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L'EMBROCHAGE TELESCOPIQUE DANS LE TRAITEMENT CHIRURGICAL
DES DEFORMATIONS ET FRACTURES DES MEMBRES
DANS L'OSTEOGENESE IMPARFAITE

@ GENERALITES

’ ostéogenese L'ostéogenese imparfaite(Ol) correspond sur le plan littéraire a une production
d’os non fiable.

C’est la seule maladie orpheline a manifestation osseuse considérée comme maladie rare
par le législateur algérien [1].

C’est une maladie qui regroupe un ensemble de manifestations osseuses et extra-osseuses de
gravité variable.

Les conséquencescliniques de I'ostéogenese imparfaite sont hétérogeénes. Elles vont du déces
pré et péri natale a la survenue de fractures, de déformations, de troubles cardiorespiratoires, de
surdité et de troubles métaboliques.

C’est une affection génétique dont la prise en charge ne peut se concevoir que dans un
cadre multidisciplinaire.

Lavenement du traitement médical en chef de file les bisphosphonates (BP) a modifié le pronostic
péjoratif de cette maladie

Le principe de la correction des déformations, leurs contentions par un tuteur intramédullaire, a
ouvert les portes au développement de techniques modernes d’ostéosynthése intramédullaire.

Ces techniques, tel que le clou télescopique et le brochage coulissant permettent d’assurer la
protection osseuse au cours de la croissance

Aujourd’hui I'efficacité des techniques chirurgicales palliatives est tributaire d’une prise en charge
pluridisciplinaire : la rééducation, I'appareillage, le développement de la radiologie, la qualité de
I'anesthésie et 'avenement des antidouleurs et des bisphosphonates ont transformé |’évolution
naturelle et le pronostic de cette affection.

|.1- HISTORIQUE

L'ostéogenése imparfaite est une pathologie connue depuis le temps de I'antiquité [2], [3]. Elle a
été observée il y a plus de dix siecles avant Jésus Christ, comme témoignent les caractéres osseux
de l'ostéogenese imparfaite retrouvés sur des os d’'une momie de la nécropole de Beni-Hassen
prés du Nil ; découverte en 1907. Cette momie a été étudiée par Gray en 1969.

Elle est conservée actuellement au musée de Londres [4],[5],[6].

Au VIl éme siécle, la découverte d’un squelette présentant une morphologie compatible avec
une variété de déformations dues a la maladie a été rapportée dans la littérature 3], [5].

Le cas d’ostéogenese imparfaite le plus célébre a été observé au Xl éme siecle. Celui du chef viking
commandant Danois IVRAR BENLOS surnommé IVRAR THE BONELESS ou IVRAR LE DESOSSE (sans
0s) qui envahit I'’Angleterre porté sur un bouclier [3], [5].

En 1678, Malebranche décrit la premiére fois I'ostéogenese imparfaite [3], [5].

En 1788, ECKMAN le suédois, publie le cas d’un sujet atteint de la maladie avec de nombreuses
déformations, ayant eu lui-méme des enfants atteints[7].
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En 1835, LOBSTEIN (Figure N°1) accoucheur Strasbourgeois
fait la description détaillée de cette fragilité osseuse qu'il
nomme ostéopsathyrose [3], [5].

En 1849, VROLICK distingue I'd’ostéogenese imparfaite
du rachitisme et lui donne son nom actuel «ostéogenése
imparfaite» [3], [5].

BAUER et KNAGGS ont été les premiers a émettre I’hypothése
gue les changements osseux de |‘ostéogenese imparfaite
étaient dis a une dysfonction des ostéoblastes [3], [5].

En 1889, STILLING établitles premieres données histologiques
delamaladie[3], [5].

En 1894, PORACK et DURANTE mettent en évidence la pré-
dominance des altérations du périoste dans les troubles
d’ossification et MOREAU présente sa these sur I'd’ostéoge-
nése imparfaite [3], [5].

En 1906, LOOSER fait la relation entre ostéopsathyrose
et I'd’'ostéogenese imparfaite. Il décrit deux formes d’os-
téogenese imparfaite en fonction de I’age auquel surviennent
les premiéres fractures et de leurs sévérités [3], [4], [5] :

Figure N°I : Photo de monsieur LOBSTEIN

e Lostéogenése congénitale (forme sévere avec fractures des la naissance)
e Lostéogenese tarda (fracture survenant apres la naissance moins grave)

Au XX¢ siecle EDDOWERS identifie I'association ostéogenéese imparfaite et sclérotique bleue
[3], [4], [5].

En 1918, VANDER HOEVE et DE KLEIN décrivent I'association de la nature héréditaire, de la fragilité
osseuse, de la surdité et de la sclérotique bleue avec la maladie [3], [4], [5].

En 1928, E. APERT propose le nom de la maladie des os de verre a cette maladie [3], [4], [5].

En 1933, DANIELUS fit le premier a faire le diagnostic radiologique in utéro sur une femme
enceinte chez laquelle une radiographie du 8&me mois montre un foetus invisible [3], [4], [5].

La rareté de |'ostéogenese imparfaite, jointe a la diversité des formes expliquent la perplexité des
médecins dont chacun n’acquiert qu’une expérience limitée.

Ce n’est que grace a la réunion d’'un nombre d’observations suffisantes et a leur classification que
les connaissances sur cette pathologie ont évoluées.

Le vingtieme siecle fut I'ére de la recherche clinique, génétique et pharmacologique. Ce progrés
dans la recherche, a permis d’établir un diagnostic relativement précis et une orientation
thérapeutique multidisciplinaire moderne.

L'introduction des bisphosphonates par NAGANT et DEVOGLAER [8] en 1984 a révolutionné la
prise en charge de I'ostéogenese imparfaite.

Les études génétiques et biochimiques développées les 20 derniéres années ont permis de
découvrir de nouvelles formes d’ostéogenése imparfaite et d’adapter la thérapeutique moderne.
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La chirurgie a connu plusieurs périodes de développement. Elle est passée de l'idée
d’aligner les diaphyses et de les protéger par un clou d’alignement centromédullaire unique «
initié par SOFIELD[9]en 1952 », au clou télescopique actuel de FASSIER-DUVAL [10] utilisé depuis
les années 2000.

Au court de cette période la chirurgie a vu ce développé le clou télescopique initial de BAILEY
DUBOW [11] utilisé depuis 1963. Le brochage télescopique selon METAIZEAU[12] est introduit en
1987 dans l'arsenal chirurgical dans la chirurgie de I'ostéogenése imparfaite (figure N°02).

Figure N°02 : Représentation des différents dispositifs d’ostéosynth centr
(A)- Clou de Bailley-Dubow, (B)- clou de Tae-Joon Cho et Al, (C)- clou de Fassier-Duval, (E)- embrachage télescopique centromédullaire selon Métaizeau.

Les efforts déployés ces dernieres années autour de cette maladie rare, permettent aujourd’hui
de proposer une prise en charge adéquate, adaptée et pluridisciplinaire aux patients.

|.2- DEFINITION

L'ostéogenése imparfaite est une maladie mystérieuse. De nombreux auteurs lui ont donné
plusieurs dénominations retrouvées dans la littérature [13].
e Dystrophie périostale
o Fragilis ou fragilitas ossium
o Osteopsathyrosis idiopathica
o Maladie des os de verre
o Maladie de Lobstein
o Maladie de Vrolik
o Maladie de Porak et Durante
@ Rachitisme foetal
o Ostéodysplasie fibreuse héréditaire
e Osteomalacia congenita
e Osteoporosis foetalis
o Syndrome d’Eddowes
o Syndrome de Van der Hoever ...
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Lostéogenese imparfaite est une maladie constitutionnelle, génétique et héréditaire rare,
caractérisée par une fragilité osseuse congénitale associée a une faible masse osseuse[14]. Cet
état se traduit par une ostéoporose diffuse, généralisée a I'origine des fractures pathologiques
a répétition pourvoyeuses de déformations osseuses de sévérité variable (figure N°03 et N°04).

Figure N°03 : Radiographie de I’humérus :

- Ostéoporose
- Fractures d’dge différentes
- Déformations

CGAUCHE

Figure N°04 : Images repré: tifs de quelques manife

a- Images radiologiques de défor 7 quelettiques dans I’OI
b- Image TDM des déformations squelettiques
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Lostéogeneése imparfaite est un syndrome qui regroupe un ensemble d’affections
héréditaires dont les manifestations cliniques et leurs degrés de présomption sont trés variables.
On peut lui associer : une ostéoporose généralisée, des troubles de la dentinogénese, un visage
triangulaire, des sclérotiques bleutées, souvent une petit taille, une laxité ligamentaire, une
transpiration excessive, une tendance aux ecchymoses, des troubles cardiorespiratoires, une
perte progressive de 'ouie, des douleurs osseuses et des fractures survenant sans traumatisme
ou a l'occasion d’un traumatisme mineur [15].

L'ostéogenése imparfaite (ostéogenése imparfaite), ou maladie des os de verre, reste une affection
génétique rare, caractérisée par une fragilité osseuse et une ostéopénie [16],[17].

|.3- EPIDEMIOLOGIE

C’est une pathologie rare, considérée comme la seule pathologie osseuse rare en Algérie.
Actuellement, nous ne disposons pas de chiffre épidémiologique national. Un registre des
maladies rares est en voie de création a I'Institut National de Santé Publique pour I'année 2019.

Lostéogenése imparfaite touche les deux sexes et sans prédominance ethnique.

C’est une pathologie congénitale qui peut se manifester en anté, péri ou post natal. Certaines
formes modérées peuvent passer inapercues et se manifester tardivement. La prévalence a la
naissance de l'ostéogenése imparfaite est d’environ 1 pour 10 000 a 20 000 naissances en France
avec une incidence de l'ostéogenése imparfaite qui s’éléve a 1-2/10000 [18].

La prévalence au DANEMARK est de 10,6 per 100000 personne avec une incidence de 15/
100000 naissance [19],[20]. La prévalence au BRESIL est de 4,0-6,7 per 100000 naissance et une
incidence de 4,3 / 1000000 naissance [21], [22]. La grande majorité (90%) des patients atteints
d’uneostéogenese imparfaite, ont une mutation autosomique dominante [23]. Ces dix derniéeres
années, de rares formes autosomiques récessives (environ 6 a 8% de tous les cas d’ostéogenése
imparfaite) ont été mises en évidence] [24]. Plus récemment Van DIJK et Al ont montré que 2 a
4% des formes d’ostéogenese imparfaite sont liées au chromosome X [25].

Il faut s’avoir qu’il existe une grande variabilité d’expression de la maladie, pouvant aller : des
formes modérées qui passent souvent inapercues aux formes majeures létales périnatales.
A I'heure actuelle, nous ne disposons pas encore de statistiques nationales. En se réferent a la
répartition des patients pris en charge au CHU de DOUERA (figure N°05), |la prévalence de cette
pathologie reste sous estimée en Algérie.

Figure N°05 : Répartition de I’origine des patients pris en charge dans le service sur le territoire national [collection personnelle]
L’intensité de la couleur représente la variance du nombre de malade par région.
Plus la couleur et intense plus le nombre des patients est important.
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@ rroBLEMATIQUE

L'ostéogenése imparfaite est une pathologie mystérieuse, rare, caractérisée par une fragilité
osseuse congénitale. Elle est d’origine génétique.

Dans 90% des cas, elle est due a des mutations de transmission autosomique dominante et dans
10% des cas la mutation est de transmission autosomique récessive [26],[27].

Cette maladie regroupe un ensemble de manifestations osseuses et extra-osseuses de gravité
variable. Ses conséquences cliniques sont hétérogenes et vont du déces a la survenue de fractures,
de déformations, de sclérotiques bleues, d’hyperlaxité, de troubles respiratoires, de surdité et de
troubles métaboliques.

Les fractures sont fréquentes et répétées, survenant suite a des traumatismes bénins.

Les déformations osseuses sont secondaires a la malléabilité des os qui n‘arrivent pas en
grandissant a étirer les muscles et les tissus adjacents.

Le traitement médical, en chef de fil les bisphosphonates, a modifié le pronostic de cette
pathologie. Certes, le traitement médical améliore la densitométrie osseuse mais n‘'empéche pas
la survenue des fractres et des déformations.

L'ostéosynthese segmentaire ne protége pas la longueur de I'os dans sa totalité. Au contraire,
ce matériel exerce des charges mécaniques a ses extrémités source de fractures. Ce qui fait
gu’elle est proscrite dans l'ostéosynthése des fractures dans l'ostéogenése imparfaite. Elle peut
étre associée a une protection centromédullaire dans la correction de certaines déformations.

SOFIELD [9] est le premier a avoir introduit la protection centromédullaire, par I'utilisation d’un
clou unique. Ce clou est incapable d’assurer la protection des os longs au cours de la croissance.

Ce principe a ouvert les portes au développement de techniques modernes d’ostéosynthese
intramédullaire.

BAILLEY et DUBOW [11] ont introduit le clou télescopique. Ce clou est constitué de deux piéces,
une pieéce male pleine coulissant dans une autre piéce femelle creuse.

Ce principe du coulissement permet d’assurer la protection des os longs au cours de la croissance.
Depuis, plusieurs améliorations ont été apportées a ce clou dans le but d’améliorer sa morbidité.

En1987,graceaudéveloppementdestechniquesderadiologieetdel’embrochage centromédullaire
élastique dans le traitement des fractures des os longs, METAIZEAU [12] utilise I'embrochage
centromédullaire télescopique ou coulissant dans le traitement des déformations et fractures
dans l'ostéogenése imparfaite. La contention est assurée par deux broches. Une descendante,
introduite de I'épiphyse proximale et I'autre ascendante, remontée de I'épiphyse distale. Ces deux
broches assurent la protection d’'une épiphyse a l'autre. Le coulissement de I'une sur l'autre assure
la protection continue au cours de la croissance.

Lembrochage coulissant a aussi connu des modifications ; Georges FINIDORI [28], [29] a élargi
I'utilisation de ce principe en mettant les broches en extra médullaire, en sous périosté dans les
formes sévéres sans possibilité de reperméabilisation du fat diaphysaire.

Lenclouage télescopique et I'embrochage coulissant ne sont que des moyens d’ostéosynthése
palliatifs utilisés pour améliorer le pronostic fonctionnel des enfants ostéogenése imparfaite. Le
chirurgien n’assure qu’une mission dans la prise en charge de cette pathologie.
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Devant la multitude des techniques opératoires répertoriées dans la littérature, nous avons choisi
cette technique d’'embrochage télescopique que nous voulons faire évaluer et I'adapter a notre
contexte sanitaire particulier.

Aujourd’hui, l'efficacité des techniques chirurgicales palliatives est tributaire d’'une prise
en charge pluridisciplinaire. Il faut assurer les suites postopératoires, préparer I'appareillage, la
rééducation, le traitement médical, assurer la scolarité des enfants et I'adhésion des parents dans
une prise en charge longue et lourde qui est un probleme complexe.

Si on veut bien donner toute les chances aux patients de réintégrer la société il faut organiser une
prise en charge multidisciplinaire.

Les pouvoirs publics doivent s'impliquer dans la prise en charge de cette pathologie qui pose un
probléeme de santé publique et dont la prise en charge a I'étranger serait excessivement cheére.
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(D RAPPEL ANATOMOPHYSIOLOGIQUE
[1l.1- LA CHONDRO-EPIPHYSE ET LE PERIOSTE

[11.1.1- Chondro-épiphyse / Cartilage de croissance

Le cartilage de croissance (CC) est pour beaucoup, une structure histologique interposée
entre I'épiphyse et la diaphyse (figure N°06). Elle contribue essentiellement a la croissance en
longueur de l'os. Cette notion est obsoléete car le CC n’est pas un disque interposé entre épiphyse
et métaphyse. Il fait partie intégrante de I'épiphyse avec laquelle il forme une entité mécanique
et vasculaire qui est la chondro-épiphyse [30].

Figure N°06 : Chondro-épiphyse fémorale supérieure

Cette entité est faite d’'un noyau d’ossification entierement circonscrit par son cartilage de
croissance. Celui-ci est particulierement actif sur le versant métaphysaire. Il assure la croissance
de l'os en longueur et il contribue a lui donner sa forme. Il est complétement indissociable du
noyau épiphysaire [31].

Sur le versant métaphysaire, la jonction du CC avec I'os néoformé constitue une ligne de fragilité
siege électif des décollements épiphysaires. Ce point faible de I'os en croissance est compensé
par un trousseau fibreux collagénique situé a la périphérie du CC métaphysaire. Ce manchon

fibreux est la virole périchondrale [32].
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Noyau d’ossification
secondaire

Cartilage de croissance
= physe

Figure N°07 : Image histologique de la virole périchondrale

La virole périchondrale (le Ring perichondrial) (figure N°07) assure la jonction entre la chondro-
épiphyse et le périoste. D’apres les travaux de Chun [33], elle joue un role de soutien. Lensemble
virole périchondrale et la chondro-épiphyse constituent une unité biomécanique adaptée aux
contraintes physiologiques de |'os en croissance.

[11.1.2- Vascularisation de la chondro-épiphyse

La totalité du CC est vascularisée par des vaisseaux d’origine épiphysaire (figure N°07 et N°08) et
il existe une véritable frontiere vasculaire entre la chondro-épiphyse et la métaphyse [34].

Figure N°08 : développ t de la vascularisati staphyso-épiphysaire (EMC)
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artére épiphysaire

Figure N°09 : Vascularisation de la chondro-épiphyse (EMC)

Ce no man’s land vasculaire est situé au niveau de la couche dégénérative a la jonction avec
I'os néoformé (figure N°09) ; c’est a dire au niveau de la ligne de décollement épiphysaire. Ainsi
un décollement épiphysaire méme lorsque le déplacement est majeur, ne compromet pas la
vascularisation de la chondro-épiphyse. En revanche, si une solution de continuité anormale existe
dans le CC une communication définitive se forme entre 'os métaphysaire et 'os épiphysaire et
constitue ainsi un pont d’épiphysiodese.

Le pont d’épiphysiodése est constant pour toute interruption du CC. Ses conséquences sont
variables en fonction de son volume relatif et de sa nature histologique.

Ainsi lorsqu’on traverse le CC de croissance par une broche (figure N°10), la solution de continuité
est de 'ordre du millimétre, le pont d’épiphysiodése provoqué est essentiellement fibreux et fin,
constituant une résistance mécanique faible ne pouvant s’opposer a la croissance [31].

Figure N°10 : Activité continu du CC traversé par une broche

a- Radio post opératoire
b- Radio a 8 mois post opératoire
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[11.1.3- Le périoste

Le périoste est un tissu fibro-cellulaire (figure N°11), il joue un réle biologique et mécanique. Il est
constitué de deux couches [30] :

Une couche superficielle, fibreuse en contact avec les parties molles. Elle joue un réle mécanique

Une couche profonde ostéogene. Cette couche est responsable de la production massive du tissu
osseux. Elle intervient dans la croissance en largeur du segment osseux et lors de la consolidation
des fractures.

Le périoste est une membrane biologique ostéogénique, son décollement ré-initie les cascades
embryologiques de la formation tissulaire squelettique des membres.

Le périoste de I'enfant est plus développé et plus épais que celui de I'adulte [30].A ces conditions

Figure N°11 : Aspect histologique du périoste

a- Périoste de I’enfant
b- Périoste de I’adulte

I1l.1- CONSOLIDATION OSSEUSE, DONNEES ACTUELLES

TEOT expose en 1987 les bases de la consolidation osseuse des fractures de I'enfant. Il
a montré qu’en plus du respect de I’"hématome fracturaire, le respect et le réle du périoste et
I'importance de la vascularisation centromédullaire, il existe d’autres parameétres qui influencent
cette consolidation. Il a été introduit le r6le important des BMP (Bone Morphogenic Proteins),
de la balance ostéoclastique, de I'ischémie, de I’hypoxie et le role des phénomenes d’induction
électrique [35].
La consolidation osseuse ne dépend pas seulement de ces facteurs biologiques. La régénération
osseuse repose sur trois autres éléments fondamentaux [36] :

o Les cellules progénitrices
e Les facteurs de croissances (l'ostéo-induction)
e Un milieu approprié (ostéo-conduction)
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se surajoute I'environnement mécanique de GIANNOUDIS [37]. Ces quatre conditions aboutissent

au concept moderne du diamant (figure N°12) :

Vascularisation

Cellules ostéogénique

Hote

Supports Ostéoconducteurs

Concept du diamant

Environnement mécanique

Hote

Vascularisation

Facteurs de croissance

Figure N°12 : Modéle dit du diamant intégrant les composantes nécessaires a la consolidation des fractures.

La consolidation osseuse est aussi conditionnée par des variations individuelles, génétiques [38]

D’apreés Giannoudis [33].

et certains facteurs néfastes comme certains médicaments, le vieillissement, le tabagisme .....

L'analyse de ces composants a ouvert les portes a I'évolution de la bio-ingénierie comme |’évolution
de la fixation interne dans l'ostéosynthese des fractures des os longs et I'introduction de la greffe

de cellules souches dans I'ostéogenése imparfaite [39].

Cette analyse a permis aussi la compréhension biologique du concept d’ostéosynthése [40] dans:

o Le respect du périoste

e Le Respect de I’hématome fracturaire

o Le développement de la chirurgie percutanée

o L'élasticité des moyens d’ostéosynthese

Ces pricipes ne sont pas propres a I'ostéogenése imparfaite mais communs a tous les concepts

de consolidation.
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@ RAPPEL HISTOLOGIQUE ET PHYSIOPATHOLOGIQUE

IV.1- HISTOLOGIE ET CYTOLOGIE DE 'OS NORMAL

Le tissu osseux est un tissu conjonctif dont la composition, 'organisation et la dynamique assurent
sa fonction mécanique de soutien et son role dans ’lhoméostasie minérale.

IV.1.1- Composition du tissu osseux
IV.1.1.1- La trame protéique

IV.1.1.1.1- Collageéne osseux

Les fibres de collagéne représentent prés de 90 % de la totalité de la matrice protéique de I'os. Ces
fibres sont constituées par I'accolement de micro fibrilles, elles-mémes résultant de I'alignement
de molécules de procollagéne. La molécule de pro collagéene est un hétéro polymére agencé en
triple hélice : Deux chaines al(l) et une chaine a2(ll) [41], [42].

Ce collagéne de type | est la protéine de structure la plus abondante de I'organisme. Elle est
présente dans presque tous les tissus conjonctifs de soutien de I'organisme (os, peau, vaisseaux,
dents, ligament, les yeux....) ce qui explique la diversité des manifestations en cas de déficit
comme dans |'ostéogenese imparfaite [41], [42].

IV.1.1.1.2- Protéines non collagéniques

De nombreuses protéines non collagéniques, présentes dans la matrice osseuse ont été purifiées
et séquencées, mais leur role physiologique est encore mal connu. Elles représentent 10 a 15 %
des protéines totales de l'os.

IV.1.1.3- Substance minérale

La phase inorganique de la matrice osseuse confere a 'os sa rigidité et sa résistance mécanique
et représente aussi une importante réserve minérale. En effet, environ 99% du calcium de
I'organisme, 85% du phosphore, entre 40 et 60% du sodium et du magnésium sont incorporés
dans les cristaux qui constituent la substance minérale osseuse [41].

Ainsi en résumé, le tissu osseux est caractérisé par I'imprégnation de sels de calcium sur une
matrice organique. Cette matrice est constitué a 90% de fibre de collagénes de type I. C'est
I'association étroite entre ces matrices organiques et minérales qui confere a I'os ces propriétés
biomécaniques. Par conséquent :

e Si on retire la phase minérale |'os restant conserve sa forme mais perd sa rigidité.
e Si on retire la phase organique (/e collagéne), I'os restant est extrémement friable.
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IV.1.2- Structure du tissu osseux

IV.1.2.1- Texture de l'os

L'os tissé est un os immature, non lamellaire caractérisé par une disposition anarchique de fibres
de collagene. Il est normalement présent chez I'embryon et I'enfant ou il est progressivement
remplacé par de l'os lamellaire. On le trouve également au niveau des cals fracturaires, de
certaines tumeurs osseuses primitives ou secondaires, |'ostéogenése imparfaite et la maladie
osseuse de Paget. L'os adulte normal est constitué d’os lamellaire résultant de l'orientation
différente des fibres de collagéne dans deux lamelles contigués. Cette texture lamellaire confére
a I'os sa résistance mécanique [42].

IV.1.2.2- Architecture de l'os

Elle s’organise en compartiments [42] :

e Los compact et l'os trabéculaire different selon I'agencement des lamelles osseuses.
e Lendoste est la zone intermédiaire entre corticales et spongieux.
o Le périoste est I'enveloppe externe des os.

a. Os compact

C’est'os des corticales, il est formé par la juxtaposition d’ostéons, unités structurales élémentaires
de l'os cortical dans lesquels, les lamelles osseuses sont disposées de fagon concentrique autour
d’un canal central appelé canal de Havers ou circulent les vaisseaux. Les canaux de Havers sont
reliés entre eux par des canaux transversaux, les canaux de Volkmann.

b. Os trabéculaire

Appelé également os spongieux, il est constitué d’un réseau tridimensionnel de travées osseuses
faites d’unités structurales élémentaires en plaques ou en arches, a texture lamellaire réguliere.
Entre les travées osseuses se trouve la moelle hématopoiétique.

IV.1.2.3- Les cellules osseuses

Elles assurent les différentes phases au cours du remodelage osseux [42].

a. Ostéoclastes

L'ostéoclaste est la cellule osseuse chargée de la résorption. Contrairement a I'ostéoblaste, il
dérive d’'un précurseur hématopoiétique.

b. Ostéoblastes

Au niveau de la surface endostale, I'ostéoblaste est la cellule responsable de la synthese et
de l'apposition de la matrice osseuse, puis de sa minéralisation ; c’est-a-dire du processus de
formation osseuse. Son origine est mésenchymateuse.

c. Ostéocytes

Ils proviennent de la transformation de certains ostéoblastes emmurés dans le tissu osseux. Ils
interviennent essentiellement dans la transmission des signaux mécano sensoriels et dans les
échanges entre les cellules et le microenvironnement.
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d. Cellules bordantes

Ellesrecouvrentles surfaces osseuses en phase quiescente etinterviennent dansla communication
entre la surface osseuse, I'environnement cellulaire et les ostéocytes emmurés dans la matrice
osseuse. Elles jouent également un réle durant la phase initiale du remodelage osseux.

IV.1.3- Modelage et remodelage osseux

Pendant I'enfance, le modelage et le remodelage osseux coexistent, alors que chez I'adulte seul
le remodelage persiste.

IV.1.3.1- Modelage osseux

Il assure la formation des os in utero et pendant I'enfance jusqu’a la maturité du squelette a
I'adolescence. Il résulte de deux mécanismes, l'ossification endochondrale et l'ossification de
membrane.

a. Ossification endochondrale

Elle assure la formation des os longs chez I'embryon. Les cellules mésenchymateuses se
différencient en chondroblastes puis en chondrocytes responsables de la synthése d’'une matrice
extracellulaire riche en protéoglycanes et collagéne de type Il qui secondairement se calcifie. Ce
cartilage calcifié est envahi par des bourgeons vasculaires qui véhiculent les cellules précurseurs
des ostéoclastes et des ostéoblastes. Ce cartilage calcifié est ensuite colonisé par des ostéoblastes
qui synthétisent un tissu osseux immature de texture tissée. Ce tissu osseux immature est
finalement résorbé par les ostéoclastes et remplacé par un tissu osseux lamellaire [44].

b. Ossification de membrane

Elle siege au niveau des os plats et contrairement a l'ossification endochondrale, les cellules
mésenchymateuses se différencient directement en ostéoblastes qui élaborent une matrice
osseuse de texture tissée. Plus tard, a I'issue d’'une séquence classique de remodelage, cet os
tissé est progressivement remplacé par un os mature lamellaire [45].

IV.1.3.2- Remodelage osseux

Ce processus permet de préserver les propriétés biomécaniques du tissu osseux et d’assurer
I’'homéostasie minérale [26]. La séquence du remodelage osseux se déroule selon une chronologie
bien précise en un méme site résultant de 'activité d’'une unité multicellulaire de base. Cette
activité de remodelage donne naissance aux unités de base du tissu osseux appelées ostéons
dans l'os cortical et unités structurales élémentaires dans I'os spongieux. Elle débute par une
phase d’activation des ostéoclastes qui conduit a la résorption osseuse suivie d’'une phase de
transition qui aboutit au recrutement des cellules ostéoprogénitrices, puis a la formation et a la
minéralisation d’une nouvelle matrice osseuse. A chaque instant, environ 5% des surfaces intra-
corticales et 20% des surfaces trabéculaires sont le siege d’'un remodelage. Ce processus implique
un couplage étroit entre la phase de résorption et la phase de formation. La durée moyenne
d’une séquence de remodelage est de 4 a 6 mois.

Plus récemment [46], I'aspect vivant du tissu osseux a été étudié avec I'étude de la phase de
résorption du remodelage osseux. Il a ainsi été montré que les cellules osseuses qui résorbaient
la matrice osseuse n’agissaient pas de maniére aléatoire, mais qu’elles ciblaient les zones aux
propriétés mécaniques et minérales les plus faibles. Ce comportement étudié d’abord sur du tissu
osseux adulte sain a été aussi observé sur les os des patients souffrant d’ostéogenéese imparfaite.
La pathologie n’a pas modifié qualitativement ce comportement [46].
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@ ANATOMOPATHOLOGIE

V.1- ANATOMOPATHOLOGIE DE 'OS
DANS OSTEOGENESE IMPARFAITE

V.1.1- Macroscopie

Les études de BULLOGH [47], effectuées sur des autopsies de jeunes enfants montrent que les os
sont fragiles et friables et que les épiphyses apparaissent nettement élargies par rapport au reste
de l'os.

Les centres d’ossification secondaire sont déformés et contiennent des petits nodules cartilagineux
de 134 mm de diametre et les surfaces articulaires sont irréguliéres.

Les cartilages de conjugaison peuvent étre normaux ou présenter des anomalies effacant tout ou
une partie de leur contour.

Ces atteintes du CC pourraient expliquer les troubles séveres de la croissance chez certains
patients ostéogenése imparfaite (Figure N°13).

Figure N°13 : aspect radiologique du cartilage de croissance dans I’Ol

a- Cartilage de croissance normal
b- Cartilage de croissance pathologique (aspect popcorn)
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Une coupe transversale de la diaphyse montre :
@ Un périoste modifié, parfois épaissi mais il peut étre normal (Figure N°14).
e Une corticale trés mince, pouvant manquer a certains endroits (figure N°14).
@ Un canal médullaire élargi ou parfois obstrué.

e Une spongieuse tres vascularisée.

Figure N°14 : Vue peropératoire d’une diaphyse dépériostée [collection personnelle]

V.1.2- Microscopie

Chez les enfants présentant une ostéogenése imparfaite, I'épaisseur de l'os est réduite, du fait
du ralentissement de la formation osseuse. Les travées osseuses sont moins nombreuses et sont
anormalement fines [48].

Pour de nombreux auteurs 'ostéogenése imparfaite est une maladie de I'ostéoblaste: la formation
osseuse est quantitativement et ou qualitativement diminuée [49].

Les ostéoblastes produisent moins de structure osseuse, le taux global de la formation
osseuse dans le compartiment trabéculaire est amplifié, du fait de 'augmentation du nombre
d’ostéoblastes. Cependant, ceci n‘aboutit pas a un net gain de masse osseuse trabéculaire, car
I'activité de résorption osseuse est également accrue [50].

Quelques aspects histologiques (figures N° 15, 16 et 17) sont illustrés sur des prélévements
effectués sur nos patients. C’est une étude réalisée en collaboration avec |'équipe des
anatomopathologistes du CHU DOUERA [51].
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— un motif lamellaire
prédominant fin, avec des
zones d'os tissé associé a des
fractures.

- |es ostéoblastes semblent
plus petits, plus
sphériques(fléche noire) .

— Les ostéocytes, ovales a
arrondis, bien que plus
matures en apparence que
chez les patients sévérement
atteints, sont plus nombreux,
plus grands et moins
uniformément répartis dans
les trabécules que les
ostéocytes chez des témoins
(fleches bleu).

Figure N°15 : Aspect histologique d’un prélévement osseux [collection personnelle]

* |es ostéoblastes
tapissant les travées
osseuses ont tendance a
étre moins charnus et
fusocellulaire (fleche).

* Les ostéoclastes sont
assez rares.
* Cartilage hyperplasique

* Notez les ostéocytes
bondés, ovales a
arrondis (cercle)

Figure N°16 : Aspect histologique d’un cal hypertrophique
dans ostéogenése imparfaite [collection personnelle]

* Le périoste est ‘
normalement présent et
la couche interne peut  §
étre plus importante que
la normale

* les ostéoblastes
tapissant les travées
osseuses ont tendance a
étre moins charnus et
fusocellulaire (fleche).

* Les ostéoclastes sont
assez rares.

Figure N°17 : Aspect histologique du périoste [collection personnelle]
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Il en découle de cette étude qu’il s’agit d’une anomalie de la formation osseuse.

Sur le plan qualitatif :

o Les ostéoblastes sont plus sphériques et plus petits. IIs sont moins charnus et fusocellulaires
surtout dans le cl osseux et au niveau du périoste.

e Les ostéocytes sont ovalaires, arrondies et plus grands que chez le sujet normal.

o Le périoste présente une couche interne plus importante que chez le sujet normal.
Sur le plan quantitatif :

@ Le nombre des ostéoblastes est augmenté mais peut producteur de structure osseuse.

o Les ostéocytes sont plus matures mais mal repartis dans les trabecules osseux.

@ Les ostéoclastes sont rares surtout au niveau du cal osseux et du périoste.

De l'association de ces différentes altérations dépend I'expression clinique de la maladie

V.2- ANATOMOPATHOLOGIE DES AUTRES TISSUS

V.2.1- CEil

La coloration bleue de la sclérotique est secondaire a une diminution de son épaisseur. L'épaisseur
de la cornée est diminuée de 25% et celle de la sclérotique de 50%, associé a un défaut des fibres
de collagene de I'ceil. Ces fibres ont perdu leurs striations régulieres et présentent une organisation
anarchique. Ainsi la sclérotique laisse apparaitre les vaisseaux et les pigments choroidiens sous-
jacents lui donnant cet aspect bleuté [52], [53], [54].

V.2.2- Oreille
Les lésions anatomiques mises en évidence dans les surdités de transmission dans I'ostéogenése
imparfaite ont été :
e Une palatine de I'étrier épaissie, élargie et fixée dans la fenétre ovale.

e Un dysfonctionnement des osselets dii a des micro-fractures ou a leur remplacement par du
tissu fibreux.

e Une hyper mobilité articulaire de la chaine des osselets due a I'hyperlaxité ligamentaire.
e Une membrane tympanique fine, flaccide, translucide, parfois bleutée.

Les causes de I'hypoacousie de perception sont moins bien connues [55].
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V.2.3- Anomalies dentaires

La dentine est caractérisée par une structure irréguliere, hétérogene, traversée par de fins
canalicules. Les tubules se présentent en touffes désordonnées (figure N°18). Les odontoblastes
sont le plus souvent dépourvus de prolongements ontoblastiques, ou alors ces derniers sont tres
fins. Les canalicules ont une distribution anarchique [56], [57], [58].

Figure N°18 : Aspect radiographique d’une

D GENETIQUE

Ces derniéres années, les études génétiques et

dentinogénése imparfaite [collection personnelle]

biochimiques ont connu de nombreuses avancées.

Ces études ont permis de nouvelles visions sur la prise en charge de l'ostéogenése imparfaite.
Cela a donné naissance a de nouvelles approches diagnostiques et thérapeutiques [19], [27], [59].

Dans 90 % des cas environ, I'ostéogenese imparfaite est due a des mutations de transmission
autosomique dominante des genes COL1A1, COL1A2 ou IFITM5 (Figure N°19) [19], [27], [59].
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Figure N°19 : Schéma comparatif des mutations du géne codant pour le collagéne [D. Duménil, F. Moreau-Gachelin et M.C. De Vernejoul]
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Les 10 % restants des ostéogeneses imparfaites sont liés a des mutations de genes de transmission
autosomiquerécessive.

