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I. Introduction

Les fentes labio-alvéolo-palatines sont les malformations cranio-faciales les plus fréquentes.
Elles sont définies par une discontinuité pouvant affecter, simultanément ou séparément, la
levre supérieure, le maxillaire ainsi que le palais. Leur dénomination correspond en général aux
entités anatomiques qu’elles affectent, fente labiale, fente labio-maxillaire, fente palatine, voire
fente labio-maxillo-palatine ou fente totale lorsque 1’ensemble de ces structures est altéré. Si le
primum movens de cette malformation n’est pas encore parfaitement identifié (son origine est
plurifactorielle), la date de sa concrétisation I’est : les défauts de fusion des bourgeons faciaux

apparaissent entre les cinquieme et douzieéme semaines de vie intra-utérine.

Le diagnostic est posé lors de I’échographie morphologique (Abramson et al. 2015), réalisée
entre les seizieme et vingtieme semaines de vie intra-utérine. L’annonce de ce diagnostic
implique, au-dela du choc psychologique pour I’ensemble de la famille, un défi a relever pour
I’équipe médicale amenée a prendre en charge 1’enfant et ses parents. La fente pose a la fois le
probleme d’une altération spatiale aux retentissements morphologique et fonctionnel et le
probleme d’une contrainte temporelle, la croissance faciale de I’enfant. Les objectifs de rétablir
une continuité au niveau de la levre et/ou du palais permettent de restaurer une morphologie

esthétique indispensable a la socialisation et d’améliorer les fonctions.

De nombreuses spécialités devront s’accorder telles que la chirurgie maxillo-faciale et
plastique, I’orthodontie, la pédodontie, 1’orthophonie, 1’oto-rhino-laryngologie ; mais des
généticiens, pédiatres, psychologues, et infirmiers participent aussi a cette prise en charge
(Talmant et al. 2016b). L étage naso-labial, qui va nous intéresser pour 1’élaboration de cette
these, est un vrai challenge pour 1’équipe car il est bien souvent difficile d’analyser les séquelles

afin d’appliquer les bons gestes chirurgicaux.

Notre étude a pour objectif d’évaluer les modifications des tissus mous et plus précisément du
nez et de la levre des patients porteurs de fentes totales unilatérales suivis et opérés dans le

service de chirurgie maxillo-faciale et plastique de 1’hopital Necker - Enfants Malades, a Paris.

Les comparaisons anatomiques se feront a partir de points de repere faciaux de face et de profil
selon la méthode de 1’analyse morphométrique en comparaison avec un groupe témoin de sujets

sains.



I1. Fentes labio-alvéolo-palatines unilatérales totales

II.1. Généralités

Les fentes oro-faciales sont les malformations congénitales de la région de la téte et du cou les
plus fréquentes puisqu’elles affectent approximativement 1 naissance sur 700 dans le monde
(Mossey et Modell 2012). Leur étiologie est complexe, impliquant a la fois des influences
génétiques et des interactions variables de facteurs environnementaux (Dixon, 2011). Elles
résultent d’un défaut de fusion entre différents bourgeons embryonnaires entre la cinquieme et
la douzieme semaine de vie intra-utérine (Mossey, 2007), créant une discontinuité des tissus
mous et durs au niveau du nez, de la levre supérieure, de I’alvéole dentaire maxillaire, du palais
dur et du voile du palais (Bénateau et al. 2016a). Les conséquences sont fonctionnelles,
esthétiques et psychosociales et varient selon leur localisation et leur étendue. Selon Victor
Veau, c’est une malformation ou « toutes les structures sont présentes mais simplement

déformées » (Veau, 1928).
II.1.1. Rappels embryologiques

La face et la cavité buccale se forment a partir de différents bourgeons (figure 1) eux-mémes

issus du ler arc branchial (Abbott 2014):

- le bourgeon frontal médian,
- les bourgeons maxillaires,

- les bourgeons mandibulaires.

La fusion des différents bourgeons nécessite I’apoptose de I’ectoderme des zones de contact

ainsi qu’une bonne coordination de croissance des bourgeons (Ducreux et al. 2011).
q g



Figure 1 : Embryogénese. 1. Bourgeon maxillaire; 2. Bourgeon nasofrontal; 3. Bourgeon

nasal externe; 4. Bourgeon nasal interne; 5. Bourgeon mandibulaire; 6. Lames palatines; 7.

Cloison nasale; 8. Langue; 9. Bourgeon prémaxillaire; 10. Fosses nasales. A, B. 4° semaine

de vi intra-utérine (VIU) ; C : 57 semaine de VIU, D : 6™ a 9°" semaine de VIU ; E, F,

G :8m et 9°m¢ semaine de VIU (Teissier et al. 2014)

La classification des fentes se heurte a plusieurs difficultés :

tout d’abord, une grande variabilité d’expression clinique : en effet la malformation peut
s’exprimer sous la forme d’une simple encoche labiale, ou d’une bifidité de la luette
jusqu’a la fente totale bilatérale. Entre ces deux extrémes, toutes les associations
peuvent Etre rencontrées.

puis une dualité de 1’atteinte anatomique : la malformation peut toucher le complexe
labio-alvéolaire et le palais, simultanément ou séparément. Chacun d’eux se divise en
sous-unités anatomiques : palais osseux ou dur, et palais mou ou musculaire pour le
palais, levre, vestibule et os alvéolaire ou maxillaire pour le complexe labio-alvéolaire
(Thornton et al. 1996).

enfin, la dualité chronologique, le facteur temps : le complexe labio-alvéolaire et le
palais n'apparaissent pas simultanément au niveau embryologique (Bernheim et al.
2006). 11 existe un décalage dans le temps : la future lévre apparait en premier avec le

pré-maxillaire, formant ainsi le palais primaire ; le palais secondaire commence a se
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former deux a trois semaines plus tard en arriere du foramen incisif (Bernheim et al.

2006).

Le défaut de fusion peut se produire entre les bourgeons nasaux internes et maxillaires
unilatéralement ou bilatéralement entre la S5¢éme et la 7éme semaine de vie intra-
utérine constituant une fente du palais primaire et/ou entre les deux processus palatins entre la
7eme et la 12éme de vie intra-utérine constituant une fente du palais secondaire (Couly et al.

2014).

De nombreux auteurs (Veau, Benoist, Kernahan) ont proposé des classifications permettant de
les répertorier et de les caractériser (Allori et al. 2017). Cependant aucune d’elles n’établit de
consensus universel (Harkins et al. 1962). La classification utilisée dans ce travail est celle de
Kernahan (Kernahan et Stark, 1958). Il s’agit de la premiere classification reconnue au niveau
mondial en 1958, puis modifiée par Stark. Elle est adoptée en 1967 comme classification de
référence par la Confédération Internationale de Chirurgie Plastique. Elle est encore améliorée

en 1971 par Kernahan lui-méme. Elle schématise la fente par un « Y » (figure 2).

Figure 2 : Schéma en Y de Kernahan. 1. Nez; 2. Plancher nasal; 3. Lévre; 4. Alvéole; 5.

Palais dur rétroalvéolaire; 6. Palais dur; 7. Palais mous. (Kernahan et Stark 1958)

Smith et coll (Smith et al. 1998) rajoutent des sous-catégories en fonction de son étendue. Cette
classification est basée sur les séquences du développement embryonnaire et sur la situation de

la fente par rapport au canal palatin antérieur (antérieure, postérieure ou les deux).
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Cette classification divise les fentes en 3 grands groupes (figure 3) :

Groupe 1 : les fentes du palais primaire (en avant du canal palatin antérieur)

Groupe 2 : les fentes du palais secondaire (en arriere du canal palatin antérieur)

Groupe 3 : les fentes du palais primaire et du palais secondaire associées

L
>‘.
- -_
1A
s .
2D

3F

Figure 3 : Classification de Kernahan et Stark (Kernahan et Stark 1958)

II.1.2. Epidémiologie

Les données disponibles indiquent que le chiffre global de 'incidence des fentes (tous types
confondus) est de 2,1 pour 1000 naissances vivantes en France (Teissier et al. 2014). Une vue
d’ensemble complete de 1’épidémiologie européenne a été publiée en 2001, incluant une
recherche systématique de la littérature et un examen des principaux registres internationaux
entre 1980 et 2000 (Calzolari et al. 2007) : la fréquence des fentes labiales avec ou sans fente

palatine est de 9,1 pour 10 000 personnes, et son incidence de 1,6 pour 1000 naissances, soit

P
-
AR A

3G 3H
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900 000 personnes en Europe (Shaw et al. 2001). L’incidence des fentes varie selon le type de

fente, le sexe, I’ethnie et la géographie.
o Incidence selon le type de fente

La majorité des fentes sont dites isolées (70,8%), les autres sont associées a des anomalies
congénitales d’origine inconnue ou a des syndromes (Hagberg, 1998). Les différents types de
fentes montrent des proportions inégales : les fentes labio-palatines (totales) représentent 45%
des fentes orales, les fentes labiales (du palais primaire) 30% et les fentes vélo-palatines (du

palais secondaire) 25% (figure 4).

Au sein méme des fentes labio-palatines totales, environ 80 % sont unilatérales et 20 %
bilatérales. Les fentes unilatérales sont deux fois plus fréquentes du c6té gauche que du coté

droit (Thornton et al. 1996).

30 % Sl

labiale vélo-palatine

labio-palatine

45 %

Figure 4 : Proportions des types de fentes (schéma personnel).

o Incidence selon le sexe

Les fentes labio-palatines touchent une femme pour deux hommes, ce ratio s’inverse quant aux

fentes palatines avec un sex-ratio d’un homme pour deux femmes (Mossey 2007).
o Incidence selon [’ethnie

Les Indiens d’ Amérique sont les plus touchés (avec une incidence de 3,6 pour 1000 naissances),
suivis des Asiatiques (2,1 pour 1000 naissances), puis des Caucasiens (1 pour 1000 naissances)

(Teissier et al. 2014).
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o Incidence selon la géographie

De 1993 a 1998, des données internationales de 57 registres montrent une prévalence des fentes
labiales avec ou sans fente palatine avec une variation de 3,4 a 22,9 pour 10 000 naissances.
Les plus hautes incidences ont été constatées en Asie (Chine, Japon) et dans les pays
d’Amérique du Sud (Bolivie, Paraguay), tandis que les plus basses ont été constatées en Israél,

Afrique du Sud et dans I’Europe du Sud (Mossey et Modell 2012).
II.1.3. Etiologie

Dans la mesure ou la fente labio-alvéolaire et/ou palatine trouve son origine au cours de
I'embryogenese, de nombreuses études ont été réalisées afin de retrouver un facteur causal,

exogene ou endogene, a cette malformation.

L’étiologie des fentes orales s’explique a la fois par des facteurs génétiques et
environnementaux dont la part respective est difficile a déterminer : on parle d’épigénétique
(Thornton et al. 1996). De nombreux facteurs tératogénes ont pu étre incriminés, mais aucun
n'a fait la preuve de sa responsabilité dans un grand nombre de cas, laissant s'éloigner 1'espoir

d'une prévention efficace.
o Facteurs génétiques

Le mécanisme de transmission génétique des fentes orales a été évoqué a la suite d’analyses
épidémiologiques et d’études sur les gémellités. Des modeles génétiques ont été proposés pour
expliquer cette transmission. Mais aucune de ces théories ne fait encore consensus (Mitchell,

1993).

Hormis les modeles d’hérédité monogénique et polygénique, D’alternative, la plus
vraisemblable pour beaucoup d’auteurs, est celle des modeles mixtes. La susceptibilité a la
malformation résulte de composantes additives et indépendantes: une composante
monogénique (gene majeur), une composante polygénique et wune composante

environnementale (Wyszynski et al. 1996).

Pour localiser les geénes responsables, deux approches complémentaires de génétique
moléculaire sont utilisées, les études de liaison ou de linkage et la stratégie des génes candidats

(Wong 1988).
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Ces études mettent ainsi en évidence de nombreux genes associ€s aux fentes labio-palatines:
IRF6, MSX1, PVRLI, TBX22, TGFA, PDGFC, SHH, WNT, FOXEI, GLI2, TP63, SUMO,
VAXI. Des anomalies chromosomiques telles que la trisomie 13 ; 18 ; 22 ; 10p et le syndrome
de "microdélétion de 22q11" peuvent aussi €tre responsables de la survenue de fentes (Rival et

David 2001).
o Facteurs environnementaux

Les facteurs environnementaux sont multiples et leur action est interactive. Il est difficile de les
dissocier. L’identification des éléments environnementaux et de leurs interactions avec les
genes nécessite des études de cohorte (idéalement prospectives) et un acces au matériel
génétique pour une efficacité optimale. Or la plupart des ressources actuelles sont issues
d’études toxicologiques menées sur 1’animal de laboratoire. L’application des résultats a
I’homme doit se faire avec prudence. Les facteurs tératogenes doivent intervenir pendant la
période critique embryonnaire de formation de la face qui s’étend principalement de la

cinquieme semaine au troisieme mois de vie intra-utérine (Bernheim et al. 2006).

L’usage de certains médicaments au cours des premiers mois de la grossesse est impliqué dans

la formation des fentes :

- les anticonvulsivants (Tiboni et al. 1999) tels que la phénytoine, les oxazolidinédiones
et I’acide valproique,

- les anticancéreux (Granzow et al. 2003) comme la procarbazine, la nitroso-urée et le
stilboestrol,

- les corticoides,

- les anticoagulants (el-Motayam et Gridly 1990),

- les benzodiazépines (Enato et al. 2011).

Le statut épileptique maternel, la consommation d’alcool (Boyles et al. 2010) et le tabagisme
maternel (Granzow et al. 2003), I’obésité maternelle, le diabete (Chung et Myrianthopoulos,
1975), un age parental €levé (Herkrath et al. 2012), ’hyperthermie (Shahrukh Hashmi et al.
2010), le stress (Carmichael et al. 2014), une déficience en vitamine B6 et en zinc sont des
facteurs augmentant le risque d’apparition de fentes orales. L’acide folique (Carinci et al. 2005)

agirait comme un facteur préventif et son déficit favoriserait I’augmentation du risque.

14



D’autres expositions environnementales continuent d’étre évaluées pour leurs implications
probables : les solvants organiques (Cordier et al, 2001), les pesticides agricoles (Shaw et al,

1999) et les rayonnements ionisants.
o Formes syndromiques (Friedlander et al. 2017)

Une fente maxillaire est associée a d'autres anomalies graves dans 5% des cas (Calzolari, 2007)
g

telles que des anomalies cérébrales, rénales, cardiaques ou ophtalmologiques. Le portail

ORPHANET (https://www .orpha.net) recueille les données de diagnostic et prévalence de ces

syndromes rares, en voici quelques exemples :
- la trisomie 13 ou syndrome de Patau ;
- la séquence de Pierre Robin ;

- le syndrome CHARGE (Coloboma, Heart defect, Atresia choanae, Retarded growth and

development, Genital hypoplasia, Ear anomalies) ;

- le syndrome de Van der Woude ;

- le syndrome EEC (Electrodactylie, Ectodermal dysplasia, Clefting) ;

- le syndrome de DiGeorges (lié a une micro-délétion sur le locus 22q11).

A partir de ces données, la fente peut €tre classée comme d'origine multifactorielle,
monogenique, tératogenique, chromosomique, malformative ou inconnue. Munis de ces
informations, il est alors possible d'envisager un conseil génétique pour les parents et leur

fratrie, afin de les rassurer ou de les prévenir quant au risque de récurrence.

Ceci ne constitue malheureusement qu'un conseil a posteriori et il n'est pas pour l'instant
possible, de réaliser une vraie prévention. A ce jour, la fente labio-alvéolaire et/ou palatine
(difficile a détecter) n'est encore diagnostiquée qu'a I'échographie, lorsque la malformation est

déja constituée.
I1.2. Modifications anatomiques locales de la fente totale unilatérale

Comme nous l’avons déja précisé, la fente labio-alvéolo-palatine totale représente une
interruption de continuité de la levre, de ’os alvéolaire, de palais osseux et du voile du palais.
Cette communication entre la cavité buccale et les fosses nasales est associée a une interruption

des sangles musculaires antérieures et postérieures et entraine une altération du jeu musculaire

15



normal et des fonctions inhérentes a cette région. En avant, I’absence de continuité osseuse
associée a une modification des insertions musculaires normales entraine une ouverture avec
effondrement de 1’ orifice narinaire du c6té fendu et retentit donc sur I’ensemble de la pyramide

nasale (Agochukwu-Nwubabh et al. 2019).

II.2.1. Au niveau nasal

Figure 5 : Photographie d’un nouveau-né présentant une fente labio-alvéolo-palatine totale
unilatérale droite, patient du service de Chirurgie Maxillo-Faciale et Plastique de ['hdpital

Necker-Enfants Malades.

Figure 6 : Déformation clinique d'une fente labioalvéolaire. 1. Défaut d’enroulement ; 2.
Bascule de la valve nasale ; 3. Migration myocytaire : sphréroide d'enroulement musculaire ;
4. Obliquité de la cloison ; 5. Brieveté de la position philtrale de la fente. (Teissier et al.

2014)

Les muscles du nez sont composés de trois petits muscles (figure 6): le muscle transverse du
nez (action de traction de 1’aile du nez vers le haut), le muscle dilatateur des narines et le muscle
myrtiforme (r6le de rétrécir les narines). La dislocation des structures nasales résulte de la
rupture de la sangle musculaire par un effet direct. Le seuil narinaire est défectueux ou absent.
Le muscle myrtiforme élément important de ce relief, est ramassé sous le pied de l'aile. L'aile
du nez est écartelée et ptosée. La sangle nasale du muscle transverse mise en tension par les
moignons d'orbiculaire, s'abaisse, faisant s’enrouler le bord de I'aile et plicaturant la narine. Le
bord caudal du cartilage septal, infléchi en crochet, est couché le long du prémaxillaire du coté

sain comme 1’indiquent les fleches sur la figure 6 (Pavy, 1998). Selon Latham (Latham, 1970),
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I'asymétrie de tension agit sur le pré-maxillaire qui s'infléchit du c6té sain, refoulant devant lui
le bord du cartilage septal. L'absence de pression latérale par la couronne des élévateurs et la

sangle buccale induit ce pivotement maxillaire (Talmant et al. 2007).
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Figure 7 : Anatomie de la fente labio-alvéolaire. 1. Muscle Procerus; 2. Muscle releveur de
la supérieure et de l'aile du nez; 3. Muscle nasal; 4. Muscle reveleur de la levre supérieure;
5. Muscle zygomatique; 6. Muscle zygomatique majeur; 7. Muscle buccinateur; 8. Muscle
orbiculaire oral (faisceau abaisseur du septum nasal) ; 9. Muscle orbiculaire oral (faisceau
moyen) ; 10. Muscle risorius ; 11. Muscle dépresseur de la comissure labiale ; 12. Muscle

dépresseur de la léevre inférieure ; 13. Muscle mentonnier. (Teissier et al. 2014)

11.2.2. Au niveau labial

Dans les fentes unilatérales totales, la levre supérieure (figure 8), définie par une partie cutanée
blanche périphérique et une partie muqueuse rouge centrale (vermillon), est rétractée de part et
d’autre de la fente. La hauteur de la levre, depuis la columelle jusqu’a 1’arc de Cupidon est
diminuée. Le philtrum perd sa morphologie triangulaire ou rectangulaire. L’épaisseur labiale
reste importante, surtout sur le coté externe ou la levre bombe «en verre de montre »
(Anastassov et Chipkov, 2003). La muqueuse labiale au niveau de la berge interne est aplasique,
seche, écailleuse, par défaut du développement des glandes salivaires sous-jacentes. Veau

(Veau, 1928) I’a qualifiée de « muqueuse stérile ».
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Figure 8 : Topographie labiale normale.

Le muscle orbiculaire des levres utilise dans son fonctionnement un point fixe essentiel, 1’épine
nasale et s’integre dans le systeme des sangles cervico-faciales décrit par Chancholle
(Chancholle et Saboye, 2004). La déformation de la levre associe deux éléments : 1'écart entre
les berges et le télescopage vertical, prédominant sur la berge interne. Cet écart est en relation
avec l'interruption du faisceau archaique de l'orbiculaire auquel s'ajoute la désinsertion du

faisceau externe (figure 9) (Stricker, 1993).
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Figure 9 : Dysmigration musculaire des fentes. 1. Cartilage alaire ; 2, 5. Muscles transverses

; 3, 6. Orbiculaire ; 4. Releveur commun. (Couly et al. 2014)

11.2.3. Au niveau de 1’arcade maxillaire

La présence d’une fente au niveau de I’arcade alvéolaire entraine un défaut du développement
de la lame dentaire. La dysmigration des odontoblastes venant de la créte neurale antérieure
perturbe le développement des germes dentaires et provoque des anomalies dentaires

pléomorphes.

Les anomalies de nombre sont les anomalies dentaires les plus fréquentes chez les patients
porteurs de fente. Les études montrent un pourcentage €élevé d’agénésies par rapport a la
population générale : 48,8% concernant I’incisive latérale permanente maxillaire du c6té de la
fente et 27% pour I'incisive latérale en denture lactéale (Tannure et al. 2012). Ces chiffres sont

trés variables en fonction des auteurs.

Des anomalies de forme et de taille peuvent affecter les incisives latérales (temporaires et
permanentes) mais aussi les incisives centrales maxillaires a la fois du coté de la fente et en

controlatéral (Maciel et al. 2005).

Les anomalies de structure qualitatives et/ou quantitatives sont principalement représentées par

des altérations amélaires (Maciel et al. 2005). D’apres Maciel, ’incisive centrale permanente

19



du coté de la fente est la plus fréquemment affectée. On retrouve également le taurodontisme,

la gémination et la fusion au niveau des molaires permanentes (Menezes et Vieira, 2008).

Les anomalies de positions comprennent les versions, rotations, transpositions et ectopies. Il est
souvent difficile de faire la part du trouble primitif et de la responsabilité de la prise en charge

chirurgicale (Tortora et al. 2008).
I1.2.4. Au niveau du palais osseux

La fente totale unilatérale crée une « bipartita » squelettique maxillaire complete asymétrique.
Elle divise le maxillaire en deux fragments. Elle présente une berge antérieure qui correspond
a la partie mésiale du segment antérieur incisif (grand fragment). La berge postérieure
correspond a la partie mésiale du segment postérieur canin (petit fragment) (figure 10) (Ducreux

etal.2011).

Le grand fragment est solidaire du septo-vomer médian. En effet le vomer reste le plus souvent
uni a la lame palatine de ce grand fragment (suture voméro-palatine) et il se coude du coté
opposé a la fente. Le prémaxillaire est refoulé selon un axe oblique en ascension antéro-interne.
L’épine nasale antérieure est ainsi basculée vers le coté sain. La poussée de la succion fcetale
entraine une déformation antérieure ainsi qu'un déplacement externe variable. En effet la
langue tend a s’engager dans la fente. La suture prémaxillaire et le frein labial supérieur sont

déplacés latéralement (Couly et al. 2014).

Le petit fragment, solidaire de 1’apophyse ptérygoide, subit un recul, un abaissement et parfois
une rotation, générés par les muscles ptérygoidiens internes et externes insérés sur la mandibule
qui ’ont tracté en arri¢re, en dehors et en bas pendant la vie feetale puis post-natale (Bernheim
et al. 2006). Ce déplacement est d’autant plus favorisé qu’il n’existe ni sangle musculaire

vélaire, ni continuité” osseuse palatine (Couly et al. 2014).
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Figure 10 : Vue occlusale de la fente totale, avec les mouvements du grand fragment et la

berge antérieure (1) et le petit fragment et la berge postérieure (2).

I1.2.5. Au niveau du voile du palais

La valve vélo-pharyngée correspond a la partie molle et musculaire du palais. C’est une cloison
mobile et contractile en continuité avec le bord postérieur du palais dur qui intervient

notamment lors de la phonation et de la déglutition (Conessa et al. 2005). Elle suit un

mécanisme de type sphinctérien.

Chez les patients porteurs de fentes totales, 1’anatomie vélo-pharyngée est modifiée : les
muscles du voile perdent leur orientation transversale caractéristique et prennent une
orientation sagittale postéro-antérieure avec rétraction latérale. L’aponévrose palatine n’est pas
retrouvée et 1’insertion des fibres sagittales musculaires se fait directement sur le bord osseux

postérieur du palais dur (figure 11) (Fisher et Sommerlad, 2011).
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Figure 11 : Vue des muscles du palais mou, de face, bouche ouverte : disposition des muscles
lors d’une fente (B), par rapport a l’'insertion normale (A). 1. Aponévrose palatine ; 2.
Hamulus ptérygoidien ; 3. Raphé médian ; 4. Muscle palatoglosse ; 5. Muscle
palatopharyngien. 6. Muscle uvulaire. (Teissier et al. 2014)

I1.2.6. Au niveau otologique
Chez les patients porteurs de fentes totales, les complications otologiques sont fréquentes.

En effet, la présence de la fente entraine un dysfonctionnement des muscles du palais et de la
trompe d’Eustache ainsi qu’un épanchement de 1’oreille moyenne dans 90% des cas. Ces
patients ont souvent des otites moyennes chroniques séro-muqueuses ainsi qu’une perturbation
de I’audition du fait d’une entrée d’air dans 1’oreille moyenne. Une prise en charge oto-rhino-

laryngologique des la naissance est donc nécessaire (Bénateau et al. 2016c).
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II1.Prise en charge chirurgicale primaire des fentes

Le projet Eurocleft mené de 1996 a 2001 (Shaw et al. 2001) démontre que sur 201 équipes

européennes recensées traitant les patients porteurs de fentes, 194 protocoles différents sont

utilisés. Devant cette multitude de protocoles du traitement des fentes et la multidisciplinarité

que requiert leur prise en charge, il convient de définir des objectifs de traitement, un calendrier

thérapeutique, et le role de chacun des différents acteurs.

Pour répondre a ces différentes problématiques, le Plan Maladies Rares du ministére de la Santé

a créé de 2005 a 2007 les Centres de Référence nationaux (CR), puis les Centres de Compétence

régionaux (CC) pour plusieurs maladies rares dont les Centres pour les Fentes labio-palatines

(Galliani et al. 2010).

Les missions des CR sont définies par le ministere (Galliani et al. 2010):

il.

iil.

1v.

Organiser la prise en charge et le suivi interdisciplinaire dans le cadre d’une filiere de
soins identifiée ;

Guider les professionnels de santé participant a la prise en charge de proximité ;
Participer a la surveillance épidémiologique, a I’animation de la recherche, a la mise en
place de bonnes pratiques, en liaison avec les équipes nationales et internationales ;
S’engager dans une dynamique de coordination entre les CC ;

Etre I'interlocuteur des autorités administratives et des associations de malades pour
ceuvrer a I’amélioration de la prise en charge et de la qualité de vie du malade. La fente
labio-palatine est exemplaire de la nécessité de centres spécialisés multidisciplinaires,
comme cela était déja le cas en Europe du Nord, avec un réseau de soins de proximité

identifié.