Dans la grande majorité des ostéogenéses imparfaites, la fragilité osseuse est évidente des
I'enfance, avec atteinte variable des tissus conjonctifs extra squelettiques. Le diagnostic est
essentiellement clinique (fragilité capillaire, hyperlaxité articulaire, sclérotiques bleutées ou
grisdtres, perte progressive de l‘audition, atteinte valvulaire cardiaque, etc.) [27], [50].

La majorité de ces patients présentent une mutation autosomique dominante dans un des deux
génes codant pour le collagéne de type | qui est le principal collagéne de la matrice osseuse,
indépendamment de la sévérité du phénotype (types | a IV de la classification de SILLENCE) [59],
[60].

Le gene du collagene type | est constitué de deux chaines alphal et alpha 2 associées en triple
hélice grace a la présence répétitive de résidu glycine [19].

Les patients atteints d’ostéogenése imparfaite sont porteurs d’une mutation pour un des génes
codant pour les chaines Alphal (chromosome 17) et alpha 2 (chromosome 7) du collagene de
type | et la transmission de cette mutation obéit a un mode autosomal dominant.

Des études [61],[62] ont montré une variabilité phénotypique pour une méme mutation. En fait,
ces conséquences phénotypiques sont fonction de la localisation de la mutation, de la nature de
I'acide amine substitué et du type de la chaine concernée.

Ces dix dernieres années, de rares formes autosomiques récessives (environ 6 a 8% de tous
les cas d’ostéogenése imparfaite) ont été mises en évidence, responsables principalement de
modifications post-transrationnelles du procollagene et de la maturation des fibres collagénes,
ainsi que de I’'homéostasie de la formation et de la minéralisation osseuse [23].

Depuisseptembre2016,14génesdifférentssontconnus[63]: P3H1,CRTAP,PPIB,FKBP10,SERPINH1,
SP7, SERPINF1, BMP1, TMEM38B, WNT1, CREB3L1,TAPT1, PLOD2 et SPARC) ou de transmission
récessive liée a I’X (PLS3 et MBTPS2). |l s’agit de formes modérées a séveres (Tableau N°01).
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Tableau N°01 : CLASSIFICATIONS MOLECULAIRE ET PATHOGENIQUE DE 'OSTEOGENESE IMPARFAITE [23]

AD : autosomique dominante ; AR : autosomique récessive.

Genes Hérédité | Phénotype Sillence | Caractéristiques spécifiques
(Ben Amor, Rauch
et Glorieux)
DEFAUTS STRUCTURELS OU HAPLOINSUFFISANCE DU COLLAGENE DE TYPE 1

COL1A1 AD Types |, I, 111, IV e Sclérotiques bleues/grises/blanches
COL1A2 AD Types |, II, 111, Iv | * Hyperlaxité, surdite

¢ Dentinogenése imparfaite

COMPLEXE PROLYL-3-HYDROXYLASE
CRTAP AR Types I, 11l IV (VII) | —
LEPRE1 AR Types II, 11 (VII) Mutation «founder» chez les Afro-Américains
PPIB AR Types I, I, IV (IX) |-
TELOPEPTIDE LYSYL HYDROXYLASE
PLOD2 AR Type llI Ptérygion, contractures articulaires congénitales (syndrome de Bruck type 2)
Chaperones du collagéne
FKBP10 AR Types I, IV (XI) Contractures articulaires congénitales (syndrome de Bruck type 1) possibles
SERPINH1 AR Types Il, 111 (X) Sclérotiques bleues, dentinogenése imparfaite
Maturation du collagéne type 1
BMP1 AR (Type XIil) Densité osseuse augmentée, sclérotiques bleues
HOMEOSTASIE OSSEUSES, REGULATION DE LA MASSE OSSEUSE

SERPINF1 AR Types I, IV (VI) Normale a la naissance, évolution progressive, faible réponse aux bisphospho-

nates, bonne réponse aux anticorps anti-RANKL
SP7 AR Type I (XI1) Eruption dentaire retardée
LRP5 AR Types I, IV Malvoyance (syndrome ostéoporose-pseudogliome)
WNT1 AR Types IlI, IV (XV) Evolution progressive, faible réponse aux bisphosphonates
TMEM38B AR Type llI (XIV) =
CREB3L1 AR Types lI-111 -

FONCTIONS INCONNUES

IFITM5 AD Type V Cals hypertrophiques, bandes métaphysaires sclérotiques, membranes inte-

rosseuses calcifiées
PLS3 X-linked Type | Ostéoporose précoce chez les femmes hétérozygotes; Ol type | chez les males

hémizygotes
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Létude moléculaire ne peut étre effectuée qu’apres une consultation de génétique spécialisée.
Cette consultation comprend l'enquéte génétique des apparentés porteurs de I'affection et le
conseil génétique. La grande majorité des ostéogenéses imparfaites est de transmission de
type autosomique dominant. Elles sont associées a un risque de transmission de 50 % pour la
descendance d’un patient atteint ; en revanche, le risque de récurrence chez des parents indemnes
ayant un premier enfant atteint est de I'ordre de 5 % (mosaique germinale).

Plus rarement, la transmission est autosomique récessive ; ces formes sont associées a un risque
de récurrence de 25 % pour des parents ayant déja un enfant porteur de la pathologie [19], [27],
[59] [63].

Les formes exceptionnelles liées a I’X sont en général symptomatiques chez les garcons, avec
parfois des signes mineurs chez leurs meres porteuses de la mutation. Le conseil génétique est
alors rassurant pour les enfants de sexe masculin d’'un homme atteint. Ses filles seront porteuses
saines ou pauci-symptomatiques [19], [27], [59] [63].

La consultation de génétique spécialisée permet aussi d’'accompagner les familles dans leur choix
et éventuellement de discuter des moyens diagnostics prénatals, et des techniques de diagnostic
préimplantatoire.

L'étude moléculaire est actuellement réalisée par panel NGS (Next Generation Sequencing)
séquencage ciblé de 19 geénes et/ou par Polymerase Chaine Reaction (PCR) Multiplex dans des
laboratoires de génétique moléculaire spécialisés. L'étude moléculaire est relativement longue,
et de sensibilité non encore parfaite (probleme de l'interprétation des variantes et des faux-
négatifs).

Cette étude est néanmoins de plus en plus proposée aux familles afin de connaitre leur statut,
le gene impliqué et de répondre a la question du conseil génétique. Elle sera particulierement
recommandée aux personnes porteuses d’une forme sévere envisageant un diagnostic prénatal,
chez les personnes (feetus et enfants) ayant une forme sévére et dont les parents souhaitent un
diagnostic prénatal lors d’une future grossesse [23], [63].

La «dissection génétique» des genes impliqués dans l'ostéogenése imparfaite, qui est loin
d’étre terminée, a élargi énormément nos connaissances dans la biologie du squelette et de la
minéralisation osseuse et a mis en évidence des molécules ou des voies de signalisation cibles
pour de nouvelles thérapies médicamenteuses, comme en témoignent les premieres études sur
les traitements de 'ostéogenese imparfaite guidées par le génotype [64].

Les résultats de la recherche génétique et biologique se dirigent vers le choix d’une molécule
thérapeutique adaptée a la mutation génétique causale de la maladie et a I'adaptation d’un
traitement a certaines formes non sensibles aux bisphosphonates (SERPINF1 et FKBP10) la ou le
Dénosumab réduit la fréquence des fractures, améliore la densitometre osseuse et la mobilité
chez les malades [65].

Dansle futurl’indication thérapeutique sera guidée par le génotype dans 'ostéogenese imparfaite.
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@ DIAGNOSTIC

Le collagene de type | est I'élément le plus abondant de I'organisme, il est retrouvé dans la matrice
osseuse, peau, tendons, ligaments, muscles et parois vasculaires. De ce fait, toute perturbation
gualitative ou quantitative du collagene de type | va retentir non seulement sur I'os mais aussi sur
les différents sites extra squelettique d’ou la grande diversité des manifestations cliniques dans
I'ostéogenese imparfaite [18], [23].

On peut scinder ces manifestations cliniques essentielles de 'ostéogenése imparfaite en deux
volets :

Les manifestations squelettiques : qui sont de sévérité variable, on retrouve essentiellement : la
douleur, les fractures, les déformations osseuses et les troubles de la croissance.

Les manifestations extra squelettiques inconstantes : sclérotique bleutée ou grisatre,
dentinogénese imparfaite, hyper laxité ligamentaire, fragilité cutanée, fragilité vasculaire, troubles
cardiovasculaires, troubles respiratoires, troubles neurologiques, troubles de l'ouie et surdité,
probléemes métaboliques.......

Ces manifestations cliniques présentent une grande variabilité d’expression, allant des formes
simples et modérées pouvant passer inapercu, aux formes majeures létales périnatales. Leur
expression peut démarrer de la vie intra-utérine a la petite enfance, évoluant jusqu’a I'age adulte
[66].

VII.1- LES MANIFESTATION SQUELETIQUES

Elles sont en rapport direct avec I'ostéoporose et ses conséquences (fractures — déformations) ;
elles se traduisent radiologiquement par une transparence excessive de I'os et des corticales tres
minces (figure N°20).
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Figure N°20 : Image radiologique de différentes manife i aux bres inférieurs
chez une enfant de 4ans [collection personnelle].
a- Radiographie de face
b- Radiographie de profil
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L'ostéoporose peut étre quantifiée par des mesures de la densité osseuse (densitométrie osseuse).
Ces mesures peuvent se faire essentiellement par la technique DEXA [67]et la densitométrie
axiale.La quantification de I'ostéoporose pose des problemes liés a la mesure. Elle nécessite
I'utilisation d’'un appareil sensible vu la faible quantité d’os a analyser. Il faut disposer de table de
comparaison en fonction de I'age et surtout de la surface corporelle de chaque sujet. Il faut savoir
faire la différence entre une augmentation absolue de la densité osseuse et une augmentation
relative pouvant se voir suite a un tassement osseux.

VII.1.1- La douleur

La douleur est un symptéme fréquent dans I'ostéogenese imparfaite. Elle est aigué survenant
suite a une fracture. Elle peut étre chronique témoignant de la répétition de micro fractures ou
d’une pseudarthrose sur une crosse de déformation. Les tassements vertébraux ou lyse isthmique
peuvent s’exprimer par des lombalgies chroniques [68], [69].

VIIl.1.2- Les fractures

Les fractures sont fréquentes, constantes et d’age different. Elles sont de gravité variable, allant
de la simple fracture unie corticale, a la fracture complexe et commutative en passant par la
fracture complete simple dont le trait de fracture est transversal avec peu ou pas de déplacement
[15], [28].

Elles peuvent se voir sur n“importe quel os et survenir pendant la vie intra utérine, a la naissance
(figure N°21), durant I'enfance et jusqu’a I'age adulte [66]. Elles ont la particularité de survenir
suite a des traumatismes bénins.

Figure N°21 : Autopsie post-mortem d’un enfant atteint d’ostéogenése imparfaite [collection personnelle]

a- Déformation de la cuisse gauche
b- Fracture du fémur gauche

c- Fracture d’dge différent des cotes
d- Fracture des deux humérus
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Le nombre des fractures augmente vers I'age de I'acquisition de la marche, se stabilise a I'age de
la puberté et réaugmente apres la ménopause chez les femmes a I'age adulte [15], [68], [69].

La consolidation des fractures dans l'ostéogenése imparfaite ne pose pas de probléme.Elle est
obtenue dans les délais normaux. Le cal de consolidation est anormal. La consolidation en cal
vicieux est fréquente, le cal osseux peut étre hypertrophique et souvent confondu avec des
|ésions tumorales. Il peut étre source de déformation. Par ailleurs la consolidation peut étre a
I'origine de calcification de la membrane inter osseuse [70].

Il est rapporté par certains auteurs un taux élevé de pseudarthrose [15], [71].

Il faut noter la particularité des fractures par avulsion.Elles se voient souvent au niveau de
I'olécrane et des tubérosités tibiales antérieures [15], [72].

VIl.1.3- Les déformations
Les déformations osseuses peuvent se voir sur tout le squelette et plus électivement sur les os
longs. Elles sont secondaires soit a des cals vicieux, soit d’apparition spontanée et surviennent
de par l'impuissance de ces os fragiles a résister aux tractions musculaires. L'os en grandissant
est incapable d’étirer les groupes musculairesavoisinants [15], [28], [63], [68].

VII.1.3.1- Déformations des membres

VII.1.3.1.1- Membres inferieurs

Figure N°22 : Déformation du membre inférieur[collection personnelle]
a- Vue d’une déformation de la cuisse / b- Radiographie de face d’un fémur déformé dans plusieurs plans de I’esp

Le fémur est I'os le plus touché. Le plus souvent, il se développe une déformation en crosse antéro
externe sous l'effet de traction des muscles adducteurs et ischio-jambiers de la cuisse (figure
N°22).Cette courbure risque de s’aggraver avec la croissance, allant d’une courbure a petit rayon
jusqu’a devenir trés importante avec un rayon extréme.

Cette déformation en crosse s'accompagne souvent d’une réorientation de I'extrémité supérieure
du fémur en coxa vara. Cette coxa vara est dite vraie lorsqu’elle est secondaire a des fractures de
la base du col ou de la région trochantérienne. Elle est dite fausse coxa vara ou coxa vara induite
lorsque la correction de la déformation diaphysaire du fémur corrige I'angle cervico-diaphysaire
du fémur.
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Au niveau de la jambe, se développe une crosse antérieure ou antéro interne sous l'effet des
muscles postérieurs et postéro-latéraux de la jambe. Cette déformation est dite en lame de
sabre. Le péroné est souvent filiforme et gréle [73].

VII.1.3.1.2- Membres supérieurs

Figure N°23 : Déformation du membre supérieur[collection personnelle]

a- Vue de profil d’un humérus déformé
b- Radiologie de face des deux segments osseux du membre supérieur

Ces déformations se voient sur I’'humérus et sur les deux os de l'avant-bras. Elles obéissent
au principe du déséquilibre entre la croissance et 'incapacité de I'os mou et friable a étirer les
muscles qui lui sont voisins.

Au niveau de I'lhumérus ces déformations peuvent étre orientées dans les différents plans de
I'espace (figure N°23). Il faut noter la particularité anatomique du passage d’élément noble en
particulier du nerf radial qui passe d‘arriére en avant au tiers inférieur de I’lhumérus.

Le nerf radial peut avoir une variation de position ou un passage inhabituel a I'intérieur de ces
déformations.

Pour les deux os de I'avant-bras, dans les formes séveéres, il est souvent retrouvé des os graciles,
torsadés avec un canal médullaire obstrué.

Ces déformations mettent la diaphyse concernée en situation de faiblesse et de stress entrainant
des fractures sur I'apex des déformations. Ainsi se crée un cercle vicieux : fracture-déformation-
fracture.

Ce cercle vicieux sera source de déformation, d’angulation variable et de rayon croissant,
leur orientation débutera dans un plan de I'espace pour devenir multidirectionnelle parfois
incompatible avec la fonction du membre.

Il est rapporté dans la littérature [29] des cas de pseudarthrose de 'ulna avec luxation de la téte
radiale. Des calcifications de la membrane interosseuse peuvent étre observées [50].




L'EMBROCHAGE TELESCOPIQUE DANS LE TRAITEMENT CHIRURGICAL
DES DEFORMATIONS ET FRACTURES DES MEMBRES
DANS L'OSTEOGENESE IMPARFAITE

VII1.1.3.1.3- Classifications morphologiques

Lintrication de fractures répétées, des cals vicieux et des déformations de gravité croissante vont
étre source d’obstruction minime ou importante du canal médullaire.

MOOREFIELD et Al [74] ont proposé une classification radiologique basée sur la sévérité des
déformations.

lIs ont décrit trois stades de déformation a sévérité croissante :

e Stade | : discrete avec une inclinaison inférieure a 20° et un calibre diaphysaire quasiment
normal.

e Stadell: modérée avec uneinclinaison comprise entre 20 et 60° et un amincissement diaphysaire
modéré.

e Stade lll : sévére avec une inclinaison supérieure a 60° et un effilement important de la diaphyse.

Cette classification se limite a évaluer I'importance d’'une déformation et le calibre de la diaphyse
sans tenir compte des fractures associées, du nombre et de l'orientation des déformations, de
I’état du f(t diaphysaire et du retentissement de ces déformations sur I'extrémité supérieure du
fémur et la coxa vara.

JUSTIN EASOWW et MALA DHARMALINGAM [75]classe les manifestations osseuses en trois
catégories :

e Catégorie | : os mince et corticale gracile

e Catégorie Il : os court et épais

e Catégorie Ill : modification morphologique du bassin

Cette classification ne tient compte ni des déformations et ni de la qualité du canal médullaire.

VII.1.3.2- Déformations du bassin

Les contraintes mécaniques exercées au long de la vie sur une fragilité osseuse au niveau du
bassin sera source de complications certaines [76] [77].

Lincurvation progressive en varus de I'extrémité supérieure du fémur (figure N°24 - a) fréquente,
aboutirait a des déformations majeures en coxa vara souvent sources de fracture céphalique a
répétition. Elle pourrait se compliquer de pseudarthrose du col fémoral [76] [77].

La protrusion acétabulaire (figure N°24 - b) est plus spécifique de I'ostéogenése imparfaite, c’est
une complication qui s'observe souvent dans les formes séveres. Elle est progressive pour devenir
majeur, pouvant entrainer un contact entre les lames quadrilatéres. La protrusion acétabulaire
est source de limitation de la mobilité des hanches [76] [77].

La limitation de la mobilité des hanches associée a une asymétrie pelvienne vont contribuer aux
difficultés de verticalisation, un inconfort pour la position assise et couchée. Une rétraction en
adduction des hanches va rendre difficile les soins de toilette et étre a I’ origine de difficultés
sexuelles chez les femmes. Certain auteurs [78] [79] ont décrit des complications viscérales liées
aux déformations du bassin. L'incurvation progressive en varus de I'extrémité supérieur du fémur
fréquente, aboutirait a des déformations majeures en coxa vara souvent source de fracture
céphalique a répétition. Elle pourrait se compliquer de pseudarthrose du col fémoral.

La protrusion acétabulaire est plus spécifique de I'Ol, c’est une complication qui s'observe souvent
dans les formes séveres. Elle est progressive pour devenir majeur, pouvant entrainer un contact
entre les lames quadrilatére. La protrusion acétabulaire est source de limitation de la mobilité
des hanches.
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La limitation de la mobilité des hanches associées a une asymétrie pelvienne vont contribuer
aux difficultés de verticalisation, un inconfort pour la position assise et couchée. Une rétraction
en adduction des hanches va rendre difficile les soins de toilette et étre a |’ origine de difficultés
sexuelles chez les femmes.

Certain auteurs [78] [79] ont décrit des complications viscérales lié aux déformations du bassin.

Figure N°24 : Radiographie illustrant des déformations du bassin[collection personnelle]

a- Radio du bassin a I’dge de 4ans / b- Radio du bassin a l’dge de 16 ans

VII1.1.3.3- Déformations thoraciques

Le thorax est fréquemment déformé, surtout dans les formes sévéres. Les cotes sont horizontales,
incurvées et fragiles. Les champs pulmonaires réduits et les voies aériennes sont déviées
(figure N°25).

Déviation des voies
aériennes

Diminution du champ
pulmonaire

Déformation
de la cage thoracique

Figure N°25 : Radiographie du thorax illustrant les différentes atteintes thoraciques[collection personnelle]
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On retrouve des cals osseux d’age différents et des déformations rachidiennes et le sternum fait
sailli.ll en résulte des thorax courts, avec des déformations en pectus excavatum ou de carinatum
(Figure N°26).

Figure N°26 : Déformation thoracique [collection personnelle]:
a : déformation en bréchet chez une fille de 16 ans / b : déformation en bréchet chez un garcon de 06 ans

La combinaison des déformations de la colonne vertébrale et |'atteinte thoracique sont a l'origine
de ladiminution sévere de la capacité respiratoire, source d’insuffisance respiratoire. Ces troubles
respiratoires sont a l'origine des difficultés inhérentes a I'anesthésie [30].

VIl.1.3.4- Déformations du rachis

Les déformations de la colonne vertébrale dans I'ostéogenése imparfaite sont liées a la fragilité
osseuse, aux tassements vertébraux, a I’hyper laxité ligamentaire et au défaut de croissance. La
hauteur des vertebres est réduite réalisant la platyspondylie [81], [82]. La vertébre peut étre
cunéiforme ou prend l'aspect d’une lentille biconcave. Il en résulte un trouble de la statique
rachidienne en cyphose, en scoliose ou en cypho-scoliose (Figure N°27). Que ce soit une scoliose,
une cyphose ou une cypho-scoliose combinée aux déformations thoraciques, la capacité
respiratoire est perturbée avec diminution de la capacité vitale.

AL

en charge

Figure N°27 : Déformations du rachis : Cyphoscoliose [collection personnelle]
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La gravité des déformations rachidiennes dépend de plusieurs facteurs :
o La sévérité de I'ostéogenese imparfaite.

e Les déformations du thorax.

e L'age du patient.

o Le degré d’effondrement vertébral.

e De la densitométrie osseuse

e L'hyper laxité ligamentaire.

VII.1.3.5- Déformations du crane

La macrocéphalie est fréquente, avec un élargissement transversal du crane (un front large et
bombé). 1l associe un front large et bombé et un petit menton donnant aux patients un visage
triangulaire [15] [18].

Sur le plan radiologique (figure N°28), le crane présente de nombreux os wolmiens correspondant
a une mosaique d’ilots d’ossification primaire au sein de I'os membraneux. Locciput peut étre
aplati.

Figure N°28 : morphologie du crane[collection personnelle] :
a- Crane de face / b- Crane de profil

Limpression basilaire (figure N°29) est une déformation qui associe un déplacement vers le haut
du trou occipital avec les premieres vertébres qui semblent enfoncées dans la cavité cranienne.
C’est une déformation préoccupante qui se voit souvent vers I'adolescence a I’ origine de maux
de téte, de reflexes vifs et une faiblesse des membres inférieurs [15] [18].

Figure N°29 :Image IRM d’une impression basilaire [collection G. FINIDORI]




£Z’EMBROCHAGE TELESCOPIQUE DANS LE TRAITEMENT CHIRURGICAL
DES DEFORMATIONS ET FRACTURES DES MEMBRES
DANS L'OSTEOGENESE IMPARFAITE

VI1.1.3.6- La petite taille

Le déficit de la taille est fréquent dans 'ostéogeneése imparfaite (Figure N°30), sa sévérité dépend
du type de l'ostéogenése imparfaite, elle est normale ou légerement diminuée dans le type |. Elle
peut étre tres sévere dans le type lll. U'Insuffisance staturale peut étre absente comme elle peut
étre sévere [15], [18], [28].

Figure N°30 : Image représentative d’une fille de petite Taille [collection personnelle]

VII.2. Les manifestations extra squelettiques

Elles sont rapportées par de nombreux auteurs [15], [28], [83].

VII.2.1. Les sclérotiques blues

Figure N°31 : Image de sclérotiques bleues [collection personnelle]

La coloration bleutée des sclérotiques (Figure N°31) est secondaire a la transparence excessive de
la sclérotique. Cette coloration est d’intensité variable et évolutive au cours des années.

EDDOWERS est le premier a avoir rapporter la relation sclérotique bleue avec l'ostéogenese
imparfaite. Laspect des sclérotiques peut étre normal ou physiologique chez le nouveau-né.
Cette manifestation clinique n’est ni spécifique de l'ostéogenése imparfaite, ni des anomalies du
collagéne de type | [52], [53].

L'hypermétropie est fréquente [15].

La myopie n’est pas associée a I'ostéogenese imparfaite [18].
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VIl.2.1. La dentinogénése imparfaite

La dentinogéneése est perturbée, (dentinogénése imparfaite) mais la manifestation est fonction
du type de l'ostéogenése imparfaite.

Elle se voie plus sur les dents de lait. Ce sont des dents fragiles, ambrées, de couleur grise ou
jaune brun (figure N°32) et bombées en forme de tulipe ou de cloche [84] et la radiologie montre
un aspect oblitéré des canaux pulpaires [85].L'émail et la dentine sont fragiles et les dents s’usent
rapidement. L'hygieéne buccale et l'utilisation du fluor reste les moyens préventifs de choix. Le
traitement doit étre assuré par un dentiste spécialiste de la dentinogéneése.

Figure N°32 : Dentinogénése imparfaite [collection personnelle]

VII.2.3. La laxité ligamentaire et I’hyperlaxité

L'hyperlaxité est quasi constante dans I'ostéogenése imparfaite, elle ne pose pas de probléemes
cliniques. Parfois, I’hyperlaxité peut compromettre la stabilité articulaire (pied plat, recurvatum
des genoux...) et étre a |’ origine d’entorse facile.

Elle peut avoir un retentissement sur la station debout et la marche. U'hyperlaxité est un facteur
aggravant des troubles de la statique rachidienne.

Cette hyperlaxité peut étre cutanée ou musculo-ligamentaire (Figure N°33).

Lorsque la laxité ligamentaire est absente ou remplacée par une contracture articulaire associée
a une ostéoporose, il faut penser au syndrome de BRUCK [86] [87].

Figure N°33 : Signes clinique d’hyperlaxité [collection personnelle]

a- Hyper-flexion du pouce
b- Hyperlaxité cutanée
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VIl.2.4. Anomalies métaboliques

Ces anomalies sont connues depuis longtemps [88]. Elles sont liées a l'augmentation du
métabolisme de base ce qui entraine une intolérance a la chaleur, une température de base
élevée, une transpiration excessive(une hypersudation), une tachycardie et une tachypnée.

Ces symptomes peuvent faire craindre une hyperthermie maligne. La pathogénie de ces troubles
reste inconnue.

Des réactions d’hypermétabolisme spontanément résolutives peuvent se voir au cours d’une
anesthésie générale mais sans risque accru d’hyperthermie maligne pour certains auteurs [89].

VII.2.5. Anomalies cardiovasculaires

Les manifestations cardiovasculaires sont rares.Elles s’expriment plus tardivement et de facon
moins nette que dans les affections héréditaires du tissu conjonctif, telles que le syndrome de
Marfan et le syndrome d’Ehrlers Danlos. Le déficit en collagéne de type | peut entrainer des
Iésions valvulaires et aortiques [90]. Ce déficit peut étre la cause de rupture de la cavité cardiaque,
de l'aorte, des vaisseaux sanguins cérébraux [91].

Les ecchymoses, les hématomes et les épistaxis sont fréquents chez les enfants atteints
d’ostéogenese imparfaite. Les hémorragies cérébrales sont rapportées dans la littérature. Ces
troubles sont en rapport avec la fragilité des parois capillaires et les troubles de la fonction
plaquettaire.

Ces anomalies cardio-circulatoires sont plus fréquentes a I'age adulte d’ou I'intérét de faire des
échographies systématiques chez les patients atteint d’ostéogenese imparfaite rentrant a I'age
adulte environ a 10 ans et d’y explorer la fonction plaquettaire en préopératoire [92].

VII.2.6. Anomalies respiratoires

Linfection broncho-pulmonaire, la pneumopathie d’inhalation, I'insuffisance respiratoire aiglie
et l'insuffisance respiratoire chronique sont autant de complications qui peuvent se voir chez
I'enfant atteint d’ostéogenése imparfaite. L'insuffisance respiratoire est une cause fréquente de
décés dans l'ostéogenése imparfaite [93]. Ces complications respiratoires sont secondaires :

e Aux déformations osseuses de la cage thoracique (figure N°34-1) qui vont engendrer un
déséquilibre entre la mécanique respiratoire et les mouvements musculaires.

@ A la compression des voies aériennes par les différentes déformations rachidiennes et costo-
sternales (figure N° 34-2).

@ Aux troubles neurologiques causés par la compression bulbaire, fréquente dans Lostéogenése
imparfaite sévére a I'age de I'adolescence [94].




L'EMBROCHAGE TELESCOPIQUE DANS LE TRAITEMENT CHIRURGICAL
DES DEFORMATIONS ET FRACTURES DES MEMBRES
DANS L'OSTEOGENESE IMPARFAITE

Figure N°34 : Déformations costo-sternales [collection personnelle]

1. Déformations des cotes
2. Déformation sternale
3. Champ pulmonaire collabé

Dans les cas graves, on peut voir un syndrome restrictif par réduction des champs pulmonaires
secondaires a des déformations thoraco-rachidiennes séveres. Les capacités respiratoires sont
réduites, les champs pulmonaires collabés parfois incompatibles avec la vie (figure N°34-3) [95].

VIl.2.7. Anomalies de l'ouie

La surdité se voit chez 22 a 58% des patients atteints d’ostéogenese imparfaite dont 20% ignorent
leur atteinte. Elle apparait progressivement. Elle est le plus souvent bilatérale et tardive. Elle se
révele de fagon variable entre 15 et 40 ans. Cette surdité peut étre de transmission par atteinte
de I'étrier, de perception ou mixte [63], [94].

Certains auteurs [96] préconisent un dépistage systématique a I'age de 10 ans puis tous les trois
ans, d’autres lors de la suspicion du déficit.

Le traitement peut nécessiter un appareillage ou de la chirurgie avec implant cochléaire [97].

Un déficit auditif lié a une otite séreuse chez le petit enfant présentant une ostéogenése imparfaite
semble plus fréquent que dans la population générale [63].

VII.2.8. Anomalies de la peau

La peau est fine, transparente et translucide. Elle est le siege fréquent d’hématome a extension
rapide secondaire a des traumatismes minimes. La cicatrisation est atrophique. La cicatrice a
tendance a s’élargir prenant un aspect atypique en « papier a cigarette » [98].

VII.2.9. Anomalies neurologiques

Certains nerfs peuvent étre comprimés par des déformations osseuses, a titre d’exemple
I'impression basilaire. Cette impression basilaire peut entrainer des céphalées a répétitions et

des hyper-réflexies chez l'adolescent.
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Cette situation impose une surveillance réguliere par une IRM, conduisant parfois méme une
libération médullaire et une fixation occipito-cérvicale [99].

Une hydrocéphalie avec dilatation ventriculaire existe dans 20 a 30% des cas. Elle est souvent
asymptomatique.

Pour de rares formes symptomatiques, la dérivation du liquide céphalorachidien est
exceptionnellement nécessaire [99].

Certain auteurs [100] rapportent des atrophies corticales, des syringomyélies et des cas
raresd’épilepsies.

Chez le nouveau-né, il peut exister un risque d’hématome sous dural ou extra dural a la naissance.

VI1.2.10. Les microlithiases rénales

Il est habituel de retrouver une hyper calciurie liée a I’hyper remodelage osseux. Des micro-
lithiases rénales sont engendrées par cette I’hyper calciurie.

Il est préconisé de faire une échographie rénale dans le bilan initial d’'un enfant atteint
d’ostéogenese imparfaite [101].

VII.2.11. Les problemes psycho-sociaux :

Les enfants atteintsostéogenéese imparfaite et leurs familles sont soumis a des contraintes dans
I’éducation, les soins et la vie sociale.

Ces enfants grandissent dans un contexte particulier, emmaillé d’épisodes douloureux (fracture,
hospitalisation, chirurgie et retard scolaire).

IIs souffrent du regard de la société par rapport a leurs handicaps [102].

Le développement des déformations a l'adolescence perturbe I'image corporelle, qui devient
difficile a étre accepter pour de nombreux enfants et leur entourage.

Les enfants devraient le plus rapidement possible reprendre confiance en eux méme et regagner
rapidement leur environnement scolaire, leurs espaces de jeux et leur vie habituelle [102].

D’autre part, les parents doivent faire face au diagnostic de la maladie et apprendre a vivre avec.
IIs doivent s"accommoder avec toutes les contraintes qui en découlent :
e L'absentéisme professionnel pour 'accompagnement de leur enfant.

e Lalourdeur de la prise en charge (le pédiatre, le rééducateur et le chirurgien) d’ou la nécessité
de concentrerlesrendez-vous dans une méme consultation multidisciplinaire.

Lesoutienauxfamilles ostéogeneseimparfaite commence par une bonne diffusion del’information
etunebonnecommunication entre les différentsintervenants [102].
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VII.3. CLASSIFICATIONS CLINIQUES

Lostéogenése imparfaite est une pathologie a manifestations variables et non spécifiques.
Plusieurs auteurs s’y sont intéressés :

VII.3.1. Classification de LOOSER

LOOSER [103] en 1906 décrit deux formes d’ostéogenese imparfaite en fonction de I'age de
survenue des premieres fractures :

e ostéogenéese imparfaite congenita ou maladie de PORAK et DURANTE, les fractures se voient
a la naissance.

e ostéogenese imparfaite tarda ou maladie de LOBSTEIN, les fractures se voient aprés la
période périnatale.

VII.3.2. Classification de MAROTEAU

Pierre MAROTEAU [104] distingue lui aussi deux formes : Celle a début anténatale et celle décelée
apres la naissance.

Les formes a début anténatal : Concernent les enfants qui dés la naissance sont porteurs de
fractures ou de déformations des os longs, voire du rachis et du crane. Ces déformations laissent
supposer qu’il existe une fragilité osseuse dans la vie in utéro.

MAROTEAU et son équipe [104] distinguent trois formes :
o La forme létale.
e La forme séveére.
o La forme régressive.
Les formes découvertes apres la naissance : Elles sont divisées en trois groupes :
o Les formes généralisées les plus completes.
e Les formes a localisation élective.

o Les formes modérées.

VII.3.3. Classification de SILLENCE modifiée par GLORIEUX

L'évolution des études clinique, génétique, biochimique et histologique a montré une diversité
des manifestations de cette pathologie hétérogéne.

La classification de SILLENCE est la premiere a définir 4 types d’ostéogenése imparfaite. Elle est
basée sur les manifestations cliniques et le mode de transmission de la maladie [52]. GLORIEUX
a introduit trois autres groupes de patients présentant des particularités cliniques génétiques et
histologiques distinctes.

Actuellement il est défini 7 types d’ostéogenese imparfaite (Tableau N°02) [50], [70].




L'EMBROCHAGE TELESCOPIQUE DANS LE TRAITEMENT CHIRURGICAL
DES DEFORMATIONS ET FRACTURES DES MEMBRES
DANS L'OSTEOGENESE IMPARFAITE

Tableau N°02 : CLASSIFICATION DE SILLENCE ET GLORIEUX [52], [70].

Classification de |'ostéogenése imparfaite (Ol) de Sillence et de Glorieux.

Ol de type | (bénigne) » Fractures par sulte de traumatismes minimes
« Sclérotique bleutée

+ Malformation minime des os longs

» Tallle normale ou quasl-normale

» Possibilité de dentinogenése imparfaite

Ol de type Il (mortelle) | » Fractures intra-utérines

» Chapelet costal

« Sclérotique bleutée

* Fémur large et court

» Détresse respiratoire

» Décés pendant la période périnatale

Ol de type Ill {grave) » Fractures fréquentes par sulte de traumatismes minimes
« Sclérotique de couleur variable

* Taille extrémement petite

= Grave malformation des membres

« Scoliose

* Faclés triangulaire

« Dentinogenése Imparfaite fréquente

Ol de type IV (modérée) | e Fractures par suite de traumatismes minimes
» Sclérotique de couleur varlable

» Tallle modérément petite

» Malformation modérée des membres

» Scollose

» Possibilité de dentinogenése imparfaite

Ol de type V * Fractures par suite de traumatismes minimes

= Sclérotique normale

« Calcification de la membrane interosseuse de I'avant-bras ou de la Jambe
* Bande métaphysaire dense sous la plaque de croissance

» Callogenése hypertrophique par suite de fractures ou de batonnets

« intramédullaires

» Absence de dentinogendse iImparfaite

Ol de type VI * Fractures par suite de traumatismes bénins

« Sclérotique normale

» Elévation modérée du taux de phosphatase alcaline

« Stries de Looser (pseudofractures) visibles a la radiographie
* Absence de dentinogenése iImparfaite

» Absence dos wormlens Plus

» Absence de rachitisme

Ol de type VII » Fractures par suite de traumatismes bénins

= Sclérotique normale

* Absence de dentinogenése Imparfaite

» Coxavara

* Rhizomélie (brieveté des racines des membres supérieurs et inférieurs)
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VIl1.3.4. Classification de SILLENCE modifiée
par RAUCH et GLORIEUX

Les études modernes ont permis de mettre en relation les nombreuses mutations génétiques,
qu’elles soient quantitatives ou qualitatives et de prendre en compte les mutations dominantes
ainsi que les nombreux défects génétiques et leurs phénotypes [50], [105], (Tableau N°03).

Tableau N°03 : CLASSIFICATION DE SILLENCE MODIFIEE PAR RAUCH ET GLORIEUX [50]

Type  Clinical severity Typical features Typically associated Relative incidence*
mutations
I Mild non-deforming OI  Normal height or mild short stature; blue sclera; no  Premature stop codon in 47%
DI COLIAI
II Perinatal lethal Multiple rib and long-bone fractures at birth; marked ~ Glycine substitutions in -

deformities; broad long bones; low density of skull COLIAI or COLIA2
bones on x-rays; dark sclera

I Severely deforming Very short; triangular face; severe scoliosis; grayish ~ Glycine substitutions in 18%
sclera; DI COLIAl or COLIA2

IV Moderately deforming ~ Moderately short; mild to moderate scoliosis; gray- ~ Glycine substitutions in 21%
ish or white sclera; DI COLIAI or COLIA2

V' Moderately deforming Mild to moderate short stature; dislocation of radial  unknown 4%

head; mineralized interosseous membrane; hyper-
plastic callus; white sclera; no DI

VI Moderately toseverely ~ Moderately short; scoliosis; accumulation of osteoid ~ unknown 3%
deforming inbone tissue, fish scale patter of bone lamellation;
white sclera; no DI
VII  Moderately deformingto ~ Severity ranging from death in first days of life to  CRTAP 1%
perinatal lethal mild short stature. Short humeri and femora; white
sclera; no DI

VIl.4. DIAGNOSTIC POSITIF

Le diagnostic de l'ostéogenese imparfaite repose sur un ensemble d’arguments, cliniques,
radiologiques et biologiques [28], [63], [94] :

VIl.4.1. Diagnostic anténatal
Le diagnostic anténatal le I'ostéogenése imparfaite [66], [106] est souvent réalisé a I'aide de
I’échographie (Figure N°35) parfois aidée par la radiographie du contenu utérin et les nouvelles
techniques de biologie moléculaire [107], [108], [109].

_F Ay O

Figure N°35 : Echographie ‘natale a 17 ines d’aménorrhée[109]
a- Fémur court incurver / b- Aspect aplatit des corps vertébraux
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Les différents signes échographiques de l'ostéogenése imparfaite sont résumés dans le tableau
N°04.

Tableau N°04 : SIGNES ECHOGRAPHIQUES DE OSTEOGENESE IMPARFAITE [109].

Retard de croissance intra-utérine

Hydramnios

Anomalies du pole céphalique :

@ Hydrocéphalie.

® Macrocéphalie.

@ Déformation céphalique spontanée ou provoquée par la pression de la sonde ultrasonore.
® Amincissement et faible échogénicité de la voute osseuse.

eDéflexion céphalique maximale.

Anomalies thoraciques :

® Thorax petit et étroit.

® Diminution de 'ombre acoustique des cotes.
eFracture et cals osseux.

Anomalies des membres :

® Nanisme : évident et précoce dans le type L, peu marqué dans les types R et S.
o Fractures et cals osseux.

@ Déformation marquée des membres.

eDiminution de 'ombre acoustique des os long.

La radiographie du contenu utérin (figure N°36), confirme la faible minéralisation des os longs
et du crane avec au maximum l'absence de visualisation du squelette fecetal, les fractures, les
cals osseux, les déformations et I'aspect en bambou des cétes. Linterprétation des clichés reste
difficile et doit étre faite par un expert.

Figure N°36 : Radiographie du contenu utérin a 38 semaines de gestation
(feetus atteint d’uneostéogenése imparfaite) [108]

La biopsie trophoblastique est un examen réalisé entre « 11 et 14» semaines d'aménorrhée. Elle
permet d’établir un diagnostic de I'ostéogenese imparfaite : Soit par I'analyse biochimique du
collagéne de type |, synthétisé par les fibroblastes des villosités chorioniques,soit par I'analyse de
I’ADN feetal par biologie moléculaire [110].
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VIl.4.2. Diagnostic poste natal

VIl.4.2.1. Arguments cliniques
Lexamen clinique doit étre complet, il associe une anamnése policiere enquétant sur les caracteres
évolutifs des fractures et leurs mécanismes et un examen morphologique complet (figure N37°).

Figure N°37 : Aspect morphologique d’une ostéogenése imparfaite. [Collection personnelle]

Le diagnostic est clinique [28], [63], [94], il est fortement évoqué devant I'association :
e Fractures faciles, fréquentes, répétées, multiples et d’ages différents survenant suite a des
traumatismes bénins (Figure N°38).

Fracture consolidée

Fracture spiroide fraiche

Figure N°38 : Radiographie d’un humérus siége de fractures d’ages différents.
[Collection personnelle]
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e Des signes mineurs et inconstants qui sont variables d’un patient a un autre :

- Sclérotiques bleutées. c’est un signe non spécifique. Son absence n’élimine pas une
ostéogenese imparfaite.

- Dentinogénése imparfaite est fréquente. La radiographie des canaux pulpaires peut aider au
diagnostic.

- Déformations (incurvation des os long, protrusion thoracique, cyphoscoliose).

- Décalage statural progressif.

- Peau transparente et fragile siege d’hématome facile.

- Fragilité vasculaire.

- Hyperlaxité et entorses multiples.

- Déficit auditif (exceptionnelle chez I'enfant présent dans environ 50% a I'dge adulte).

Ces arguments seront renforcés par la présence des mémes symptomes chez un apparenté du
premier degré (Parents, fréres et sceurs).

VI1.4.2.2. Arguments radiologiques et densitométriques

Le bilan radiologique doit comporter au minimum des radiographies de face et de profil du crane,
des os longs, et du rachis dorsolombaire et un gril costal. La radiographie doit étre centrée sur la
déformation la plus importante (figure N°39).

Figure N°39 : Radiographie illustrant des déformations osseuses aux membres inférieurs [collection personnelle]

a- Radio de face
b- Radio de profil
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D’autres radiographies pourraient étre orientées par la clinique.

Le bilan radiologique recherchera :
e Un os gracile et ostéoporotique, une corticale mince et transparente.

e Une fracture diaphysaire fraiche ou d’age different, des séquelles de fractures, parfois une
apposition périostée sur les os longs, mais aussi un arrachement métaphysaire (olécrane —
tubérosité tibiale antérieure).

e Une platyspondylie, des tassements vertébraux et une cyphoscoliose

e Des incurvations et des déformations diaphysaires. Il faut apprécier leurs nombres et
I'importance des courbures.

e Létat du fut diaphysaire qui peut étre libre ou obstruée partiellement ou en totalité.

e La présence ou pas de cal hypertrophique, des signes en faveur d’un retard de consolidation
et ou présence ou non d’une pseudarthrose

@ Un bassin déformé avec coxa vara fémorale avec ou sans protrusion acétabulaire.

o Des déformations des cotes, du sternum ; dans les formes séveres une déformation
thoracique majeure en bréchet.

@ Un crane court et élargi transversalement et des os wormiens.

e Des calcifications en popcorn (figure N°40) : ce sont des calcifications intra osseuses qui
résultent de la fragmentation micro traumatique et de la maturation désordonnée du cartilage
de croissance. Elles siegent dans les régions métaphysaires et épiphysaires proches du genou
(extrémité inférieur du fémur et extrémité supérieure du tibia). Elles peuvent contribuer a un
déficit de croissance fémorale et a une discordance de la longueur de la jambe [111], [112].

Calcifications en
popcorn de
L’extrémité proximale
de 'humérus

Déficit de croissance
de I'extrémité
distale de 'humérus

Figure N°40 : Calcification popcorn des cartilages de croissance huméral[collection personnelle]
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o Les bandes métaphysaires denses : ce sont des stries hyperdenses siégeant en zOnes

métaphysaires. Elles sont présentes chez des enfants traités pour ostéogenése imparfaite traités

par les bisphosphonates et dans les ostéogenéses imparfaites type V indépendamment de tout
traitement (Figure N°41).

Stries hyperdenses

Figure N°41 : Bandes métaphysaires denses [collection personnelle]

e Cal hypertrophique et calcification de la membrane interosseuse (figure N°42).

Cal hypertrophique

Figure N°42 : Radiographie du fémur avec cal hypertrophique [Collection personnelle]

Le bilan radiologique peut étre difficile a réaliser devant I'importance des déformations et le
risque de provoquer des fractures sur des os fragiles.
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La Densitometrie osseuse :

L'ostéodensitométrie par absorptiométrie biphotonique a rayons X (DEXA) est actuellement
la méthode optimale pour détecter la densité minérale osseuse diminuée.

La DMO peut étre proposée aprés 5 ans. Elle montre une diminution de la densité minérale
osseuse corrélée au sexe et a I'age. On considéere le Z-score chez I'enfant.

La Densitomeétrie osseuse (DMO) peut confirmer la déminéralisation osseuse mais elle n’est pas
nécessaire pour le diagnostic d’une ostéogenése imparfaite. Par contre c’est un moyen efficace
concernant la surveillance du traitement médical dans I'ostéogenése imparfaite [15] [18] [63].

VIl.4.2.3. Arguments biologiques
Le bilan phosphocalcique :

Le plus souvent le bilan phosphocalcique est normal. C’est un examen qui permet d’exclure
d’autres étiologies d’ostéopathies fragilisantes comme les hypophosphatasies, rachitisme
métabolique et maladie de Paget.

Autre examens biologiques :

Le dosage des marqueurs de la résorption et de la reconstruction osseuse dans le sérum
peuvent participer au diagnostic de I'ostéogenése imparfaite [113].

Les marqueurs de la formation osseuse les plus dosés sont :

e La phosphatase alcaline,l'ostéocalcine, le propeptide C (carboxy) terminal et le propeptide N
(amino) terminal du procollagene .

e Lesmarqueursdelarésorption osseuse les plusfréquemment dosés sont : hydroxyproline etles
moléculesde pontageducollagéneetdeleurtelopeptide (pyridinoline etdésoxypyridinoline).

Génétique et biochimie moléculair :

L'étude moléculaire ne peut étre effectuée qu’aprés une consultation de génétique
spécialisée. Elle estindiquée Lors d’'une enquéte génétique des apparentés porteurs d’ostéogenése
imparfaite et lors du conseil génétique chez les parents désirant la procréation.

Cette étude moléculaire est actuellement réalisée par panel NGS (Next Generation Sequencing):
séquencage ciblé de 19 geénes et /ou par PCR (polymérase chaine reaction) Multiplex dans des
laboratoires spécialisés [23], [63].

Ces études sont longues, couteuses et de sensibilité non encore parfaite. Il persiste toujours un
probléme d’interprétation des variantes et des faux-négatifs [23], [63].

La dissection génétique des génes impliqués dans l'ostéogenése imparfaite a élargi les
connaissances dans la biologie du squelette et de la minéralisation osseuse.

Elle a permis d’ouvrir de nouvelles voies thérapeutiques comme pour certaines formes non

sensibles aux bisphosphonates et comme en témoignent les études sur le traitement de
'ostéogenese imparfaite guidées par le génotype [64].
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VII.5.DIAGNOSTICS DIFFERENTIELS

Lostéogenése imparfaite peut préter a confusion avec plusieurs pathologies. Cette confusion
peut varier selon l'age.

VII.5.1. Pendant la Grossesse

En cas de fracture le diagnostic est beaucoup plus en faveur d’une ostéogenése imparfaite.
Cependant en cas d’incurvation des fémurs, il faut différencier le diagnostic d’ostéogenese
imparfaite avec la dysplasie compomélique et le syndrome de STUVE et WIDEMANN. Dans ce cas
la présence de la déformabilité du crane visible a I'échographie plaide en faveur de I'ostéogenese
imparfaite [15], [18].

VII.5.2. A la naissance

VII.5.2.1. Hyperphosphatasie

L'hyperphosphatasie ou “maladie de Paget juvénile” est caractérisée par un turn-over osseux
extrémement élevé. Le taux sérique des phosphatases alcalines est trés élevé.

La fragilité osseuse est sévere, les diaphyses osseuses sont larges. Sa transmission autosomique
récessive est liée a une mutation dans le gene TNFRSF11B [18].

VII.5.2.2. Hypophosphatasie

L'hypophosphatasie a une expression clinique tres variable : mort néonatale (absence de
déminéralisation osseuse) ou fractures pathologiques de I'adulte, témoignant d’une fragilité
osseuse modérée a sévere. Le taux sérique de phosphatases alcalines est trés bas ainsi que la
présence de phosphoéthanolamine dans les urines. Sa transmission autosomique dominante
ou récessive est due a une mutation dans le géne ALPL. On peut confondre aussi 'ostéogenése
imparfaite avec I’hyperparathyroidie, mucolipidose et la dysplasie avec gracilité osseuse [18].

VII.5.3. Dans I’enfance

VII.5.3.1. Le syndrome de SILVERMAN

Le Syndrome de I'enfant battu, est la cause la plus fréquente des fractures, surtout pendant la
premiere année de la vie [114].

Le diagnostic différentiel est difficile quand une fragilité osseuse familiale n’est pas connue.
Les risques sont, soit de méconnaitre le diagnostic d’enfant battu, soit de méconnaitre une
ostéogenese imparfaite et d’engager abusivement des mesures judiciaires contre des parents
innocents. La Densitometrie osseuse et I'analyse du collagene de type | peuvent parfois contribuer

au diagnostic.
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VII.5.3.2. Les ostéoporoses primitives de I'enfant

VII1.5.3.2.1. Ostéoporose idiopathique juvénile

L'ostéoporose idiopathique juvénile est une ostéoporose transitoire non héréditaire de I'enfant,
sans signe extra squelettique. Elle touche les garcons et les filles agés de 7 a 12 ans. La guérison
spontanée survient aprés 3 a 5 ans d’évolution. Des déformations du rachis et une incapacité
fonctionnelle sévére peuvent persister [115].

VI1.5.3.2.2. Syndrome d’ostéoporose — pseudo gliome

Il est caractérisé par une faible masse osseuse, des fractures fréquentes, des déformations des
membres, une hyperlaxité ligamentaire et une petite taille.

L'atteinte de l'ceil (pseudo gliomes de la rétine, glaucome et hyperplasie du corps vitré) est
spécifique de la maladie. Elle est a l'origine d’'un handicap visuel important. Ce syndrome est a
transmission autosomique récessive en relation avec des mutations dans le géne LRP5. [116],
[117].

VII.5.3.2.3. Syndrome de COLE-CARPENTER

C’estune maladie atransmission et de défaut génétique inconnu, caractérisée par une ostéoporose
et une fragilité osseuse sévéere, une petite taille, une hydrocéphalie, une craniosténose entrainant
une acrocéphalie et une exophtalmie[118].

VII.5.3.2.4. Dysplasie fibreuse panostotique

C’est la forme extréme de la dysplasie fibreuse polyostotique. Elle est liée a une mutation
somatique dans le codon 201 du gene codant pour le GNAS. La sévérité de la fragilité et des
déformations osseuses et la petite taille ressemblent cliniquement a l'ostéogenése imparfaite
type lll.

En radiologie, les lésions osseuses sont lacunaires et la trame osseuse est irréguliere. Le taux
sanguin bas du phosphore, normal chez les patients ayant une ostéogenése imparfaite, est
typique de la dysplasie panostotique [15], [18], [51], [56].
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VII.5.3.2.5. Syndrome de BRUCK

Ce syndrome associe une ostéoporose variable, une fragilité osseuse, une arthrogrypose et parfois
des pterygia des membres (figure N°43). Sa transmission est autosomique récessive. Certains cas
sont liés a une mutation du gene codant pour une protéine ayant une activité lysyl-hydroxylase
qui est déficitaire [119].

Figure N°43 : Syndrome de BRUCK

a- Aspect morphologique
b- Aspect radiologique

VII1.5.3.3. Les déminéralisations secondaires :

Ces déminéralisations peuvent étre iatrogenes (corticoide, héparine, méthotrexate,
chimiothérapie, anticonvulsivant......), carentielles (carence en vitamine D, carence en cuivre....),
dues a un rachitisme vitamino-résistant, d’origine endocrinienne (diabéte type I, hypothyroidie,
hypogonadisme, maladie de cushing......), d’origine digestive (maladie cceliaque, maladie
inflammatoire chronique de I'intestin, mal absorption intestinale...), d’origine néphropathique,
hémopathique, leucémique et autres cancers. Le cal hypertrophique dans l'ostéogenéseim
parfaite type V peut étre confondu avec un ostéosarcome [70], [120], [121].
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@ PRISE EN CHARGE MEDICALE

La prise en charge de l‘ostéogenese imparfaite doit étre assurée par une équipe
pluridisciplinaire spécialisée coordonnée par un centre de référence compétent.

Pendant la période pédiatrique, elle est essentiellement organisée autour du pivot central :

e Le chirurgien orthopédiste (prise en charge des fractures et déformations des membres et
du rachis).

e Le pédiatre (traitement de la douleur chronique ou postfracturaire et traitement médical
essentiellement par bisphosphonates).

e Le spécialiste de médecine physique et de réadaptation (rééducation, adaptation).
e Le généticien (recherche et conseil génétique).
De nombreux professionnels de la santé participent a la prise en charge globale des patients :

L'anesthésiste, le médecin spécialiste de la douleur, le médecin ORL, le pneumologue, le
rhumatologue, le radiologue, le cardiologue, le neurochirurgien, le chirurgien-dentiste,
lestomatologue, le masseur-kinésithérapeute, l'orthoprothésiste et le prothésiste dentaire,
I'ergothérapeute, le psychologue et I'assistante sociale.

VIIl.1. 'EDUCATION FAMILIALE ET PARENTALE

La prise en charge de la famille et de I'enfant malade doit étre le premier pas de la prise en
charge multidisciplinaire [122], [123].

A la naissance, les parents doivent connaitre cette pathologie, les méthodes thérapeutiques
existantes et bénéficier d’'une formation concernant le comportement vis-a-vis de leur enfant.

Ils doivent apprendre a positionner, a manipuler et a transporter leur bébé.

Les manipulations doivent étre douces en évitant tous les gestes proscrits pouvant étre source
de fracture.

Le positionnement doit promouvoir I'alighement de I'enfant en utilisant des cals souples.
Il faut :

e Mettre une tétiere déchargeant les zones d’appuis céphaliques pour éviter les brachycéphalies
etlesplagiocéphalies.

e Mettre les enfants en décubitus dorsal, les protéger avec des rouleaux de tissu pour maintenir
le tronc droit afin d’éviter les déformations thoraciques et rachidiennes.

e Privilégier les étirements des membres inférieurs pour protéger I'enfant des attitudes
vicieuses en flexion au niveau des hanches.

e Mettre le siége auto a plat et déplacer les enfants dans des poussettes posées a I’horizontale.

e Assurer I’hygiene de leur enfant en lui donnant des bains dans une baignoire a bébé standard,
I'enfant est stabilisé a I'intérieur par des cals sur les cotés.
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Concernant I'habillement, il faut utiliser des vétements en coton car l'utilisation des vétements
synthétiques augmente la sudation chez ces enfants pouvant étre source de déséquilibre
hydroélectrolytique.

Apprendre aux parents a développer le coté cognitif de leur enfant en le stimulant par des jeux
et activités appropriés.

A un age un peu plus avancé, les parents doivent étre formés a gérer la douleur, a immobiliser
une fracture, a stimuler l'activité physique du patient et respecter les rendez-vous de consultation
pluridisciplinaire.

Concernant I'enfant, il faut lui apprendre a vivre avec sa pathologie, éviter les gestes intempestifs
source de fracture, faire de l'activité physique adaptée pour préserver son capital musculaire et
osseux. Il y a lieu de les sécuriser et de les rassurer en stimulant le travail physique.

Ils doivent apprendre a lutter contre la douleur, entretenir la mobilité articulaire, a maitriser les
techniques de transferts et dedéplacements sécurisés.

Il est plus judicieux de leur redonner confiance en soi en les stimulant a pratiquer une activité
physique réguliere et adaptée, les faire participer aux activités sociales, scolarité et les introduire
dans les milieux sociaux comme des enfants a part entiere. La confiance en soi est le seul garant
de leur adhésion a leur prise en charge afin de leur assurer une meilleure qualité de vie.

VIII.2.LA REEDUCATION ET LA READAPTATION
FONCTIONNELLE

La médecine physique et de réadaptation a pour objectifs d’améliorer les capacités
fonctionnelles des patients atteints d’ostéogenése imparfaite. Elle est indiquée dans toutes les
formes d’ostéogenese imparfaite et constitue le seul traitement dans les formes peu sévéres.

Elle associe un travail dans des centres de rééducation spécialisée et un relai par les masseurs-
kinésithérapeutes de proximité [63] [122], [123], [124].

Les objectifs de la rééducation sont : prévenir la perte osseuse induite par I'immobilité, renforcer
globalement la musculation, optimiser I'indépendance fonctionnelle et assurer une autonomie,
une socialisation et une qualité de vie.

La rééducation doit aider I'enfant atteint d’ostéogenése imparfaite dans sa verticalisation, lui
permettre d’avoir une bonne trophicité musculaire, un meilleur moyen de pallier a la fragilité
squelettique.

La kinésithérapie respiratoire, est indispensable surtout chez les patients ayant des troubles du
développement thoracique et rachidien avec atteinte intrinseque du parenchyme pulmonaire.

Les ortheses, jouent un réle limité dans la prise en charge de I'lO. Elles sont utilisées pour stabiliser
les articulations laxes (par exemple, les articulations de la cheville et de la sous-talienne) et pour
prévenir les déformations et les fractures progressives [63] [122], [123], [124].

Limmobilisation prolongée est contre indiquée, elle est source de déperdition osseuse. Elle doit
étre légere et de courte durée. Elle peut étre confectionnée avec du platre, de préférence avec de
la résine et mieux encore de la résine souple.
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Limmobilisation par platre, résine ou ortheses doit étre adaptée a I'état fonctionnel du patient.
Ces moyens peuvent servir comme moyen de contention postopératoire, comme matériel de
soutien lors de la rééducation et comme moyen de protection au cours du transport du patient.

Il est plus important de fournir des aides a la marche, des fauteuils roulants spécialisés et des
dispositifs d’adaptation a domicile afin d’améliorer la mobilité et les fonctions du patient chez lui.

Il est important de rappeler le réle de la rééducation en post opératoire qui consiste a procéder a
la mise en charge précoce, protégée et progressive du patient.

Elle doit assurer une réadaptation fonctionnelle efficace et de durée illimitée dans le temps, seul
garant d’'une autonomie fonctionnelle. Du degré de cette autonomie dépendra I'insertion sociale
[63] [122], [123], [124].

La rééducation doit s'obstiner a « FAIRE BOUGER » le malade quel que soit la forme de sa
pathologie.

Il faut travailler la déambulation, le renforcement musculaire et la proprioceptivité. Lenfant
doit étre entrainé a l'effort dans des consultations « Sport et Handicap » pour adapter 'activité
sportive au patient [125].

L'utilisation de certains appareils comme le « Whole Body Vibration » permet une augmentation
de la masse musculaire et osseuse [126].

VIII.3. TRAITEMENT MEDICAL

Dans 'ostéogenese imparfaite, il est proné qu’il existe un déséquilibre entre la formation et
larésorption osseuse. La formation osseuse est insuffisante et la relation étroite entre ostéoblastes
et ostéoclastes engendre une augmentation secondaire de la résorption osseuse [26], [50].

Il en résulte un risque fracturaire augmenté déja depuis I'enfance qu’il faut prévenir et traiter.
Plusieurs traitements sont disponibles pour diminuer ce risque fracturaire, agissant soit en
diminuant l'activité ostéoclastique, soit en stimulant I'activité ostéoblastique.

A I'heure actuelle aucune preuve n’est apportée concernant l'action de ces molécules sur la
prévention des déformations des os longs ou le ralentissement de la progression des déformations
rachidiennes.

Les molécules les plus utilisées sont les bisphosphonates (Arédia, Actonel, Fosamax, Bonviva,
Aclasta).

Les bisphosphonates (BP) sont introduites en 1987 par NAGANT DE DEUXCHAISNES et
DEVOGLAER [8] qui les ont proposé a un enfant atteint d’ostéogenése imparfaite dans le but
d’augmenter la densité et la masse osseuse afin de prévenir les fractures.

Cette molécule avait prouvé son efficacité dans le traitement de I'ostéoporose post ménopausique
et cortisonique en induisant des effets encourageants. Depuis, plusieurs études ont fait I'objet de
recherche sur cette molécule [8].

Les BP sont des analogues des pyrophosphates, dont la liaison POP est remplacée par une liaison
PCP. Les BP les plus récents, posseédent un atome d’azote dans une chaine latérale, tel que le
pamidronate, le néridronate, le risédronate ou le zolédronate qui inhibent la voie métabolique du
mévalonate ; ce qui induit une diminution de la résorption osseuse par le biais d’une réduction
de l'activité ostéoclastique et d’une apoptose ostéoclastique accélérée.
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La molécule de PB ne guérit pas la maladie, elle agit en diminuant la résorption osseuse ce
qui permet la densification de I'os. Son administration nécessite un bilan clinique, radiologique,
densitométrique et biologique avant chaque cure [127].

Depuis la premiére étude de GLORIEUX en 1998 [128], le traitement antirésorptif de 'ostéogenése
imparfaite par bisphosphonates (BP) est devenu I'unique option thérapeutique pharmacologique
pour I'ostéogenese imparfaite modérée a sévere.

Par la suite de nombreuses études [128], [129], [130] ont démontré I'effet positif des BP sur la
densité minérale osseuse (DMO).

Récemment, deux études ont montré la réduction des fractures chez les jeunes enfants, tout en
préservant leurs croissances linéaires [129], [130] [131].

Dans tous les cas, un taux adéquat de la vitamine D (25(0OH) D3) est nécessaire pour la bonne
réponse aux BP [132], [133].

En regle générale, les BP son bien tolérés mais leur administration peut étre accompagnée d’une
série d’effets indésirables qui ne sont pas totalement sans risque (TableauN°05).

Tableau N°05 : EFFETS INDESIRABLES DU TRAITEMENT PAR BISPHOSPHONATES [27].

CATEGORIE EFFET INDESIRABLE PREVENTION / TRAITEMENT
Aigue, immédiatement hypocalcémie Apport quotidien adéquats en calcium
apres la perfusion et vitamine D. 6-0 ans : 500mg de Ca, aprés 6 ans/ 100mg Ca
Aigue, 24 a 48 heures Syndrome pseudo-grippal Paracétamol 20-15 mg /kg/dose toute les 6H

apres la premiere dose . .
P P Bronchospasme chez le nourrisson Surveillance, salbutamol

de moins d’un an

Trouble du remodelage

Possible effet néfaste
sur la croissance osseuse

Os
Diminution du remodelage

Retard possible du processus
de guérison des fractures

Prise de poid

Uvéite

Autres Insuffisance rénale apres
bisphosphonates a haute dose

Grossesse : influence sur le feetus Test de grossesse chez les jeunes filles post-ménarche
et les femmes, contraception

Ostéonecrose de la machoire Probablement pas significatif avec Ol

La décision de la mise sous traitement aux bisphosphonates obéit a des arguments cliniques
et/ou radiologiques et non pas densitométriques. Le traitement au BP est discuté en cas de
survenue d’au moins deux fractures, sur des sites différents, durant I'année précédente tel que les
tassements vertébraux avec ou sans trouble de la statique rachidienne (scoliose ou cyphose) ; ou
dans les formes néonatales d’allure séveére, notamment chez les enfants avec fractures survenues
en anté et périnatale.
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La décision d’arrét du traitement doit étre I'objet de concertation au moins annuelle, si possible
lors de consultations multidisciplinaires.

Aucune bisphosphonate n’a d’autorisation de mise sur le marché « AMM » pour I'enfant porteur
d’une ostéogenese imparfaite. La décision d’un traitement par bisphosphonates et de sa place
dans la stratégie thérapeutique doit étre prise aprés concertation médico-chirurgicale impliquant
chirurgiens orthopédistes, médecins spécialistes des pathologies osseuses, médecins spécialiste
en médecine physique et de réadaptation et endocrinologues pédiatres.

Actuellement, ladurée dutraitement recommandé estde 2 a4 ansselonlagravité de l'ostéogenése
imparfaite, la stabilité de I'état clinique et de la densité osseuse [23] [26], [27], [63].

L'indication de cures d’entretien sera basée sur I'évolution de la densitométrie osseuse, des
marqueurs de remodelage osseux et de l'incidence des fractures [23] [26], [27], [63].

La cure de PB est discutée lors des pratiques chirurgicales. Pour certains auteurs [134], il
faut interrompre la prise des BP une semaine avant la chirurgie et jusqu’a visualisation du cal de
consolidation.

Les BP sont incriminés dans la densification importante de I'os, source d’ostéopetrose iatrogene
(Figure N°43-a) avec risque de rigidité osseuse et fractures, de trouble du remodelage et du retard
de consolidation des fractures et des ostéotomies voire des pseudarthroses (figure N°43-b). Il est
plus prudent d’éloigner la chirurgie des périodes de prise des BP [28], [135], [136].

Pseudarthrose

Figure N°44 : Complication secondaires au trai t par les BP

a- Ostéopetrose iatrogéne
b- Pseudarthrose

Grace au développement de la recherche actuelle, d’autres molécules sont introduites :

Le dénosumab (anticorps monoclonal anti-RANK ligand ; prolia) a été introduit dans certaines
formes a caractére récessif d’'ostéogenese imparfaite qui répondent mal aux BP. Cette molécule
réduit la fréquence des fractures, augmente la densité minérale osseuse et améliore la mobilité

des patients [65].




L'EMBROCHAGE TELESCOPIQUE DANS LE TRAITEMENT CHIRURGICAL
DES DEFORMATIONS ET FRACTURES DES MEMBRES
DANS L'OSTEOGENESE IMPARFAITE

Les stimulateurs de la formation osseuse, comme le tériparatide (Forsteo) et d’autres molécules
arrivent bientét comme l'anticathepsine K, qui est un anti résorbeur osseux, ou l'anticorps
antisclérostine. Ce dernier, grace a son potentiel a décupler le remodelage osseux en diminuant
la résorption et en stimulant la formation osseuse. Cette molécule est un candidat idéal pour le
traitement de l'ostéogenese imparfaite [23].

Pour ces nouvelles molécules, on ne dispose pas suffisamment de données pour se prononcer
sur leur capacité a diminuer le risque fracturaire; néanmoins les études chez la souris sont tres
prometteuses [136].

D’autres thérapies géniques et cellulaires (greffe de moelle) sont des méthodes modernes en
cours d’évaluation [137].

La médecine de demain nous permettra de choisir la molécule adaptée a la mutation génétique.
Si le patient souffre d’'une ostéogenese imparfaite ol la voie de la formation osseuse est
principalement responsable de la fragilité osseuse, nous lui proposerons un traitement qui la
stimulera [64].

VIIl.4. LANESTHESIE REANIMATION

La prise en charge anesthésique des enfants porteurs d’ostéogenése imparfaite reste
difficile. Elle est pourvoyeuse de complications parfois graves.

En raison de la fragilité osseuse, les manipulations peropératoires par des gestes brusques, les
manceuvres d’intubation et méme le brassard de mesure de la PA, exposent au risque de fractures.

De plus, en dehors des os, l'ostéogenése imparfaite touche tous les organes par conséquent
il existe aussi un risque de décompensation respiratoire, cardiaque et hémorragique chez ces
patients.

Tout acte anesthésique devrait donc bénéficier d’'une préparation préalable, la fonction
respiratoire et cardiaque doivent-étre explorées

e Lexploration respiratoire par I'examen de la fonction respiratoire « EFR » au minimum trouve
son intérét dans les formes moyennes et séveres d’ostéogenese imparfaite avec grandes
déformations thoraco-rachidiennes. Elle doit se faire des I'age de 5 ans chez tous les enfants
ayant un tassement vertébral.

e Une échographie cardiaque est habituellement requise chez les patients agés de 10 ans et
plus.

Le bilan biologique doit comporter une double détermination du groupage sanguin, une
formule numération sanguine, un bilan d’hémostase avec une étude de la fonction plaquettaire par
« Platelet Function Analyser » pour déterminer le temps d’occlusion plaquettaire surtout en cas
d’antécédent hémorragique.

Un bilan électrolytique est nécessaire a cause durisque accru des pertes hydriques, électrolytiques
et de cétose chez les enfants ostéogenése imparfaite particulierement pour les formes séveéeres
qui nécessitent un temps opératoire long.
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En periopératoire, la difficulté est liée :
e A la prise de voies veineuses sur des vaisseaux souvent fragiles.

e A l'intubation sur une anatomie de l'arbre respiratoire parfois modifiée et des arcades
dentaires fragiles.

e Au risque de survenue de troubles neurologiques a cause de la fragilité de la charniéere

cervicale qui méme si rares, elles restent graves car pouvant engager le pronostic vital.
De ce fait, il est recommandé de prendre des précautions qui consiste a :

e Faire des manipulations douces en particulier lors de I'installation et de I'intubation.

e Placer plusieurs voies d’abord du fait du risque hémorragique.

Dans tous les cas pour les formes séveres, I'anesthésie locorégionale est toujours préférable a
I'anesthésie générale surtout s’il s’y surajoute une difficulté d’intubation.

Lanesthésie péridurale ou la rachianesthésie (figure N°45) sont possibles si le patient n’a pas de
matériel d’arthrodése au niveau du rachis.

Figure N°45 : Vue préopératoire d’une thésie caudale chez un patient opéré pour ostéogenése imparfaite
Forme sévére [collection personnelle]

L'anesthésie écho guidée (figure N°46) et les blocs nerveux périphériques présentent une faible
morbidité.

Figure N°46 : Anesthésie locorégionale échoguidée [collection personnelle]

a- Repérage et injection écho guidé lors d’un bloc fémoral / b- Repérage et injection écho guidé lors d’un bloc sciatique
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L'anesthésie locorégionale offre une plus grande sécurité et assure une analgésie et un confort
post opératoire important et prolongé au patient. Néanmoins, le risque de complications existe,
ROTHSCHILD et Al [80] ont constaté sur une série de 205 anesthésies que I'intubation était difficile
dans 1,5% des cas, 1% des enfants ont présenté des fractures de cotes et de 'humérus causées
par le brassard du monitoring et qu’il était difficile de prendre une voie veineuse dans 4% des cas,
que les déperditions sanguines avec retentissement clinique étaient retrouvées dans 17% des
cas. Les complications cardiovasculaires et métaboliques post opératoires sont citées mais non
évaluées. Le plus souvent ces complications sont fréquentes dans les formes séveres.

L'ostéogenése imparfaite type lll avait 95% de chance d’avoir des complications comparée au
type |

En raison des chirurgies répétées, les enfants atteints d’ostéogenése imparfaite subissent de
fréquentes expositions anesthésiques, la probabilité de rencontrer des problémes dépend
essentiellement de la sévérité du cas.

Néanmoins, une préparation minutieuse, la parfaite connaissance des difficultés rencontrées et
les moyens de les anticiper ainsi qu’une prise en charge adéquate devraient rendre la procédure
sre [138].

En postopératoire, la réanimation doit se soucier de :

e Lanalgésie post opératoire, le développement de nouvelles molécules antalgiques, |'utilisation
des pompes a morphine et surtout la généralisation de I'analgésie locorégionale a bouleversé la
prise en charge de la douleur dans I'ostéogenése imparfaite.ll est important de noter le réle du
paramédical qui doit maitriser la manipulation de ces patients et leurs fournir le meilleur confort.

e L'équilibre hydo-électrolytique et sanguin par le remplissage contrélé et la transfusion sanguine
et un suivi quotidien du taux d’hémoglobine pendant les 4 premiers jours aprés des ostéotomies
multiples.