L’ensemble des auteurs s’accordent pour envisager un traitement dont les objectifs sont

globalement les mémes et pour le moins ambitieux (Martinot-Duquennoy et Capon 2002):

une anatomie restituée, condition sine qua non d’une morphologie normalisée (pour ne
pas dire améliorée) ;

un langage normal permettant une communication personnelle, sociale et
professionnelle/scolaire de qualité, ce qui implique I’absence de troubles articulatoires,

d’incompétence vélo-pharyngée, de retard de parole ou de langage ;
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- une audition de qualité participant a ’acquisition d’un langage normal ;

- une croissance maxillo-faciale normale ou plus subtilement la moins perturbée possible
par les traitements réalisés, notamment les différentes interventions chirurgicales dont
les cicatrices et les conséquences sont connues ;

- un état dentaire satisfaisant avec une occlusion correcte spontanément ou apres un
éventuel traitement d’orthopédie dento-faciale ;

- un éveil psychomoteur normal et une souffrance psychologique la plus réduite possible

pour le patient et sa famille avec en corollaire une bonne intégration sociale.

Cependant, chaque équipe approche de maniere différente le projet global qui est d’aider et de
soutenir 1’enfant porteur de cette malformation a devenir — en fin de croissance — 1’enfant
normal ou normalisé. Certains privilégieront I’aspect morphologique, proposant une chirurgie
labiale précoce dont les répercussions psychologiques familiales sont réelles (Abualfaraj et al.
2018). D’autres insisteront sur le respect de la croissance, préférant des gestes plus tardifs ou
encore moins agressifs, notamment sur la fibro-muqueuse palatine dont ils limiteront le
décollement. Pour d’autres encore, la priorité absolue est la restauration rapide d’un voile
fonctionnel, favorisant ainsi 1’acquisition prioritaire d’un langage correct (Nelson et al. 2012).
Ces différentes priorités ne sont, au fond, pas incompatibles mais engendrent des stratégies
différentes et par conséquent des protocoles apparemment contradictoires (Talmant et al.

2016b).
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INTEGRATION SOCIALE
ET PSYCHOLOGIQUE

Figure 12 : Schématisation des objectifs du traitement des enfants porteurs de fente labiale
et/ou palatine. Le traitement idéal permettrait de se situer au centre des 4 cercles, point de

convergence de tous les objectifs. (Rioux et al. 2012a)

Calendrier chirurgical :

Le protocole suivi est le « protocole Trousseau Necker », du nom des hopitaux dans lesquels
travaillent les opérateurs. Il a été décrit en 2000 et correspond a une adaptation de I’approche
fonctionnaliste de Talmant (Talmant et al. 2016b) dans laquelle le rétablissement de la

ventilation nasale est recherché afin d’optimiser la croissance du tiers moyen de la face.
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CALENDRIER THERAPEUTHIQUE CHIRURGICAL
selon le protocole « Trousseau-Necker »

CHIRURGIES PRIMAIRES

| diagnostic fermeture fermeture GPP+greffe

anténatal du voile, de de la fente osseuse

la lévre et osseuse :
d ez Bilan de la
un phonation

Figure 13 : Calendrier thérapeutique chirurgical selon le protocole Trousseau-Necker.

II1.1. Premiere étape : Fermeture du voile, de la levre et du nez (entre 3 et 6 mois)

La réparation primaire de ces trois zones peut étre pratiquée dans un méme temps opératoire
des I’age de trois a quatre mois sur le nourrisson porteur de fente. Cette réparation ambitieuse
et simultanée du voile du palais, de la levre et de la narine demande environ trois heures et
demie de temps opératoire pour une fente unilatérale. Cela n’est pas recommandé en période
néonatale ou a un stade tres précoce en raison des risques anesthésiques, et de la fragilité des

structures musculaires du voile et des cartilages du nez (Talmant and Talmant 2014).

La fermeture du voile est réalisée selon la technique de véloplastie intra-vélaire de Kriens et
modifiée par Sommerlad (Fisher et Sommerlad 2011). Ensuite, la chéiloplastie est pratiquée
selon la technique de Millard modifiée est pratiquée dans le méme temps qu’une rhino-

septoplastie, qui permet de replacer le cartilage alaire et la cloison nasale.
III.1.1. Les chirurgies du voile : les véloplasties

Une technique optimale de fermeture primaire d’une fente complete, reconstituant I’anatomie
normale des muscles vélaires, doit permettre de réduire au maximum le taux des insuffisances
vélopharyngées (Vazquez et al. 2007). Cette prévention se fait a deux niveaux et releve de la
qualit¢ du traitement primaire chirurgical, mais aussi de la qualit¢ de la guidance

orthophonique.
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Pour la staphylorraphie, la technique est sensiblement la méme pour toutes les équipes avec un
geste essentiellement axé sur le plan musculaire apres libération soigneuse des insertions du
bord postérieur des lames palatines et réorientation des muscles du voile, permettant ainsi un
certain recul (Sommerlad et al. 2002). Méme si la véloplastie intra-vélaire est actuellement la
technique de fermeture primaire préférée par les auteurs, cette seule technique est parfois

insuffisante pour obtenir une phonation normale (Yang et al. 2014).

Dans le service de Chirurgie Maxillo-Faciale et plastique de I’hdpital Necker-Enfants Malades,
la fermeture du voile est réalisée des 1’d4ge de trois mois par véloplastie intravélaire de

Sommerlad en méme temps que celle de la 1evre et du nez.

La technique chirurgicale est la suivante (figure 14) (Anderl et al. 2008) : apres un abord en U
inversé sur les berges de la fente, a la limite des muqueuses nasale et palatine, une dissection
sous-périostée des lames palatines est entreprise ; la muqueuse nasale est progressivement
séparée de la muqueuse palatine et suturée le long de la ligne médiane. Les muscles du voile
restent adhérents au plan nasal. Ces muscles - palatopharyngien et élévateur - sont ensuite
disséqués du plan nasal et suturés sur la ligne médiane apres avoir été réorientés dans une
direction plus horizontale que leur insertion initiale. Puis, vient la suture du plan muqueux
buccal au niveau du voile, et suture du plan buccal au plan nasal au niveau de la fente palatine

résiduelle (Sommerlad et al. 2002).

e A B
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Figure 14 : Fermeture du voile par véloplastie intravélaire. A. Incisions sur les berges de la
fente vélopalatine. B. Apres dissection sous-périostée de la fibromuqueuse, les muscles sont
libérés du bord postérieur des lames palatines. C. Suture du plan muqueux nasal puis suture
sur la ligne médiane des muscles libérés de facon a reconstruire le sphincter
musculaire. D. Suture du plan muqueux buccal au niveau du voile, et suture du plan buccal

au plan nasal au niveau de la fente palatine résiduelle. (Bénateau et al. 2016b)

Cette chronologie, mise en ceuvre depuis plus d’une trentaine d’années est essentielle car elle
permet d’éviter la création de zones cruantées comme dans les techniques de type Veau Wardill
ou Von Langenbeck (Choudhary et al. 2003). Le simple soulevement des tissus mitoyens de la
fente et leur suture en deux plans ne laissent aucune surface dénudée a 1’origine de cicatrices
rétractiles par épithélialisation secondaire qui accompagnent toutes les autres techniques. Ainsi
la largeur de la voulte palatine est préservée et donc celle du plancher des fosses nasales. Un
gain de 1 mm sur la largeur de la valve nasale multiplie a la puissance quatre le débit d’air qui
passe a ce niveau (Loi de Poiseuille), ceci confirme donc I’importance qu’il y a a tenir compte

de tous ces facteurs pour une bonne ventilation nasale (Talmant et al. 2016b).

La nécessité d’une rééducation orthophonique adaptée accompagnant le geste chirurgical est
aujourd’hui reconnue (Kummer, 2011), il est donc impératif de suivre régulierement les enfants
via une « guidance parentale précoce » ainsi qu’un suivi orthophonique afin de dépister
I’installation de phénomenes compensatoires et d’intervenir chirurgicalement avant ou au tout
début de cette installation (Kummer, 2011). Si la rééducation est insuffisante (en cas de voile
opéré restant court et/ou présentant une mobilité réduite du fait de ce défaut d’orientation des
fibres musculaires et de la rétraction li€e a la cicatrice), une pharyngoplastie est alors proposée:
certains préféreront la technique de Hynes et/ou d’Orticochéa (différentes mais basées sur le

méme principe); d’autres réalisent des pharyngoplasties a pédicule supérieur de type San
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Venero-Rosselli (Trigos et Ysunza 1988). Une reprise de la véloplastie intra-vélaire est

également possible a visée phonatoire (Vazquez et al. 2007).
III.1.2. La chéilo-rhinoplastie primaire

Victor Veau écrivait en 1938 « Je sais reconstituer une levre a peu preés normale. Je reste
impuissant a faire une narine symétrique dans le bec-de-lievre unilatéral total » (Veau, 1938).
Aujourd’hui, cela est encore vrai en partie. Les séquelles labiales, hormis la cicatrice qui est
incontournable, sont le plus souvent liées a un mauvais choix technique ou a une malfacon
(Berndorfer, 1969). Les séquelles nasales restent en revanche encore difficiles a éviter
completement, malgré les progres de la chéilorhinoplastie primaire (Anderl et al. 2008) et le
port prolongé de conformateurs endonarinaires personnalisés ou du commerce (Hennocq et al.

2018).

Tout dans la fente labio-maxillo-palatine y compris sa dénomination en fait une malformation
buccale alors qu’il s’agit d’une malformation naso-maxillaire. Le but de chacune des étapes du
traitement primaire doit €tre de restaurer un nez normal, non seulement au niveau des cartilages,
mais aussi du squelette osseux, en d’autres termes des parois latérales des fosses nasales
(Gawrych et Janiszewska-Olszowska, 2011). La largeur du nez osseux dépend de la qualité de
la réparation du palais osseux et de ’arcade alvéolaire. Un autre point a souligner est la
chronologie : établir un mode de ventilation nasale des la premiere opération est primordial

(Talmant et Talmant 2014).

Aujourd’hui, il est admis que le repositionnement du cartilage alaire simultané a la fermeture
labiale respecte la  croissance nasale (Saboye, 2017). Techniquement, la
rhinoplastie primaire est possible, elle a ét€é décrite par de nombreux auteurs en particulier
Millard (Millard, 1982) et McComb (McComb et Coghlan, 1996). Cette rhinoplastie primaire a
longtemps préservé le septum, lui conservant ainsi son axe oblique initial lié a la malformation.
La base de la cloison, le « rail septal », reste reliée au grand fragment qui 1’attire dans le sens
opposé a la fente. La philosophie de ces auteurs respectait avant tout le dogme selon lequel il
ne fallait pas opérer la cloison de 1’enfant et que tout geste sur le septum entrainait un trouble

de croissance (Latham, 1970).

La rhinoplastie proposée par Millard ou McComb est une rhinoplastie extensive sur le cartilage
alaire du coté de la fente, avec repositionnement du dome, des crus et des sutures multiples. Ils
insistent enfin sur la suture musculaire en particulier dans le secteur de 1’épine nasale pour

29



redresser spontanément 1’axe de la cloison. Millard (Millard et Morovic, 1998) précise en
1998 : « with the alignment of the two maxillary segments, the septum is corrected as it pivots
in the vomerian groove, and it gradually assumes a more vertical position in most of the cases ».
McComb (McComb, 1996) reconnait cependant I’insuffisance de geste initial sur la cloison
puisqu’il écrit en 1996 : « Residual nostril asymmetry from septal deviation persists into

adulthood ».

Sous réserve d’une technique rigoureuse et d’un bon contrdle des phénomenes cicatriciels, cette
méthode (McComb, 1985) est siire avec plus de 40 ans de recul dans les fentes unilatérales

(Talmant et al, 2016).

Les gestes techniques qui impactent le nez ne se limitent pas au repositionnement du cartilage
alaire. La séquelle nasale d’une fente unilatérale est rarement univoque. L’ensemble du nez doit

étre fonctionnel, et ceci implique (Anderl et al. 2008):

- une bonne réparation musculaire labio-narinaire qui influence la largeur du seuil
narinaire et I’effacement de la bride du vestibule narinaire ;

- la correction compléte de la narine qui doit absolument €tre simultanée de celle de la
levre car les déformations sont intriquées. Le repositionnement primaire du cartilage
alaire conditionne la perméabilité de l’orifice narinaire et de la valve nasale, la
programmation initiale d’une ventilation nasale et la qualité esthétique de la restauration

nasale.

La rhinoplastie primaire est un temps essentiel du traitement primaire de la fente et ne peut étre
réduite a un probleme esthétique a gérer en fin de croissance par des spécialistes du nez mais

étrangers a I’ensemble de la prise en charge fonctionnelle des fentes (Laine-Alava et al. 2016).

Concernant la technique opératoire (figure 15), le tracé d’incision de rotation-avancement de
Millard répartit au mieux la peau entre levre et nez. La rotation de la berge médiane
horizontalise 1’arc de Cupidon en ouvrant un espace comblé par I’avancement de la berge
latérale (Anderl et al. 2008). Le lambeau C va a la columelle (Millard 1982). L’avancement
latéral contr6le 1’enroulement de la narine et la largeur du seuil. La cicatrice verticale sur la
colonne philtrale et cachée sous la narine répond aux criteres des sous-unités esthétiques.

L’extension péri-alaire, tres inesthétique, est inutile.
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i1 C

Figure 15 : Chéiloplastie selon Millard dans une fente labiale unilatérale complete.
A. Repérage des points et des lignes pour le tracé de Millard (avec le lambeau C sur la berge
médiale).
B. Mouvements de rotation-avancement caractéristiques du Millard.
C. Lambeau triangulaire équilatéral tracé juste au-dessus de la ligne

cutanéomuqueuse. (Bénateau et al. 2016¢)

Le modelage de la pointe du nez par conformateur adapté in situ est indispensable (figure 16)
afin de maintenir les tissus mous dans leur nouvelle position et de stabiliser les résultats. Des
conformateurs narinaires sont placés et maintenus par un point trans-septal puis sont remplacés
par des conformateurs amovibles (Hennocq et al. 2018). L avantage de ce systeme ne se limite
pas a la maitrise de la forme. La fermeture des espaces morts est la meilleure contention que
I’on puisse espérer, réduisant ainsi le pouvoir de rétraction des cicatrices. Les attelles sont
maintenues 10 jours puis remplacées par un conformateur amovible. Ce conformateur narinaire

en silicone est maintenu quatre mois en post-opératoire et est treés controversé selon les auteurs.
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Pour les chirurgiens comme Talmant qui utilisent la conformation narinaire, elle doit étre
commencée sans délai apres ablation des attelles peropératoires par une mise en place
immédiate et son maintien doit se faire sans aucune interruption (Hennocq et al. 2018). Aucun
répit ne doit €tre laissé au phénomene cicatriciel. Le conformateur n’est enlevé que pour un ou
deux lavages quotidiens. Il ne doit pas €tre rigide, au contraire, ses parois fines et souples qui
autorisent une adaptation confortable immédiate a toutes les morphologies, contribuent a sa
stabilité et sa tolérance et garantissent la plus large lumiere pour la ventilation nasale. Les

parents doivent €tre informés et convaincus de sa nécessité (Talmant et Talmant 2014).

Dans I’année qui suit, se produit une réduction spontanée de la largeur de la fente résiduelle du
palais osseux sans déformation de I’arcade. Il est possible, un an plus tard, a 1’age moyen de

douze mois, de fermer cette fente osseuse dans les meilleures conditions possibles.

Figure 16 : Conformateurs endonarinaires mis en places, patient du service de Chirurgie

Maxillo-Faciale, Hopital Necker-Enfants malades.

II1.2. Deuxieme étape : des 12 mois, la fermeture du palais osseux

L’objectif de cette intervention - pouvant étre réalisée des 1’4ge d’un an - est d’obtenir la
fermeture de la partie osseuse du palais, apres une réduction spontanée suite a la fermeture du
voile et de la levre lors du premier temps chirurgical. La fente est alors fermée en deux plans
(muqueuse nasale et fibromuqueuse palatine) afin de ne laisser ni zone osseuse dénudée ni
fistules. Le geste s’arréte au niveau du canal palatin antérieur. Le soulevement de la
fibromuqueuse palatine apres incision médiane et suture en deux plans, nasal et palatin, peut
résumer le plus souvent cette étape chirurgicale. D’autres techniques sont également décrites

dans la littérature :

- les techniques laissant 1’0os dénudé : techniques de Veau, Wardill, Kilner, ou de von

Langenbeck (Agrawal, 2009) a double pédicule, qui laissent toutes, le long de 1'arcade,
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des cicatrices de seconde intention avec une rétraction intense et prolongée (Choudhary
et al. 2003) ;

- la technique du lambeau vomérien, qui consiste en un seul décollement de la
fibromuqueuse palatine. Cette technique entrainerait des troubles de croissance
maxillaire (Karsten et al. 2003) et des fistules assez fréquentes (entre 10 % et 30 %),
mais cette hypothése n’est pas confirmée aujourd’hui. Ceux qui pratiquent cette
méthode comme Abyholm (Allori et al. 2017) ont des croissances qui sont parmi les
meilleures publiées, contredisant la critique de la technique du lambeau vomérien faite

par Delaire (Delaire, 1978).

II1.3. Troisieéme étape : des 4 ans, la gingivopériostoplastie (GPP) associée a une greffe

osseuse

La GPP est généralement réalisée entre quatre et six ans, et correspond au dernier temps
primaire de fermeture de la fente. C’est un acte chirurgical parodontal dont le but est de rétablir
la continuité osseuse gingivale nasale, vestibulaire, occlusale et palatine de la fente alvéolaire

(Mercier, 2001).

Des I’age de 4 ans, cette intervention peut €tre réalisée chez les patients porteurs de fentes
totales car les germes dentaires sont protégés par la corticale osseuse. La denture temporaire
permet de juger des relations entre les deux arcades. Une prise en charge du sens transversal
par expansion surtout antérieure est indispensable chaque fois que la distance inter-canine
maxillaire n’a pas au moins 4mm de plus que la distance inter-canine mandibulaire (qui est
toujours normale a cet age) (Talmant et al. 2016b). A Paris, la distance inter-canine maxillaire
doit étre supérieure a 35mm afin de restaurer une fonction canine du c6té de la fente, c’est-a-
dire un arc incisif normal méme si I’incisive latérale est absente comme cela est le cas dans plus
de 50 % des cas de fentes totales. Cette préparation orthodontique précede 1’intervention afin
de préparer I’arcarde a la mise en place du greffon osseux et a la chirurgie (Mossaad et al.
2019). Le quad-hélix amovible est mis en place en pré-opératoire et est conservé environ six

mois en post-opératoire pour pérenniser les résultats.

L’intervention débute par un décollement large de lambeau vestibulaire sous-périosté d’autant
plus étendu que la fente est large, pour permettre sa translation lors de la fermeture. Plusieurs
traits d’incision sont réalisés en vestibulaire au niveau des collets dentaires, de part et d’autre

de la fente du c6té palatin. Les plans palatins et nasaux sont suturés de maniere étanche. Le
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prélevement d’os spongieux (plus facilement revascularisé) est effectué sur la créte iliaque. La
zone greffée s’étend du bord libre de la créte alvéolaire des dents adjacentes a la base de I’ orifice
piriforme (Esenlik et al. 2018). Le dernier temps consiste a repositionner le lambeau muco-
périosté sur le greffon sans tension, le décollement sous-périosté permettant de gagner de la
laxité sur le lambeau (Weissler et al. 2016). C’est la capacité ostéogénique du lambeau muco-
périosté qui permet le rétablissement de la continuité osseuse entre les fragments, I’éruption
dentaire participant dans un deuxieme temps a 1’accroissement du volume osseux (Farronato et

al. 2014).

Figure 17 : Technique chirurgicale de la gingivopériostoplastie : traits d’incisions,
décollement des lambeaux, fermeture des plans nasal et palatin, greffe et sutures. (Godeneche

etal,2011)

IV.Séquelles des fentes

La plupart des séquelles viennent du traitement primaire chirurgical et non de la malformation
princeps (Bénateau et al. 2007). Apres un traitement primaire, méme bien mené, peuvent étre
rencontrées de séveres séquelles au niveau labio-narinaire, au niveau du palais tout
particulierement avec d’importantes rétractions cicatricielles (Vigneron et al. 2015)(Vazquez

et al. 2007). Il est décrit dans la littérature autant de séquelles que de protocoles chirurgicaux.
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Cela pourrait s’expliquer par le fait que la chirurgie des fentes est une chirurgie de compromis
dans le choix des priorités. En ce qui concerne le traitement des séquelles des fentes labio-
alvéolo-palatines, les efforts conjoints d’une équipe pluridisciplinaire comprenant
orthophoniste, pédodontiste, orthodontiste, oto-rhino-laryngologiste, chirurgien maxillo-facial

et chirurgien plasticien sont requis (Galliani et al. 2010).
IV.1. Par régions anatomiques
IV.1.1. Région nasale
Les séquelles de la région nasale sont causées a des degrés divers par (Paulus 2014):

- la « récidive partielle » de la déformation originelle,
- les cicatrices,

- les conséquences néfastes des chirurgies primaires.

Figure 18 : Photographie de face de séquelles naso-labiales (asymétrie narinaire) apres
chirurgies primaires, d’une patiente présentant une fente labio-alvéolo-palatine totale
unilatérale gauche du service de Chirurgie Maxillo-Faciale et Plastique de I'hdpital Necker-

Enfants Malades.

Une conduite diagnostique étiologique permet d’élaborer le plan de traitement en fonction des
déformations analysées. L’évaluation clinique de la déformation labionasale peut étre difficile,
car les points de repere, les axes de référence sont distordus ou méme inutilisables (Rioux et al.
2012b). Si I’axe vertical est clairement dévié vers le coté opposé a la fente, le plan horizontal
n’est pas facile a déterminer. Pour avoir un meilleur jugement, il peut étre utile de changer
I’angle de vision, en particulier, de se placer au-dessus et derriere le patient ou de regarder dans

un miroir. Un document pré-rempli regroupant les éléments les plus importants de la
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consultation peut étre une aide non négligeable pour n’omettre aucune information. L’analyse

se fait sans oublier les particularités ethniques et familiales du patient (Talmant et al. 2007).

Le nez ne doit pas tre examiné de manicre isolée mais avec I’ensemble du visage dans le but
de conserver ou de recréer une harmonie globale. La ligne de référence horizontale est celle qui
réunit les deux bases narinaires. A partir de cette ligne, sont évaluées au-dessus la dissymétrie
des rebords narinaires et des domes et, en-dessous, la hauteur de la lévre (Bennaceur et al.
2016). 11 est fréquent que la levre soit trop haute du coté de la fente, avec une impression de
base narinaire implantée trop haut et de vermillon ptosé (Cuzalina et Jung, 2016). Par rapport a
la ligne médiane, doit €tre notée la symétrie des structures suivantes : les domes alaires, la
columelle, I'implantation de lobules narinaires et leur volume, les seuils narinaires, la
circonférence narinaire. Il faut aussi évaluer la déviation de I’arréte nasale et de la pointe du
nez, le recul de I’os propre du nez et du cartilage triangulaire coté fente (Agochukwu-Nwubah
et al. 2019). Le plus souvent dans le cas de fentes unilatérales, il existe un affaissement et un
élargissement de la base alaire, une déviation du septum nasal du c6té sain et une hypertrophie
du cornet nasal inférieur (James, 2010). Les orifices narinaires sont asymétriques avec un
élargissement du coté de la fente (Rioux et al. 2012a). Les déviations du septum nasal observées

peuvent étre classées en 4 types (Vanwijck et al. 2007):

Type I : déviation de I’épine nasale du coté sain avec déformation du septum en verre de montre

et obstruction de la narine du c6té de la fente
Type II : déviation angulaire dans la partie antérieure
Type I1I : déviation double avec luxation de la base du septum nasal

Type IV : déformation septale observée dans le cas des fentes bilatérales.
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TYPE I TYPE 11 TYPE III TYPE IV

Figure 19 : Schéma montrant les différents types de déformations septales représentés par

des fleches (Vanwijck et Bayet, 1999)

L’évaluation fonctionnelle s’attache a la ventilation nasale. L’observation du patient lors de la
consultation mais aussi I’interrogatoire des parents et de 1’enfant permettent facilement de poser
un diagnostic de ventilation buccale. Un patient qui a un sommeil agité, ronfleur, la bouche
ouverte au repos et qui se réveille fatigué avec soif excessive, a sirement une ventilation orale

(Bénateau et al. 2007).
Un bilan ORL complet permet lors de I’examen endonasal d’apprécier :

1. la qualité des cicatrices des seuils narinaires et du plancher narinaire, la déformation de
la cloison et du vomer, I’hypertrophie des cornets moyen et, surtout, inférieur,
particulierement du c6té opposé a la fente dans la concavité septale,

ii. la perméabilité transversale de la valve nasale avec cette bride soulevée comme un
rideau par le bord antérieur de la cru latérale du cartilage alaire qui se rapproche de la
convexité de la cloison. L’objectif du traitement est de rétablir la perméabilité des deux

fosses (Talmant et Talmant, 2014).
IV.1.2. Région labiale

Les séquelles labiales, hormis la cicatrice qui est incontournable, sont le plus souvent d’origine
iatrogene, liées a un mauvais choix technique ou a une malfacon. Mais il ne faut jamais dissocier
la levre du nez ; ainsi lors de I’évaluation de la levre, a la lumiere du jour, la pointe du nez

amenée en position anatomique normale peut révéler les déformations labiales réelles; la levre
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est ensuite examinée au repos et lors des mimiques tel que le sourire, le sifflement... (Talmant

et Talmant, 2014).

Les cicatrices sont les principales séquelles retrouvées au niveau labial. Lors de la correction
primaire, les cicatrices sont camouflées dans 1’ombre crée par le relief du nez. Dans la majorité
des cas, elles sont un des éléments d’une déformation secondaire touchant toutes les structures
de la levre et du nez. Le chirurgien integre 1’atténuation des cicatrices dans I’ensemble de la

correction de la déformation labio-nasale (Moreira et al. 2014).

Dans certains cas, les cicatrices peuvent apparaitre élargies ou rétractées du fait d’une tension
anormale des différentes structures établies lors de la correction primaire (Anastassov et
Chipkov, 2003). Les causes sont alors multiples (mauvais dessin pré-opératoire, résection
cutanée trop généreuse, décollement prémaxillaire sous périosté et rapprochement musculaire
insuffisant) (Vyas et Warren 2014). Pour contrer ces problemes, la résection cutanée et

muqueuse doit étre prudente et les sutures réalisées sans tension (Vanwijck et al. 2007).

Des déformations structurelles de la levre, impactant sa hauteur et sa largeur, peuvent aussi
apparaitre. Ainsi la levre peut étre longue, courte ou étroite. Cependant dans la majorité des
cas, ces déformations structurelles sont relatives et souvent associées a une rétromaxillie
(Paulus, 2014). II faut donc établir un diagnostic précis de la déformation et évaluer le role du

support osseux sous-jacent dans ces séquelles (Antonarakis et al. 2016).