Malgré I'évolution de la prise en charge médicale, de I'anesthésie et de la réanimation, il existe
toujours le risque de déces chez ces enfants soit a la naissance, dans I'enfance ou a I'age adulte.

ALLCON et PETERSON[93] ont résumé les causes incriminées dans le décés sur le tableau N°06.

Tableau N°06 : CAUSES DE DECES DANS OSTEOGENESE IMPARFAITE [93].

Causes de déces Ol type lll Ol type total
-1V
Causes respiratoires 08 22 30
Compression médullaire 3 03
Infection broncho-pulmonaire 29 13 42
Pneumopathies d’inhalation 01 01
Insuffisance respiratoire aigue 01 01
Insuffisance respiratoire chronique 01 01
Insuffisance cardiorespiratoire 01 01

En plus de ces causes les plus fréquentes, d’autres ont été incriminées a savoir les causes
néoplasiques, digestives, métaboliques, endocriniennes et nutritionnelles [139].

Méme si la prise en charge de ces patients est aujourd’hui bien codifiée, les moyens plus élaborés,
les techniques plus développées, la complexité de ces cas ne permet pas d’éviter completement
les complications [140].
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@ LA PRISE EN CHARGE CHIRURGICALE

IX.1. GENERALITES SUR OSTEOSYNTHESE
PALLIATIVE DES OS LONGS

L'ostéogenése imparfaite est une affection a la fois constitutionnelle et acquise, associant
fragilité osseuse, fractures a répétition et déformations squelettiques. Les immobilisations
fréquentes chez ces patients provoquent une ostéopénie qui ne fera qu’aggraver la maladie. C’est
essentiellement pour ces raisons que la chirurgie doit apporter une protection efficace contre
cette fragilité, prévenir les déformations diaphysaires et réduire le plus possible la survenue de
fractures. La chirurgie reste un moyen palliatif important dans la chaine de la prise en charge
thérapeutique de l'ostéogenése imparfaite [15], [29].

L'ostéosynthése segmentaire rigide seule (figure N°47), limitée a une portion diaphysaire
est source de fracture au-dessus ou en dessous du montage par conflit mécanique. Elle est donc
proscrite et bannie dans I'arsenal de I'ostéosynthése des fractures de l'ostéogenéese imparfaite.
Parfois cette ostéosynthése peut trouver une indication a condition qu’elle soit associée a une
protection centromédullaire [29].

Figure N°47 : Radiographies radiographies illustrant des ostéosynthéses segmentaires [collection personnelle] :

a . fracture sous une catherinette, b : fracture au-dessus d’une plaque fémorale
c : brochage bec le ’olécrane, d : plaque radiale

Le moyen d’ostéosynthése doit étre léger, peut étre fixé sur l'os par un vissage de part et
d’autre du clou ou des broches centromédullaires et peut étre fixé par des vis unicorticales ou par
des fils de cerclage [143].

Depuis les premieres publications de SOFIELD [9], l'ostéosynthese palliative par tuteur
interne a ouvert les portes aux principes actuels de la chirurgie dans cette pathologie.

Depuis, I'enclouage centromédullaire des os longs est la méthode de choix dans le traitement des
fractures et déformations chez les enfants atteints d’ostéogenese imparfaite.
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Cependant le tuteur unique de SOFIELD [9] pose deux problémes majeurs a surmonter :
o La petite taille des os nécessitant des petits clous fin et flexibles offrent peu de protection.

e La croissance : les clous uniques non télescopiques deviennent trop courts apres environ 2
ans de croissance engendrant le risque de fracture « aux extrémités du clou » en z6ne non

protégée (figure N°48).

Figure N°48 : Radiographie de deux fémurs traités par un clou unique non extensible
(méthode de SOFIELD)[Collection personnelle]

Le principe du clou unique a connu des progrés techniques révolutionnant la chirurgie
dans l'ostéogenese imparfaite par I'apport des techniques modernes de la radiologie et du
développement des techniques d’enclouage et d’embrochage a foyer fermé [141].

BAILEY et DUBOW ont introduit le clou télescopique en 1963 [11], [142].

METAIZEAU en 1987 [12],a montré les résultats de 'embrochage centromédullaire élastique
stable et 'embrochage coulissant ou télescopique des os longs dans le traitement des fractures et
déformations dans|'ostéogenése imparfaite.

Grace a ces révolutions, on est passé de I'exposition sous périostée étendue des diaphyses, des
ostéotomies multiples et I'alighement de I'os sur un clou unique inextensible aux techniques moins
agressives limitant I'importance des abords chirurgicaux, réduisant I'extension du dépériostage et
I'utilisation d’'un matériel extensible au cours de la croissance.
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IX.2.BUT DE UOSTEOSYNTHESE PALLIATIVE
DES OS LONGS

Les buts de 'ostéosynthése chez cette population en pleine croissance avec un os fragile et
souvent déformé sont de :

e Renforcer cet os et apporter une protection efficace contre la fragilité osseuse.
@ Protéger les os longs au cours de la croissance.
e Réaxer les os longs.

e Prévenir les déformations des os longs et réduire le plus possible la fréquence des fractures
et leurs déplacements.

e Permettre une rééducation et une réadaptation fonctionnelle précoce et durable dans le
temps.

Le tout pour participer a redonner un confort et une autonomie aux patients,leur permettant une
réinsertion scolaire et sociale (figure N°49).

Figure N°49 : Radiographie du fémur et de la jambe avec un montage télescopique
permettant la protection diaphysaire au cours de la croissance [collection personnelle]

1X.3. PRINCIPES BIOMECANIQUES

On dispose actuellement d’'une panoplie de moyens d’ostéosynthése a savoir : les clous
télescopiques, les broches, les plaques, les vis et les fils de cerclage.

Peu importe le matériel d’ostéosynthese, le plus important est de connaitre les particularités
de l'ostéogenese imparfaite, maitriser le savoir-faire pour chaque technique, poser l'indication,
identifier et gérer les complications pouvant survenir dans les suites opératoires [143].
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Le principe de base est de protéger toute la diaphyse, d’une épiphyse a l'autre. Cela est facile pour
le tibia, I'humérus et les deux os de I'avant-bras mais moins évident pour le fémur. Pour celui-ci,
il faut protéger la diaphyse et le col fémoral au méme temps [143].

On doit en particulier obtenir un alignement diaphysaire correct dans le plan frontal sans varus ni
valgus et sans déviation dans le plan sagittal.

Au niveau du membre inférieur, cet alignement doit veiller a maintenir le col du fémur en valgus
et un interligne du genou horizontal de face et de profil [143].

Lintroduction d’implants doit étre atraumatique vis-a-vis du cartilage de croissance pour
minimiser le risque d’épiphysiodese iatrogene.

Il faut prendre le soin de ne pas induire d'anomalie rotationnelle en postopératoire et immobiliser
les patients dans des positions correctes pour des durées courtes.

Quel que soit le matériel d’ostéosynthése utilisé, il faut éviter un matériel trop volumineux pour
éviter la résorption osseuse progressive [143].

Lors du remplacement d’un matériel, il faut privilégier le remplacement par un clou plus fin que
le premier ou carrément le remplacer par un simple embrochage pour minimiser la résorption
osseuses des corticales [143].

IX.4.LES METHODES ET LES TECHNIQUES
CHIRURGICALES

Tous patient doit disposer d’un bilan radiologique préopératoire de qualité permettant I'analyse
des différentes déformations et de préparer le matériel d’ostéosynthése

Toutes les techniques de mise en place des tuteurs intramédullaires sont radio chirurgicales.

Il est obligatoire de disposer d’'un amplificateur de brillance au bloc opératoire pour guider
I'introduction et la mise en place du matériel d’'ostéosynthese et définir le siege des ostéotomies
de correction.

La radiologie permet aussi de suivre la progression de I'implant a travers un os parfois sinueux.
Ces difficultés exposent le patient et le praticien a une irradiation non négligeable.

1X.4.1. Les enclouages télescopiques

SOFIELD [9] est le premier a avoir introduit le principe de I'enclouage centromédullaire
dans l'ostéogenése imparfaite. Cette technique utilisait un clou unique et inextensible et ne
protégeait pas l'os durant la croissance et devrait étre changé pendant ces phases [144]. Cette
technique était pourvoyeuse de déformations et de fractures aux extrémités distales du clou.
Cette méthode est actuellement abandonnée.
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IX.4.1.1. Le Clou De BAILEY et DUBOW
En 1963 BAILEY et DUBOW [11], [142] ont introduit le cloutélescopique (figure N°50).

Figure N°50 : Clou de BAILEY-DUBOS [collection de G. FINIDORI]

a- Piéces du clou de Bailley-Dubow
b- Clou de Bailley-Dubow intra fémoral gauche

Ce clou est constitué :

e D’une piece femelle cylindrique perforée en tube comportant un filetage a I'intérieur d’une
de ces extrémités et une piece en T pouvant étre vissée dans cette piece femelle et sertie dans
I'os.

e D’une piéce male pleine, filetée a une de ses extrémités

@ ou vient se visser une autre pieceen T.

La partie male vient coulisser a I'intérieur du cylindre femelle.

Dans la technique classique, le clou était utilisé pour le forage centromédullaire. Actuellement, le
clou télescopique est fourni avec un matériel ancillaire comportant une longue meche plus rigide
et de diameétre un peu plus important que le clou. Cette meche peut servir de guide. Lancillaire
fourni aussi un deuxieme guide clou.

Il faut prévoir en préopératoire, la longueur et le diamétre du clou. Pour chaque patient, les
dimensions du clou, sont fournies sur un calcul radiologique réalisé sur des clichés de face et
de profil centrés sur la déformation maximale. Ceci impose |'exactitude de I'agrandissement du
cliché radiologique. Néanmoins ce calcul reste difficile et approximatif. Ces tailles sont différentes
d’un individu a un autre, d’autant que l'os est souvent elliptique [145].

Ce clou télescopique n’est disponible qu’en cing diametres différents. Il doit étre préparé avant
chaque intervention pour éviter toute modification peropératoire. Ces modifications pourraient
étre source de désagréments comme |'inadaptation de la partie male et femelle du clou, blocage
du systéme de télescopage et corrosion du matériel. La mise en place du clou télescopique
nécessite fréquemment I'abord articulaire (épaule, coude, genou et cheville) ce qui peut étre
néfaste sur le plan fonctionnel surtout au niveau de la cheville [29].
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Au niveau du fémur [29] :

Une méche guide est remontée de bas en haut sous controle scopique a travers une petite voie
sous la pointe de la rotule et une petite incision du tendon rotulien. La pénétration de la méche
se fait au fond de I"échancrure inter condylienne, doit prendre une direction perpendiculaire a
I'interligne articulaire du genou.

La meche est remontée en intramédullaire et chaque fois que celle-ci bute contre une corticale,
il faut réaligner la diaphyse soit par ostéoclasie, ostéotomie percutanée ou par mini abord.

Il faut faire autant d’ostéotomie que nécessaire pour aligner la diaphyse en veillant que le col
fémoral soit en valgus.

Une fois que le fémur est aligné sur la meche guide perpendiculaire a I'interligne du genou et le
col en valgus, cette méche est ressortie au bord externe du col et en percutané au niveau de la
fesse en mettant la hanche en adduction et en flexion.

La piece femelle est ensuite vissée a l'extrémité distale de la méeche guide, puis remontée
progressivement dans le fémur et dans la fesse hors des plans cutanés. La premiére piece en T est
vissée sur la piece femelle, puis impactée et sertie au bord supérieur du col en dedans du grand
trochanter.

La partie male est ensuite introduite dans la piece femelle, est impactée dans I'épiphyse distale
du fémur avec sa deuxiéme piece en T.

Au niveau du tibia [29] :

La broche guide est introduite par un mini abord para rotulien latéral, par un point de pénétration
osseux au centre des plateaux tibiaux en avant de I'insertion du ligament croisé. La progression
de la méche guide se fait sur le méme principe que pour le fémur jusqu’a I'épiphyse distale. Le
péroné n’est en général pas abordé, fragile, il se corrige avec les manipulations exercées sur le
tibia.

Lintroduction de la piece femelle nécessite un abord par une arthrotomie antérolatérale de
I'interligne tibiotalien apres avoir basculé le talus en dedans et en arriére. La meche guide est
remplacé par le clou comme pour le fémur.

La mise en place du clou télescopique au niveau de la jambe est difficile. Il est difficile de
positionner correctement le clou qui est souvent mis en avant et la fixation épiphysaire distale
est trés délicate. Larthrotomie et les différentes manipulations du clou entrainent souvent des
|ésions articulaires.

Au niveau de ’humérus [29] :
Le principe reste toujours le méme. Le membre supérieur est préparé en entier, épaule libre.

Par une courte voie d’abord postérieure du coude donnant acces a la fossette coronoide et au
condyle externe, la meche guide est introduite du condyle externe un peu en dehors de I'olécrane
pour éviter la raideur du coude.

La méche guide est ressortie dans I'extrémité proximale de I'lhumérus sous contrdle scopique
juste en avant de I'acromion. La mise en place du clou est identique a celle du fémur et du tibia.

Il est difficile de positionner correctement le clou dans I’lhumérus et on induit souvent une
déviation humérale en cubitus varus.
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En dehors des enclouages fémoraux, tibiaux et humérauy, il n’y a pas d’indications de I'enclouage
télescopique de I'avant-bras chez les enfants atteint d’ostéogenese imparfaite.

En post opératoire I'immobilisation est assurée par un bandage en Mayo-Clinic en veillant a éviter
des troubles rotatoires.

Les conditions de prise en charge de |'ostéogenese imparfaite ont évolué au fil des temps. Les
formes graves sont devenues moins fréquentes dans les pays développés ; les patients sont
opérés pour une fragilité et des déformations diaphysaires moins importantes. Il est devenu donc
logique d’envisager des interventions mois invasives donc moins de complications.

IX.4.1.2. Variantes des clous télescopiques

IX.4.1.2.1. Le clou de SHEFFIELD

Le clou de SHEFFIELD [146] (figure N°51) est un clou de BAILLY et DUBOW pour le quel
SHEFFIELD a modifié la fixation de la piece en T.

Cette piece en T qui était amovible se fixait par vissage dans I'ancien clou de BAILLY DUBOW est
devenue une piéce en T fixée sur les extrémités des pieces male et femelle de ce nouveau clou
télescopique.

Figure N°51 : Clou de SHEFFIELD [146]
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1X.4.1.2.2. Clou de BAILEY et DUBOW modifié par FINIDORI:

L'équipe de Necker Enfants Malades [29] est restée longtemps fidele au clou classique de BAILEY
et DUBOW, sauf que pour faciliter les manceuvres d’impaction de la piece male du clou classique,
Georges FINIDORI a rajouté une encoche sur la partie distale de la pieéce male pour permettre de
stabiliser I'impacteur d’introduction de la piece male lors de son impaction intra osseuse (figure
N°52).

Cette méme équipe n’utilise pratiquement plus d’'enclouage dans le tibia, elle préfére 'embrochage
coulissant qui est plus simple a réaliser et moins invasif.

Figure N° 52 : Modification du point d’impaction de la piéce mile du clou de Bailey-Dubow [29]

IX.4.1.2.3. Le clou de FASSIER DUVAL

Le clou FASSIER DUVAL [147], [148], [149] est constitué de deux parties : une piece male
pleine, filetée a son extrémité distale et une piéce femelle cylindrique creuse et filetée a son bout
proximal (figure N°53 — a).

Introduit en 2000, ce clou a été d’abord utilisé dans I'enclouage des fémurs chez I'enfant atteint
d’ostéogenese imparfaite. Puis grace aux résultats obtenus, I'indication de ce clou a été élargie a
lajambe (figure N°53-b, N°54), a’humérus et a d’autres pathologies comme la dysplasie fibreuse.

Le principal avantage de ce clou, est que par rapport au clou BAILEY et DUBOW aucune
arthrotomie n’est nécessaire pour sa pose, son introduction se fait par une seul voie rétrograde.

Son utilisation nécessite un plateau technique qui comporte une table opératoire radio
transparente, un amplificateur de brillance, un ancillaire FD de Pega-médical et un systeme
Midas-rex pour couper le clou en peropératoire.

h a

Figure N°53 : image image illustrant le clou Fassier-Duval[149]
a- Image des composants du clou de Fassier-Duval / b- Radiographie d’un enclouage centromédullaire télesc

de jambe par un clou F-D

Py
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Ce clou doit étre préparé avant chaque opération. La longueur et le diametre sont mesurés sur
des clichés de face et de profil de bonne qualité et de taille réelle.

Le diamétre du clou est celui de la piece femelle et correspond au diametre de la zone la plus
rétrécie du canal médullaire.

La longueur du clou est calculée sur un cliché de profil. Elle correspond a la longueur de la
pieéce femelle. La mesure correspond a la distance entre I'épiphyse proximale et le cartilage de
croissance distale, a laquelle on soustrait les dimensions de coin de soustraction a réaliser lors de
I'alignement de I'os plus 7 mm du bout fileté de la piéce male.

Lintroduction du clou se fait de distal a proximal. Le trajet centromédullaire est préparé par
alésage, réalisé avec des alésoirs de diameétre progressif sur guide clou et sous controle scopique.
Le diametre de I'alésage correspond a 2mm de plus que celui de la piece femelle préparée au
préalable. Cet alésage est arrété quelques millimétres avant le cartilage de croissance.

Grace a un guide clou, la piece male est introduite de haut en bas sous contréle radiologique.
Son bout distal est vissé dans I'épiphyse distale par une seule manipulation de vissage pour
éviter d’'endommager le cartilage de croissance. |l faut veiller a ce que le vissage soit au centre
de I'’épiphyse. Le guide clou d’introduction est retiré en maintenant avec un matériel spécifique
fourni dans I'ancillaire de pose la piece male en place pour éviter I'arrachage du cartilage de
croissance source d’épiphysiodése.

Le clou femelle est ensuite poussé sur le clou male de proximal a distal, puis fixé et vissé grace a
son bout proximal dans I'épiphyse proximale. Le vissage est réalisé avec un tourne vis hexagonal
jusqu’a ce que la partie filetée de la piece femelle soit enfouie dans I'épiphyse.

Le bout proximal de la piece male saillant est coupé au ras de la piece femelle en évitant un
endommagement de la tranche de coupe qui pourrait étre source de blocage de coulissement du
clou.

Male driver

Male Rod cut and smoothness of
the end checked with the probe

pr————y——e—

Figure N°54 : Schéma des différentes étapes d’un enclouage de jambe par un clou télescopique F-D [147]:
a : alésage du fiit diaphysaire - b : introduction de la piéce mile /
¢ : vissage intra-épiphysaire distale de la piéce mile — d : introduction et fixation de la piéce femelle.
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1X.4.1.2.4. Le clou DMM : Nail For epiphisary
attachement without opening the Joints

Cet enclouage obéit aux mémes principes que pour ceux des clous télescopiques classiques.
Il est particulier par sa piece femelle qui présente a sa partie distale un bout aplati ol siege un
orifice de verrouillage et une piece male dont I'extrémité proximale est courbée en L et perforée.
Le verrouillage de la piece femelle est assuré par une broche mise en intra épiphysaire sous
contréle radiologique avec un viseur spécifique. La pose de ce clou est réalisée par voie
ascendante. Le clou est introduit par une voie unique proximale. La piece femelle est introduite
de I'épiphyse proximale jusqu’a I"épiphyse distale sous contréle radiologique. Une fois la partie
distale de la piece femelle introduite dans I'épiphyse distale de l'os, elle est verrouillée par une
broche épiphysaire introduite avec le viseur de dedans en dehors dans l'orifice de verrouillage.
La piece male est glissée dans la piece femelle de haut en bas puis fixée a travers sa partie courbée
dans l'os soit avec un fil non résorbable soit avec une broche de verrouillage (figure N°55).
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Figure N°55 : Schéma illustrant un clou DMM
a- Etapes d’introduction du clou / b- Fixation proximale de la piéce mile / c- Fixation distale de la piéce femelle

IX.4.1.2.5. Le clou télescopique modifié par Tae-Joon Cho

Le clou de TAE-JOON CHO [150] n’est pas trop different du clou DMM. Il répond au méme
principe d’utilisation. Le point d’introduction est unique, l'introduction se fait par un abord
proximal. La piece femelle est identique a celle de BAILEY et DUBOW sauf qu’elle présente une
extrémité proximale en T fixée. La piece male est dotée d’une extrémité aplatie et perforée.
La piece femelle est introduite en premier jusqu’au cartilage de conjugaison distal, puis fixé a
la jonction col grand trochanter. La piéce male est introduite dans la piece femelle de haut en
bas son bout distale traverse le CC sous controle radiologique. Une broche de verrouillage est
introduite dans I'épiphyse distale en traversant 'orifice de verrouillage de la piéce méale de dehors
en dedans (figure N°56).

b 2ol X |
Figure N°56 : Clou télescopique modifié par Tae-Joon Cho et al [150]
a- ographies des 2 os de la jambe préopératoire / b- Radiographie postopératoire avec enclouage télescopique
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1X.4.1.2.6. Le clou HIMEX, extensible nail

Le clou HIMEX est identique au clou de BAILEY et DUBOW dans sa conception. W.D.
BELANGERO et al [151] ont modifié les extrémités des pieces male et femelle. Ils suppriment les
pieces en T et les remplacent par des crochets qu’ils enfoncent en intra osseux (figure N°57).

Figure N°57 : Clou HIMEX [151]

IX.4.1.2.7. Corkscrew tipped telescopique nail

C’est un clou identique au clou FASSIER DUVALE, sa technique de pose est la méme. La
différence entre ces deux clous est dans la partie distale de la piece male. Le Corkscrew tipped
telescopique nail [152] présente une extrémité en forme de tirebouchon.

Il parait que cette forme en tirebouchon soit moins invasive que le bout en pas de vis du
clou de FASSIER DUVAL. Selon ces utilisateurs ce clou serait moins traumatisant pour le cartilage
de croissance.

Pour ces auteurs, ce type de clou a moins d’inconvénient que le clou classique.Sa mise en place
nécessite un seul point de pénétration, il y a moins d’agression articulaire surtout au niveau de
I'extrémité distale du tibia et il y a moins de débricolage de I'implant. Ces clous sont utilisés
surtout pour le fémur et le tibia.

1X.4.2. 'embrochage coulissant ou télescopique

METAIZEAU JP en 1987, introduit le concept de I'embrochage centromédullaire élastique et stable
coulissant dans la prise en charge des ostéogeneses imparfaites. Il préconise de remplacer le clou
télescopique par deux broches, 'une descendante, I'autre ascendante coulissant I'une sur 'autre
dans le fut diaphysaire [12].

C’est un moyen souple, moins rigide et moins onéreux que le clou télescopique [153].

Pour réaliser cette technique, il faut disposer de broches de MAITEZEAU. Ce sont des broches
courbées a leurs extrémités, de diametre et de longueur différente. A défaut on peut utiliser des
broches de Kirchner en inox, Il s’agit d’un matériel peu invasif et fiable [29].

L'avancée de la radiologie peropératoire a facilité la pratique de cette technique. Il s’agit d’une
technique radio chirurgicale.
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IX.4.2.1. lembrochage télescopique coulissant centromédullaire

Il consiste a placer un tuteur métallique composé de deux broches mises en place de maniere
a assurer la contention osseuse durant la croissance (figure N°58). La premiere descendante
introduite le long de I'os en amarrant son bout proximal dans I'épiphyse proximale.

La deuxieme ascendante le long de I'os opéré, son bout distal est amarré dans I'épiphyse distale
de cet os. Grace a leur amarrage épiphysaire, ses broches vont coulisser I'une sur I'autre au cours
de la croissance assurant leur réle de protection prolongée.

Coulissement des broches témoins
de la protection au Cours
de la croissance

Figure N°58 : Embrochage télescopique centromédullaire de la jambe [collection personnelle]
a- Radiographie a 45 jours post opératoires / b- Radiographie a 6 mois post opératoires

Au niveau de ’humérus :

La premiere broche a un amarrage distal dans le condyle externe poussé en haut jusqu’en dessous
du cartilage de croissance proximale par une incision percutanée et sous contréle radiologique.

La deuxieme est descendue par une petite voie percutanée située a un travers de doigt en avant
de I'lacromion, traverse la téte humérale et se termine juste au-dessus du cartilage de croissance
distal. Son bout proximal doit étre bien amarré dans la téte humérale pour ne pas géner 'amplitude
articulaire de I'épaule (figure N°59).

Figure N°59 : Image radiologique d’un ETC de I’humérus [collection personnelle]
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Au niveau des deux os del’avant-bras :

La synthese du radius est difficile, il faut cintrer la broche pour essayer de conserver la courbure
radiale. Cette broche est introduite par voie percutanée de la styloide radiale et remontée jusqu’au
cartilage de croissance proximal du radius.

La broche ulnaire est descendue du bec de l'olécrane jusqu’au cartilage distal de I'ulna
(figure N°60).

Figure N°60 : Image radiologique d’un ETC des deux os de I’avant-bras [collection personnelle]

Au niveau du fémur :

Par une petite incision latérale sur le genou, une broche cintrée est poussée a travers le condyle
latéral en haut jusqu’au col fémoral si possible avant le cartilage de croissance céphalique. La
deuxieme est descendue par une petite incision en regard du grand trochanter. Elle pénétre de la
jonction trochantéro-céphalique et descendue jusqu’au cartilage distal du fémur. Il faut veiller a
ce que le col fémoral soit en coxa-valga (figure N°61).

Figure N°61 : Image radiologique d’un ETC du fémur [collection personnelle]
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Au niveau de la jambe :

La premiere broche est placée de haut en bas introduite de la zone prés-spinale jusqu’au cartilage
de croissance distal par une petite voie latérale.

La deuxieme est remontée de la pointe malléolaire médiale jusqu’en dessous du cartilage proximal
du tibia (figure N°62).

Ces embrochages sont réalisés sous contréle radiologique (scopique).

Figure N°62 : Image d’un ECT du tibia [collection personnelle]

1X.4.2.2. 'embrochage télescopique coulissant sous périosté

Lembrochage sous périosté (figure N°63) est réalisé apres un abord étendu de 'os. Le périoste
est incisé pour mettre a nu la diaphyse, I'alignement est obtenu par de multiples ostéotomies
puis la contention est assurée par deux broches mise de part et d’autre de la diaphyse corrigée.
Ces broches sont solidarisées a I'os par un cerclage au gros fil. Le bout proximal de la broche
descendante est fiché dans I'épiphyse proximale de 'os et le bout distal de la broche ascendante
est lui fiché dans I'épiphyse distale de I'os. Le périoste est refermé sur le matériel. Le périoste va
induire une ossification qui va englober le montage. Cette technique a été décrite la premiére fois
par Georges FINIDORI [29].

Figure N°63 : Vue opératoired’un embrochage télescopique sous périosté [collection personnelle]
a- Fixation sous périosté des broches / b- Suture du périoste
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1X.4.2.3. 'embrochage télescopique ou coulissant mixte

Cette variante d’'embrochage télescopique consiste a introduire une broche dans le fut
diaphysaire, la deuxiéme étant impossible a introduire dans le canal médullaire est placée en
sous périosté apres avoir dépériosté une face de 'os a traiter (figure N°64). Le périoste refermé
sur la broche va produire de l'os.

Cet os va englober la broche qui se retrouvera en intra osseux avec le temps.

Figure N°64 : Vue d’un embrochage mixte[collection personnelle]

IX.5. CORRECTION DES DEFORMATIONS

1X.5.1. Correction des déformations et alighement diaphysaire

Les abords chirurgicaux des déformations doivent se faire prudemment. Le dépériostage
doit étre minime et de nécessité. Il doit étre suivi d’'une hémostase rigoureuse pour minimiser
les déperditions sanguines. On peut méme utiliser de la cire hémostatique et certains chirurgiens
réalisent ce dépériostage au bistouri électrique.

En fin d’intervention il faut veiller a refermer le périoste afin de favoriser la consolidation et
permettre I’'hémostase par compression [29].
La correction des déformations est obtenue soit :
@ Par ostéoclasie sous controle radiologique lorsque la déformation est minime et I'os souple.
e Par des ostéotomies percutanées dans les petites déformations.
e A ciel ouvert dans les grandes déformations.
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Le siege et le nombre des ostéotomies sont prédéfinis par I'analyse radiologique préopératoire de
la déformation et de son importance.

Les ostéotomies de correction doivent répondre a des principes classiques :

e Eviter le dépériostage intempestif, en tous cas il faut veiller a dépérioster le moins possible
les fragments diaphysaires surtout intermédiaires.

e Dans le cas ou le nombre d’ostéotomies est multiple, avant de procéder a une autre
ostéotomie, il est préférable d’aléser le fragment intermédiaire avant de faire I'ostéotomie
suivante.

e Dans les ostéotomies sur os plat, il faut privilégier les ostéotomies obliques, elles offrent plus
de contact osseux lors de la correction de la déformation,ce qui est favorable a une meilleure
consolidation [143].

e Eviter les ostéotomies a la scie oscillante, les surfaces inter fragmentaires sont brilées, ce
qui est néfaste a la consolidation. Les ostéotomies en timbre de poste sont préférées [147].

e Il est parfois nécessaire de procéder a des résections osseuses pour obtenir I'alignement.
Cette résection est au mieux, réalisée avec le rongeur a os tout en respectant la charniére
ostéopériostée en face de cette résection.

e On peut réaliser autant d’ostéotomies diaphysaires que nécessaire pour réaligner une
diaphyse (figure N°65). Si la déformation est trés importante il ne faut pas hésiter a faire des
raccourcissements osseux [143].

Figure N°65 : Ostéotomie multiple[collection personnelle]

a- Déformation fémorale sévére avec un os plat et plein / b- Ostéotomie multiple associé a un brochage sous périosté

1X.5.2. Corrections des déformations du bassin

La prise en charge des manifestations osseuses du bassin concerne la fracture du col fémoral, la
coxa vara et la protrusion acétabulaire.

[X.5.2.1. Fracture du col

Elle survient le plus souvent sur un col long en varus et sur une hanche mobile. Il est logique
de traiter cette fracture par une ostéosynthése permettant la compression de la fracture et la
valgisation du col pour réduire le porte a faux de I'extrémité supérieure du fémur. On associe
souvent une synthese localisée de I'extrémité supérieure du fémur maintenant la valgisation
du col et une ostéosynthése centromédullaire coulissante protégeant le reste du fémur. Il est
préférable de provoquer une épiphysiodése cervico-céphalique.
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Lostéosynthese sans cette épiphysiodése a I'inconvénient chez le jeune enfant de laisser se
développer une croissance résiduelle du col. Le col devenant partiellement protégé, va se variser
et éventuellement se fracturer [29], [143], (figure N°66).

Figure N°66 : fracture du col fémoral et évolution [collection personnelle]

a- Radiographie d’une fracture du col fémoral / b- Radiographie postopératoire / c- Radiographie a 8 mois de recul

IX.5.2.2. La coxa vara

La coxa vara [29], [143], [154] est une déformation tres fréquente dans l'ostéogenese
imparfaite souvent source de fracture du col. Elle pose un probléme majeur dans la correction
des déformations du fémur.

Elle doit étre prévenue a chaque fois qu’un alignement du fémur est nécessaire en prenant soins
de mettre toujours le col fémoral en valgus (Figure N°67).

Pour corriger une coxa vara par un enclouage ou un embrochage, Il faut réaliser une ostéotomie
diaphysaire 2 a 3 centimétres au-dessous de la région trochantérienne. Le segment fémoral
proximal est translaté en médial amenant le col en valgus.

Le matériel centromédullaire introduit a la jonction cervico-trochantérienne, ressort et s’appuie
sur la corticale latérale de I'extrémité supérieure du fémur puis pénétre dans le fit diaphysaire
distal. Le sommet du fragment fémoral distal vient s'appuyer sur la face externe du fragment
proximal exercant un effet de blocage de la correction en valgus. Ainsi le col est verticalisé [155].

Chez le grand enfant, si la corticale externe est fragile, lorsque le varus est cervical ou cervico-
céphalique et dans les formes séveres d’ostéogenese imparfaite, il est prudent de sécuriser de
montage par une ostéosynthese segmentaire complémentaire (plaque vissée, clou plaque ou
lame plaque pédiatrique) associée au montage centromédullaire [143].

.

Figure N°67 : correction d’une coxa vara i [collection per lle]
a- Radiographie de face et de profil d’une coxa vara fémorale supérieure - b- Vue peropératoire de la déformation de I’extrémité proximale du fémur

c- Mise en place du montage sous controle scopique - d- radiographiesde face et de profil de I’extrémité proximale du fémur apreés correction
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1X.5.2.3. La protrusion acétabulaire

Dans les formes sévéres d’ostéogenese imparfaite, les hanches sont souvent protruses et
peu mobiles (figure N°68). La survenue d’une fracture n'impose pas sa synthése. Au contraire,
il faut laisser évoluer cette fracture en pseudarthrose du col qui devient providentielle. Cette
pseudarthrose va permettre un certain degré de mobilité de la hanche [143].

Dans le cas d’une hanche raide avec une protrusion acétabulaire sans fracture du col ou il faut
intervenir sur le fémur, Il faut éviter de protéger le col par une ostéosynthése afin de ne pas
perdre la possibilité de voir survenir une pseudarthrose providentielle [143].

Figure N°68 : Radiographie du bassin de face illustrant une protrusion acétabulaire bilatérale
avec déformation des ailes iliaques [collection personnelle]

IX.6. GESTES ASSOCIES

1X.6.1. Reperméabilisation du fiit diaphysaire
L'obstruction du fat diaphysaire peut étre :

e Simple et courte, I'obstacle occupe une ou plusieurs petites zones du canal médullaire.
e Etendue obstruant une bonne partie du fut diaphysaire.
o Totale empéchant toute perméabilité du canal médullaire.

Lareperméabilisation du fat diaphysaire obstrué partiellement est réalisée par un alésage canalaire
avec des meches de diamétre croissant sous surveillance radiologique lors de la préparation du
trajet de pose du matériel centromédullaire. Elle peut étre réalisée de visu, en va et vient dans les
obstructions canalaires importantes.

Le plus souvent, rencontrées lorsque les déformations sont séveres et orientées dans plusieurs
plans de I'espace. Cette obstruction est secondaire a des cals fracturaires nombreux et limitrophes
(figure N°69).
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Figure N°69 : Forage médullaire de reperméabilisation [collection personnelle]:

a- Forage manuel / b- Fiit reperméabilisé

Parfois le f(t diaphysaire est complétement obstrué, I'os est plat et fragile avec des déformations
importantes, dans ce cas-la, la reperméabilisation canalaire est impossible, d’ou I'intérét du
brochage sous périosté.

Dans le cas ou il faut reperméabiliser une zone osseuse située entre deux ostéotomies, il faut
forer cette zone avant de réaliser la deuxiéme ostéotomie pour éviter de dépérioster ce fragment
intermédiaire par les manoeuvres du forage [147].

1X.6.2. Allongements tendineux et aponévrotomies

Dans certaines formes avec des déformations séveres et invétérées, la course musculaire se
raccourcit et génére des rétractions tendino-musculaires empéchantparfois 'alignement des os
longs. Ces rétractions peuvent persister malgré d’'importants raccourcissements osseux.

Ces cordes musculaires sont fréquentes :
o Au niveau de la cheville :

Les grandes courbures du tibia sont source de rétraction de la loge musculaire postérieure, ce qui
induit souvent un équin irréductible du pied empéchant la marche. Dans ces cas une ténotomie
percutanée ou de visu (figure N°70) de I'’Achille peut trouver indication [29], [147].