Des déformations isolées des différents constituants labiaux peuvent aussi étre observées. Elles

touchent le vestibule, le vermillon, I’arc de cupidon et/ou le philtrum (Laverde et al. 2016).

Ainsi, dans les fentes unilatérales totales, la levre supérieure, définie par une partie cutanée
blanche périphérique et une partie muqueuse rouge centrale, est rétractée de part et d’autre de
la « fente ». La hauteur de la levre, depuis la columelle jusqu’a 1’arc de Cupidon, est diminuée.
Le philtrum (structure anatomique caractérisée par un creux et des colonnes) perd sa
morphologie triangulaire ou rectangulaire avec disparition du creux philtral (Anastassov et

Chipkov, 2003).
L’arc de Cupidon peut étre irrégulier ou interrompu (Greives et al. 2014).

L’épaisseur labiale reste importante, surtout sur le coté externe ou la levre bombe en « verre de

montre » (Smolka et al. 2008). Les déformations de la levre rouge (vermillon) observées se
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caractérisent par un exces ou par un défaut avec un aspect dit en « siffleur » ou par une

asymétrie du vermillon.

La muqueuse labiale au niveau de la berge interne peut étre aplasique, seche, écailleuse, par

défaut du développement des glandes salivaires sous-jacentes (Veau, 1928).

Le vestibule labial doit étre profond et libre de toute adhérence afin d’assurer une fonction
labiale adéquate mais dans le cas des fentes, celui-ci peut €tre étroit avec la présence de brides

muqueuses empéchant une fonction labiale correcte (Rautio et al. 2017).

Lorsque la décision d’une révision secondaire est prise, il faut bien examiner la levre supérieure
car une reprise combinée labio-narinaire est bien souvent la meilleure option pour corriger le

maximum de défauts (Talmant et Talmant, 2014).
IV.1.3. Région maxillaire

Le principal probléme commun et fréquent de développement chez les patients porteurs de fente
est I’hypoplasie maxillaire (Paulus, 2014). Elle est tridimensionnelle, mais le déficit de
croissance le plus important se situe dans le sens antéro-postérieur responsable d'une
rétromaxillie. Selon Delcampe, la forme clinique la plus retrouvée est une rétromaxillie avec
insuffisance de croissance verticale du maxillaire associée a une rotation postérieure de la
mandibule constituant une classe III d’ Angle avec compensations dentoalvéolaires (Delcampe

et al. 2007).

Selon Shaw, seuls 10 a 20% des patients opérés d’une fente sont traités uniquement par de
I’orthodontie (Shaw et al. 2001). Mais, ces taux sont treés variables dans la littérature allant de
6 a 48% (Delcampe et al. 2007). Ces écarts s’expliquent par les nombreuses techniques
chirurgicales primaires et les différents calendriers thérapeutiques en fonction des services ou
a été réalisée la prise en charge primaire (Picard et al. 2007b). Certains auteurs mais aussi des
chirurgiens en actions humanitaires ont constaté que les troubles de la croissance maxillaire
sont rares chez les patients porteurs de fentes se présentant a 1’age adulte sans avoir bénéficié
d’interventions « précoces » de réparation de cette anomalie (figure 19) (Ortiz-Monasterio et

al. 1966).
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Figure 20 : Patiente dgée de 21ans, prise en charge initialement au Laos, n'ayant pas eu de
prise en charge chirurgicale primaire de sa fente hormis la fermeture de la lévre supérieure.
Suivie dans le service de Chirurgie Maxillo-Faciale de I’hopital Pitié-Salpétriere. Vues :

intrabuccale occlusale maxillaire, et extrabuccale profil et face.

La chéilo-rhinoplastie primaire a pour certains auteurs une responsabilité dans la rétromaxillie
car la levre supérieure cicatricielle constituerait un obstacle a la croissance normale (Bardach,

1990).
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IV.2. Leur prise en charge chirurgicale

Pendant longtemps, les séquelles naso-labiales n’ont été opérées qu’en fin de croissance,
menant les équipes a une impasse car les séquelles nasales ont un impact sur la croissance
faciale de 1’enfant porteur de fente labio-alvéolo-palatine (Zbar et Canady 2011). L’approche
fonctionnelle du Dr Talmant (Talmant et al. 2016a)(Vanwijck et al. 2007) doit rester le guide
du traitement des déformations et dysfonctions résiduelles observées au cours de I’enfance. En
effet, chez le sujet sain comme chez les patients porteurs de fentes, une ventilation orale pendant
I’enfance laissera son empreinte sur la croissance faciale (Chkadua et al. 2016). Rétablir une

ventilation nasale doit donc €tre une priorité (Delaire, 1978).

Les séquelles nasales sont encore difficiles a éviter completement, malgré les progres de la
chéilo-rhinoplastie primaire et le port prolongé de conformateurs endonarinaires (Nakamura et

al. 2009).

Il ne manque aucune structure, il faut remettre chacune a sa place pour retrouver une anatomie
normale et une bonne fonction. Ce qui n’a pas été fait a la premiere tentative doit donc étre

retenté secondairement (Delaire, 1983).
La chéilo-rhinoseptoplastie secondaire peut étre réalisée a 3 temps différents (Delaire 1978) :

- lors de la GPP vers I’age de 5-6 ans,

- avant I’age d’entrée en 6°™, vers 9-10 ans si I’enfant et ses parents ont une réelle
demande esthétique d’amélioration

- en fin de croissance, vers 16 ans pour les filles et 18 ans pour les garcons, le plus souvent

pour réparer le collapsus de I’aile du nez et la bascule du cartilage alaire.

L’objectif sera de reprendre la cicatrice iniatiale, de réaliser une révision labio-narinaire et une

correction septale avec une conformation nasale de 4 mois (Talmant et al. 2007).
IV.2.1. La rhinoplastie secondaire

Lors de la premiere consultation, I’analyse des doléances esthétiques et fonctionnelles du
patient est primordiale (Rullo et al. 2006). Il est important de pouvoir juger les motivations, les
attentes de méme que 1’état psychologique du patient ; les demandes irréalisables devront étre

raisonnées ou contre-indiquées d’emblée (Gary et Sykes 2016).
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« Les chirurgiens spécialisés dans la correction labiopalatines vous diront qu’ils n’ont jamais
opéré deux fentes identiques » (Talmant et al. 2018); en effet chaque technique est adaptée en
fonction du patient (Agochukwu-Nwubabh et al. 2019). De cette remarque, découle la nécessité
d’une prise en charge chirurgicale des fentes par des chirurgiens spécialisés. Le résultat de la
correction primaire sera supérieur et les corrections secondaires nettement réduites. Il est plus

facile d’éviter une déformation secondaire que de la corriger (Bénateau et al. 2016c¢).

La séquelle nasale associe, a des degrés divers, la récidive partielle de la déformation originelle
et les conséquences cicatricielles et fonctionnelles des opérations précédentes. La plateforme
osseuse a aussi une telle influence sur la morphologie labiale et nasale qu’il faut d’abord évaluer
I’occlusion dentaire et les relations maxillo-mandibulaires. En effet, 1’avancée du maxillaire
permet de projeter le nez et d’améliorer sa forme. La chronologie pour corriger la déformation
maxillaire dépend de 1’age du patient et de nombreux autres facteurs comme les conditions
socio-économiques. Apres la poussée de croissance de 1’adolescence, il peut y avoir une
indication d’ostéotomie de Lefort I, mais la correction simultanée de la déformation labionasale
est un challenge bien difficile (Smolka et al. 2008). La correction en deux temps est plus

performante et plus sire.

Les docteurs Talmant proposent des techniques chirurgicales ayant montré, par leur recul sur
plusieurs années, de bons résultats a la fois esthétiques et fonctionnels et proposent de classer

les rhinoplasties en 6 groupes (Talmant et al. 2018).

Dans cet exposé, nous ne détaillerons pas les différents protocoles opératoires, qui sont en

général réadaptés par chaque équipe chirurgicale dans leurs protocoles personnalisés des fentes.
o La révision labio-nasale complete

La technique utilisée est la méme que celle de la chéilo-rhinoplastie primaire, mais avec
quelques modifications supplémentaires. La technique de base est la rotation du philtrum avec
avancement latéral de Millard car la cicatrice finale est idéale (Wang et Madorsky 1999). La
fente osseuse, les muscles et les cartilages du nez doivent étre exposés par une large dissection
sous-périostée et sous-périchondrale. Un seuil narinaire et un plancher nasal cicatriciels et
rétractés peuvent €tre améliorés par un apport de tissus sous la forme de lambeaux en ilot
récupérés sur 1’excision volontairement élargie de la muqueuse labiale (Gounot et al. 1998).
Les conformateurs endonarinaires qui permettent d’éviter toute rétractation cicatricielle sont ici
indispensables. L’occasion de corriger la déformation septovomérienne est permise de par sa
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large exposition (Hall et Precious 2013). Du c6té de la fente, ’hypertrophie verticale du cornet
inférieur (et parfois du cornet moyen, mais cela reste assez rare) doit €tre réduite ce qui permet
de ramener le septum sur la ligne médiane et de préserver la perméabilité des fosses nasales.
Les cartilages et os réséqués peuvent étre utilisés comme apport de greffes (Morselli et al.
2012). Il est indispensable de réparer de maniere aussi anatomique que possible les différents

plans musculaires et de replacer le cartilage alaire (Delaire 1983).

Figure 21 : Tracé des incisions labiales s’inspirant du principe de I’avancement latéral et de

la rotation du philtrum de Millard, dont la cicatrice finale est idéale. (Talmant et al. 2007)

o Les petites séquelles résiduelles apres reprise complete

Les déformations les plus visibles disparaissent mais peuvent persister des petites
imperfections. Le défaut le plus rencontré est la chute résiduelle du dome narinaire ou encore
une déformation en rideau du vestibule narinaire. Une révision nasale tertiaire peut €tre
proposée, et la voie marginale sera priviligiée (Agarwal et Chandra 2012). Les docteurs
Talmant parlent d’inviolabilit¢ du triangle mou pour obtenir « un contour narinaire sans
cicatrice et plus précis, plus mobile et naturel » (Talmant et al. 2007). A contrario, I’équipe de
Tajima et Maruyama (Tajima et Maruyama 1977) I'utilisent sous forme d’un lambeau en U

renverseé.
o La correction du dorsum

La rhinotomie doit étre réalisée avec doigté. En effet, une bosse volumineuse n’est réduite

qu’apres stabilisation de la projection de la pointe du nez. En cas de nez dévié avec cyphose
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excessive, ou lorsqu’il est nécessaire de ré-axer et d’harmoniser le nez, une correction du
dorsum peut étre proposée (Nakamura et al. 2010). D’apres les docteurs Talmant, il est
impossible de prédire avec précision le degré de projection de la pointe du nez et de ’angle
naso-labial qui va persister six mois a un an plus tard (Talmant et Talmant, 2014) ; c’est
pourquoi la rhinoplastie destinée a harmoniser les proportions nasales ne doit €tre entreprise

qu’en procédure tertiaire.
o La rhinoplastie par abord externe

L’approche chirurgicale par voie cutanée n’est pas la meilleure voie d’abord pour exposer les
déformations d’une fente car avec le temps les résultats se détériorent lorsque la peau s’atrophie
et se rétracte laissant deviner les greffes trop rigides et des orifices narinaires souvent étroits

(Talmant et al. 2007).
o Derniers raffinements

Une asymétrie entre les lobules alaires peut persister le plus souvent lors de I’analyse du résultat
final d’une rhinoplastie. Le lobule narinaire peut sembler plus petit du c6té de la fente. La
solution est de réduire le lobule du coté opposé a la fente juste 1mm au-dessus du sillon

alogénien et alolabial (Talmant et Talmant 2014).
IV.2.2. La chéiloplastie secondaire

Les séquelles labiales sont souvent indissociables des séquelles nasales, elles sont prises en
charge le plus souvent chirurgicalement dans le méme temps, avec reprise globale de la
chéilorhinoplastie selon la technique de Millard modifiée. Quelques séquelles labiales moins
importantes peuvent étre corrigées sans reprise globale et conjointe du complexe nez-levre

(Pausch et al. 2013).

D’apres Vanwick (Vanwijck et al. 2007) certains principes de précautions doivent étre respectés

pour obtenir une levre souple, symétrique et libre de toute adhérence :

- réaliser une chéilo-rhinoplastie primaire et non une chéiloplastie simple ;
- restaurer les sous-unités labiales : les sous-unités sont définies par des jonctions
naturelles, les colonnes philtrales, et des ombres ou les incisions peuvent Etre

camouflées ;
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- rétablir une anatomie normale des muscles labiaux, notamment le chef nasolabial de
I’orbiculaire qui doit étre remis en position anatomique ;
- créer un arc de Cupidon harmonieux et un vermillon équilibré.

- obtenir une 1égere éversion de la portion centrale de la levre supérieure.