Figure N°70 : Image d’allongement du tendon d’Achille[collection personnelle]

a- Déformation angulaire de la jambe
b- Jambe alignée apreés allongement de I’Achille
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o Au niveau de la hanche :

Les déformations importantes du fémur pourraient étre cause de flexum et d’adductum des
hanches. Cette attitude est incompatible avec la marche, nécessitant des ténotomies du fascia
lata, du tendon direct du droit antérieur et des tendons des muscles adducteurs de la hanche
(figure N°71).

Ces rétractions pourraient étre source de fracture du col fémoral ou aggraver une coxa vara
induite.

Figure N°71 : Ténotomies péri articulaire de la hanche[collection personnelle]

a- déformation invétérée de la cuisse - b- ténotomie des adducteurs - c- ténotomie du droit antérieur et tenseur du fascia-lata
d- Alignement de la cuisse - e- Alignement de la cuisse a J 15 postopératoire

Dans certains cas, pour lutter contre ces rétractions et ne pas provoquer de grandes déperditions
de longueur au membre, il est préférable [143] :

e Dans un premier temps opératoire,de réaliser des ostéotomies au niveau des apex des
déformations, puis mettre le membre sous traction de détente pour une courte durée.

e Dans un deuxieme temps, de réaliser I'ostéosyntheése.
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Dans les grandes corrections par ostéotomies multiples et étagées, il est prudent de réaliser des
aponévrotomies pour éviter la survenue d’un syndrome des loges. Au niveau de la jambe, quand
I'alignement est obtenu par des ostéotomies multiples, il faut faire au moins I'aponévrotomie de
la loge antéro-externe [143].

1X.6.3. Greffe osseuse

La greffe de banque corticale ou spongieuse, trouve son indication dans le traitement des
pseudarthroses et des pertes de substance osseuse.

La greffe corticale est découpée en lamelles sur os de banque.

Pour I'équipe de Necker Enfants Malades [143], la greffe corticale s’incorpore mieux au niveau du
fémur et moins bien au niveau du tibia.

Au niveau du fémur, la greffe peut étre vissée ou cerclée (figure N°72).

Au niveau du tibia, le greffon doit étre encastré et placé en « inlay » en trépanant le segment
opéré (figure N°72).

Figure N°72 : Vue opératoire d’une greffe corticale au niveau du tibia [collection de G. FINIDORI]

La greffe spongieuse est morcelée en petits grains, utilisée pour booster la consolidation et
compléter une greffe corticale.

VARU PUVANESARAIJAH et AL [156] ont montré I'intérét de mettre la greffe corticale en sandwich
pour traiter les pseudarthroses chez les adultes atteints d’ostéogenése imparfaite. Lallogreffe
s'integre completement dans I'os natif.
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IX.7.LES GESTES COMPLEMENTAIRES

1X.7.1. Immobilisation post opératoire

L'immobilisation post opératoire peut étre assurée par plusieurs méthodes. Il faut juste tenir
compte des problemes de rotation qui peuvent survenir sur une ostéosynthése centromédullaire
[143] [147] [143].

e Pour les membres inférieurs, cette contention peut étre assurée :

- Par un platre bi-pelvis pédieux léger, réalisé soit avec du platre, de la résine classique et
mieux avec de la résine souple plus légére.

- Par une attelle platrée postérieure longue allant de la fesse au pied.

- Par des ortheses pré-moulées en post opératoire.

@ Pour le membre supérieur, 'immobilisation peut étre assurée :

- Par une attelle postérieure moulée sur le malade endormi et maintenu par un bandage coude
au corps.

- Par un bandage vietnamien / Gilchrist bandage/ Mayo Clinic

- Par une orthése thoraco-brachiale coude au corps : attelle de STEVENSON

La durée d'immobilisation doit étre aussi courte que possible, trois a quatre semaines suffisent.
Il ne faut pas dépasser six semaines [143] [147] [148].

IX.7.2. Remise en charge

Pour les enfants marchants, la déambulation doit étre progressive. Elle peut se faire en
apesanteur, en piscine puis sous couvert d’orthése courtes jusqu’a la remise en charge compléte
et la reprise de la marche.

Pour les enfants non marchants avec possibilité de marche, le procédé est le méme, la
contention est assurée par des orthéses longues. Lacquisition de la marche est plus lente. La
marche est obtenue en utilisant des méthodes de réadaptation et d’apprentissage adaptés.

Il est souvent nécessaire d’utiliser une table a bascule pour I'acquisition de la position debout.
Une fois I'enfant accepte la mise en charge compléte, il faut passer a I'utilisation des manchettes,
du déambulateur et des béquilles [157].

1X.7.3. Traitement médical et chirurgie

Le traitement médical est incriminé dans le retard de consolidation des fractures et des
ostéotomies chez des enfants traités au bisphosphonate.

Pour LE MERRER et FINIDORI [158] sur une série de 27 patients, 30% ont développé un
retard de consolidation ou une pseudarthrose malgré une augmentation de la densité osseuse.
Dong, il faut étre prudent et il est recommandé d’éloigner la chirurgie du traitement médical.

Le traitement médical a aussi modifié la consistance osseuse qui devient plus solide. Cette solidité
impose l'utilisation de méche sur moteur pour réaliser des forages canalaires.

Il a été aussi observé des surdosages osseux aux bisphosphonates entrainant une ostéopetrose
iatrogéne parfois source d’éclatement osseux lors des manipulations chirurgicales.
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Pour FRANCOIS FASSIER avant I'ére des bisphosphonates, |'os était trés fragile a manipuler
et s’écrasait facilement. Actuellement, I'os est plus résistant et le controle des ostéotomies est
plus difficile souvent accompagné d’éclatement [157].

Pour certains auteurs [149] le traitement médical au bisphophonate n’influe pas sur les délais de
consolidation.

IX.8. COMPLICATIONS

1X.8.1. Irradiation et radiologie

Pour toute pose de matériel intramédullaire, il est nécessaire de disposer d’'un bilan
radiologique préopératoire de qualité. Le bilan radiologique doit comporter au moins des clichés
de face et de profil, centré sur le plan de la déformation la plus importante. Ces clichés sont
importants pour préparer le matériel d’enclouage ou d’embrochage et les gestes peropératoires
a associer.

En plus de ces clichésimportants pour le chirurgien, le plus souvent ces malades sont en possession
d’un nombre important de radiographies réalisées au court du bilan diagnostic et pendant les
périodes du suivi thérapeutique antérieur a la chirurgie.

D’autant que I'intervention est radio chirurgicale ou l'irradiation n’épargne ni le chirurgien et ni le
patient. Il s'avere que ces enfants sont exposés a un taux d’irradiation important et non évalué.

La radiologie reste le seul moyen qui permette la surveillance de la consolidation osseuse et
d’apprécier le résultat de la chirurgie au cours de la croissance.

Ainsi, la radiologie est sollicitée avant, pendant et aprés la chirurgie donc pendant toute la
période du suivi de ces patients. Ceci sous-entend que ces patients recoivent un taux de radiation
important durant leur vie.

Ces irradiations infligées a des enfants en pleine croissance avec une longue espérance de vie
vont engendrer une accumulation des doses de radiations croissantes qui pourraient retentir sur
le malade lui-méme et sa descendance [159].

A I’heure actuelle, il est sGr que la surveillance radiologique répétée des filles scoliotiques et des
patients tuberculeux est incriminée dans la survenue de cancers surtout du sein chez les femmes
[160], [161], [162].

Il est recommandé d’éviter une utilisation abusive des rayons X car le risque de provoquer un
cancer radio-induit est possible.

Cerisque est réel pour les enfants, compte tenu de la rapidité de développement et de croissance
des cellules, qui sont plus sensibles aux rayonnements [163], [164].

Il est donc treés important de justifier et d’optimiser les examens utilisant des rayonnements. Les
récents développements techniques de I'imagerie ont apporté des nouveautés dans ce sens.
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Le systéme EOS (Georges CHARPAK, prix Nobel de physique 1992), est basé sur la radiologie
numérique, permet d’obtenir des images en 2D, en position fonctionnelle, de la téte au pied,
en position debout ou assis, tout en réduisant la dose d’irradiation grace a des capteurs gazeux
(figure N°73).

"EOS

Georges Charpak -
Nobel Physic price
1992

Figure N°73 : Illustration du systtme EOS

En plus de la qualité d’image qui est supérieure a celle des radiographies obtenues par les systemes
numériques standards, il offre la possibilité de reconstruction en 3D de tous les niveaux ostéo-
articulaires. Ce systeme permet des études de la pathologie ostéo-articulaire jusque-la jamais
réalisées [165].

1X.8.2. Résorption corticale

Dans l'ostéogenese imparfaite, 'os est déja peu corticalisé. Lutilisation d’'un matériel
métallique trop volumineux est source d’une résorption osseuse au tour de l'implant.

Les broches en inox de 2-2,5 mm de diametre sont souvent utilisées au niveau de la jambe et de
I"humérus.

Les clous de 3,5 a 5 mm sont adaptés pour les fémurs et on utilise souvent des broches de
KIRCHNER de petit diametre pour l'avant-bras.

Lors du remplacement d’'une ostéosynthese, il est préférable de remettre un matériel plus léger
et plus fin. Il faut remettre un clou plus fin ou de simple broches centromédullaires [143].
1X.8.3. Fracture sur matériel

Pour certains auteurs le pourcentage des fractures dans |I'enclouage est moins important
qgue dans les embrochages [153].

Souvent ces fractures sont sans conséquences, le matériel centromédullaire protége efficacement
la diaphyse. Une courte immobilisation permet a la fracture de consolider.

Parfois, la vélocité du traumatisme provoque une déformation du matériel centromédullaire.
Cette déformation doit étre corrigée au bloc opératoire. Le matériel est redressé par manosuvre
externe sous anesthésie générale.

Il faut toujours privilégier de garder le matériel initial, surtout s’il est bien mis et assure toujours
la protection de I'ensemble de la diaphyse [143].
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Dans le cas ou il est impossible de redresser le matériel, ou si celui-ci ne protége plus le segment
osseuy, il est nécessaire de le changer en se préparant pour une reprise chirurgicale souvent
difficile [143].

Il est a noter que le clou télescopique est plus rigide que les broches télescopiques. Pour des
contraintes identiques, il y a risque de voir survenir plus de déformation en varus sur des fémurs
embrochés par rapport aux fémurs encloués [153].

1X.8.4. Le cal hypertrophique

Les fractures dans l'ostéogenese imparfaite type V ce compliquent souvent de cal osseux
hypertrophique.

Untraitementanti-inflammatoire nonstéroidien en post opératoire, voir préventif en préopératoire
peut étre justifié afin de limiter le risque de développer cette complication [29], [166].

1X.8.5. Le Sepsis

Les sepsis sont peu fréquents, I'os est fragile certes, mais bien vascularisé et les malades
n‘ont pas de déficit immunitaire.

En cas d’infection, il faut enlever le matériel, exciser les tissus infectés, faire des prélevements
microbiologiques et mettre le malade sous antibiothérapie adaptée. Une fois I'infection jugulée,
il faut remettre une nouvelle ostéosynthése centromédullaire quelques mois plus tard [143].

1X.8.6. Migration du matériel

La migration du matériel intra osseuse ou extra osseuse, du clou télescopique ou des
broches télescopiques semble étre due a une mauvaise implantation du matériel ou a 'utilisation
d’un matériel de taille inappropriée [153], [167].

1X.8.7. Pseudarthrose

La pseudarthrose est fréquente dans I'ostéogenése imparfaite.

Elle est rare dans I'enclouage centromédullaire. L'alésage du fit lors de la mise en place du clou
stimule la consolidation.

Pour BOUTAUD et LAVILLE [153], elle est aussi rare dans I'embrochage télescopique. L'élasticité
des broches stimule l'ostéogenése parce que les broches n‘absorbent pas toutes les contraintes
mécaniques a la place de I'os. Ces micromouvements sont favorables a la consolidation [168].

Pour certains auteurs [158] le traitement au bisphosphonate a été incriminé dans les causes de
survenu des pseudarthroses dans l'ostéogenese imparfaite.

POPKOVet Al [169] ont introduit le fixateur externe circulaire dans le traitement d’une
pseudarthrose du fémur chez une enfant atteint d’'ostéogenese imparfaite.
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1X.8.8. Epiphysiodese

Les épiphysiodéses physiologiques se voient surtout dans les formes sévéres (épiphyse pop-
corn). Elles sont dlies a I'atteinte du cartilage de croissance.

Les épiphysiodéses iatrogenes sont rares. Le plus souvent, elles sont causées par le traumatisme
du cartilage de croissance par des manceuvres intempestives.

Dans les clous modernes, I'épiphysiodese est causée par I'introduction par vissage de I'implant et
les arrachements épiphysaires dans certaines manoceuvres de pose [10].

1X.8.9. Inégalité de longueur des membres inférieurs

Elle peut étre causée par une épiphysiodese spontanée d’un cartilage de croissance malade.
Dans ce cas I'inégalité est minime.

Dans les formes avec déformations importantes, il est difficile de controler I'égalisation des
membres lors des corrections chirurgicales.

L'inégalité de longueur peut survenir suite a une épiphysiodese iatrogéne causée par I'implant
centromédullaire lors d’un défaut de pose.

1X.8.10. Complications propres aux clous télescopiques

Lenclouage télescopique possede ses propres complications. Ces mémes complications
changent d’un type de clou a l'autre.

Pour de nombreux auteurs [150], [170], [171]. Ces complications sont de l'ordre de 33,7 a 72%.

La migration du clou avec perforation de la corticale ou lésion articulaire semble plus importante
dans les nouveaux clous [170].

La désolidarisation de la piece en T est fréquente surtout dans le clou classique de BAILLEY et
DUBOW [11], [172].

L'absence d’élongation avec arrét de la croissance de lI'enfant est secondaire a un défaut de
coulissement de la piece male dans la piece femelle [170].

1X.9. INDICATIONS ET STRATEGIE OPERATOIRE

Lindication de I'enclouage ou de I'embrochage télescopique n’est pas obligatoire chez tous
les enfants atteints d’ostéogenése imparfaite.

Lenclouage ou I'embrochage télescopique aux membres inférieurs trouve son indication en cas
de fractures répétées ou d’aggravation de I'angulation de la déformation du membre.

Lostéosynthese centromédullaire des membres inférieurs est nécessaire des qu’une angulation
diaphysaire devient supérieure a 20° [157] ou dés que les déformations se majorent et s'aggravent
a cause des déperditions osseuses engendrées par I'immobilisation répétée et prolongée.

Cette ostéosynthese estindiquée aussi pour les fractures qui surviennent au début de I'acquisition
de la position debout et de la marche [157].

Pour Georges FINIDORI [143], les indications opératoires sont rares avant I'dge de 18 mois.
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Dans les formes séveéres et graves, il est recommandé de réaliser des interventions simples par
embrochage télescopique en percutané sans attendre la survenue de grandes déformations.

Pour les membres supérieurs, I'indication de l'ostéosynthese est généralement plus tardive.
Elle se pose devant la survenue de difficultés fonctionnelles comme l'utilisation de béquilles, de
cannes anglaises ou de fauteuil roulant [143], [157].

La répétition des fractures chez les enfants surtout ceux traités par bisphosphonates pour
améliorer leurs autonomies apres l'acquisition des corrections sur les membres inférieurs.
L'utilisation du clou télescopique est fréquente sur I'"humérus et le fémur.

Lembrochage télescopique ou coulissant est préféré au niveau du tibia. Cette technique présente
moins de complications que le clou télescopique.

Pour les deux os de l'avant-bras, il n'y a pas d’autres alternatives que I'embrochage coulissant
télescopique. C’est la seul technique possible chez I'enfant en croissance.

Le choix de I'implant est aussi soumis a deux critéres [157] :

e La croissance : en fin de croissance et en I'absence de potentiel de croissance comme dans
les épiphyses «pop-corn », il est inutile d’utiliser un systéme coulissant.

e Lediameétre du canal médullaire : Sile canal médullaire est trop fin et les corticales diaphysaires
fines, l'alésage du fut diaphysaire pour accueillir un clou télescopique est pourvoyeur de
déperdition osseuse, associé au stress mécanique induit par un matériel métallique font
disparaitre progressivement les réserves osseuses corticales.

Dans le cas ou il est nécessaire d’intervenir sur plusieurs segments osseux et de réaliser plusieurs
ostéosynthéses centromédullaires, il n’y a pas de stratégie consensuelle.

Au niveau du membre inférieur, il faut privilégier I'ostéosynthése des deux segments : fémur,
jambe dans le méme temps opératoire. Il faut économiser les risques anesthésiques et la durée
d’hospitalisation. Il est plus logique de débuter par le fémur en premier, ce qui va permettre
d’opérer la jambe sous garrot pneumatique afin de minimiser les déperditions de sang.

Au niveau du membre supérieur, pour les méme raisons précédentes, I’"humérus est opéré en
premier, ensuite les deux os de I'avant-bras dans le méme temps opératoire.

Le choix du c6té est guidé par la demande du patient, I'importance de la déformation et son
retentissement fonctionnel.

Il est rare de pouvoir opérer un membre supérieur et un membre inférieur dans le méme temps
vu les difficultés d’installation du patient et la durée opératoire.

Pour certains auteurs [157] et dans certaines circonstances, il est possible d’opérer les deux
membres supérieurs et les deux membres inférieurs dans la méme séance opératoire quand les
déformations sont peu importantes et leurs corrections pourraient se faire par voies percutanées.
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@ TRAITEMENTCHIRURGICAL DES DEFORMATIONS
RACHIDIENNES

Les déformations rachidiennes compliquent le pronostic fonctionnel et vital dans
'ostéogenese imparfaite, surtout dans les formes séveres [173], [174], [175].

Les fractures vertébrales, la platispondylie, les troubles de la croissance rachidienne, le déficit
musculaire en particulier ceux des muscles respiratoires et I'hyperlaxité sont responsables des
manifestations thoraco-rachidiennes [175].

Les troubles statiques du rachis sont complexes associant souvent scoliose, cyphose dorsolombaire
et une lordose dorsale. Ces troubles agissent dans les trois plans de I'espace et majorent la petite
taille du patient et la déformation du tronc [82], [175].

En plus du retentissement mécanique, ces troubles rachidiens aggravent I'état fonctionnel du
patient par les phénomenes douloureux, la splanchnomégalie secondaire aux surélévations des
coupoles diaphragmatiques et la défaillance respiratoire par restriction des champs pulmonaires
[175].

Cette défaillance respiratoire est la cause principale de mortalité dans I'ostéogenése imparfaite.

Au niveau de la charniére cervico-céphalique, la protrusion basilaire (figure N°74) n’est pas
exceptionnelle. Cette situation peut étre a I'origine de compression médullaire et des troubles
hydrodynamiques du liquide céphalorachidien « LCR » et de la constitution d’une syringomyélie.
[82], [175].

Figure N°74 : Image IRM de protrusion basilaire [collection G. Finidori]

La prise en charge des troubles respiratoires est primordiale. La rééducation générale et
en particulier la rééducation respiratoire est prioritaire. Elle doit débuter a la naissance et sans
interruption. Le traitement médical par les bisphosphonates a démontré son efficacité sur le
traitement des platispondylies et des douleurs rachidiennes.
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La prévention dans la petite enfance joue un grand role dans la prévention des déformations
thoraco-rachidiennes. Certaines de ces mesures sont entreprises par les parents des la naissance
comme : maintenir le bébé en décubitus dorsal, en position rectiligne, calé droit par des cales
en tissu et privilégier le transport des bébés a horizontale en poussette et en landau de voiture.

Le traitement orthopédique par corset est peu ou pas efficace surtout dans les formes
séveres. Il réduit 'autonomie du patient, aggrave les difficultés motrices, limite la mobilité,
augmente la déperdition osseuse, n‘’empéche pas l'aggravation des déformations rachidiennes et
altere la fonction respiratoire [174], [175].

Le traitement chirurgical par arthrodese postérieure instrumentée reste la méthode de
choix dans la prise en charge de ces déformations.

Les criteres d’indication de I'arthrodése vertébrale n‘obéissent pas qu’a I'age et a la maturation
osseuse. Dans l'ostéogenése imparfaite il faut tenir compte de [173], [174], [175] :

o La perte de la taille assise du patient en cours de la croissance.

e Labsence ou arrét de la croissance du tronc.

e L'aggravation progressive des déformations.

o La perte de réductibilité surtout en cyphose.

e Labsence de progression de la capacité vitale ou sa diminution (capacité vitale < 60%) et
I'installation des signes d’insuffisance respiratoire (trouble respiratoire du sommeil).

e Laggravation du déficit de la fonction respiratoire et infections broncho-pulmonaires
récidivantes et séveres.

Dans I'ostéogenese imparfaite, il ne faut pas attendre la fin de la croissance pour poser l'indication
opératoire

La préparation a la chirurgie rachidienne dans 'ostéogenese imparfaite ne differe pas trop
de la chirurgie rachidienne classique. Elle nécessite un bilan obligatoire, décidé par la collaboration
entre le chirurgien et le médecin d’anesthésie réanimation [175].

Il comporte essentiellement un examen clinique, biologique, neurologique, un bilan radiologique
avec une télémétrie du rachis de face et de profil, une imagerie par résonance magnétique «IRM»
et un scanner du rachis pour étudier la morphologie vertébrale.

L'état cardiaque est souvent normal, par contre la fonction respiratoire pose des problemes
majeurs propres a cette chirurgie.

Pour chaque malade a opérer :

e Il faut avoir une évaluation de la fonction respiratoire par une épreuve fonctionnelle
respiratoire « EFR » et par une plysomnographie.

Dans le cas ou la capacité vitale est altérée, une préparation particuliére s'impose. Si cette capacité
estinférieure a un litre une trachéotomie peut étre nécessaire.

o Il est nécessaire d’éliminer une impression basilaire avec risque de compression du névraxe
associée a une syringomyélie. Cette situation justifie une craniotomie, une laminectomie de
décompression et une arthrodese occiputo-cérvicale.
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La préparation du patient par traction avec un halo cranien permet de réduire la déformation
rachidienne et améliore I'équilibre du tronc [173] (figure N°75).

Figure N°75 : Traction sur fauteuil par halo crinien
[collection G. FINIDORI]

Cette traction est justifiée dans les grandes déformations cyphotiques, les déséquilibres du tronc
et les brievetés du thorax.

La traction est réalisée au bloc opératoire, sous anesthésie générale. Les points de fixation
cranienne doivent étre aussi nombreux que possible, en général 8 a 10. lls sont repartis autour
du crane en épargnant les régions frontales et occipitales.

La traction est installée d’emblée au réveil, le poids de la traction est augmenté rapidement
pour atteindre 30 a 40% du poids du corps. Elle est maintenue entre 45 et 60 jours avec une
surveillance neurologique quotidienne et des soins locaux journaliers des points de fixation.

Lefficacité de la traction est évaluée régulierement par le gain de la taille du tronc et de la capacité
vitale qui est en moyenne de 10 a 30%.

En fin de traction, il faut refaire le bilan radiologique du rachis en entier et sous traction. Un
scanner vertébral de contréle est souvent redemandé.

En plus de la traction, il est parfois nécessaire de confectionner une coquille platrée antérieure
dans laquelle le patient sera opéré en décubitus ventral.
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Larthrodése postérieure est la technique de choix dans le traitement des déformations
vertébrales dans l'ostéogenese imparfaite [175].

Elle est réalisée au bloc opératoire, en décubitus ventral. Dans les formes sévéres, le patient est
installé sur une coque antérieure préalablement préparée.

La chirurgie est réalisée sous surveillance neurologique par le controle des potentiels évoqués.

Le patient est maintenu sous traction au cours de 'opération, la force de cette traction est réduite
de moitié par rapport a celle utilisée en préopératoire.

Le rachis est abordé progressivement au bistouri électrique pour assurer une hémostase continue.
Il faut minimiser les déperditions sanguines et controler le saignement par une anesthésie
adaptée.

Dans l'arthrodese vertébrale postérieure armée, il ne faut pas chercher une amélioration de la
correction obtenue par la traction préopératoire, la fixation est réalisée in situ [175].

Larthrodése vertébrale postérieure est généralement étendue, allant de la premiére vertebre
dorsale au sacrum surtout dans les formes sévéres [175].

Cette arthrodese est armée, il faut mettre un matériel d’ostéosynthése. Sans cela I'arthrodese
seule ne pourra protéger le rachis du risque d’effondrement progressif et d’aggravation des
déformations [175].

Larthrodese vertébrale postérieure, est assurée par un matériel d’ostéosynthése vertébrale
pédiatrique en titane adapté associé a une allogreffe prélevée sur téte de banques mélangé aux
fragments osseux obtenus lors de I'avivement. L'autogreffe isolée est insuffisante.

Pour Georges FINIDORI et Al [175] I'arthrodése postérieure permet :
e Une bonne stabilisation de la déformation et une correction dans 37% des cas.
e Une amélioration de la fonction respiratoire.
e Une meilleure possibilité de déambulation.
@ Un gain de taille du tronc de 6 cm en moyenne.
e Un taux de mortalité de zéro.

En post opératoire, surtout dans les formes séveres, généralement, il faut maintenir I'intubation
endotrachéale passée par voie nasale et assurer une assistance respiratoire jusqu’a ce que le
patient ait récupéré une fonction respiratoire efficace [175].

Il semble préférable de garder une immobilisation par corset bivalvé pour une durée de trois a
quatre mois.

La position assise est contre indiquée pendant trois mois chez les enfants fragile aprés corrections
de grandes déformations [175].

Ces patients opérés nécessitent une kinésithérapie respiratoire efficace et de longue durée
associée a un programme de réhabilitation dans des centres spécialisés pour récupérer une
autonomie maximale [175].
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La correction de ces déformations rachidiennes (figure N°76) dans l'ostéogenése imparfaite est
difficile, mais il est confirmé que cette chirurgie permet d’'améliorer I'état fonctionnel des patients.

L'arthrodese vertébrale postérieure semble préserver la fonction vitale et réduit I'importance
des déformations vertébrale et thoracique [82], [175]. Comme illustré dans le cas suivant :

EN CHARGE

Figure N°76 : Correction d’une cyphoscoliose
[collection M. Ait Ouarab et K. Hachelaf]

a- Aspect clinique d’une cyphoscoliose
b- Radiographie du rachis avant et aprés correction de face
c- Radiographie du rachis avant et aprés correction de profil
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@ CONCLUSION

Lostéogenése imparfaite est une pathologie rare, caractérisée par une fragilité osseuse.
Elle est d’'origine génétique, autosomale dominante dans 90% des cas et récessive dans 10% pour
le reste. Elle touche essentiellement la production du collagéne.

Cette défaillance génétique est responsable de manifestations osseuses et extra osseuses
d’expression variable.

Sa prise en charge a connu un long parcours, elle est passée de I'identification de cette pathologie,
sa classification, au traitement médical et enfin a la prise en charge chirurgicale.

La recherche en biologie moléculaire et I'identification des génomes responsables de cette
affection, a permis d’élaborer et de guider une thérapeutique médicale ciblée.

Le traitement chirurgical est une piéce maitresse importante dans I'ensemble du puzzle des
intervenants dans la prise en charge palliative de cette mystérieuse maladie.

La richesse de la bibliographie publiée au cours de ces derniéres années, démontre I'intérét que
porte la recherche médicale a 'encontre de cette pathologie.

La chirurgie est passée de I'ere de la fragmentation osseuse permettant l'alignement des
diaphyses et leurs contentions par un clou unique de SOFIELD aux techniques mini invasives
avec contention par un clou télescopique de BAILLEY et DUBOW [11] développées par FASSIER
et DUVAL [10] ou autres.

Le brochage télescopique introduit en 1987 par METAIZEAU [12] fait partie de l'arsenal des
différents mots d’ostéosynthéses dans la chirurgie de I'ostéogenése imparfaite. Les principes de
pose de ces broches ont bien été développés par Georges FINIDORI [29].

Les particularités de cette technique lui ont permis d’arracher une place importante dans les
moyens modernes utilisés dans cette chirurgie.

Le résultat de toute méthode chirurgicale ne dépend pas que de la maitrise technique, mais de
son encadrement par une prise en charge multidisciplinaire associant : pédiatre, rhumatologue,
rééducateur, kinésithérapeute, psychologue, parents de malades et société pour ne citer que
cela.
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0 OBJECTIFS DE ETUDE

|.1. OBJECTIF PRINCIPAL

Mettre en exergue la place de I'embrochage télescopique dans le traitement des
déformations et fractures des os longs des membres dans |'ostéogenése imparfaite. Vulgariser
son utilisation dans notre contexte sanitaire et évaluer son efficacité.

1.2. OBJECTIFS SECONDAIRES

e Etablir des criteres de planification opératoire basés sur I'analyse radiologique des différentes
manifestations osseuses (le degré de déformation, I'état du fdt diaphysaire, la présence de coxa
vara fémorale...) et proposer une nouvelle classification radiologique.

e Etablir les impératifs opératoires a respecter dans la réalisation de cette technique
e Etablir les critéres objectifs pour poser les indications de cette technique.
@ Enumérer les complications et les risques de cette technique

e Evaluer I'apport de la technique sur le plan du pronostic fonctionnel :
- Douleur
- Fracture postopératoire
- Uappréhension et la confiance en soi
- Gain de la taille
- La marche
- La réintégration scolaire et sociale des enfants

e Evaluer I'apport de la technique sur le plan économique.

e Sensibiliser la communauté médicale de la possibilité d’'une prise en charge de cette
pathologie par des moyens simples mais surtout par une création de centre de prise en charge
pluridisciplinaire.

e Sensibiliser les autorités afin qu’elles mettent les moyens suffisants (humain, matériel,
médicamenteux) et la création d’unité spécialisée pourune prise en charge idéale de l'ostéogeneése
imparfaite dans tout le territoire national et minimiser ainsi les charges endurées par ces malades
et leurs parents.
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o MATERIEL DE UETUDE

11.1.TYPE D’ETUDE

Cette étude est a la fois rétrospective et prospective réalisée entre 2009 et 2018. Elle compte
61 malades.

L'étude rétrospective concerne tous les cas d’ostéogenése imparfaite opérés dans le service de
chirurgie orthopédique et traumatologique « B » du CHU DOUERA pour fractures, déformations
ou fractures sur déformation des membres supérieurs et inférieurs entre 2009 et 2015.

L'étude prospective a étéréalisée sur deuxans concernant tous les malades atteints d’ostéogeneéses
imparfaites opérés dans le service pour fractures, déformations ou fractures sur déformation des
membres supérieurs et inférieurs de 2016 a juillet 2018

11.2. CRITERES D’INCLUSION

Tous les enfants présentant une ostéogenése imparfaite ayant une fracture, une déformation
ou fracture avec déformation des membres supérieurs et inférieurs dont I'age est compris entre
un et seize ans traités par embrochage télescopique

11.3. CRITERES DE NON INCLUSION

Ne seront pas concernés dans notre étude, les enfants présentant une ostéogenese
imparfaite associée a une maladie neuromusculaire, une arthrogrypose ou une tumeur.

Ne sont pas étudiés tous les patients opérés qui ont recus des bisphosphonates dans un délai
inférieur a 6 semaines avant la chirurgie.

Les gestes effectués sur les mains et les pieds sont exclus de cette étude.

II.4. RECRUTEMENT DES PATIENTS

Les patients sont recrutés dans notre consultation de chirurgie orthopédique et
traumatologique au CHU de DOUERA, effectuée tous les jeudis.

Les malades proviennent de tout le territoire national.

Ils nous sont adressés par nos confreres : pédiatres, rhumatologues, chirurgiens orthopédistes
et chirurgiens pédiatres et quelques fois par les malades déja opérés dans le service ou par leurs
familles.
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@ wmerHoDES

[1I.L1. PLANIFICATION DE LA PRISE EN CHARGE

[11.1.1. Protocole diagnostique

Tous les patients recrutés sont explorés sur le plan clinique et radiologique (figure N°77). lls
sont ensuite classés selon la classification de SILLENCE et GLORIEUX.

Sur le plan clinique :

Le diagnostic est fortement suspecté sur les signes de présomptions de la maladie :

e Les antécédents au cours de la grossesse (fractures intra utérines, déformation des membres,
platies spondylies, morphologie de la téte fcetale...).

e Les antécédents de fractures répétées survenant suite a des traumatismes minimes.

e Le morphotype du patient (macrocéphalie, visage triangulaire, la petite taille, petite main
avec des doigts effilés, la rhizomélie...).

e La couleur des sclérotiques, le plus souvent de couleur bleue.
e La dentinogénése imparfaite.

e LUhyper laxité ligamentaire et cutané.

e La peau claire et translucide.

o Les déformations des membres, du thorax et du rachis.

e L'hypersudation au repos.

Figure N°77 : Aspect clinique et radiologique [collection personnelle]

a- Morphologie clinique
b- Radiographie des membres inférieurs
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Sur le plan radiologique :

Le bilan radiologique comporte obligatoirement des radiographies de face et de profil
centrées sur la courbure principale, prenant les articulations sous et sous-jacentes. Parfois, quand
les déformations sont trop importantes, le bilan radiologique est refait au bloc opératoire sous
anesthésie générale pour pouvoir mobiliser le patient, positionner correctement le segment
osseux et obtenir des clichés exploitables. L‘analyse radiologique (figure N°78) concerne :

e La qualité de l'os et I'état des corticales.
e La présence ou non de fracture compléte ou partielle.

@ Pour I'analyse des courbures : |l faut déterminer leurs nombres, leurs orientations et leurs
degrés d’angulation. La courbure principale est la plus importante a estimer.

e L'analyse de I'état du fat diaphysaire : le ft peut étre libre, obstrué en partie ou en sa
totalité. Lobstacle peut étre unique ou multiple comme il peut étre court ou important.

Angle de la courbure Etat du fat diaphysaire

Courbure principale

Corticale fine

Os transparent

Figure N°78 : Analyse radiologique [collection personnelle]

Au niveau du fémur, il est impératif de déterminer I'état du col fémoral qui est souvent en coxa
vara induite (Figure N°79).

£

Figure N°79 : Coxa vara fémorale [collection personnelle]
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Le recueil de toutes ces données a permis de proposer une classification radiologique des patients.
Six stades radiologiques sont répertoriés et proposés dans le tableau N°07.

Tableau N°07 : PROPOSITION D’UNE CLASSIFICATION RADIOLOGIQUEADOPTEE DANS NOTRE ETUDE

Signes radiologiques
Pas de déformation avec ou sans fracture

Aspect radiologique

Déformation simple avec un angle inférieur
a °30dans un plan, avec ou sans fracture.

Déformations modérée, dans un ou deux plans
de I'espace. Angle de courbure principale
entre °50-°30. Avec ou sans fracture

PROFIL DRT
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Signes radiologiques Aspect radiologique

v Déformation sévere dans un ou plusieurs plans
de I'espace, angle de courbure principale > a 50°,
fit diaphysaire libre.

Avec ou sans fracture

Vv Déformation sévere dans un ou plusieurs plans
de l'espace, angle de courbure principale > a °50,
fat diaphysaire obstrué partiellement.

Avec ou sans fracture

VI Déformation sévere dans plusieurs plans
de l'espace, angle de courbure principale> a °50,
fat diaphysaire complétement obstrué, diaphyse fine
en lame de sabre, avec ou sans fracture
et coxa vara fémorale
Avec ou sans fracture

Sur le plan génétique :

Le diagnostic de certitude de l'ostéogenese imparfaite reste la confirmation génétique. Nous
n‘avons réalisé cet examen chez aucun de nos patients. Cet examen reste couteux et non
disponible de pratique peut courante pour poser l'indication opératoire.
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I11.1.2. Protocole de préparation préopératoire

Les malades sont présentés a notre équipe d’anesthésie réanimation en vue d’'une
préparation a I'acte chirurgical. Le bilan biologique préopératoire est classique. Il comporte au
minimum un groupage, une formule numération sanguine, un bilan d’hémostase, un bilan rénal
et électrolytique.

Avant tout acte opératoire, une quantité de sang iso-groupe, iso-rhésus est préparée.

Dans le cas de grandes déformations thoraco-rachidiennes une I'exploration de la fonction
respiratoire « EFR » est demandée.