Le but de la correction est a la fois fonctionnel et esthétique, et le choix du moment dépend en
grande partie des répercussions psychologiques de la déformation chez I’enfant, et de sa
motivation a étre réopéré. L’objectif reste de réduire autant que possible le nombre
d’interventions, donc la vraie difficulté est d’analyser les séquelles et les structures anatomiques
qui sont a corriger (Nakamura et al. 2010). De plus, entre 2 et 6 ans, il faut se méfier des reprises
du fait des risques de traumatismes locaux (chute, coups) particuliecrement fréquents et

imprévisibles a cet age.
o Correction des cicatrices

Certaines cicatrices du temps primaire sont considérées comme disgracieuses. Il est
indispensable d’étre patient car les cicatrices de I’enfance ont parfois tendance a se rétracter.
Le meilleur moyen d’obtenir des cicatrices discretes est de réaliser un traitement primaire bien
mené, respectant les sous-unités, éviter les sutures sous-tension, réaliser les résections cutanées
et muqueuses des fentes larges de maniere prudente et apres la reconstruction musculaire (Kim
et al. 2017). L’incision de la technique de rotation-avancement (figure 22) de Millard (Millard,
1964) permet de respecter les grands principes préventifs énoncés par Vanwick (Vanwijck et

al. 2007).
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Figure 22 : Avancement-rotation selon Millard (a. tracé des lambeaux ; b. lambeaux

transposés)

o Correction d’une levre apparaissant trop longue (Talmant and Talmant 2014)

Elle est rarement observée dans les cas de fentes unilatérales. Le diagnostic différentiel avec
une rétromaxillie doit étre fait avant tout engagement de chirurgie sur la levre. Si les supports
dento-osseux sont adéquats, la levre peut étre raccourcie par une des techniques suivantes :
résection sous 1’aile du nez, résection au-dessus du vermillon, résection sous 1’aile du nez et au-
dessus du vermillon, excision triangulaire de cicatrices transversales du philtrum, révision

complete de la levre (Rioux et al. 2012a).
o Correction d’une levre apparaissant trop courte

Dans la majorité des cas, la brieveté est structurelle et touche a la fois la peau, le muscle et la
muqueuse (Talmant et al. 2016). Cependant, la brieveté peut étre relative due a un prémaxillaire
éversé ou de hauteur anormale, ou a un vestibule lingual rétracté. Une reprise totale de la levre
est proposée selon une des techniques suivantes : 1’avancement-rotation de Millard (Millard et
Morovic, 1998), la technique d’Onizuka (Onizuka, 1975), les plasties en Z sous le seuil
narinaire (2 éviter selon Vanwick), I’avancement en V-Y du philtrum est indiqué lorsque la

levre est trop courte dans sa portion médiane (Rogers et al. 2014).
o Correction d’une levre trop fine

Une lévre « trop fine » peut étre relative et liée a une rétromaxillie, ou étre la séquelle d’une

résection trop généreuse des tissus mous lors de la réparation primaire. Dans ce dernier cas, une
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solution est d’apporter du tissu labial. La meilleure source est la l1evre inférieure mobilisée selon
le lambeau d’Abbé (Erol et al. 2007)(qui correspond a un transfert composite de peau, de
muscle et de muqueuse, figure 23). Bien que ce lambeau soit parfois utile, il est a éviter car la
levre inférieure a une texture et une pigmentation différentes de celles de la levre supérieure
mais surtout la rangon cicatricielle au niveau de la lévre inférieure peut €tre importante

(Rousseau et al. 2013).
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Figure 23 : Le lambeau d'Abbé (Talmant et al. 2012)
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o Anomalies du vestibule labial

Le vestibule labial doit étre profond et libre de toute adhérence pour permettre une fonction
labiale normale et faciliter le placement éventuel d’un appareil orthodontique. En cas de
vestibule étroit, une intervention de vestibuloplastie doit €tre proposée. Son étiologie est
iatrogene, issue d’une correction primaire inadéquate. Une bride 1égere peut étre corrigée par
une plastie en Z (Rees et al. 1966) tandis que la levée d’une bride plus importante peut nécessiter
’utilisation d’une greffe muqueuse associée ou non a des lambeaux locaux (vestibulaires ou

palatins)(Horton et al. 1970).
o Déformations du vermillon

- Par exces : une excision-suture simple, a grand axe horizontal, emportant la muqueuse
et le plan des glandes sous-muqueuses est suffisante (Yotsuyanagi et al. 2018).

- Par défaut: c’est un défaut musculaire fréquent qui crée 1’aspect «en siffleur »
(Mitsukawa et Hosaka, 2008). Dans ce cas, une plastie des portions inférieures des
muscles orbiculaires associée ou non a une révision complete de la fente permet de
corriger la déformation (Vanwijck et al. 2007).

- Par exces et par défaut : cette double malformation crée une asymétrie importante et
fréquente du vermillon. Il est nécessaire de rapprocher les trois plans labiaux pour

corriger cette anomalie (Bonanthaya et al. 2016).
o Déformations de I’arc de Cupidon

Toute irrégularité de 1’arc de Cupidon attire le regard et stigmatise la malformation. L’excision-
suture simple de la cicatrice avec (figure 24) ou sans plastie en Z est suffisante. Elle permet

aussi d’éliminer des inclusions muqueuses dans la cicatrice cutanée (Kamakura et al. 1987).

Figure 24 : Plastie en Z (Vanwijck et al. 2007)
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o Déformation du philtrum

Le philtrum avec son creux et ses colonnes philtrales constitue une structure anatomique unique
dont il faut respecter 1’intégrité lors de la réparation primaire (Onizuka, 1975). Il est conseillé
de réaliser une réparation compléte de la levre selon la technique de rotation-avancement et de

positionner les cicatrices dans les limites des sous-unités labiales (Rogers et al. 2014).
o Déformation du muscle orbiculaire

Schendel et Delaire ont montré qu’il existe une atrophie musculaire intrinséque non neurogene
(Schendel et Delaire, 1981). Cette myopathie peut €tre responsable de résultats fonctionnels
médiocres malgré une correction adéquate de la levre. L’affaissement de la partie supérieure de
la Ievre sous la narine peut étre dii a une déficience de la partie supérieure du muscle orbiculaire.
La concavité du muscle peut étre comblée par une cicatrice locale désépidermisée ou un
lambeau musculaire. Des greffes de derme, de cartilage ou de graisse autologue

« lipomodeling » (Patel et Hall, 2004) peuvent étre réalisées chez les patients plus agés.
IV.2.3. La distraction osseuse maxillaire

Une alternative a I’avancée maxillaire classique de Lefort I dans la correction initiale des
hypomaxillies séquellaires des patients porteurs de fentes est la distraction ostéogénique

maxillaire (Cheung et Chua 2000).

Les indications opératoires de cette chirurgie dite « intermédiaire et interceptive » réalisée chez
I’enfant encore en cours de croissance sont aujourd’hui bien décrites et discutées (Ewing et

Ross 1993).

Des I’age de 10ans, si le décalage squelettique est supérieur a 10mm, cette thérapeutique peut
étre proposée a I’enfant et sa famille. Elle peut également étre évoquée en cas de nécessité

psychologique pour I’enfant demandeur.

Elle n’exclut pas une chirurgie orthognatique classique ou une nouvelle distraction (dans les
cas extrémes : décalage squelettique supérieur a 6-8mm (Cohen et al. 1997) en fin de croissance

pubertaire.

Les avancées maxillaires par cette technique peuvent aller jusqu’a 20mm (Deffrennes et al.
2016). Les tissus mous y compris cicatriciels sont entrainés par la distraction ce qui pourrait

expliquer la diminution des récidives (Cheung et Chua 2006) (Rioux et al. 2012a). La stabilité
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s’explique aussi par la bonne qualité de 1’os retrouvé en imagerie a la jonction ptérygomaxillaire

(Kusnoto et al. 2001).

Une hypercorrection d’environ 10% est tout de méme nécessaire du fait d’une récidive du
décalage a moyen terme. La contention doit étre maintenue pendant une période de 3 a 12 mois
(Roy et al. 2019). Elle se fait par un blocage intermaxillaire pendant 2 a 6 semaines puis par le
port d’une gouttiere d’intercuspidation ou par le port nocturne d’un masque de Delaire, avec

traction par élastiques pendant 6 semaines supplémentaires.

Cheung et Chua en 2006, ont calculé une récidive horizontale apreés distraction sagittale
maxillaire de 8,24 % pour des avancées de 7 mm. Cependant, une étude du service de chirurgie
maxillo-faciale de 1’hopital Trousseau, montre une stabilité post-distraction a long terme pour

des avancées maxillaires de plus de 7mm (Picard et al. 2007a).
IV.2.4. La chirurgie orthognathique

Un traitement orthodontico-chirurgical est nécessaire pour 14 a 45% des patients présentant
une rétromaxillie dans le cadre d’une fente labio-palatine (Shaw et al. 2001) (Enemark et al.
1990). L’un des principaux facteurs de cette croissance défavorable est la technique primaire
(Lohmander et al. 2012). Il a été montré que les adultes porteurs de fentes non opérés ont une

meilleure croissance que ceux qui ont été opérés (Talmant et al. 2007).

La chirurgie orthognathique est réalisée idéalement en fin de croissance. Les séquelles
maxillaires affectent le maxillaire dans les trois plans de I’espace entrainant une rétromaxillie
avec inframaxillie, une endomaxillie et une obliquité du plan occlusal avec déviation du milieu
inter-incisif supérieur du c6té de la fente (Kim et al. 2015). Cette dysmorphose a des

répercussions sur les fonctions oro-faciales, I’occlusion dentaire et 1’esthétique.

L’orthodontie pré-chirurgicale des patients avec séquelles de fente est basée sur les mémes
concepts que pour les patients sans séquelles de fente. Grace a 1’analyse qualitative du visage
complétée par I’analyse céphalométrique, le chirurgien et I’orthodontiste évaluent 1’esthétique
faciale et déterminent le type de chirurgie a réaliser. L objectif a atteindre est une occlusion
dentaire stable dans le cadre d’une harmonie faciale fonctionnelle et esthétique. Pour certains
auteurs, le remplacement de I’incisive latérale est privilégiée si elle est absente (agénésie, ou

dysmorphique) afin d’obtenir a terme une longueur d’arcade compatible avec celle de I’arcade
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mandibulaire, normaliser la version incisive et favoriser la fonction ventilatoire nasale (Paulus

2014).

Le geste chirurgical peut intéresser le maxillaire mais aussi la mandibule notamment en cas de
prognathie mandibulaire vraie, d’exces vertical important, de décalage maxillo-mandibulaire

important ou si les cicatrices palatines font craindre une récidive (Delcampe et al. 2007).
o Ostéotomie de Lefort I

L’ostéotomie la plus usitée dans la correction de I’hypoplasie maxillaire est 1’ostéotomie de
Lefort I d’avancée maxillaire bien qu’une ostéotomie de Lefort II ou de Lefort III soit dans

certains cas indiquée (Séblain et al. 2018) (Vigneron et al. 2015).

La technique chirurgicale est identique a celle décrite chez les patients sans fentes. Cependant,
certaines particularités sont liées a la présence de la fente notamment la gestion de la
vascularisation du bourgeon prémaxillaire dans le cas des fentes bilatérales ou la mobilisation
du maxillaire en plusieurs fragments en cas d’union osseuse insuffisante. La contention de
I’ostéotomie est ensuite maintenue par des miniplaques d’ostéosynthese en titane (Saltaji et al.

2012).

Selon les auteurs, il existe un risque de récidive notamment dans les sens sagittal et vertical 1ié
au contexte de la fente, au passé chirurgical du patient et a I’importance du déplacement effectué

(Cheung et al. 1994).

Une étude réalisée en 1998 montre un recul de 40% a cinq ans pour des avancées maxillaires
moyennes de 3,9 mm, et de 22 % a deux ans pour des avancées maxillaires moyennes de 4,5

mm (Good et al. 2007).

Il n’a pas été montré de différence statistiquement significative entre les patients porteurs de
fente uni ou bilatérale (Hirano et Suzuki 2001). De méme, Heliovaara et al, dans une étude
menée en 2001 chez des patients porteurs de fente unilatérale totale, évoquent une récidive
horizontale de 20,5% a un an post-opératoire pour une avancée moyenne de 3,9 mm (Helidvaara
et al. 2001). Cette récidive peut €tre dlie a la présence de tissus cicatriciels au niveau labial,
jugal ou ptérygomaxillaire mais aussi a une instabilité occlusale post-opératoire (Moran et al.

2018).
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Une altération de la fonction vélopharyngée est décrite apres avancée maxillaire par chirurgie
orthognathique ; son taux de survenue est supérieur par rapport a 1’avancée maxillaire par
distraction, du fait d’une possible adaptation locale des éléments musculaires vélopharyngés et

adénoidiens lors de I’avancée progressive (Cheung et Chua, 2006).

Figure 25 : Mobilisations et ostéosynthéses conventionnelles du maxillaire (A a

D)(Deffrennes et al. 2016)
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o Ostéotomie sagittale mandibulaire

Dans les cas de prognathisme vrai ou de rétrognathie maxillaire importante (supérieure a 12
mm), une ostéotomie mandibulaire peut aussi €tre indiquée. L.’ ostéotomie sagittale des branches

montantes de Obwegeser-Dalpont-Epker est la plus utilisée (Talmant et al. 2016).
o Génioplastie

Tout comme pour les patients sans séquelles de fente, quand persiste une inocclusion labiale au
repos en relation avec un exces vertical antérieur, une génioplastie de réduction de hauteur et
ou d’avancée peut €tre indiquée. Elle permet de restaurer une compétence labiale non forcée
garante d’un meilleur équilibre esthétique et d’une stabilité occlusale. On parle de génioplastie
d’harmonisation esthétique. Cependant, 1’indication ne doit pas étre systématique car
’autorotation qui accompagne I’avancée maxillaire par ostéotomie de Lefort I peut suffire a

rétablir un bon équilibre labial (Cheung et al. 1994)(Paulus, 2014).
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Figure 26 : Différentes modalités de mobilisation du segment génien ostéotomisé .(Deffrennes

etal.2016)
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V. Etude clinique

Le nez et les levres sont deux structures anatomiques fortement affectées chez les patients
porteurs de fentes labio-alvéolo-palatines pour lesquelles ils ont une forte demande esthétique.
Les normaliser présente un véritable « challenge » pour 1’équipe assurant leur prise en charge
de la naissance jusqu’a I’age adulte. Le principe de notre étude est d’analyser les modifications
des tissus mous de la région naso-labiale des patients suivis et opérés dans le service de
chirurgie maxillo-faciale et plastique de 1’hdpital Necker - Enfants Malades, a Paris a partir de

photographies.