Les modalités d’anesthésie sont discutées selon I'état du patient et du geste opératoire afin de
réunir les conditions optimales de sécurité.

Grace au progres de lI'anesthésie locorégionale (figure N°80-b), nos patients en bénéficient
souvent comme complément a lI'anesthésie générale (figure N°80-a).

Figure N°80 : Type d’anesthésie [collection personnelle]

a- Anesthésie générale / b- Anesthésie locorégionale écho guidée

La programmation pour un embrochage télescopique dépend du délai de la derniére cure au
bisphosphonates : il est impératif d’éloigner la chirurgie d’au moins 6 semaines de la derniére cure.

Les patients qui consultent pour une fracture fraiche sont opérés en urgence si le délai de leur
derniére cure aux bisphosphonates remonte a plus de six semaines. Pour les autres, la fracture
est immobilisée par une attelle de contention |égére pour une durée de trois semaines puis
programmés pour un embrochage télescopique dans un délai de quarante-cing jours aprés la
derniére cure médicale.

Concernant la correction des déformations, la programmation obéit au méme protocole.

Tous les patients sont adressés en rééducation pour améliorer la trophicité musculaire, la mobilité
articulaire et évaluer leurs capacités fonctionnelles avant I'intervention.

Dans les suites postopératoires, un deuxiéme protocole de rééducation est préalablement planifié
en collaboration avec I'équipe de réadaptation fonctionnelle.
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111.2. STRATEGIE OPERATOIRE

Lastratégie opératoire n’est pascommune atousles patients.Celle-cidépend essentiellement
des possibilitésaaméliorer|’'usage des membres.

Pour les membres inférieurs :

Généralement, ils sont opérés en premier car leurs déformations sont invalidantes. Elles
sont parfois incompatibles avec la marche, la station debout et I’hygiéne périnéale surtout chez
les grandes filles.

Le fémur et la jambe sont souvent corrigés dans le méme temps opératoire. Parfois, le choix du
cOté est orienté par I'importance de la déformation, de la présence ou non d’une fracture et par
les doléances du patient. Le c6té controlatéral est opéré dans un délai de 8 jours au plus tard
quand I'état du patient le permet.

Pour les membres supérieurs :

L'indication opératoire pour les membres supérieurs est reléguée au second plan comparée
a celles des membres inférieurs par ce que :

e Le traitement orthopédique des fractures est bien toléré par les patients.

o Les déformations et les fractures des membres supérieurs ont moins de retentissement
fonctionnel sauf chez les patients qui se déplacent avec des béquilles, un déambulateur ou en
fauteuil roulant.

La chirurgie est de mise en cas de fracture récente et douloureuse ou s’il y a des déformations
importantes et invalidantes. Les membres supérieurs sont opérés une fois que les membres
inférieurs sont corrigés et consolidés, le plus souvent lorsqu’il y a nécessité d’utilisation de
béquilles ou de déambulateur lors de la remise en charge de ces patients.

Les membres supérieurs sont opérés apres les membres inférieurs dans un délai ne dépassant
pas trois mois. Pour les patients qui doivent étre opérés des deux cOtés un intervalle de trois
semaines a été observé.

11.3. TECHNIQUE OPERATOIRE

La technique d’embrochage télescopique est simple et ne demande pas un matériel
spécifique. Il est nécessaire de disposer d’une table opératoire classique, d’un tord et coupe
broche etd’un poignet américaine (figure N°81).

Figure N°81 : Table opératoire [collection personnelle]
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Lostéosynthese est assurée par deux broches dont le diametre et la longueur peuvent étre
adaptés aisément en peropératoire.

Les broches de MAITEZEAU en inox, de diamétre et de longueurs différentes (Figure N°82) sont
les plus utilisées.

A défaut ou dans certains cas ou leur diamétre ne s’adapte pas aux os de I'avant-bras, elles sont
remplacées par des broches de Kirchner fines et courbées a une extrémité.

Figure N°82 : Différents type de broches [collection personnelle]

La technique de pose est radio-chirurgicale. Lintroduction et la progression de chaque broche est
réalisée sous controle d’amplificateur de brillance (figure N°83).

Figure N°83 : : Amplificateur de brillance [collection personnelle]




L'EMBROCHAGE TELESCOPIQUE DANS LE TRAITEMENT CHIRURGICAL
DES DEFORMATIONS ET FRACTURES DES MEMBRES
DANS L'OSTEOGENESE IMPARFAITE

La technique consiste a placer un tuteur métallique composé de deux broches.

Ces broches sont mises de maniére a assurer la contention d’un os long durant la croissance.
Leur introduction dans I'os se fait a travers de petites voies d’abord percutanées sans réaliser de
grandes arthrotomies (figure N°84).

Une broche descendante, pénétre I'épiphyse proximale, dirigée a travers le f(t diaphysaire ver la
métaphyse distale. Son bout proximal est courbé puis enfoui dans I'épiphyse proximale.

La seconde broche ascendante, pénetre I'épiphyse distale se dirige dans le fGt diaphysaire vers la
métaphyse opposée.

Son bout distal courbé est amarré dans I'épiphyse distale (figure N°84).

Grace a leur amarrage épiphysaire ses broches vont coulisser I'une sur I'autre au cours de Ila
croissance assurant leur réle de protection prolongée (figure N°84).

\ - By
5 - I -
- - - - .l
a b c
Figure N°84 : Schéma représentatif des principes de I’embrochage télescopique des os long [collection personnelle]
a : mis en place des broches, b : progression du télescopage au cour la croi: e, ¢ : couli t des broches et maintien de la protection osseuse.

1 : abord pour Uintroduction de la broche ascendante, 2 : point d’amarrage de la broche descendante,
3 : broche descendante, 4 : broche ascendante, 5 : point d’amarrage de la broche ascendante,
5 : abord pour Uintroduction de la broche ascendante
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La réalisation de I'embrochage télescopique obéit a des principes de base (figure N°85) :
e Protéger toute la diaphyse d’une épiphyse a l'autre, au cours de la croissance.
e Obtenir I'alignement diaphysaire dans le plan frontal et sagittal
o Le matériel doit étre le plus possible perpendiculaire a un interligne horizontal.
e Pour le fémur, I'alignement doit veiller a maintenir le col fémoral en valgus.

Point d’ancrage
de la broche descendan

Col fémoral en valgus

Broches télescopiques
intramédullaires

Point d’ancrage
de la broche ascendante

Interligne horizontal

Figure N°85 : Principe biomécanique de I’embrochage télescopique coulissant [collection personnelle]

a : Radiographie préopératoire du fémur de face - b : Radiographie postopératoire du fémur de face
¢ : Radiographie préopératoire du fémur de profil - d : Radiographie postopératoire du fémur de profil
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[11.3.1. Embrochage télescopique de ’humérus

La premiére broche est descendue par une petite voie percutanée située a un travers de doigt
en avant de l'acromion, traverse la téte humérale et se termine juste au-dessus du cartilage de
croissance distal (figure 86 — b). Son bout proximal doit étre bien amarré dans la téte humérale
pour ne pas géner 'amplitude articulaire de I'épaule.

La deuxiéeme ascendante est introduite a travers le condyle latéral par une petite incision a
son regard (figure 86 — d). Cette broche est poussée en haut jusqu’en dessous du cartilage de
croissance proximal. Son bout distal est recourbé et enfoncé dans le condyle latéral.

Figure N°86 : Embroche télescopique de I’humérus [collection personnelle]:

a : Fracture complexe de I’humérus, b : Abord du point d’introduction de la broche descendante, c : Contréle radiologique de la progression de la broche
descendante, d : Abord du point d’introduction de la broche ascendante, e : Contréle radiologique de la progression de la broche ascendante, f : Point d’ancrage
de la broche descendante, g : Point d’ancrage de la broche ascendante, h : Contréle radiologique de I’embrochage télescopique.

Dans les grandes déformations, I'abord de la jonction tiers moyen tiers / inférieur de I’humérus
est obligatoire. Le risque de léser le nerf radial est important. Parfois méme, le nerf radial est
retrouvé en plein apex de la déformation.
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111.3.2. Embrochage télescopique des deux os de I'avant-bras

La synthése radiale est difficile. Il faut toujours incurver la broche pour essayer de conserver la
courbure radiale. Cette broche est introduite par voie percutanée a travers la styloide radiale et
remontée jusqu’au cartilage de croissance proximal du radius.

La broche ulnaire est descendue du bec de I'olécrane jusqu’au cartilage distal de l'ulna (figure
N°87).

Figure N°87 : Embrochage télescopique des deux os de I’avant-bras [collection personnelle] :

a- Radiographie préopératoire - b- Radiographie post opératoire
c- Radiographie a 12 mois post opératoires

111.3.3. Embrochage télescopique du fémur

Par une petite incision médiale au niveau du genou, une broche cintrée est poussée a
travers le condyle médial en haut dans le flt diaphysaire jusqu’au col fémoral.

Si possible, arréter la progression de cette broche a quelques millimétres du cartilage de
croissance céphalique.

La deuxieme est descendue de la jonction trochantéro-céphalique jusqu’au cartilage distal du
fémur (figure N°88 et 89).
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Il faut veiller a ce que le col fémoral soit en coxa-valga, que l'interligne articulaire du genou soit
perpendiculaire a I'axe du montage et qu’il ne persiste aucun défaut de rotation.

Figure N°88 : voies d’introduction des broches au niveau de la cuisse [collection personnelle]

Figure N°89 : Embrochage télescopique centromédullaire du fémur [collection personnelle]

a : radiographie préopératoire de face
b : radiographie postopératoire de face
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111.3.4. Embrochage télescopique des deux os de la jambe

La premiére broche est remontée par une voie percutanée de la pointe malléolaire médiale
jusqu’en dessous du cartilage proximal du tibia. La deuxieme est placée de haut en bas introduite
de la zone pré-spinale par une courte incision médiale en regard de I'interligne du genou jusqu’au
cartilage de croissance distal par une petite voie médiale (fig. N°90, 91 et 92).

Figure N°90 : Voies d’introduction des broches au niveau de la jambe [collection personnelle]

[ —

Figure N°91 : Contréle sous amplificateur de brillance de I’embrochage télescopique du tibia [collection personnelle]
a : introduction de la broche ascendante par la malléole médiale / b : introduction de la broche descendante par I’espace pré spinal

s dull,

Figure N°92 : Embrochage télescopique centr ire de la jambe [collection personnelle]
¢ : Radiographie des deux os de la jambe de face - d : Radiographie des deux os de la jambe de profil
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I1l.4. VARIANTES DE LA TECHNIQUE

Trois variantes d’embrochage télescopique sont réalisées dans notre série :

111.4.1. 'embrochage télescopique centromédullaire

Les broches ascendante et descendante sont intramédullaires d’emblée (figure N°93).

centromédullaire du fémur [collection personnelle|

Figure N°93 : radiographie d’embrochage télesc

plq
1- Broche descendante introduite a la jonction cervico-trochantérienne - 2- Broches intramédullaires
3- Broche ascendante introduite a travers la zone non portante de I’épiphyse latérale distale du fémur

I11.4.2. 'embrochage télescopique sous périosté

Les broches sont placées en sous périosté, recouvertes par le périoste (figure N°94). Elles vont
se retrouver englobées dans l'os suite a la production osseuse du périoste et devenir ainsi
intramédullaires dans les années qui suivent :

Figure N°94 : Vues opératoire d’embrochage télescopique sous périosté [collection personnelle]

a : ouverture du périoste et mis a nue de I’os - b : mise en place et fixation des broche de part et d’autre de I’os
c : suture du périoste englobant I’os et les broches
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111.4.3. 'embrochage télescopique mixte

Une des broches est intramédullaire, I'autre est placée en sous périosté. Ceci dans le cas ou le
fat diaphysaire ne peut admettre qu’une seule broche (figure N°95).

Broche extramédullaire

Broche intramédullaire

Figure N°95 : Illustration d’un embrochage mixte [collection personnelle]

a : Vue peropératoire - b : Radiographie postopératoire

1.5. EMBROCHAGE TELESCOPIQUE ET CORRECTION
DE LA COXA VARA FEMORALE :

La correctionde la coxa varafémorale a été réalisée selon trois techniques associées a'embrochage
télescopique:

111.5.1. Technique de translation du fragment proximal :

Quand le col est en coxa vara ce qui est tres fréguent, une ostéotomie est réalisée 2 a 3
centimetres au-dessous de la région trochantérienne. La broche descendante est introduite a la
jonction cervico trochantérienne sortie sur la corticale latérale de ce segment proximal qui est
translaté en médial puis cette broche est introduite dans le fit diaphysaire du segment distal. La
broche ascendante remonte du condyle latéral traverse la face latérale du segment trochantéro-
céphalique proximal jusqu’au col fémoral. Ainsi le col est fixé en valgus (Figure N°96).

Figure N°96 : Correction d’une coxa vara par translation de I’extrémité proximal du fémur [collection personnelle]

a- Radio initiale - b- Control peropératoire - c- Radiographie de control postopératoire
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[11.5.2. Ostéotomie de soustraction latérale et contention
par un clou plaque pédiatrique «catherinette» asociée
a 'embrochage centromédulaire

Cette méthode consiste a réaliser une ostéotomie de soustraction triangulaire a base latérale
(Figure N°97). La fermeture de cette ostéotomie permet de mettre le col en valgus. La contention
est assurée par un embrochage centromédullaire associé a une ostéosynthése segmentaire par
un clou plaque pédiatrique de I'extrémité proximale du fémur.

Figure N°97 : Correction de la coxa vara par ostéotomie de soustraction latérale
et contention par brochage centromédullaire et catherinette [collection personnelle]

111.5.3. Ostéotomie de soustraction latérale
et contention par brochage centromédullaire

Lostéotomie de soustraction latérale est réalisée 2 a 3 centimetres au-dessous de la
région trochantérienne, le plus souvent sur une crosse latérale. Cette crosse est emportée par
I'ostéotomie. La fermeture de I'ostéotomie permet de mettre le col en valgus. La contention n’est
assurée que par 'embrochage centromédullaire (Figure N°98).

Figure N°98 : Ostéotomie de soustraction latérale et contention par brochage centromédullaire [collection personnelle]

a- Coxa vara fémorale - b- Ostéotomie de soustraction - c- Radiographie post opératoire membre réaxé et coxa vara corrigée
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11.L6. GESTES COMPLEMENTAIRES

111.6.1. lostéotomie dans la correction des déformations

Les ostéotomies sont réalisées sur I'apex de la déformation. Elles peuvent se faire par
ostéoclasie, ostéotomie percutanée sous controle radiologique (figure N°99), de visu par un mini
abord ou par un abord large.

- L

Figure N°99 : Illustration d’une ostéotomie percutanée sous contréle radiologique[collection personnelle]

a : Repérage scopique du sommet de la déformation - b : Introduction percutané de I’osté -c . Osté ie sous contréle radiologique

L'ostéotomie peut étre unique ou multiple et réalisée autant de fois que nécessaire pour corriger
de grandes déformations.Elle peut étre réalisée a I'aide d’ostéotomes plats et fins quand 'os est
fragile ou en timbre-poste apres fragilisation corticale par des perforations réalisées au moteur.

Les ostéotomies réalisées a la scie mécanique sont déconseillées.

Les ostéotomies sont souvent obliques, réalisées dans I'axe du segment osseux ce qui permet un
meilleur contact inter fragmentaire favorable a la consolidation (figure N°100).

Figure N°100 : illustration de I’ostéotomie oblique [collection personnelle]
a- déformation angulaire de la jambe - b- ostéotomie oblique du tibia - c- vue peropératoire aprés alignement du tibia




L'EMBROCHAGE TELESCOPIQUE DANS LE TRAITEMENT CHIRURGICAL
DES DEFORMATIONS ET FRACTURES DES MEMBRES
DANS L'OSTEOGENESE IMPARFAITE

111.6.2. Les raccourcissements osseux

Le raccourcissement est une solution, souvent réalisé pour corriger de grandes déformations
osseuses.

On considére que c’est un raccourcissement si la réduction osseuse dépasse 1cm emportant les
deux corticales.

Le raccourcissement est réalisé par grignotage d’os aux différentes pinces Gouges (rongeur a os)
ou par résection d’un fragment osseux.

Ce fragment est désolidarisé du reste de I'os par deux ostéotomies réalisées au ciseau a frapper.

La résection permet d’aligner une grande déformation (figure N°101).

Figure N°101 : Illustration des différents types de raccourcissements

a : raccourcissement par grignotage - b : raccourci: t par ré:

Les résections peuvent se faire a un niveau ou plus.

Le raccourcissement est parfois obtenu par glissement inter-fragmentaire sur une ostéotomie
oblique.
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[11.6.3. Reperméabilisation du fat diaphysaire

La reperméabilisation du f(t diaphysaire est souvent réalisée a l'aide de différentes
pointes carrées ou méches de diametre croissant (figure N°102).

Cette reperméabilisation est facile dans le cas ou l'obstacle est court sur un os fragile.

Parfois surtout apres traitement aux bisphosphonates I'os devient plus solide, le forage canalaire
est réalisé au moteur. L'alésage est réalisé avec des méches longues de diametre croissant.

Lors de la reperméabilisation d’'un segment osseux situé entre deux ostéotomies de correction,
le forage est réalisé a travers la premiére ostéotomie.

\

R

Figure N°102 : illustration des différentes étapes de reperméabilisation du fiit diaphysaire [collection personnelle]

a : vue peropératoire du canal médullaire fermé - b, c, d : alésage progressif du canal médullaire
e, f: vue peropératoire du canal médullaire reperméabilisé

Par contre, si I'obstacle occupe plus d’un tiers, le forage ne trouve plus d’indication. Il est
pratiquement impossible de le réaliser.
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111.6.4. Allongement musculaire et aponévrotomie

Des ténotomies percutanées ou a ciel ouvert des muscles et aponévroses (figure N°103) sont
réalisées dans trois cas :
e Lorsque le raccourcissement seul ne permet pas de corriger entierement la déformation.
e Lorsque la correction est obtenue sous tension musculo-aponévrotique.
e Lorsqu’ilyarisque d’apparition d’'un syndréme des loges lors des corrections des déformations
pardesostéotomies multiples.

e
(-

Figure N°103 : Illustration d’alignement de jambe apreés allongement du tendon d’Achille [collection personnelle]

111.7. GESTES ASSOCIES ET SOINS POSTOPERATOIRES

[11.7.1. Le pansement

En fin d’intervention, toutes les incisions sont couvertes par des compresses larges, le
membre est enveloppé par un bandage souple en deux a trois couches. Ce bandage doit protéger
tout le membre et servir comme contention primaire (figure N°104).

Ce pansement est changé au dixieme jour post opératoire pour le membre inférieur et a trois
semaines pour le membre supérieur.

Figure N°104 : Illustration des différentes étapes d’un p postopératoire du patient sous AG [collection personnelle]
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111.7.2. Controle radiologique

Il est réalisé apres le pansement, malade toujours sous anesthésie et par le chirurgien lui-
méme.

111.7.3. Immobilisation post opératoire

Pour le membre supérieur, elle est assurée par une attelle en gouttiere, légere. Cette attelle
est moulée de I'épaule a la paume de la main ; coude a 90° et poignet a 25° d’extension. Le
membre sous attelle est immobilisé contre le tronc avec un bandage élastique pendant une durée
de vingt et un jours.

Apres libération du membre cette attelle est utilisée comme une contention nocturne pour une
durée de 10 jours de plus ou comme protection lors du transport du patient dans le premier mois
post opératoire.

Le membre inférieur est protégé par une attelle pelvi-pédieuse genou fléchi a 20° et cheville
a 90°. C’est une attelle en gouttiére légere dans laquelle on confectionne un socle anti rotatoire a
sa partie distale (Figure N°105). Elle est gardée pour une durée de trois a quatre semaines.

Socle anti rotatoire

Figure N°105 : Illustration des attelles avec socle anti rotatoire [collection personnelle]

Dans le cas ou les deux membres inférieurs sont opérés a huit jours d’intervalle, 'immobilisation
est assurée par un platre bi-pelvi-pédieux (figure N°106) qui sera bivalvé au lendemain de
I'intervention.

Figure N°106 : Immobilisation par un plitre bipelvipédieux [collection personnelle]

Cette immobilisation est parfois gardée comme protection nocturne ou comme protection lors
du transport du patient.

Ces immobilisations sont confectionnées sur malade endormi.
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I11.7.4. Le drainage du site opératoire

Le drainage n’est pas systématique, il est obligatoire lorsque la correction d’une déformation
anécessité plusieurs ostéotomies.

Il est maintenu pour une durée maximale de trois jours.

111.7.5. Traitements adjuvants

Nos patients sont mis sous anti inflammatoires, antibiotiques et antalgiques pour une durée
de cing jours. La sortie du patient est faite entre trois et cing jours quand un seul coté est opéré
et au quinzieme jour quand le geste est bilatéralisé.

111.7.6. La rééducation

Elle est démarrée dés sédation des phénomeénes inflammatoires et consiste en une
rééducation isométrique des muscles du membre opéré.

Nos patients sont confiés a nos confreres rééducateurs déesl’ablation de I'immobilisation. Ils
sont autorisés a se mettre en charge désl'apparition d’un cal primaire sur une fracture ou une
ostéotomie.

111.7.7. La reprise des cures médicales (BP)

La reprise du traitement aux bisphosphonates n’est autorisée que deux mois (8 semaines)
apres une ostéotomie ou une fracture.

111.7.8. Suivi en consultation

Le suivi est clinique et radiologique. Il se faita J 21, a 03 mois, puis tous les 06 mois pendant
02 ans et tous les ans par la suite sauf en cas de complications. On évite souvent I'exposition aux
rayons radiologiques.
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m PARAMETRES DE SUIVI ET D’EVALUATION

Analyse des parameétres généraux :
o Age
o Sexe
e Provenance géographique

Diagnostic clinique et radiologique :
o Classification de SILLENCE et GLORIEUX
e Proposition d’une classification radiologique

La technique :
e Variantes techniques
e Gestes complémentaires
e Gestes associés

Analyse comparative des résultats cliniques avant et apres la chirurgie :

e Douleur selon le score EVS « échelle verbale simple » (0 : pas de douleur, 1 : douleur modérée,
2 :douleurimportante).

e Lappréhension

e La survenue de fracture

o La taille des patients

e Etat fonctionnel des membres supérieurs

e Etat fonctionnel des membres inférieurs « score de BLECK »

Analyse comparative des résultats radiologiques :
e Consolidation des fractures et ostéotomies
e Le coulissement des broches
e Les déformations résiduelles
@ Retentissement sur le cartilage de croissance

Les complications

Les reprises chirurgicales pour changement de broche
L'évolution sociale

L'évaluation économique

Ces parameétres sont recueillis sur une fiche d’évaluation utilisée dans notre service (annexe 1).
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0 ANALYSE DES RESULTATS

V.1.COLLECTE DES DONNEES

La collecte des données de I'étude s’est faite par I'exploitation de toutes les informations
recueillies sur une fiche d’observation établie pour le suivi de tous les patients pris en charge
dans le service pour ostéogenese imparfaite (Voir fiche annexe).

Tous les parametres étudiés (cliniques et radiologiques) pré, per et post opératoires ont été
regroupés et portés surune base de donnéesinformatique Access 2000 par un méme examinateur.

V.2. ANALYSE STATISTIQUE

La premiére analyse était descriptive. Elle a consisté en la description de certaines variables
cliniques et sociodémographiques qui concernent la population d’étude. Cette description a été
réalisée a la fois pour les 61 patients et pour les 246 os opérés au cours de |'étude. Ensuite, la
description a concerné la technique opératoire.

Les résultats ont été exprimés par des pourcentages pour les variables qualitatives et les
moyennes pour les variables quantitatives. Une transformation en classes a été réalisée pour
certaines variables.

Deuxiémement, nous avons procédé a I'évaluation de I'apport de 'embrochage télescopique
dans la prise en charge de I'ostéogenése imparfaite. Cette évaluation a été réalisée en comparant
les résultats des mesures effectuées avant et aprées la chirurgie.

Des critéres de jugement quantitatifs et qualitatifs ont été retenus pour cette étude. Pour les
critéres de jugement quantitatifs, la différence de moyennes enregistrée avant I'acte chirurgical et
au dernier recul (en moyenne 5 ans aprés) a été comparée par le test de STUDENT sur échantillons
appariés. Pour les critéres de jugement qualitatifs, la différence entre les pourcentages enregistrés
avant l'acte chirurgical et au dernier recul (en moyenne 5 ans apreés) a été comparée par le test
CHI-DEUX, chi-deux corrigé de YATES et le test exact de FISHER.

Pour ces comparaisons, nous avons retenu un seuil de signification de 5%.
Les estimations ont été exprimées avec un intervalle de confiance de 95%.
L'analyse statistique a été réalisée avec les logiciels SPSS 21 et Epi info 7.

Les graphes ont été réalisés sur Excel.
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0 DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES

|.1. NOMBRE DE MALADES

La série comporte 61 patients.

1.2.LA DUREE DE 'ETUDE

L'étude a duré 9 ans, elle s’étend de janvier 2009 a ao(t 2018.

.3.LA DUREE MOYENNE DU SUIVIE

La durée moyenne du suivi est de 5,38 ans.

|.4. MOTIF DE CONSULTATION

Tableau N°08 : REPARTITIONS DES PATIENTS SELON LE MOTIF DE CONSULTATION

Motif de consultation Effectifs %

Déformation 41 61,21

Fracture sur déformation 17 27,86

Fracture sans déformations 3 491
éffectif

0

= déformation = fracture sur déformation = fracture sur déformation

Figure N°105 : Répartition graphique des patients selon le motif de consultation

Le motif de consultation le plus fréquent est la déformation, il représente 61,21% (Tableau N°08,

figure N°107).
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.5. PROVENANCE GEOGRAPHIQUE

Tableau N°09 : REPARTITION DES PATIENTS SELON LEURS PROVENANCES GEOGRAPHIQUES

Ville Effectifs %

Alger 10 16,39
Djelfa 7 11,47
Médéa 6 9,83
Bouira 6 9,83
Chlef 4 6,55
Blida 4 6,55
Batna 3 4,91
Tizi-Ouzou 3 4,91
Boumerdes 2 3,27
Annaba 2 3,27
Mascara 2 3,27
Tébessa 2 3,27
Bejaia 1 1,63
Jijel 1 1,63
Setif 1 1,63
Bordjbouariridi 1 1,63
Constantine 1 1,63
Tiaret 1 1,63
Oum el Bouaghi 1 1,63
Ouargla 1 1,63
Tipaza 1 1,63
Biskra 1 1,63
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Figure N°108 : Répartition des patients selon leur provenance
Les différentes couleurs représentent les wilayas de pro e des patient.

Mer Tyrrthenmnne

Palerme

Tunis
TUNISIE

Tripoh

ALGERIE

Figure N°109 : Répartition du nombre des patients par région
Les bdtonnets représentent le nombre des patients par wilaya

Les malades proviennent de toute I'Algérie en particulier Alger (16,39%), Djelfa (11,47%), Médéa
(9,83%) et Bouira (9,83%), (tableau N°9, figure N°108, 109).
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.6. REPARTITION DES PATIENTS SELON LAGE

Tableau N°10 : REPARTITION DES PATIENTS PAR TRANCHES D’AGE

Tranches d’age Effectifs %
[2-5] 36 59,01
[5-10[ 14 22,95
210 ans 11 18,02

REPARTITION DES PATIENTS SELON L'AGE

40
35
30
25
20

15

nombre de patients

10

(2]

I . tranche d'age

[2-5] [5-10] >10
= nombre de patients 36 14 11

Figure N°110 : Répartition patients selon I’dge a la prise en charge

L'age moyen des patients est de 6,11 ans avec un écart-type de 3,58 et des extrémes d’age de
[2 = 16 ans].

Il en ressort que le plus jeune age a la prise en charge chirurgicale est de 2ans, la tranche d’age
entre 2-5 ansreprésente 60% des patients opérés. 41% des patients sont opéré apres 5 ans dont
18,02 % de formes invétérées opérés entre 10 et 16 ans.

Concernant la tranche d’age supérieur a 10 ans, 6 sont des filles dont trois sont agées de 14
et 16 ans (tableau N°10, figure N°110).
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|.7. REPARTITION DES PATIENTS SELON LE SEXE

Tableau N°10 : REPARTITION DES PATIENTS SELON LE SEXE

Sexe Effectifs %
Gargons 31 50,81
Filles 30 49,19

répartition selon le sexe

® garcons ® filles

Figure N°111 : Répartition des patients selon le sexe

Cette répartition montre qu’il n’y a pas de différence significative selon le sexe. Notre série
comporte autant de filles que de gargons avec un sexe ratio de 0,97 (tableau N°11, figure N°111).
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1.8. REPARTITION DES PATIENTS SELON LE SEGMENT
OSSEUX OPERE PAR RAPPORT AU SIEGE

Tableau N°12 : REPARTITION DES PATIENTS SELON LE SEGMENT OSSEUX OPERE

Os longs Effectifs %
Humérus 23 9,35
Deux os de l'avant-bras 21 8,54
Fémur 108 43,90
Deux os de la Jambe 94 38,21
TOTAL 246 100
NOMBRE D'OS
120
100
80
60
40
) -
0
HUMERUS AVANT-BRAS FEMUR JAMBE
= NOMBRE D'0S 23 21 108 94
= NOMBRE D'0S

Figure N°112 : Répartition des patients selon le segment osseux opéré

Les fémurs et les deux os de la jambe représentent la majorité des segments osseux opérés.
IIs représentent a eux deux 82,01% des os long opérés avec une légere prédominance pour les
fémurs (tableau N°12, figure N°112).
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1.9. REPARTITION DES SEGMENTS OSSEUX
OPERES SELON L'AGE

Tableau N°13 : REPARTITION DES SEGMENTS OSSEUX OPERES SELON LUAGE

i Humérus Avant-bras Fémur J
Tranche d’age
N % ligne N % ligne N % ligne N % ligne
[5-2[ 18 11,8 15 9,8 65 42,5 55 35,9
[10-5] 1 1,5 4 6,1 32 48,5 29 43,9
>10 4 14,8 3 11,1 10 37,0 10 37,0
Total 23 9,3 22 8,9 107 43,5 94 38,2

REPARTITION DES SEGMENTS OSSEUS OPERES SELON L'AGE

70

60

?LLLL.

humérus avant-bras fémur jambe

m[2-5[ ®[5-10] ®>10

Figure N°113 : Répartition des segments osseux selon l’dge

Le fémur est l'os le plus déformé quel que soit la tranche d’age
Le nombre de segments osseux opérés est plus important dans la tranche d’dge de 2 a 5ans.

Les membres inférieurs sont les plus déformés quel que soit I'age (tableau N°13, figure N°113).
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.10. REPARTITION DES PATIENTS SELON
LA CLASSIFICATION DE SILLENCE ET GLORIEUX:

Tableau N°14 : REPARTITION DES PATIENTS SELON LA CLASSIFICATION
DE SILENCE ET GLORIEUX

TYPE Effectifs POURCENTAGE

Type | 17 27,87
Type Il 01 1,65
Type lll 23 37,70
Type IV 18 29,50
Type V 02 3,28
Type VI 00 00

Type VII 00 00

CLASSIFICATION DES MALADES SELON SILENCE et GLORIEUX
25 23
] 20 17 15
2
§ 15
a
£ 10
p
@]
5
1 2
o . I - | — 2 2
I I I v % VI i
TYPE

Figure N°114 : Répartition selon la classification de Silence et Glorieux

La répartition des patients selon la classification de Sillence et Glorieux objective une légere
prédominance du type lll. Ce groupe représente 37,70 % des patients de la série. Il est retrouvé
aussi une forme létale, deux cas de forme avec cal hypertrophique et 57,37 % de forme bénigne
et modérée (tableau N°14, figure N°114).
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.L11. REPARTITION SELON LANALYSE RADIOLOGIQUE
DES MANIFESTATIONS OSSEUSES « PROPOSITION
DE CLASSIFICATION RADIOLOGIQUE»

Tenant compte des différentes manifestations osseuses, nous avons réparti les différentes
présentations radiologiques en 6 types radiologiques (tableau N°7).

Tableau N°15 : REPARTITION DES PATIENTS SELON LA CLASSIFICATION RADIOLOGIQUE

HUMERUS  AVANT-BRAS FEMUR JAMBE TOTAL
| 6 6 8 37 57 23,17
Il 4 5 17 19 45 18,28
1] 2 1 16 16 35 14,22
I\ 1 1 6 6 14 5,69
Vv 9 8 24 14 55 22,35
Vi 1 0 37 2 40 16,26
TOTALE 23 21 108 94 246 100

REPARTITION DES MANIFESTATIONS OSSEUSES SELON UNE
PROPOSITION DE CLASSIFICATION

60

50

40
30
20
: '
|
I
Il
WY,
v
Vi

TYPE RADIOLOGIQUE

NOMBRE D'0S

o

Figure N°115 : Répartition des patients selon la classification radiologique

L'analyse des manifestations radiologiques a permis de repartir les malades en trois groupes :

Le premier, regroupe des manifestations simples.ll représente 41,45%, réparties en 23,17% de
type | et 18,28 de type Il

Le deuxieme, regroupe les manifestations osseuses modérées. Il représente 19,91%. Il est réparti
en 14,22% de type lll et 5,69% de type IV.

Le troisieme, regroupe des formes séveres. Il représente 38,61%. Il est réparti en 22,35% de type
Vet 16,26% de type VI (tableau N°15, figure N°115).
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ﬂ RESULTATS CONCERNANT LA TECHNIQUE
OPERATOIRE

1I.1. REPARTITION SELON LE TYPE D’EMBROCHAGE
TELESCOPIQUE

Tableau N°16 : REPARTITION DES PATIENTS SELON LES VARIANTES D’EMBROCHAGE TELESCOPIQUE

Segment osseux Embrochage centromédullaire  Embrochage %
Humeérus droit 10 02 02
Humérus gauche 05 02 01
Avant-bras droit 11 01 01
Avant-bras gauche 07 01 01
Fémur droit 49 04 04
Fémur gauche 43 04 04
Jambe droite 35 09 05
Jambe gauche 33 08 04
Total 193 31 22
Pourcentage % 78,45 12,60 8,95

REPARTITION SELON LE TYPE D'EMBROCHAGE
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Figure N°116 : Répartition des patients selon le type d’embrochage télescopique

Lembrochage télescopique est réalisé selon trois variantes chez tous les patients.

Pour nos patients, il a été réalisé (tableau N°16, figure N°116) :
® 78,45% d’embrochages centromédullaires.

0 12,60% d’embrochage mixte.

@ 8,95 d’embrochages sous périosté.
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Tableau N°17 : REPARTITION DU TYPE D’EMBROCHAGE TELESCOPIQUE PAR SEGMENT OSSEUX

Type d’embrochage humérus Avant-bras fémur jambe TOTAL
NB % NB % NB % NB % NB
Centromédullaire 15 10,79 18 9,32 92 47,66 68 35,23 193
Mixte 4 12,90 2 6,45 8 25,80 17 54,83 31
Sous périosté 3 13,63 2 9,09 8 8 9 40,90 22

REPARTITION DU TYPE D'EMBROCHAGE PAR RAPPORT AU
SEGMENT OSSEUX
100
90
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Figure N°117 : Répartition du type d’embrochage télescopique par segment osseux

Il en résulte que :

e LUembrochage télescopique centromédullaire est la variante la plus utilisée. Elle est repartie
comme suit : 10,19% au niveau de I’lhumérus, 9,32% au niveau de I'avant-bras, 47,66% au niveau
des fémurs et 35,23% au niveau des deux os de la jambe.

e Uembrochage télescopique mixte arrive en seconde position. Il a été réalisé dans 12,90% au
niveau des humérus, 6,45% au niveau de I'lavant-bras, 25,80% au niveau des fémurs et 54,83% au
niveau des deux os de la jambe.

e Lembrochage sous périosté a été effectué dans 13,63% au niveau des humérus, 9,09% au niveau
des deux os de l'avant-bras, 36,23% au niveau des fémurs et dans 40,90% au niveau des deux os
de la jambe (tableau N°17, figure N°117).
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1.2. GESTES COMPLEMENTAIRES

[1.2.1. Répartition selon le type et le nombre d’ostéotomies

réalisés pour la correction des déformations osseuses

Tableau N°18 : REPARTITION SELON LE TYPE D’OSTEOTOMIES REALISES
POUR LA CORRECTION DES DEFORMATIONS OSSEUSES

Type d’ostéotomie Effectifs %
Ostéoclasie 05 2,05
Ostéotomie percutané 14 5,69
Une ostéotomie par mini abord 82 33,33
Deux ostéotomies a ciel ouvert 61 24,79
Plusieurs ostéotomies 14 5,69
Aucune ostéotomie 70 28,45
total 246 100

Répartition selon le type et le nombre d'ostéotomies
réalissées pour la correction des déformations
osseuses

Figure N°118 : Répartition des patients selon le type et le nombre d’ostéotomies réalisées pour corriger les déformations osseuses

Les ostéotomies nécessaires pour la correction des différentes déformations osseuses sont

variables :

@ Les ostéotomies par mini abord sont prédominantes, elles sont réalisées dans 33,33% des cas.