Elle fait suite a une premiere étude réalisée dans le cadre de mon mémoire de spécialité en

Orthopédie Dento-faciale

Tous les patients — ou leurs parents pour les patients de moins de 18 ans - ont donné leur
consentement pour la participation a cette étude. Cette étude a été approuvée par le Comité
d’Ethique de 1’'Hopital Necker — Enfants Malades et la base de données a été déclarée 4 la CNIL

(Commission Nationale de I’Informatique et des Libertés).

Il s’agit d’une étude observationnelle, descriptive, comparative, rétrospective et monocentrique

(Hopital Necker-Enfants Malades).
V.. Objectifs

L’objectif principal de cette étude est d’évaluer les modifications des tissus mous nasaux et
labiaux, de face et de profil, a I’issue de chéilo-rhinoplasties secondaires chez les patients

porteurs de fentes labio-alvéolo-palatines unilatérales totales non syndromiques.

L’objectif secondaire de cette étude est de caractériser I’anatomie des séquelles chirurgicales
labio-narinaires des patients porteurs de fentes labio-alvéolo-palatines avant chéilo-rhinoplastie

secondaire.
V.2. Matériels et méthode
V.2.1. Matériels
o Criteres d’inclusion

- Patients a partir de 8 ans

- Fente labio-alvéolo-palatine totale unilatérale
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- Non syndromique

- Dossier photographique complet (photographies exo-buccales de face et de profil, pré-
et post-opératoires)

- Chéilo-rhinoplastie secondaire a visée esthétique et/ou fonctionnelle

- Protocole de chirurgie primaire réalisé€ (protocole « Trousseau-Necker ») dans le service

de chirurgie maxillo-faciale et plastique de 1’hdpital Necker - Enfants Malades
o Criteres d’exclusion

- Syndrome
- Dossier photographique incomplet ou non exploitable
- Reprise de chéiloplastie ou rhinoplastie pratiquée séparément

- Chirurgie primaire réalisée dans un autre centre que 1’Hopital Necker - Enfants Malades

Sur 254 dossiers sélectionnés appartenant au service de chirurgie maxillo-faciale et chirurgie
plastique de 1’hopital Necker - Enfants Malades, grace au logiciel Dr Warehouse (Garcelon et
al. 2018) avec les mots clés « fentes » et « chéilo-rhinoplastie » et « secondaire », seulement
246 étaient consultables en ligne, 45 ont été inclus mais seulement 22 avaient un dossier

photographique complet et exploitable en janvier 2019 (figure 27).

Ces 22 dossiers retenus représentent un groupe patient de 13 filles et 9 garcons, de 14 fentes

labio-alvéolo-palatines gauches et 8 fentes droites (tableau 1).

22
13 filles 9 garcons

SN N

droite gauche droite gauche

XS

Figure 27 : Répartition des sujets inclus.

- Tableau 1 : Caractéristiques des patients inclus dans ['étude.
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# | Sexe | Date Diagnostic | TO Age au
naissance TO
(années)

1 F 16/11/1997 Fente G 2007 10
2 |F 03/06/2000 Fente G 2009 9

3 |F 03/12/1997 Fente G 2006 9

4 |M 19/05/2001 Fente G 2017 16
5 |M 13/06/2006 Fente D 2017 11
6 |F 15/03/1999 Fente D 2008 9

7 |F 30/06/2006 Fente D 2016 10
8 |M 15/10/2001 Fente D 2017 16
9 |F 28/09/2008 Fente G 2017 9
10 | M 20/04/2009 Fente G 2017 8
11 |F 23/05/1998 Fente G 2007 9
12 | M 16/02/2001 Fente G 2015 14
13 | M 20/03/2006 Fente G 2016 10
14 | M 13/11/2007 Fente D 2017 10
15 | M 25/11/2002 Fente G 2010 8
16 |F 12/07/2007 Fente D 2017 10
17 |F 15/08/2000 Fente G 2017 17
18 |F 18/03/1996 Fente D 2006 10
19 |F 22/03/2004 Fente G 2016 12
20 |F 20/05/2005 Fente G 2016 11
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21 |F 15/11/2000 Fente D 2018 16

22 | M 07/07/1991 Fente G 2015 24

Un groupe de sujets sains, non porteurs de fentes et n’ayant subi ni traumatisme facial, ni
intervention maxillo-faciale correspondant aux mémes criteres d’age et de sexe, a été choisi
comme témoin rendant ainsi les deux groupes comparables.

Ces 77 témoins, 42 filles et 35 garcons, sont agés de 8 a 24 ans, et n’ont jamais été traités

orthodontiquement.

Des photographies de face et de profil ont été réalisées dans le service de chirurgie maxillo-
faciale et plastique de I’hdpital Necker-Enfants Malades par le photographe médical, avec un
appareil photographique numérique standard, a distance focale fixe.

Pour les photographies de profil, les patients sont positionnés au repos, orientés selon le plan
de Francfort, oreilles visibles, devant un fond bleu.

Concernant les photographies de face, les patients présentent la ligne bi-pupillaire a
I’horizontale. Les photographies de face des patients porteurs de fentes droites ont été inversées
en miroir afin d’étre transformées en fentes gauches pour 1’étude.

Les photographies des témoins sont réalisées selon les mémes criteres.

Les comparaisons anatomiques se feront a partir de points de repere faciaux déterminés sur les

documents photographiques.
V.2.2. Méthode : les points de repere

Cette étude utilise le logiciel Viewbox v. 4 ({HAL Sotfware, Kifissia, Grece) qui est un
logiciel généraliste d’orthodontie permettant le traitement d’images. Il permet de placer des
points de reperes cutanés puis de les relier en courbes pour en extraire leurs coordonnées en 2D
(x ; y). Les photographies (pré et post-opératoires) des patients ainsi que des témoins ont été

importées dans le logiciel pour marquage.
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Tableau 2 : Liste des reperes utilisés sur les photographies de face.

Numéros | Structure | Nom du repere | Description
1 Impaire | Na: nasion Point le plus postérieur de la base du nez
2 Impaire | Pm: Point le plus antérieur du nez
proéminence
nasale
3 Paire Ae : point alaire | Point le plus extérieur de la convexité de 1’aile du
nez
4 Paire Ab : base alaire | Point d’insertion de 1’aile narinaire
5 Impaire | Sn: point sous- | Point définissant la limite entre le nez et la partie
nasal cutanée de la levre supérieure
6 Impaire | S : stomion Point situé au niveau de I’intersection de la fente
inter labiale avec le plan sagittal médian
7 Paire C: commissure | Point de jonction de la levre supérieure et de la
labiale levre inférieure
8 Impaire | Ls: point labial | Point situé a la jonction muco-cutanée de la levre
supérieur supérieure (arc de cupidon)
9 Paire Cp: crétes | Extrémité coté labial des crétes philtrales
philtrales
10 Impaire | Li: point labial | Point situé a la jonction muco-cutanée de la levre

inférieur

inférieure
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Figure 28 : Reperes placés sur la face. Ab : base alaire, Ae : point alaire, Sn : point sous-
nasal, Ls : point labial supérieur, Cp : créte philtrale, S : stomion, C : commissure labiale,

Li : point labial inférieur.
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Tableau 3 : Liste des reperes utilisés sur les photographies de profil.

Numéros | Structure | Nom du repere | Description
1 Impaire Na : nasion Point le plus postérieur de la base du nez
2 Impaire Pr: Point le plus antérieur du nez (pointe du nez)
proéminence
nasale
3 Impaire Sn : sous nasal | Point définissant la limite entre le nez et la partie
cutanée de la levre supérieure
4 Impaire Ls : labial Point définissant la limite entre le nez et la partie
supérieur cutanée de la levre supérieure
5 Impaire S : stomion Point situé au niveau de I’intersection de la fente
inter-labiale avec le plan sagittal médian
6 Impaire Li : labial Point situé a la jonction muco-cutanée de la levre
inférieur inférieure
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Figure 29 : Reperes placés sur le profil. Na : nasion, Pr : proéminence nasale, Sn : point

sous nasal, Ls : point labial supérieur, S : stomion, Li : point labial inférieur.

V.2.3. Morphométrie géométrique (Zelditch et al. 2012)
o De la morphométrie traditionnelle a la morphométrie géométrique

En anthropologie biologique, la morphométrie dite ‘traditionnelle’ se fonde sur la comparaison
de distances linéaires et d’angles entre différents spécimens. Cette méthode comporte des
inconvénients. Par exemple, il est possible d’obtenir le méme jeu de données pour deux formes
différentes si ces formes ne sont pas capturées par les points — choisis de maniere subjective —
par les concepteurs de I’étude. Par ailleurs, il est difficile de maitriser 1’influence de la taille sur
les différences observées entre individus ou groupes. Le calcul de rapports permet en partie de
régler le probleme des différences de taille mais ces valeurs sont difficiles a analyser sur le plan

statistique et exposent a I’introduction de nombreux biais.
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La morphométrie géométrique permet la séparation des parametres de taille et de forme selon
I’équation « morphologie = taille + forme ». Il est alors possible d’analyser les différences
réelles de forme en comparant des sujets de différentes tailles. L’avantage majeur de cette
méthode concerne la conservation de la géométrie : elle permet la visualisation des différences
de morphologie entre les individus et I’identification des régions anatomiques ou des variations

sont observées.
o Superposition Procruste

Procruste (en grec ancien [Ipoxpovotng, « celui qui martele pour allonger ») était un bandit
de I’ Attique qui contraignait les voyageurs étrangers a s’allonger sur un lit d’acier, leur coupait
les membres qui dépassaient, ou au contraire €tirait les membres trop courts pour leur donner

la dimension de son matelas.

La superposition Procruste généralisée (figure 30), basée sur la méthode des moindres carrés, a
pour objectif 1’étude de la distribution statistique des formes, en réduisant les objets étudiés a
une méme taille afin d’éviter les biais de mesures. Il s’agit d’une superposition semi-rigide qui

se réalise en trois étapes :

- lanormalisation : les formes modélisées avec I’ensemble des points reperes sont mises
a une taille unitaire — la taille « centroide », qui est centrée sur un point assimilé au
centre de gravité de chaque forme,

- la translation : les formes subissent une translation pour superposer leurs centres de
gravité,

- larotation : les formes subissent une rotation autour de leur centre de gravité jusqu’a
ce que l’ajustement soit optimal, selon la méthode des moindres carrés (méthode
mathématique de minimisation de distances entre des ensembles de points). Le but de
cette étape de superposition est de minimiser la somme des carrés des distances entre
tous les points-reperes homologues des différents objets, et vise donc a ajuster au mieux

les différents objets entre eux, afin de pouvoir les comparer
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Figure 30 : Les 3 étapes de la superposition Procruste (d'apres Evin et al., 2008).

Apres la superposition Procruste, les points-reperes sont décrits par de nouvelles coordonnées.
Celles-ci (coordonnées ou résidus Procrustes) sont les variables qui seront analysées
statistiquement ; elles contiennent la totalit¢ des informations de conformation sur les

spécimens disponibles a partir des points reperes utilisés.

La ‘distance’ Procruste permet de quantifier les différences de forme entre deux conformations.
Il s’agit d’une distance abstraite ne correspondant pas a une distance euclidienne, mesurée entre
deux ensembles de points (chacun représentant une conformation propre). Ainsi, une grande
distance signifie que les formes sont tres différentes. A 'inverse, une distance nulle indique

que les deux formes sont identiques.
V.2.4. Analyses statistiques
o Matrice de covariance

Apres la superposition Procruste, une matrice de covariance a été générée afin de réaliser une
analyse en composantes principales. Ces trois étapes ont été réalisées a 1’aide du logiciel R

(Bunn et Korpela 2018).
o Analyse en composante principale (ACP)

Une ACP est une analyse multivariée dont le but est de trouver des composantes qui maximisent
la variance totale d’un ensemble de variables corrélées. Elle correspond de maniere
schématique a des régressions linéaires simultanées sur des données de grande dimension. Les
composantes principales (CP) sont les axes qui couvrent la plus grande variation des données

en ordre décroissant de représentation de la variance totale. Il s’agit donc ici de décomposer les
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différences entre les patients fentes et les témoins en des composantes morphologiques qui

expliquent au mieux comment passer d’une forme a 1’autre.

o Analyse de variance multivariée ou MANOVA (pour « multivariate analysis of

variance)

Il s’agit d’un test statistique qui vise a déterminer si des facteurs qualitatifs ont des effets
significatifs sur plusieurs variables dépendantes quantitatives prises collectivement. En cela, la
MANOVA est donc une généralisation de I’analyse de la variance qui est univariée, c’est-a-
dire qui ne porte que sur une seule variable dépendante. Le seuil de significativité est défini par

p<0,005.
o Analyse discriminante canonique (CVA)

C’est une technique statistique qui vise a décrire, expliquer et prédire ’appartenance a des
groupes prédéfinis d’un ensemble d’observations a partir d’une série de variables prédictives.
Le but est d’étudier les relations linéaires entre deux groupes de variables numériques observés

pour un méme ensemble d’individus
V.3. Résultats

Dans cette these sont détaillés les résultats de 1’analyse morphométrique du nez et des levres de
face ainsi que de profil de 22 patients porteurs de fentes labio-alvéolo-palatines en pré et post-

opératoire de chéilo-rhinoplasties secondaires ainsi que de 77 témoins.

L’analyse par composantes principales a montré que la différence de forme entre les 3 groupes

était largement décrite par les 2 premieres composantes.
o Nez de face

Tableau 4 : Pourcentages de variance expliqués par chaque composante principale pour

I’analyse du nez des fentes en pré et post opératoire de face.

PCl1 PC2 PC3 PC4 PC5 PC6 PC7 PC8 PC9 PC10

31% 21% 15% 7% 6% 4% 3% 3% 2% 2%
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La premiere composante principale rend compte de 31% de la variance totale et la seconde de

21%. Les 9 premieres composantes principales permettent d’expliquer pres de

variance entre les fentes en pré- et post-opératoire.
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Figure 31 : Les deux premieres composantes principales du nez des fentes avant et apres

chéilo-rhinoplastie secondaire. Les formes « extrémes » sont reproduites sur les deux

extremités de [’axe 1.

On observe d’apres la figure 31 sur la partie positive de 1’axe de la PC1 (premiere composante

principale) :

- un nez plus petit en taille

- une distance entre les ailes narinaires réduite

- une asymétrie plus marquée des deux ailes narinaires

- une pointe du nez plus étroite

Sur la partie négative de 1’axe de la PC1 on observe :

- un nez globalement plus grand en taille et proportionnellement plus large

- une distance plus grande entre les ailes narinaires

- une pointe du nez plus projetée, aplatie et large
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Le test MANOVA, dans ce cas, n’est pas significatif, p>0,005. On ne peut donc pas conclure a

une différence significative entre les nez de face de patients fentes avant et apres la chéilo-

rhinoplastie secondaire.

Tableau 5 : Pourcentages de variance expliqués par chaque composante principale pour

I’analyse du nez des fentes de face en comparaison avec les nez témoins.

PCl1

PC2 PC3 PC4

PC5 PC6 PC7 PC8 PC9 PC10

25%

22% 16% 7%

5% 4% 4% 3% 3% 2%

Les 10 premieres composantes principales expliquent 90% de la variance pour les nez des fentes

de face en comparaison avec les nez des témoins.
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Figure 32 : Les deux premieres composantes principales du nez de face des fentes en

comparaison avec les nez témoins.

D’apres la figure 32, on observe au niveau de la partie positive de la PC1 :

un nez plus large, épaté

des fosses nasales plus étroites, allongées dans la largeur du nez
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- une symétrie des ailes narinaires

- une pointe du nez plane et large
Au niveau de la partie négative de la PC1, on note :

- un nez plus étroit
- des fosses nasales arrondies

- une pointe du nez pointue

Le test MANOV A est dans ce cas significatif (p<0,005). On peut donc conclure a une différence

statistiquement significative entre les 3 groupes comparés.
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Figure 33 : CVA des nez de fentes en pré-opératoire (rouge), en post opératoire (noir) et des

nez témoins (vert).

La figure 33 correspond a ’analyse discriminante canonique des 3 groupes comparés. On

observe une séparation nette des témoins et des fentes (opérées ou non).
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Figure 34 : Comparaison de la forme du nez des fentes (vert) comparé au nez témoin (rouge).

La figure 34 correspond a la différence morphologique maximale observée dans le jeu de

données étudié. On peut noter la forme globale du nez des fentes par rapport au nez témoin :

- nez des fentes plus asymétrique au niveau des ailes narinaires
- orifices narinaires plus étalées

- pointe du nez moins marquée

o Levres de face

Tableau 6 : Pourcentages de variance expliqués par chaque composante principale pour

I’analyse des levres des fentes de face.

PCl1 PC2 PC3 PC4 PC5 PC6

42% 18% 11% 10% 7% 4%

Les 6 premieres composantes principales permettent d’expliquer 90% de la variance. La

premiere composante principale rend compte de 42% de la variance, et la seconde de 60%.
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Figure 35 : Les deux premiéres composantes principales des levres des fentes avant et apres chéilo-

rhinoplastie secondaire.
La figure 35 permet de mettre en évidence une différence en épaisseur des levres.

Sur la partie positive de I’axe de PC1 on observe des levres plus fines, plus allongées dans la

largeur.

Sur la partie négative de I’axe de PC1 on observe des levres plus épaisses et la levre supérieure

est plus dessinée au niveau de 1’arc de cupidon.

Le test MANOVA n’est pas statistiquement significatif dans ce cas (p>0,05) : on ne peut donc
pas conclure a une différence significative entre les levres des fentes en pré et post opératoire

de la chéilo-rhinoplastie secondaire.

Tableau 7 : Pourcentages de variance expliqués par chaque composante principale pour

I’analyse des levres des fentes de face en comparaison avec les levres témoins.

PCl1 PC2 PC3 PC4 PC5 PC6

36% 21% 17% 8% 5% 3%
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Les 6 premieres composantes principales permettent d’expliquer 90% de la variance.
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Figure 36 : Les deux premieres composantes principales des lévres de face des fentes en

comparaison avec les levres témoins.

L’axe positif de PC1 sur la figure 36 représente une levre supérieure et inférieure plus fines et
allongées dans la largeur, tandis qu’en axe négatif de PC1, on observe des levres plus épaisses,

moins larges et un arc de cupidon bien marqué.
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Figure 37 : CVA des levres de fentes en pré-opératoire (rouge), en post-opératoire (noir) et

des levres témoins (vert).

La figure 37 correspond a I’analyse discriminante canonique des 3 groupes comparés. On

observe une séparation nette des témoins et des fentes (opérées ou non).
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Figure 38 : Comparaison de la forme des levres de fentes (vert) par rapport aux lévres des

témoins (rouge).

La figure 38 correspond a la différence morphologique maximale observée dans le jeu de
données étudié. On peut donc noter la forme globale des levres des fentes par rapport aux levres
témoins. La forme des levres est quasiment superposable, on remarque cependant que les fentes

ont des levres plus fines, un arc de cupidon moins marqué.
o Nez et levres de profil

Tableau 8 : Pourcentages de variance expliqué par chaque composante principale pour

["analyse des profils des fentes.

PCl1 PC2 PC3 PC4 PC5 PC6 PC7

53% 15% 8% 7% 4% 2% 2%

Les 7 premieres composantes principales permettent de séparer les profils de fentes en pré et
post opératoire. La premiere composante principale rend compte de 53% de la variance, et la

seconde de 15%.
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Figure 39 : Les deux premieres composantes principales des profils de fentes avant et apres

chéilo-rhinoplastie secondaire.
D’apres la figure 39, on observe sur la partie positive de 1’axe de PC1 :

- un nez mieux dessiné avec une pointe du nez plus marquée
- une ensellure nasale plus droite
- des levres mieux dessinées, plus fines

- une leévre supérieure plus courte
On observe sur la partie négative de 1’axe de PC1 :

- un aplatissement de la pointe du nez

- une leévre supérieure plus atypique avec discontinuités marquées

Le test MANOVA n’est pas significatif (p>0,05), on ne conclut donc pas a une différence

significative entre les profils de fente pré- et post-opératoire.

Tableau 9 : Pourcentages de variance expliqués par chaque composante principale pour

[’analyse des profils des fentes en comparaison avec les profils témoins.
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PCl1 PC2 PC3 PC4 PC5 PC6 PC7

57% 11% 9% 6% 4% 3% 2%

Les 7 premieres composantes principales expliquent 90% de la variance concernant les profils.

La premiere rend compte de 57% de la variance, et la seconde de 11%.

-0.15

Figure 40 : Les deux premiéres composantes principales des profils des fentes en

comparaison avec les profils témoins.

On observe sur la partie positive de I’axe de PC1, dans la figure 40 :

un nez plus proéminent, mieux dessiné avec une pointe du nez plus marquée
- une ensellure nasale plus droite

- un angle naso-labial plus ouvert

- des levres tres fines

- une leévre supérieure plus courte
On observe sur la partie négative de 1’axe de PC1 :

- un nez plus petit en hauteur
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- un applatissement de la pointe du nez

- des levres plus épaisses

Le test MANOVA est dans ce cas, significatif (p<0,05), on conclut donc a une différence

significative entre les profils de fentes pré- et post-opératoire par rapport aux témoins.
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Figure 41 : CVA des profils de fentes en pré-opératoire (rouge), en post opératoire (noir) et

des nez témoins(vert)

La figure 41 correspond a I’analyse discriminante canonique des 3 groupes comparés. On

observe une séparation nette des témoins et des fentes (opérées ou non).
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Figure 42 : Comparaison de la forme des profils de fentes (vert) par rapport aux profils des

témoins (rouge).

La figure 42 correspond a la différence morphologique maximale observée dans le jeu de
données étudié. On peut donc noter la forme globale des profils des fentes par rapport aux

profils témoins :

- les profils des fentes ont une pointe du nez moins marquée

I’angle naso-labial des fentes est plus ouvert.
V4. Discussion

L’analyse par morphométrie géométrique de notre cohorte a montré 1’existence d’une
différence entre témoins/état pré-opératoire et t€émoins/état post-opératoire. Mais la différence

entre les états pré-opératoire et post-opératoire n’a pas pu étre prouvée.

L’étude réalisée pour mon mémoire de spécialité présentait les mémes résultats, avec un
nombre de points recueillis moindre au niveau des structures qui nous intéressent (nez, levres,
profil) mais globalement plus éparpillés car ’ensemble du visage était analysé (glabelle, yeux,

tragion, menton...).
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Le fait d’augmenter le nombre de points de repere, et de concentrer I’analyse sur les structures
du nez, des levres et du profil a permis de modéliser leur forme globale de maniere plus
satisfaisante, mais ne permet pas de mettre en évidence les modifications liées a 1’intervention.

Nous ne pouvons donc répondre a notre objectif principal et secondaire.

L’existence d’une variabilit¢ inévitable dans 1’angle des prises de vue des photos de face et
profil est une source de biais, dont rend probablement en partie compte la premiere composante
principale de notre analyse. Cette hypotheése est confortée par la mise en évidence d’un
allongement latéral du nez et des leévres dans la premiere composante, ce qui pourrait
correspondre aux différentes inclinaisons du visage lors de la prise des photographies de face.
Cet important bruit dans les données explique probablement en partie, I’impossibilité de séparer

les patients entre pré- et post-opératoire.

En bref, notre analyse en 1’état montre que la décomposition des différences de forme en
composantes principales permet de capter I’asymétrie liée a la fente, ainsi qu’une partie

probable du bruit aux variations d’angle de prise de vue.

La solution principale serait d’augmenter le nombre de spécimens car 1’étude de seulement 22

fentes est un petit échantillon pour permettre de faire ressortir une différence significative.

Une autre solution serait I’étude de I’influence de 1’4ge et du sexe sur la forme globale. En
effet ; le potentiel de croissance propre a chacun selon 1’dge de !’intervention et selon le

caractere sexuel du patient peut influer sur les résultats esthétiques de ces chirurgies.

La croissance secondaire du nez et des levres dans le temps (jusqu’al’age de 25ans) a également
slirement un impact sur les formes du nez et des levres opérés dans le méme temps, en effet, il
pourrait étre judicieux de comparer les chéiloplasties et les rhinoplasties secondaires réalisées

séparément.

Evaluer la perception subjective de la différence entre pré- et post-opératoire en montrant les
photographies a des panels professionnels (orthodontiste, chirurgiens) permettrait d’aborder la

notion d’esthétique et d’harmonisation plutdt que la notion de forme.

A moyen terme, cette étude sera poursuivie par l'inclusion d’images de surface en 3
dimensions, dont la collecte prospective a déja commencé a I’HoOpital Necker - Enfants

Malades.
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VI.Conclusion

La prise en charge des fentes labiopalatines unilatérales suit un calendrier thérapeutique précis
a Paris dans le service de chirurgie maxillo-faciale et plastique de 1’hopital Necker-Enfants
Malades. La remise en question de cette chronologie et des techniques utilisées est perpétuelle
pour le bien des patients. L’objectif de ces analyses des séquelles ainsi que des résultats des
chirurgies apres cicatrisation est de guider voire d’améliorer les techniques chirurgicales de la
prise en charge du nez et de la levre lors de chéilo-rhinoplasties secondaires des patients

porteurs de fentes labio-alvéolo-palatines unilatérales.

Notre objectif devra toujours €tre de renforcer I’efficacité et la pertinence de notre approche de
cette malformation complexe et multidisciplinaire. Pour cela, 1’évaluation clinique des
séquelles est primordiale : la meilleure technique chirurgicale n’aura de résultats que si son

indication est bien posée et adaptée.

Il est indispensable d’encadrer I’enfant et sa famille au sein d’une équipe pluridisciplinaire, de
leur apporter une écoute, un soutien psychologique et surtout d’€tre attentifs a leurs demandes.
L’analyse objective des séquelles n’a de sens que lorsqu’elle est corroborée aux doléances du
patient. Dans ce type d’approche, I’évaluation subjective, avec des critéres personnels de beauté

et d’harmonie doit étre complémentaire des approches morphométriques.
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Résumé :

La prise en charge initiale des patients porteurs de fentes labio-alvéolo-palatines (FLAP) suit
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totale unilatérale non syndromiques par analyse morphométrique. L’anatomie des séquelles
labio-narinaires est analysée avant et apres chéilo-rhinoplastie secondaire puis comparée a celle
d’un groupe témoin sain. L’analyse de notre cohorte a montré I’existence d’une différence
significative entre témoins et fentes mais pas entre état pré-opératoire et état post-opératoire.
Ce résultat était attendu. Le choix de nos points de reperes n’a pas été suffisamment pertinent
pour les capturer. L’augmentation du nombre d’individus dans une étude supplémentaire
devrait permettre de préciser ces différences globales de forme.
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