@ Les ostéotomies multiples ont été effectuées dans 30,48%.

e Dans quelque cas (28,45% des cas), les patients n’ont subi aucune correction (tableau N°18,

figure N°118).
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11.2.2. Répartition des patients selon la correction
de la coxa vara fémorale

Tableau N°19 : REPARTITION DES PATIENTS SELON LE NOMBRE ET LE SIEGE DES COXA VARA

hanches Nombre Pourcentage %
Droite 22 62,85
Gauche 13 37,15
Total 35 100

Répartition selon le coté de la hanche opérée

HDROITE = GAUCHE

Figure N°119 : Répartition des patients selon le nombre et le coté des coxa vara

Au cours des embrochages, il a été réalisé 35 corrections de coxa vara (tableau N°19, figure N°119).

Tableau N°19 : REPARTITION DES HANCHES SELON LES DIFFERENTES METHODES
DE CORRECTION DES COXA VARA

Méthode Nombre de hanches Pourcentage
Translation interne du fragment proximale plus brochage télescopique 25 71,43
Soustraction osseuse latérale plus brochage télescopique 08 22,85
Soustraction latérale, clou plaque pédiatrique plus brochage télescopique 02 5,72

REPARTITION DES HANCHES SELON LES METHODES DE
CORRECTION DES COXA VARA

= translation médiale du fragment proximal
= soustraction latérale

= soustraction latérale plus clou plaque pédiatrique

Figure N°120 : Répartition des hanches selon les méthodes de correction des coxa vara

Toutes ces coxa vara ont été traitées chirurgicalement. Il a été réalisé trois différentes méthodes
de correction (Tableau N°20, figure N°120). La méthode de correction de la coxa vara la plus
utilisée est la translation médiale du fragment proximale. Elle a été utilisée dans 71,43% des cas.
La soustraction latérale associée a un embrochage télescopique a été effectuée dans 22,85% des
cas. La soustraction latérale associée a une contention par clou plaque pédiatrique et embrochage
a été réalisée dans 5,72% des cas.
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11.2.3. Répartition des patients selon I’'existence
d’un fragment intermédiaire

Tableau N°20 : REPARTITION DES PATIENTS SELON LE NOMBRE DE CAS
OU IL A ETE INDIVIDUALISE UN FRAGMENT INTERMEDIAIRE

Nombre de fragment intermédiaire Effectifs %
Un fragment 61 24,80
Deux et plus 14 5,69
Aucun fragment 171 69,51
Total 246 100

Ces résultats sont représentés sur le graphe suivant :

repartition selon le nombre de cas ouil a été
individualisé un fragment intermédiare
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Figure N°121 : Répartition selon le nombre de cas ou il a été individualisé un fr diai

Inter e

S

Dans 24,80% des ostéotomies, il a été isolé un seul fragment intermédiaire, dans 5,69% deux
fragments intermédiaires et plus alors que dans 69,51% aucun fragment libre n’est retrouvé
(tableau N°21, figure N°121).
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11.2. GESTES ASSOCIES

Tableau N°22 : REPARTITION DES PATIENTS SELON LES GESTES ASSOCIES
A ’EMBROCHAGE TELESCOPIQUE

Geste associé Nombre de cas Pourcentage%
Reperméabilisation diaphysaire 66 26,82
Raccourcissement diaphysaire 06 2,43
Allongement musculo-aponévrotique 02 0,81
Aucun geste 172 69,91

REPARTITION SELON LES GESTE ASSOCIES
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Figure N°122 : Répartition des patients selon les gestes associés a I’embrochage télescopique

Il a été nécessaire de réaliser 66 reperméabilisations du fit diaphysaire, 6 raccourcissements
et 2 allongements musculo-aponévrotiques (tableau N°22, figure N°122).
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m RESULTATS CLINIQUES

Il.1. REPARTITION SELON LA DOULEUR
AVANT ET APRES LA CHIRURGIE

Tableau N° 23 : REPARTITION DES PATIENTS SELON LA DOULEUR AVANT ET APRES CHIRURGIE

Evaluation de la douleur Effectifs avant % avant Effectif % apres chirurgie
chirurgie chirurgie apres chirurgie

(Pas de douleur) 21 34,43 53 86,88

0

(Douleur modérée) 33 54,10 07 11,47

1 <0.001
(Trés douloureux) 07 11,47 01 1,63

2

REPARTITION DES PATIENTS SELON LA DOULEUR AVANT ET
APES LA CHIRURGIE
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Figure N°123 : Répartition des patients selon la douleur avant et aprés chirurgie

Les résultats concernant la douleur montrent une amélioration statistiquement tres significative
(P < 0,001). Sur 40 patients qui présentaient de la douleur au départ, la douleur a persisté chez
8 patients.

Avant la chirurgie 65,57% d’enfants étaient souffrants alors qu’apres la chirurgie 86,88% sont
devenus indolores (tableau N°23, figure N°123).
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Tableau N°24 : RESULTATS SELON LA CAUSE DE LA DOULEUR

Causes Effectifs avant chirurgie Effectifs apres chirurgie
Pres fracture / Fracture unicorticale 22 02
Fracture 14 00
Sans cause anatomique 04 06
Total 40 08

répartition des causes de la douleur avant et apreés la
chirurgie
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Figure N°124 : Résultats selon la cause de la douleur

La cause commune de la douleur avant et apres chirurgie est la fracture compléte et unicorticale.
Elle représente 55% des causes de la douleur avant la chirurgie.

Apres la chirurgie, 75% des douleurs sont sans cause anatomique (tableau N°24, figure N°124).
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1l.2. REPARTITION SELON UAPPREHENSION
AU RISQUE DE SURVENUE D’UNE FRACTURE

Tableau N° 25 : REPARTITION DES PATIENTS SELON UAPPREHENSION
AU RISQUE DE SURVENU D’UNE FRACTURE

Appréhension Effectifs avant Effectifs apres
chirurgie chirurgie
Minime 33 51,09 48 78,69
<0.01
Importante 31 59,81 13 21,31
60
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mmmm N avant chirurgie  mmmm N apres chirurgie  ====Colonnel

Figure N°125 : Répartition des pati selon ’appréhension au risque de survenu d’une fracture

La diminution de l'appréhension au risque de survenue d’une fracture était statistiquement
significative. Avant la chirurgie, I'appréhension des patients été importante.

Elle est retrouvée chez 59,81% des cas.

Cette appréhension s’est améliorée chez les enfants opérés. Elle est minime chez 78,69% des
enfants opérés (tableau N°25, figure N°125).
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1l.3. REPARTITION SELON LA SURVENUE
DES FRACTURES

Tableau N° 26 : REPARTITION DES PATIENTS SELON LA SURVENU DES FRACTURE
AVANT ET APRES TRAITEMENT

Fractures Effectifs avant Effectif apres
chirurgie n=246 chirurgie n=246
Oui 139 56,50 32 13,01
<0,001

non 107 43,50 214 86,99
250
200
150
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fracture pas de fracture
M avant chirurgie M aprés chirurgie

Figure N°126 : Répartition des patients selon la survenu des fracture avant et apres traitement

Sur les 246 os opérés au moins 139 os ont fait une fracture avant la chirurgie. En post opératoire
le nombre de fractures a régressé, aucune fracture n’a été rapportée sur 86,99% des os opérés.
Cette diminution était statistiquement tres significative (P< 0,001) (tableau N°26, figure N°126).

Tableau N° 27 : REPARTITION DES PATIENTS SELON LE DEPLACEMENT DES FRACTURES

déplacement Effectifs avant Effectif apres
chirurgie n=139 chirurgie n=32
Oui 123 88,48 24 75
<0,05
Non 16 11,50 08 25

Le déplacement fracturaire est variable. Il était important avant la chirurgie. Il était présent dans
88,48% des fractures.

Apres la chirurgie le déplacement fracturaire devient moindre, il est observé dans 75% des cas.

Cette amélioration est statistiquement significative (P<0,05).




£Z’EMBROCHAGE TELESCOPIQUE DANS LE TRAITEMENT CHIRURGICAL
DES DEFORMATIONS ET FRACTURES DES MEMBRES
DANS L'OSTEOGENESE IMPARFAITE

Les fractures sont secondaires a deux types de traumatisme, violent et bénin. (Tableau N°27).

Tableau N° 28 : REPARTITION DES FRACTURES SELON LA VELOCITE DU TRAUMATISME

Effectifs avant Effectif apres
chirurgie n=139 chirurgie n=32
Benin 119 85,61 10 31,25
0,001
violant 20 14,38 22 68,75

Les fractures avant la chirurgie survenaient dans 85,61% des cas suite a des traumatismes bénins.
Apres la chirurgie, elles ont été causées par un traumatisme violant dans 68,75%. Lembrochage
télescopique a protégé I'os contre I'intensité du traumatisme causal des fractures. En effet aprées la
chirurgie la fracture survient suite a un traumatisme violent et ceci d’'une maniere statistiquement
tres significative, P=0,001. (Tableau N°28).

III.4. REPARTITION SELON LA TAILLE DES PATIENTS

Tableau N° 29 : REPARTITION SELON LA TAILLE DES PATIENTS

Période Taille moyenne « cm »
Postopératoire immédiat 90,12
0,001
Au dernier recul 110,02
REPARTITION DE LA TAILLE AVANT, POST OPERATOIRE ET AU
DERNIER RECUL
120
100
g 80
E 60
E 40
20
0
avant chirurgie post op immediat au dernier recul
périodes

Figure N°127 : Répartition des patients selon la taille avant, post opératoire et au dernier recul

Avant la chirurgie la taille moyenne des patients était de 88,02 cm.

La correction post opératoire et alignement des déformations des membres inférieurs ont
amélioré la taille moyenne des patients qui est passée de 88,02 a 90,12 cm. Pendant la durée
du suivi qui était de 5 ans, la taille moyenne de nos patients est passée a 110,02 Cm. Cette
croissance est statistiquement significative, P=0,001 (tableau N°29, figure N°127).
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1l.5. REPARTITION SELON L’EVALUATION
FONCTIONNELLE DES MEMBRES SUPERIEURS

Tableau N° 30 : REPARTITION DES PATIENTS SELON LETAT FONCTIONNEL
DES MEMBRES SUPERIEURS AVANT ET APRES CHIRURGIE

Gestes usuels impossible Effectifs avant Effectifs apres chirurgie
chirurgie
Toilette 10 40 00
Coiffure 11 44 00
Habillage 17 68 00 <0.001
Ecriture 7 28 00

18
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O N & O

Toilette Coifure Habillage Ecriture
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Figure N°128 : Répartition des patients selon I’état fonctionnel des membres supérieurs avant et apreés chirurgie

Il a été recensé tous les gestes usuels impossibles a réaliser. 25 enfants présentaient au moins une
des difficultés.

La difficulté la plus importante est celle de I'habillage.

Tous les déficits observés ont disparu apres la correction chirurgicale de fagon tres significative
P<0,001. (Tableau N°30).
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1l.6. REPARTITION SELON L’EVALUATION
FONCTIONNELLE DE LA MARCHE « SCORE DE BLECK »
AVANT ET APRES CHIRURGIE

Tableau N° 31 : REPARTITION DES PATIENTS SELON LE SCORE
DE BLECK AVANT ET APRES CHIRURGIE

Score de BLECK Effectif avant la chirurgie. N=61 Effectif apres chirurgie N=61
0 22 36,06 06 9,83
03 4,92 06 9,83
2 13 21,32 10 16,39 <0,01
3 09 14,75 16 26,22
4 14 22,95 23 37,70
25
20
15
10
: L
0 1 2 3 4
m effectif avant chirurgie W effectif aprés chirurgie

Figure N°129 : Répartition patients selon le score de Bleck

L'amélioration du score de Bleck aprés la chirurgie était statistiquement significative, P<0,01.

En effet, le pourcentage de patients qui présentaient un score de 0 est passé de 36,06% a 9,83%.
Pour ceux qui étaient scorés 4 le taux a augmenté ;il est passé de 22,95% a 37,70% (tableau N°31,
figure N°129).
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@ RESULTATS RADIOLOGIQUES

IV.1. LA CONSOLIDATION

La durée moyenne de consolidation était de 49,56 jours (écart-type = 15,95). La répartition
de la consolidation par rapport a I'age, le siege et le nombre d’ostéotomies réalisées pour corriger
les déformations lors de I'embrochage télescopique des patients de notre série est présenté dans
les tableaux N°32 et 33.

Tableau N° 32 : REPARTITION DU DELAI DE CONSOLIDATION
DES DIFFERENTS SEGMENTS OSSEUX SELON L'AGE

La consolidation selon I’age

et la segment osseux

5-2 37 39 58 46
10-5 45 30 55 41
Classage
10 51 62 64 45
Total 40 40 58 45

Tableau N° 33 : REPARTITION DU DELAI DE CONSOLIDATION
EN FONCTION DE ’AGE, DU NOMBRE D’OSTEOTOMIES

du délai de consolidation Type ostéo
en fonction de I'age, du nombre d’ostéotomies Pas 1 2 Plus de 2

d’ostéomie : | ostéotomie | ostéotomies | ostéotomies
ostéoclasie

5-2 46 49 59 58
Glassage 10-5 45 48 53
10 48 62 59 68
Total 46 50 57 60 <0,001

La durée de consolidation est liée d’une maniéré trés significative a I'age des patients et au type

de l'ostéotomie (P<0,001).

5a10 10 et plus Total

80
70
60

Pt
3
2
0
2as

M Pas d'ostéomie M 1 ostéotomie siege et coté

= w1
o o o o o

M 2 ostéotomies siége et coté 1 Plus de 2 ostéotomies siege et coté

Figure N°130 : Répartition de la durée de consolidation par rapport a I’age et au nombre d’ostéotomie
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Figure N°131 : Répartition de la durée de consolidation par segment osseux
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Figure N°132 : Répartition du délai de consolidation par rapport au nombre d’ostéotomie

Le délai de consolidation est fonction du segment osseux, Le fémur met plus de temps a consolider
que les autres segments (figure N° 130 et 131).

Ce délai est aussi influencé par le nombre d’ostéotomies (tableau N°32 et 33, figure N°131
et132):

@ Plus le nombre d’ostéotomies est important plus la durée de consolidation est prolongée.

@ Plus le nombre des ostéotomies augmente la consolidation est plus lente.
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IV.2. REPARTITION SELON LE COULISSEMENT
DES BROCHES

« Le coulissement des broches correspond au pourcentage de glissement des deux broches
au cours de la croissance osseuse ».

Tableau N° 34 : REPARTITION DU POURCENTAGE DE COULISSEMENT DES BROCHES
A UN AN ET AU DERNIER RECUL PAR SEGMENT OSSEUX

Segment osseux % coulissement Moyenne de coulissement % de coulissement Moyenne de coulissement
alan par os a 1an au dernier recul par os au dernier recul

Humérus droit 11,33 11,29 28 29,5

Humérus gauche 11,25 31

Avant-bras droit 7,14 7,63 20,76 26,26

Avant-bras 8,12 27,77

gauche

Fémur droit 18,10 18,85 46 47,18

Fémur gauche 19,61 48,36

Jambe droite 29,93 25,72 48,82 48,55

Jambe gauche 21,52 48,29

P <0,01 <0,01

répartition du pourcentage de
coulissement des broches a un an et au
dernier recule par segment osseux
60

50

40

30 mAlans

M Au dernier recul
20 -+

10 A

HD HG AVBD AVBG FD FG 1D G

Figure N°133 : Répartition du coulissement des broches par segment osseux a un an et au dernier recul.

Le coulissement moyen des broches a un an était de 18,03 % (écart-type=8,64%). Ce coulissement
est passé a une moyenne de 44,11% au dernier recul (écart-type=21,42%). La répartition du
coulissement des broches par segments osseux au cours de la croissance est reportée sur le tableau
34. La différence de I'importance du coulissement selon le segment osseux était statistiquement
significative et ceci a un an et a 5 ans P<0,01.

Le coulissement des broches est plus important au niveau des membres inférieurs. Au niveau des
deux os de la jambe, il est de 25,72% a un an et arrive a 48,55% en moyenne au dernier recul. Il
est de méme pour les fémurs, ce pourcentage passe de 18,85 a un an a 47,18% au dernier recul
(tableau N°34, figure N°133). Nous n’avons retrouvé aucun arrét de coulissement de ces broches.
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IV.2.1. Répartition du coulissement selon I'age des patients

Tableau N° 35 : REPARTITION REPARTITION DU COULISSEMENT DES BROCHES SELON L'AGE

% Coulissement Classe d’age P
des broches 25 10-5 10
lan 19 19 9 <0,001
Dernier recul 50 42 18 <0,001

Limportance du coulissement dépendait significativement de I'age (P<0,001) du patient. Cette
dépendance apparait surtout au dernier recul (Tableau N°35).

IV.2.2.Répartition du pourcentage du coulissement
selon les formes cliniques

Tableau N° 36 : REPARTITION DU COULISSEMENT DES BROCHES EN FONCTION DU TYPE
DE 'OSTEOGENESE IMPARFAITE « CLASSIFICATION DE SILLENCE ET GLORIEUX ».

| ] 1] v \'}
% a un an 21,11 15,00 16,84 17,69 23,75 0,01
% au dernier recul 53,89 31,67 40,85 43,06 56,25 0,002

Le pourcentage du coulissement des broches a varié significativement selon la classification de
Silence, et ceci a été observé a 1 an (p=0,01) et a 5 ans (p=0,002). En effet, le pourcentage de
coulissement était plus important chez les enfants classés Sillence et Glorieux | ou V. (Tableau
N°36).
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0 REPARTITION SELON LES COMPLICATIONS

Tableau N° 37 : RPARTITION DES PATIENTS SELON LES COMPLICATIONS POSTOPERATOIRES

Complications Effectifs Pourcentage % ICa 95%

Hématome 6 2,45 0,99 - 5,00
Désunion cutané 1 0,40 0,02-1,98
Sepsis 8 3,25 1,52-6,08
Sailli des broches 45 18,30 13,83 - 23,5
Migration intra osseuse des broches 16 6,50 3,89-10,13
Cassure de broches 2 0,81 0,13-2,66
Retard de consolidation 19 7,72 4,85-11,58
Pseudarthrose 5 2,03 0,74-4,44
Fragment intermédiaire séquestré 0 0 0-1,21

Totale des complications 102 41,46 35,42 -47,7

. 1 [l
0 - = N

hématome désunion sepsis migration cassure des retard de  pseudarthrose
cutanée intraosseuse broches consolidation
des broches
m éffectifs

Figure N°134 : Répartition selon les complications post opératoires

Aucun malade n’a posé de complication anesthésique ni de probleme respiratoire apres la
chirurgie. Il en résulte de I'analyse du tableau 37 et de la figure 134 que :

La complication la plus fréquente est la saillie des broches. Elle représente 18,30% des
complications. La saillie des broches siége le plus souvent au niveau de I'extrémité distale du
fémur pour 24 cas. Uextrémité distale de I’humérus représente 10 cas, I'extrémité proximale du
fémur 6 cas et I'extrémité distale de la jambe dans 5 cas.

La migration intra osseuse représente 6,50% des complications, 9 cas concernent la broche
ascendante au niveau dufémur, 5 cas labroche descendante du tibia et 2 cas la broche descendante
del’humérus. La consolidation est perturbée pour 24 segments osseux, 19 retards de consolidation
et 5 pseudarthroses ayant nécessité une reprise chirurgicale

Le sepsis est observé dans 3,25% des cas, 6 cas de sepsis superficiel traité par des soins locaux
et 2 cas ayant nécessité I'ablation des broches et traitement antibiotique puis reprise ultérieure
(tableau N°37, figure N°134).
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IV.1. REPARTITION SELON LES DEFORMATIONS
RESIDUELLES POST OPERATOIRES (CALS VICIEUX)

La répartition des déformations résiduelles est rapportée sur le tableau suivant en fonction
du sieége, du nombre et du type.

Tableau N° 38 : REPARTITION SELON LES DEFORMATIONS RESIDUELLES

Siege du cal vicieux Effectifs Type du cal vicieux
Humérus 3 Cubitus varus
Avant-bras 2 Varus
Fémur 10 Rotation latérale
jambe 3 flexum

Ces déformations sont au nombre de 10 sur le fémur et sont de type rotatoire. Elles restent rares
au niveau de ’humérus, de I'avant-bras et de la jambe. (Tableau N°38).

IV.2. REPARTITION SELON LES EPIPHYSIODESES
POST OPERATOIRES

Tableau N° 38 : REPARTITION SELON LE SIEGE ET LE NOMBRE D’EPIPHYSIODESES IATROGENES

Siege Effectifs % ICa 95%
Extrémité distale de ’lhumérus 1 20 1-66
Extrémité distale de fémur 2 40 7-82
Extrémité distale du tibia 2 40 7-82
Total 5 100

L'épiphysiodese iatrogéne du cartilage de croissance est rare et représente 2,03% de toutes les
complications (Tableau N°39).
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@ REPARTITION DES PATIENTS SELON LES REPRISES
CHIRURGICALES POUR CHANGEMENT DE BROCHES

VI.1. REPARTITION DES REPRISES POUR CHANGEMENT
DES BROCHES

Tableau N° 40 : REPARTITION DU NOMBRE DE FOIS OU LES BROCHES ONT ETE CHANGEES

Changement des broches Effectifs % ICa 95%
Oui 35 14,23 10,27 - 19,02
Non 211 85,77 80,98 - 89,73

Sur I'ensemble des 246 os opérés les broches n‘ont été changées que dans 14,23% segment
osseux (Tableau N°40).

VI.2. REPARTITION SELON LES DELAIS
POSTOPERATOIRES DES REPRISES CHIRURGICALES

Tableau N° 41 : REPARTITION DES REPRISES CHIRURGICALES EN FONCTION DU DELAI POST OPERATOIRE

Délai Effectifs % ICa 95%
Précoce < 3mois 2 5,71 0,96 -17,62
[3 - 12] mois 2 5,71 0,96 -17,62
Tardive > 12 mois 31 88,58 74,69 — 96,26

5,71% des reprises chirurgicales pour changements des broches sont faites précocement avant
trois mois, il est de méme pour les reprises entre 3 et 12 mois. Les reprise tardive pour changement
des broches représente 88,58% (Tableau N°41).

VI.3.REPARTITION DES REPRISES SELON LES CAUSES

Tableau N° 42 : REPARTITION DES REPRISES SELON LEURS CAUSES

Causes Nombre de % ICa 95%
cas
Sepsis 2 5,71 0,96 -17,62
Fracture sur embrochage 2 5,71 0,96 -17,62
Fin de protection 31 88,58 74,69 — 96,26

La cause la plus fréquente est la fin de protection du segment osseux par les broches (88,58% des
cas).

Le taux de coulissement des broches était supérieur a 40% pour les 31 patients qui ont nécessité
une reprise chirurgicale pour fin de protection (Tableau N°42).
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VI.4.REPARTITION DU NOMBRE DES REPRISES
AU COURS DU SUIVI

Tableau N° 43 : REPARTITION DU NOMBRE DE REPRISES CHIRURGICALES DURANT LA PERIODE DU SUIVI

Nombre de reprise Effectifs Pourcentage % ICa 95%
Une 25 71,43 54,95 - 84,48
Deux 10 28,57 15,52 - 45,05
Total 35 100

Au cours du suivi, il a réalisé une seule reprise dans 71,43% des cas dans un délai moyen de
3,7 ans (Tableau N°43).

@ REPARTITION SELON LES RESULTATS SOCIAUX

VII.1. LA SCOLARISATION

Nous avons opéré 36 enfants avant I'age de la scolarisation.

Au dernier recul :
e Seul 5 ne sont pas encore arrivés a I'age de la scolarisation.
e Le nombre d’enfants ayant atteint I'age de la scolarisation est de 31.
e Cing enfants sont agés de 5 ans et moins.
e 9,67% des enfants (3/31) qui ont atteint I'age de la scolarisation ne sont pas scolarisés.
e Une patiente est en fin d’études universitaires (figure N°135).

Les causes :
@ Un enfant n’est pas scolarisé suite a la volonté des parents
@ Un enfant n’est pas scolarisé par défaut de moyens
@ Un enfant n’est pas scolarisé par refus administratif

Figure N°135 : Photos illustrant I’évolution scolaire d’une pait ollection personnelle|
a: enfant sur fauteuil, scolarisée en 2002 - b : jeune fille diplomé a ’université en 2018
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VII.2. UACTIVITE SPORTIVE

Les activités sportives les plus pratiquées sont la natation et le sport scolaire.
21 patients pratiquent de la natation, soit 34,42% des patients opérés.

16 patients arrivent a faire du sport a I'école et tous ces patients étaient classés type | ou IV de
SILLENCE et GLORIEUX

Un patient pratique du sport en salle de gymnastique (figure N°136).

Figure N°136 : Patient en train de faire un exercice sportif [collection personnelle]

a- Uenfant avec des déformations des deux membres inférieurs
b- radiographies du bassin, des fémurs et jambes montrant
les déformations osseuses avant la prise en charge chirurgicale
c- le patient en activité sportive
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@ RESULTATS ECONOMIQUES

Tableau N° 44 : ESTIMATION MOYENNE DU cOUT
DE LA PRISE EN CHARGE CHIRURGICALE POUR UN PATIENT

Parameétres Detaille Prix unitaires Prix de revient
Nombre moyen des broches utilisées par malade 8,88 2000,00 DA 17760,00 DA
Nombre moyen des journées d’hospitalisation 14,68 4500,00 DA 66060,00 DA
Nombre moyen d’opérations réalisées 3,81 12000,00 45700,00 DA
Total 129520,00 DA

Le nombre moyen de broches utilisées par malade est de 8,88 broches, avec au minimum 2
et au maximum 22. Le prix d’achat d’une broche est de 2000,00 DA.

Les frais d’hospitalisation facturés a 4500,00 Da par nuitée, la durée moyenne d’hospitalisation
par malade est de 14,68 jours, compris entre [3 et 55] jours.

Le nombre moyen d’opérationschirurgicales y compris les reprises est de 3,81. Le tarif de référence
de chaque opération correspond a 12000,00 DA.

Tableau N° 45 : TABLEAU COMPARATIF DES PRIX D’ACHAT ENTRE BROCHES DE METAIZEAU,
CLOU DE BAILLEY-DUBOW ET CLOU DE FASSIER-DUVAL

Matériel Prix

2 broches de Maitezeau 2x2000, 00= 4000,00 DA
Clou Bailley-Dubow 73000,00 DA
Clou Fassier-Duval 135000,00 DA

Tableau N° 46 : TABLEAU DES TARIFS D’UNE NUITEE D’HOSPITALISATION

Service Tarif
CHU Douéra 4500,00 DA
Clinique privé en Algérie 10000,00 DA
Necker Enfants Malades « France » 1400 euros
Hopitaux universitaire Suisse 1450 Francs suisse




Chapitre IV

DISCUSSION

L’ostéogenese imparfaite pose un probleme de prise en charge
en Algérie. Le traitement chirurgical n’est qu'une partie d’'une chaine
pluridisciplinaire nécessaire pour traiter ces malades.

L’embrochage télescopique fait partie d 'un arsenal
chirurgical qui ne cesse de se developper.

La prise en charge est également sociale :
activités quotidiennes, sportives et surtout scolaires.
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@ roruLation e veETUDE

|.1. AGE ET SEXE

La technigue d’'embrochage télescopique a été réalisée sur une population de 61 malades. L'étude
s’est étalée de Janvier 2009 a Ao(t 2018 avec un recul moyen de 5,38 ans

Le nombre des patients opérés est de 61 patients, il est proche de celui d’AZZAM[149] et de
KARBOWSKI[170].

La durée moyenne du suivi est proche de celle d’AZZAM|[149] et BOUTAUD|[153].

Nos résultats sont comparés a ceux de la littérature dans le tableau N°47 :

Tableau N° 47 : DES DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES AVEC CEUX DE LA LITTERATURE

Nombre Période Recul moyen Age moyen Sexe ratio
de patients de I'étude année
Boutaud et Laville [153] 14 - 8 4 10G/4f 2,5
1-12 ans
Satvinder Kaur [176] 4 2007-2009 2,6 ans 7,3 4G
6-10ans
Azzam [149] 58 2003-2010 5 4 20G/38F 0,52
2-8 ans 1-16ans
Karbowski [170] 63 1984-1996 1-10 ans 1-10 ans - -
Finidori [178] 5 2001-2004 1,8 3,5 3G/2F 1,5
Gamal [177] 10 1959-1984 2groupes 4,8 - -
G1:4,8
G2:5,2
Khaissidi [179] 12 - - 9 7G/5F 1,16
3-12 ans
Notre série 61 2009-2018 5,38 6,11 31G/30F 0,97
1-9 ans 2-16ans

L'age moyen de la prise en charge de nos malades est de 6,11 ans. Il est proche de celui de
SATVINDER en Inde [176] et KHAISSIDI au Maroc [179]. Témoin du retard de la prise en charge
dans les pays en voie d’émergence alors que dans les pays développés ce délai est plus court, il
est de 4 ans en moyenne pour plusieurs auteurs [153], [149].

| ‘age de nos patients se situe entre 2 et 16 ans avec une moyenne de 6,11 ans.
41% des patients ont été opérés apres I'age de 5 ans ce qui correspond a I'age de la scolarité.
18% d’entre eux ont des formes invétérées prises en charge apres I'age de 10 ans.

La tranche d’age des plus de 10 ans comporte 06 filles opérées a la puberté pour des difficultés
d’hygiéne corporelle.
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La prise en charge de nos patients est dictée par les impératifs suivants :
e L'écriture lors de la scolarisation.
e Lautonomie a la puberté
e Les difficultés d’hygiéne corporelle a I'adolescence

L'age avancé de la prise en charge de nos patients est un élément épidémiologique important qui
refléte le retard de la prise en charge. Ce retard peut étre expliqué soit par la méconnaissance
diagnostique, soit par une mauvaise orientation des patients.

Cette constatation est corroborée par I'importance du nombre des patients qui consultent apres
I'age de 5 ans. 41% des cas sont arrivés a la premiére consultation avec des déformations parfois
trés invalidantes.

Dans notre série et celle de KHAISSIDI[179], il n’y a pas une prédominance de sexe. Par contre
dans la série d’AZZAM [149] le nombre de filles est plus important. Dans les autres séries [153],
[176], [178], il y a une légere prédominance masculine. Le sexe ratio est de 0,97, cette affection
n’épargne aucun sexe.

|.2. PROVENANCE DES PATIENTS

Selon l'office national des statistiques (statistique 2017), le nombre d’enfants agés entre 0-16 est
de 12406760. En se référant a la prévalence internationale de I'ostéogenése imparfaite (1 enfant/
10 a 20000 naissance), il devrait y avoir environ 620 enfants ostéogenése imparfaite en I'Algérie.
En tenant compte de ces chiffres notre série ne comporte que 10% de cette population.

Ces résultats n‘ont pu étre confirmés. Le recensement effectué dans les différents services qui
prennent en charge cette pathologie a abouti a deux constatations :

e Les services de rhumatologie et de pédiatrie ont un recrutement nettement plus important
que les services de chirurgie.

e Il n’existe pas de coordination entre ces différents services ou transitent ces patients

Cette situation est responsable d’une errance considérable des patients. D’ailleurs 61,21% des
motifs de consultation sont les déformations de gravité variable souvent invétérées.

La provenance de nos patients est nationale avec une prédominance des régions limitrophes
(Bouira, Djelfa et Médea), en seconde position les régions de 'est (Batna,Tebessa) et a 'ouest
(Mascara). Aucun de ces patients n’a consulté a la naissance.

Le plus souvent ils nous sont adressés a des ages différents, parfois méme tres tardivement. Cet
état de fait peut étre expliqué par la méconnaissance diagnostique de cette pathologie, I'ignorance
des parents, 'inexistence d’un circuit médical de prise en charge ou l'absence d’information
concernant cette pathologie.

Au sein du méme centre hospitalo-universitaire « CHU DOUERA », il y a une rupture du cercle
de la prise en charge de cette pathologie. Le nombre de patients opérés dans notre série se
rapproche de celui documenté dans le travail de these du docteur EL RAKAQUI [129] du service
de rhumatologie du méme CHU, néanmoins 25% de nos patients proviennent d’autres structures
hospitalieres. Méme les patients communs arrivent dans des formes vieillies et invalidantes .
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|.3. DIAGNOSTIC ET CLASSIFICATION

Le diagnostic positif de I'ostéogenese imparfaite repose sur un ensemble d’arguments [15],
[18],[23] [28] [63], [94]. Nous avons retenu :

e Les antécédents de fractures répétées survenant suite a des traumatismes minimes.

e L'histoire familiale des patients.

e Les manifestations cliniques : la taille, la morphologie du visage, les sclérotiques bleues,
I'hyperlaxité, les troubles de la dentinogénése, |’hypersudation...

e Les manifestations radiologiques : ostéoporose, corticales minces, fractures d’age different,
déformations.

Bien que ces criteres soient trés sensibles, il s'agit quand méme d’un diagnostic de
présomption. Le diagnostic de certitude est génétique, cet examen n’est pas accessible, long et
couteux. La confirmation génétique n’a été faite pour aucun cas dans notre série. Dans les pays
développés, cet examen ne peut se faire que si la prescription est formulée lors d’'une consultation
multidisciplinaire [23], [63].

Nous avons classé nos patients selon la classification de SILLENCE et GLORIEUX[52], nos
résultats sont comparables a ceux de la littérature comme illustrés sur le tableau N°48 :

Tableau N° 48 : TABLEAU COMPARATIF DU NOMBRE DE MALADES
ET DES FORMES CLINIQUES AVEC LES DONNEES

effectifs Répartition selon la classification de Silence et Glorieux
Boutaud [153] -14 -Typel:6
-Typelll : 8
Finidori [179] -5 -TypelV:5
Azzam [177] -58 -Typel:9
- Type lll : 29
- Type VI : 20
Mazen [181] -14 -Typel: 6
-Typelll : 4
-TypelV:4
Khaissidi [180] -12 -Typel:3
-Typellll : 7
Notre série -61 -Typel:17
-Typell: 1
-Type lll : 23
-Type IV: 18
-TypeV:2

Dans toutes les séries, les formes sévéeres sont les plus fréquentes. Ces formes sont celles ou le
retentissement morphologique et fonctionnel est important ce qui explique I'importance de la
demande aux soins.

Nous avons opéré 246 segments osseux, ce nombre est plus important que celui retrouvé
dans la série d’AZZAM[149] et KARBOWSKI [170] probablement parce que nous avons pris en
considération tous les segments des membres supérieurs et inférieurs : humérus, avant-bras,
fémur et jambe alors que dans les séries de la littérature les segments opérés different d’un
auteur a l'autre.




£Z’EMBROCHAGE TELESCOPIQUE DANS LE TRAITEMENT CHIRURGICAL
DES DEFORMATIONS ET FRACTURES DES MEMBRES
DANS L'OSTEOGENESE IMPARFAITE

Ces différences sont résumées dans le tableau N°49 :

Tableau N° 49 : TABLEAU COMPARATIF DU NOMBRE DES SEGMENTS
OPERES AVEC LES RESULTATS DE LA LITTERATURE

série Nombre de malade Nombre de segment Segment concernés
Boutaud [153] 14 36 Fémur
Tibia
Azzam [149] 58 179 Fémur
Tibia
Karbowski [170] 63 186 Humérus
Fémur
Tibia
Finidori [178] 5 7 Fémur
Gamal [177] 10 33 Fémur
Tibia
Khaissidi [179] 12 32 Membre supérieur et inférieur
Notre série 61 246 Humérus
Avant-bras
Fémur
Tibia

A la différence de certains auteurs [177], [178] qui ont exposé leurs résultats concernant des
segments particuliers, nous avons opté pour I'évaluation de notre attitude chirurgicale vis-a-vis
de tous les segments osseux.

|.4. MANIFESTATIONS RADIOLOGIQUES
ET PROPOSITION DE CLASSIFICATION

L'analyse des manifestations radiologiques différe selon les auteurs :

BOUTAUD|153] et KHAISSIDI [179] prennent en considération la taille du canal médullaire et
I'angle de la déformation. Les radiographies préopératoires ne permettent pas souvent d’apprécier
I'exactitude du diamétre canalaire sur un os souvent sinueux (figure N°137).

Figure N°137 : Aspect radiologique d’une forme sinueuse des os du membre supérieur[collection personnelle]
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C’est probablement pour cette raison que nous n‘avons n’a pas trouvé ces parametres dans
d’autres séries [149], [170], [177], [178], [180].
MOOREFIELD [74] classe ces manifestations selon la sévérité des déformations en trois stades :

e Stade | : déformation discréte avec une inclinaison inférieure a 20° et un calibre diaphysaire
guasiment normal.

e Stade Il : déformation modérée avec une inclinaison comprise entre 20° et 60° et un
amincissement diaphysaire modéré.

e Stade lll : déformation sévere avec uneinclinaison supérieure a 60° et un effilementimportant
deladiaphyse.

Cette classification ne donne aucune information sur la morphologie générale de I'os, elle ne prend
en considération ni I'état du ft diaphysaire en sa totalité, ni les caracteres des déformations et ni
les déformations invalidantes de I'extrémité supérieure du fémur.

JUSTIN EASOW SAM [75] classe les déformations osseuses en trois catégories en incluant les
déformations pelviennes a part :

e Catégorie | : corticale mince et os gracile.

e Catégorie Il : os court et large.

e Catégorie Il : tous les changements de la morphologie pelvienne.

Cette classification morphologique ne précise aucun caractére des déformations osseuses.

Notre analyse radiologique est basée sur la présence ou non de fractures, I'angulation des
déformations, le nombre de courbures et de leur orientation dans I'espace, I'état de perméabilité
du fat diaphysaire et de la présence ou non d’une coxa vara fémorale.

Suite au recueil des résultats, nous avons regroupé les différentes manifestations osseuses dans
une classification en six types radiologiques de gravité croissante (Tableau N°07) :
o Type | : Os sans déformation avec ou sans fracture.

e Type Il : Os avec une déformation simple, angle de courbure inférieure a 30°dans un seul
plan de I'espace, avec ou sans fracture.

e Type lll : Déformation modérée, dans deux plans de I'espace. Angle de courbure principale
entre 30°-50° avec ou sans fracture.

e Type IV : Déformation sévere dans plusieurs plans de I'espace, angle de courbure principale
> a 50°, f(t diaphysaire libre,avec ou sans fracture.

e Type V : Déformation sévere dans plusieurs plans de I'espace, angle de courbure principale
> a 50°, fat diaphysaire obstrué partiellement ne dépassant pas un tiers, avec ou sans fracture

o Type VI : Déformation sévere dans plusieurs plans de I'espace, angle de courbure principale>
a 50°, fat diaphysaire completement obstrué, diaphyse fine en lame de sabre. Présence ou pas
d’une coxa vara,avec ou sans fracture.

Cette classification a été utilisée lors de la présentation de nos résultats dans le traitement des
fractures et déformations des membres dans l'ostéogenése imparfaite a la SOFCOT 2018 [181].

Sur le plan pratique les différents paramétres radiologiques sont importants pour établir la
planification opératoire.
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@ r:cHnique opEraTOIRE

I.1. CHIRURGIE ET TRAITEMENT MEDICAL

Tous nos patients ont été traités aux bisphosphonates. Le traitement médical introduit par

DEVOGLAER[8] a bouleversé la prise en charge de I'ostéogenese imparfaite.
Ce traitement a les avantages suivants [127], [128], [129], [130] :

e Action certaine sur la douleur

o Améliore la sensation de bien-étre de I'enfant,

e Participe a diminuer le nombre de fractures

@ Renforce la solidité des os longs

e Augmente la hauteur vertébrale

e Améliore la force musculaire

o Améliore les capacités fonctionnelles des patients

En contrepartie ce traitement est incriminé par certains auteurs [154], [158] dans :
e Le retard de consolidation.
e La survenue de pseudarthrose des fractures et des ostéotomies
o Ostéopetrose.

Ceci peut retentir sur la stratégie chirurgicale a adopter.

Pour AZZAM [149], le traitement médical n’influe pas sur le délai de consolidation des ostéotomies
etdesfractures [24], [30], [149].

Au vu de ces études nous avons soumis nos malades au protocole suivant:

La chirurgie est programmée au moins six semaines apres la derniére cure aux bisphosphonates
et la reprise du traitement médical n’est autorisée que huit semaines aprés le geste chirurgical.

Ce protocole a été instauré pour profiter des avantages du traitement médical et éviter ses effets
indésirables.

Nos patients ont été opérés dans de meilleures conditions cliniques avec un os plus solide.

II.2. TECHNIQUE CHIRURGICALE ET RADIOLOGIE

En plus de la préparation clinique et biologique, un bilan radiologique est nécessaire pour la
planification opératoire. Ces clichés radiologiques importants pour le chirurgien se surajoutent
a ceux en possession des malades. Un nombre important de radiographies sont réalisées durant
les périodes pré, per et post opératoires exposant cette population d’enfants fragiles a un taux
d’irradiation important.

Lembrochage télescopique coulissant est une intervention radio-chirurgicale. La pose du
matériel d’ostéosynthése ne peut se faire que sous contrdle scopique. Lirradiation n’épargne
ni le chirurgien, ni le patient. Au ce jour, on ignore le retentissement de ces irradiations sur nos
patients. Pour ces raisons, certains auteurs [178] utilisent le O-Arm. C’est un appareil de radiologie
mobile et performant, équivalent d’un scanner mobil. Il permet d’avoir des images radiologiques
tridimensionnelles, de meilleure qualité et a moindre irradiation.
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Pour KHALIFA [163], [164] les irradiations infligées aux enfants vont engendrer une
accumulation des doses de rayons qui pourraient retentir sur le malade exposé et sur sa
descendance. Ce qui est sir, c’est que la surveillance radiologique des filles scoliotiques et
tuberculeuses est une cause incriminée dans la survenue du cancer du sein chez cette population
[160], [161], [162].

La recherche a permis la mise sur le marché médical d’appareils d’exploration moderne dont
Iirradiation est tres réduite. Le systéme EOS permet d’avoir un bilan radiologique de qualité avant
et apres la chirurgie et a moindre exposition aux rayons [165]. Ce matériel n’est pas disponible
en Algérie.

I.3. MATERIEL CHIRURGICAL

Le but du traitement chirurgical dans la prise en charge des fractures et des déformations
des os longs a pour objectifs de :

@ Renforcer I'os

o Réaxer les os longs

@ Protéger ces os longs au cours de la croissance

e Permettre une rééducation et une réadaptation fonctionnelle

Pour donner une certaine autonomie et confort afin de permettre une réinsertion sociale des
patients.

Grace aux innovations et a la modernisation des différents concepts chirurgicaux dans la prise en
charge de 'ostéogenese imparfaite, nous sommes passés du clou unique de SOFIELD [9], au clou
télescopique de BAILLEY et DUBOW [11] a I'embrochage télescopique de METAIZEAU [12] et au
clou de FASSIER DUVAL [10] et ses variantes récentes.

Cet arsenal chirurgical est devenu plus performant et moins invasif [148], [149], [150], [151], [152].

Nous avons opéré 246 segments osseux pour lesquels nous n‘avons utilisé que I'embrochage
télescopique comme dans la série de BOUTAUD et LAVILLE [153] et celle de SATVINDER KAUR
[176].

L'utilisation du clou unique selon SOFIELD [9] ne répond plus aux objectifs du tuteur interne dans la
chirurgie des os longs dans l'ostéogenése imparfaite en pleine croissance, technique abandonnée
dans le service depuis 2009.

Par rapport aux autres techniques chirurgicales utilisées dans la prise en charge de 'ostéogenése
imparfaite, 'embrochage télescopique est la plus simple.

Pour tous nos patients, nous avons utilisé des broches de METAIZEAU|[12] en inox ; de diamétre
et de longueur différents. Parfois nous avons eu recourt aux broches de Kirchner pour les deux
os de l'avant-bras.

Le matériel utilisé est disponible. BOUTAUD [153] a utilisé des broches de KIRCHNER en inox et
SATVINDER KAUR[176] a utilisé des broches en titane.

La réalisation technique n’a nécessité aucune préparation particuliere du matériel alors que
I'utilisation d’un clou télescopique centromédullaire est soumise a une planification préalable. Il
faut préparer la taille et le diamétre de I'implant sur des clichés radiologiques préopératoires. Ces
radiographies ne permettent pas un calcul exact de la taille du canal médullaire.
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Le choix de la taille du clou télescopique sur des radiographies préopératoires reste approximatif
[182] sur des os souvent plats et déformés (figureN°138).

7

Figure N°138 : Vue peropératoire d’une déformation torsadée d’un os long[collection personnelle]

Le clou télescopique doit étre commandé avant I'acte opératoire et sa pose ne peut se faire qu’avec
un ancillaire spécifique pour chaque modele [148], [149], [150], [151], [152]. A la différence, le
matériel de 'embrochage télescopique « les broches » est adapté a I'os en peropératoire, La
longueur et le diameétre des broches sont choisis en fonction de I'état de I'os en peropératoire.

Il.4. LES VOIES D’ABORD

Dans notre série, I'introduction des broches s’est faite par des voies d’abord mini invasives décrites
préalablementdansle chapitre théorique.

Au niveau de I'humérus, la broche ascendante est introduite par une petite voie cutanée en
regard du condyle latéral, la broche descendante par une petite incision a un travers de doigt en
dessous de l'acromion.

Au niveau de l'avant-bras par deux voies cutanées, 'une en regard de la styloide radiale et I'autre
au niveau du bec de l'olécrane.

Au niveau du fémur, la broche descendante est enfoncée par une voie cutanée en regard du grand
trochanter et I'autre est remontée par une voie médiale en regard du condyle fémoral médial.

Pour le tibia, la broche descendante est enfoncée a travers le prolongement de la voie fémorale
inférieure jusqu’a visualisation de I'espace pré-spinal. La broche ascendante est introduite par
une petite incision verticale ou horizontale en regard de la pointe malléolaire médiale sans
arthrotomie. Selon FINIDORI [28], [143] la voie horizontale ne provoquerait pas de conflit au
chaussage.

Ces voies d’abord cutanées ont moins de complications que celles utilisées lors de la pose des
anciens clous télescopiques de BAILLEY et DUBOW/[143], [170]. Au niveau de la jambe, pour
introduire la piéce male du clou, il était obligatoire de faire une arthrotomie et luxer le talus pour
pouvoir introduire I'implant [15], [143], [171].
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Pour de nombreux auteurs [148], [149], [150], [151], les innovations apportées aux clous
télescopiques modernes épargnent les patients de ces différents aléas. Les clous modernes sont
posés par une voie unique rétrograde pour chaque segment osseux.

II.5. VARIANTES DE 'EMBROCHAGE TELESCOPIQUE

Les variantes de la technique de I'embrochage télescopique nous permettent de nous
adapter en peropératoire a toutes les manifestations osseuses (I'épaisseur osseuse, la fragilité
corticale, le nombre et I'importance des courbures osseuses et le degré d’obstruction du fit
diaphysaire).

Dans 75,45% des cas nous avons réalisé un embrochage télescopique centromédullaire ; dans
12,60% des cas une broche est intramédullaire I'autre est placée en extramédullaire en sous
périosté et dans 8,95% des cas I'emplacement des deux broches est extramédullaire sous périosté
[143] alors que BOUTAUD [153] n’a réalisé que des embrochages centromédullaires chez des
enfants plus jeunes avec des os moins déformés.

C’est une technique qui nous offre trois possibilités pour nous adapter a I'état du fat diaphysaire.
Nous avons utilisé ces trois variantes dans tous les segments osseux.

Les broches peuvent étre intra osseuses centromédullaires dans le cas ou le flt est libre, mixte
qguand le fat est trop fin et une troisieme possibilité, c’est de mettre les broches en tuteur sous
périosté quand aucune reperméabilisation du fit diaphysaire n’est possible.

L'alésage pour le calibrage du f(t diaphysaire est indispensable pour la mise en place d’un clou
télescopique. Il est source d’'amincissement des corticales qui sont déja fragiles. Ce geste n’est
pas obligatoire pour I'embrochage. Deux broches placées cote a cote sont mieux adaptées a un
canal médullaire de forme fréquemment elliptique [153].

Cette technique est simple, elle nous a permis le plus souvent la correction de deux segments de
membre dans la méme séance opératoire chez des patients qui présentent des déformations de
gravité variable. Ceci n’est pas spécifique a la technique. AZZAM [149] a traité les deux membres
inférieurs dans la méme séance opératoire dans 29% des cas de sa série.

La possibilité de prendre en charge plusieurs segments dans le méme temps opératoire dépend
de la sévérité des déformations, du plateau technique et des conditions d’anesthésie réanimation.

.. CORRECTIONS DES DEFORMATIONS

Labord des déformations est effectué en respectant toutes les précautions nécessaires
pour minimiser le risque de provoquer un retard de consolidation ou une pseudarthrose.

La correction des déformations est obtenue par :
e L'ostéoclasie dans 2,05% des cas dans le type Il radiologique.
@ Un mini abord dans 33,33% des cas dans le type Il et Il radiologique.
e A ciel ouvert dans 30,48% des cas dans le type lll, IV, V, VI radiologique.

La correction des déformations par ostéoclasie et a foyer fermé a pu étre obtenue quand
I'angulation est peu importante et inférieure a 30° et dans la réduction des fractures ce qui
correspond au type | et Il radiologique. Elle est réalisée en percutanée ou par mini abord quand
I'angle de déformation est modéré compris entre 30 et 50° (Type I/l radiologique) et a ciel ouvert
si la déformation est importante supérieure a 50° ou il y nécessité de reperméabilisation du fat
diaphysaire (type Ill, IV, V, VI radiologique).
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Labord de déformation devient obligatoire quand il y a risque de traumatiser un élément
noble comme pour la correction d’'une déformation de la jonction tiers moyen tiers inférieur de
I"humérus, il y a risque de léser le nerf radial (figure N°139).

Figure N°139 : Déformation importante de I’humérus ayant nécessité la protection du nerf radial [collection personnelle]

Ces principes sont proches de ceux de la littérature.Pour AZZAM [149], comme pour nous, les
ostéoclasies et les ostéotomies cutanées sont souvent réalisées pour corriger les déformations
fémorales simples, ces corrections sont réalisées a ciel ouvert dans les déformations sévéres.

Au niveau de la jambe, le plus souvent les corrections sont obtenues par un abord court
antérolatéral. FRANCOIS FASSIER [183] préconise I'abord de la déformation si celle-ci présente un
angle supérieur a 60° et que si le canal médullaire est fermé.

Nous avons réalisé les ostéotomies au ciseau plat ou en timbre de poste, jamais a la scie
oscillante. Cette derniere provoque une brilure des berges de I'ostéotomie source de difficulté
de consolidation [157].

La correction de la coxa vara :

Principale déformation iatrogene de l'extrémité supérieure du fémur dans l'ostéogenese
imparfaite. Sa pérennisation est source de fracture du col qui ne pourrait qu’aggraver le pronostic
fonctionnel de la marche chez ces enfants. Le rétablissement de I'architecture de I'extrémité
supérieure du fémur est primordial dans les bases biomécaniques du traitement chirurgical dans
'ostéogenese imparfaite [155], [143].

Nous avons corrigé 35 hanches en réalisant trois méthodes.
Sur 35 hanches nous avons réalisé une translation médiale du fragment fémoral proximal associée

a 'embrochage télescopique dans 71,43% des cas. Cette méthode permet de verticaliser le col
fémoral en faisant une économie du capital osseux du patient.

Sur 8 hanches nous avons réalisé une soustraction triangulaire a base latérale, la correction de la
déformation et la fermeture du foyer de l'ostéotomie permettent de mettre le col en valgus. La
contention est assurée par le brochage télescopique.
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Dans deux hanches nous avons réalisé la soustraction latérale, la contention a été assurée par
un clou plaque pédiatrique associé a 'embrochage télescopique. Toutes ces méthodes ont été
décrites par FINIDORI [143].

Les trois méthodes nous ont permis d’améliorer I'angle cervico-diaphysaire sans déplorer aucune
complication [154]. Nos résultats sont comparables a ceux de FRANCOIS FASSIER et al [184].

Au cours de toutes les corrections effectuées dans la série, nous avons réalisé des ostéotomies
multiples dans 30,48% des cas. Ceci correspond a tous les cas ol un ou plusieurs fragments
intermédiaires ont été isolés. Dans tous ces cas, aucune séquestration de ces fragments
intermédiaires n’a été rapportée.

II.7. UINFLUENCE DES OSTEOTOMIES
SUR LA CONSOLIDATION

Le délai de consolidation est variable selon I'dge, le segment osseux et le nombre d’ostéotomies.
Il ne dépend en aucun cas de la technique de I'embrochage télescopique. La consolidation est
en moyenne de 40 jours pour I'"humérus et I'avant-bras, de 45 jours pour la jambe et de 58 jours
pour le fémur. Elle est plus rapide chez les enfants agés de 2 a 5 ans.

La durée de consolidation est croissante par rapport au nombre d’ostéotomies. Elle est plus courte
dans les ostéoclasies ou I’hématome fracturaire est respecté et plus longue dans les ostéotomies
multiples a ciel ouvert ou I'effort de consolidation est plus important.

Il est certain que la chirurgie percutanée, I'élasticité des broches et le produit d’alésage lors du
recalibrage du fat diaphysaire dans les techniques utilisant des clous télescopiques favorisent la
stimulation de la consolidation [40], [168].

L'age, les facteurs de croissance, le dépériostage a minima, le respect de I’'hématome fracturaire
et la bonne vascularisation du foyer de consolidation sont aussi des facteurs qui influencent la
consolidation dans l'ostéogenése imparfaite et dans la population normale [35], [37], [38].

Pour obtenir un alignement diaphysaire, il ne faut pas hésiter a faire autant d’ostéotomies
nécessaires pour cette correction [143].

Actuellement l'influence du traitement aux bisphosphonates sur le retard de consolidation et le
risque de survenue de pseudarthrose est controversé [149], [158].

11.8. LES GESTES ASSOCIES

Parfois, la correction des déformations est difficile. Dans ce cas, il est nécessaire de réaliser:

e Des résections osseuses.

Ces raccourcissements ont été nécessaires dans 6 cas. Réalisés sur des déformations invétérées
avec un angle de courbure supérieur a 70°. |l faut emporter les zones situées sur 'apex, souvent
constituées de tissu ostéo-fibreux de mauvaise qualité. La résection doit étre le plus économique
possible pour ne pas étre responsable d’'un déséquilibre iatrogene de la longueur du méme
segment 0sseux.
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o Des allongements musculo-tendineux.

Laction sur les parties molles est peu fréquente. Le plus souvent, les allongements musculo-
tendineux sont effectués au niveau des hanches et des chevilles.

- Au niveau d’une hanche, nous avons procédé a l'allongement des parties molles péri-
articulaires, la correction osseuse seule était menacante pour le col fémoral.

- Au niveau d’une cheville, nous avons effectué un allongement du tendon d’Achille pour
corriger un équin résiduel.

Lindication s’est imposée par I'impossibilité d’une correction compléte de la déformation et Ia
mise sous tension des muscles et des éléments vasculo-nerveux du membre.

Ces situations sont survenues chez des patients agés avec des déformations sévéres.

FINIDORI [29] et FASSIER [147] préconisent I'action sur les parties molles :
@ Pour corriger des équins irréductibles apres correction des déformations d’une jambe
e Pour détendre la loge musculaire postérieure de la jambe dans le cas d’'une correction ayant

nécessité de multiples ostéotomies afin de minimiser le risque de survenue d’un syndréme
des loges.

e Des reperméabilisations du fat diaphysaire :

Pour favoriser I'embrochage télescopique centromédullaire, nous avons réalisé 66 reperméabili-
sations du flt diaphysaire. Ceci devant un segment osseux avec obstacle court ou flt diaphysaire
fermé dans moins d’un tiers de sa longueur.

Toutes nos reperméabilisations ont été effectuées a ciel ouvert, sous contrdle visuel. Nous avons
réalisé une ou plusieurs reperméabilisations sur le méme segment osseux en respectant la
vascularisation périostée du fragment intermédiaire.

Georges FINIDORI [178] effectue ce geste sous contréle radiologique probablement parce que les
déformations de ses malades ne sont pas importantes.

FRANCOIS FASSIER [147], [157], préconise de réaliser le forage d’un segment osseux situé entre
deux ostéotomies a travers la premiere ostéotomie puis réaliser la deuxieme ostéotomie a la fin
de la reperméabilisation du segment concerné.

m RESULTATS CLINIQUES

Il.1. LA DOULEUR ET UAPPREHENSION

La douleur et I'appréhension au risque de survenue d’une fracture sont des signes subjectifs
difficiles a évaluer chez I'enfant et particulierement dans I'ostéogenese imparfaite.

Dans notre série, ces deux parameétres ont connu une amélioration entre la période pré et post
chirurgicale.

Pour la douleur, nous sommes passés de 40 patients douloureux (65,57% des cas) avant la
chirurgie a 8 patients (13,10% des cas) aprés traitement. La cause la plus incriminée avant la
chirurgie est la fracture.




L'EMBROCHAGE TELESCOPIQUE DANS LE TRAITEMENT CHIRURGICAL
DES DEFORMATIONS ET FRACTURES DES MEMBRES
DANS L'OSTEOGENESE IMPARFAITE

Lappréhension au risque de se fracturer a nettement régressé aprés I'embrochage
télescopique. Avant la chirurgie, 59,81% appréhendaient énormément la survenue d’une fracture.
Cette appréhension est passée a taux de 21,31% des enfants opérés.

Il est difficile de lier le gain obtenu sur la douleur uniqguement a la technique chirurgicale. Tous
nos patients avaient bénéficié d’un traitement aux bisphosphonates. Il est admis par de nombreux
auteurs [129], [130], [131] que le traitement au BP améliore la qualité de vie des patients et a une
action sur cette douleur.

Concernant I'appréhension, en plus de 'amélioration des résistances osseuses et 'augmentation
de la densité osseuse engendrée par les bisphosphonates [59], [185], le patient est rassuré par :

e La protection apportée par le matériel intramédullaire.
e Le changement esthétique obtenu suite aux corrections effectuées sur les déformations
menagantes.

I1I.2.  LES FRACTURES ET LES REFRACTURES

Dans notre étude, le nombre de fractures est plus important avant la chirurgie, 56,50% des
enfants ont fait au moins une fracture sur un segment osseux avant qu’ils ne soient opérés.

Ces fractures surviennent suite a des traumatismes bénins avec un déplacement important. Les
fractures sont plus fréquentes dans les formes séveéres.

Le nombre des fractures a nettement diminué apres correction des déformations et embrochage
télescopique. Ces résultats sont statistiquement significatifs (P<0,001) et comparables a ceux
constatés dans la littérature [149], [186].

Apres la chirurgie, le nombre de refractures a nettement diminué, les refractures ont été
observées chez 13,1 % de nos patients. Ce résultat est proche de celui de BOUTAUD [153] qui est
de 11%.

Il semble que le pourcentage de refracture soit plus important dans I'embrochage télescopique
par rapport a celui de I'enclouage télescopique, il est de 3% pour KARBOWSKI [170].

Les refractures que nous avons observé sont secondaires a des traumatismes. Pour BOUTAUD
[153], elles surviennent sur des segments osseux moins protégés par le coulissement des broches
intramédullaires. Pour le méme auteur [153], la protection osseuse baisse lorsque le coulissement
des broches est supérieur a 30%.

Pour AZZAM [149], elles font suite a des situations de stress, le matériel est incurvé et la fracture
est souvent unicorticale.

I11.3. LA TAILLE ET LA CROISSANCE

La petite taille des enfants ostéogenese imparfaite est commune a toutes les séries [15], [18], [28].
Pour nous, elle est en moyenne de 88,02 centimetres. En post opératoire immédiat, I'alignement
du segment a permis un gain de 2 centimétres en moyenne. Ce gain est variable d’'un segment a
I'autre en fonction de I'importance de la déformation.

Au dernier recul, la croissance ne s’est pas arrétée, la taille moyenne de nos patients était
de 110,02 cm ce qui confirme que la technique d’embrochage télescopique ne bloque pas le

développement des membres.
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Plusieurs auteurs [9], [187], [188] confirment que quel que soit le type du tuteur interne, il n’y a
aucun retentissement néfaste sur la croissance.

Pour LUHMANN et Al [187] non seulement les patients sont de petit taille et présentent des
déformations variables, la correction des déformations va retentir différemment sur la croissance
d’un segment osseux a un autre.

I11.4. RETENTISSEMENT FONCTIONNEL
SUR LES MEMBRES SUPERIEURS

Au cours du recrutement de nos patients, le retentissement des différentes manifestations
de la maladie sur les membres supérieurs était beaucoup plus esthétique que fonctionnel.

Cependant, un ensemble de déficits des gestes usuels a été constaté.
Ces déficits pouvaient étre associés ou isolés chez le méme patient.

L'habillage sans aide était le déficit le plus important. La difficulté d’écriture chez les enfants
a I'age de la scolarisation et I'incapacité des grandes filles a assurer une toilette corporelle facile
étaient souvent des parametres influant I'indication opératoire.

Le retentissement fonctionnel dépend de la déformation. Plus les courbures osseuses sont
séveres, plus la fonction est perturbée.

Dans la littérature [189] [190][191], le retentissement fonctionnel et esthétique est plus
important dans les formes modérées et graves de I'ostéogenése imparfaite.

La correction des différentes déformations associées a I'embrochage télescopique et a la
rééducation fonctionnelle chez des enfants traités aux bisphosphonates ont permis I'amélioration
de ce pronostic.

Tous nos patients ont récupéré I'usage de leurs membres supérieurs.

La correction réduit le risque de survenue des fractures au niveau des sommets des déformations.
Lembrochage centromédullaire télescopique par le faite d’avoir un os armé réduit 'appréhension
a lasurvenue des fractures.

Il est prouvé que I'enclouage centromédullaire des membres supérieurs améliore le pronostic
fonctionnel au niveau des membres supérieurs par rapport aux membres inférieurs.

Pour MIRBAHA et Al [190] les grandes déformations du radius et de l'ulna engendrent une
déstabilisation fonctionnelle importante du membre supérieur. Lalignement chirurgical de ces
déformations par de multiples ostéotomies et leurs contentions centromédullaires améliore le
pronostic fonctionnel du membre.

Pour PYOPPY [191] la correction chirurgicale intervient dans le développement de la fonction au
cours de la croissance.

[1I.5. RETENTISSEMENT FONCTIONNEL SUR LA MARCHE

Lanalyse des résultats obtenus sur la marche nous a permis de constater une amélioration
considérable de cette fonction. Avant la chirurgie, 36,06% des patients étaient transportés couchés
ou déplacés sur fauteuil roulant, avec un score de Bleck a 0. Ce taux a nettement régressé apres
leur prise en charge, il ne reste que 9,83% des patients qui ont gardé ce score de Bleck a 0.
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ceux de la littérature dans le tableau N°50.

Tableau N° 50 : COMPARAISON DES RESULTATS DE LA MARCHE AVEC CEUX DE LA LITTERATURE

Effectifs Age moyen matériel N membre Résultats sur la marche
inferieur
Boutaud [153] 14 4 Broches 36 fémur et tibias Sans aide : 7
télescopiques Avec aide : 4
Ne marche pas: 3
Finidori [178] 5 3,5 Clou Bailley-Dubow 7 fémurs Sans aide : 4
Avec aide : --
Ne marche pas : -
Khoshhal [192] 34 7 Méthode de Sofield 41 Fémurs Aucun résultat
32 tibias sur la marche
Azzam [149] 58 4 Clou Fassie-Duval 179 fémurs et tibia Sans aide : 30
Avec aide : 23
Ne marche pas : 5
Notre série 61 6,11 Broches 108 fémurs Sans aide : 23
télescopiques et 117 tibias Avec aide : 32
Ne marche pas : 6

La douleur, 'appréhension au risque de survenue des fractures, les fractures répétées, les
déformations de sévérité variable et le retard de la prise en charge sont les causes incriminées
dans l'acquisition de la marche.

PYOPPY [191] a confirmé l'intérét de palier précocement a ces effets pour permettre le bon
développement fonctionnel au cours de la croissance.

Il est admis que 'association du traitement médical par les bisphosphonates, la rééducation et |a
chirurgie a bouleversé le pronostic fonctionnel dans I'ostéogenéese imparfaite.

Ces résultats sont justifiés par les améliorations obtenues sur le plan clinique et radiologique chez
nos patients.

Lembrochage télescopique et la correction des différentes déformations ont permis la réduction
du nombre de refractures, I'amélioration de la douleur et la diminution de I'appréhension des
patients. lls ont permis aussi de réaxer, de protéger l'os sur toute sa longueur, de prévenir la
survenue de nouvelles déformations et de rééduquer précocement ces patients. Ces constatations
sont communes a celles de la littérature[149], [153], [178].

Par ailleurs, les résultats des différentes méthodes chirurgicales sur la marche sont controversés,
I'ostéosynthése centromédullaire avec la méthode de SOFIELD [192] n’a aucun retentissement
sur la possibilité de la marche. Pour de nombreux auteurs [149], [187], [188] la correction des
déformations et I'enclouage centromédullaire télescopique améliorent cette fonction.

Il est certain que la prise en charge précoce des manifestations osseuses ne peut qu’améliorer
le pronostic fonctionnel des patients, la correction des déformations et l'ostéosynthése
centromédullaire des membres inférieurs vers I'age de la marche améliore le développement
fonctionnel des patients [149], [186], [191].
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m RESULTATS RADIOLOGIQUES

IV.1.LA CONSOLIDATION DES FRACTURES
ET DES OSTEOTOMIES

La consolidation des fractures et des ostéotomies n’a pas posé de probleme particulier. Le
délai moyen de consolidation est fonction de I'age du patient, du segment osseux opéré, du type
et du nombre d’ostéotomies nécessaires pour corriger une déformation.

La durée moyenne de consolidation par segment est de :
@ 40 jours pour I'humérus et I'avant-bras
@ 45 jours pour le tibia
@ 60 jours pour le fémur

Ces résultats sont statistiquement significatifs (p<0,001).

Ces délais de consolidation ne sont pas loin de ceux de la population normale. Les mécanismes
influents sur la consolidation sont les mémes pour I'ostéogenese imparfaite et pour les enfants
normaux [35], [36], [37], [38], [39]. La consolidation ne pose pas de probleme particulier pour de
nombreux auteurs [149], [153], [186].Leffet du matériel sur la consolidation est variable, il difféere
entre le clou télescopique rigide et les broches télescopiques souples. Lélasticité des broches
dans I'embrochage télescopique n’absorbe pas toute les contraintes mécaniques exercées sur
I'os ce qui favorise la consolidation [168] et I'effet du produit d’alésage obtenu lors de la pose des
clous télescopiques stimule la consolidation.

IV.2. LE COULISSEMENT DES BROCHES

Dans notre série, nous n’avons constaté aucun arrét de coulissement des broches au cours
de la croissance de nos patients (figure N°140).

Figure N°140 : Télescopage des broches au cours de la croissance sur 6 mois de recul [collection personnelle]
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Ce probleme est fréquent dans I'enclouage télescopique.
Le coulissement des broches est fonction de I'age, du segment osseux et de la forme clinique.

Le coulissement est plus important chez les petits enfants dans la tranche d’age de 2 a 5, ce qui
est expliqué par le potentiel de croissance a cet age [30].

Il est aussi fonction du segment osseux, le coulissement est important au niveau des membres
inférieurs, sachant que le gain de la taille est de 80% au niveau des membres inférieur avant la
puberté [30].

La progression du télescopage des broches est tributaire de la sévérité de laforme de 'ostéogenése
imparfaite. Dans les formes séveéres, la taille des patients est petite [15], [18], [28] et le potentiel
de croissance est faible. Ceci explique le faible pourcentage du coulissement des broches dans le
type Il et lll de SILLENCE et GLORIEUX de notre série.

Ces résultats sont statistiquement significatifs (P<0,01). lls sont identiques a ceux de la littérature
[153][176] [193].

Le montage de I'embrochage télescopique est constitué de deux broches juxtaposées qui
coulissent I'une a coté de l'autre. Il n‘existe aucun obstacle qui pourrait entraver ce phénomene
physique (figure N°141).

Rx a 01 an de recul

Figure N°141 : Evolution du coulissement des broches au niveau des membres inférieurssur 1 an de recul

Au contraire, dans le clou télescopique, la progression du coulissement pourrait étre entravée. Le
clou télescopique ancien ou moderne est constitué de deux pieces, une piece pleine male coulisse
a l'intérieur d’'une autre piece femelle creuse. Il est nécessaire que I'intérieur de la piece femelle
soit fluide. Toute perturbation a ce niveau va entraver le coulissement de la piéce male dans la
piece femelle. l'arrét du coulissement du clou télescopique est une complication fréquente dans
le clou de BAILLEY-DUBOW [170]. Cette complication persiste mais, elle est moins fréquente avec
les clous modernes (clou de FASSIER-DUVAL, HIMEX, TIR....) [149], [186], [195].
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Q@ compuications

Dans notre série le taux moyen des complications est de 41,46%.

Nous n’avons pas plus de complications par rapport aux autres séries de la littérature [142], [146],
[149], [170], [180].

Ce taux varie en fonction des moyens d’ostéosynthese.

BOUTAUD(153] utilise le brochage télescopique et rapporte un taux moyen de complications
de 25%.KARBOWSKI[170] rapporte un taux de 33,7 a 72% de complications pour le clou de
BAILLEY-DUBOW/|11]. Pour MAZEN [180] ce taux est de 88,2% pour le fémur et 91,7% pour le
tibia en évaluant I'opération de SOFIELD-MILLAR [9]. AZZAM([149] rapporte un taux de 14 a 20%
de complications et confirme que le taux a régressé pour le clou FASSIER-DUVAL [148].

Les différentes complications rencontrées sont regroupées et comparées a ceux de la littérature
dans le tableau N°51.

Tableau N° 51 : TABLEAU COMPARATIF DES COMPLICATIONS

Effectif 29 os 186 os 178 os 36 os 246 os
Segments opérés - Fémur - Humérus - Fémur - Humérus - Humérus
- Tibia - Fémur - Tibia - Fémur - Avant-bras
- Tibia - Tibia - Fémur
- Tibia

Moyenne des complications 80% 33,7-72% 14-20% 25% 41,46%
Sepsis 0 5,1% 0 3,25%
Saillie du Matériel 48,27 % Oui Oui Oui 18,30%

- Fsup -F

-Tsup
Migration intra-osseux du matériel Oui Oui oui 6,50%
Cassure du matériel désunions incurvation incurvation
PSD 0 - 14,5% 9,75%
Retard de consolidation

Certes, le taux de complications vari d’une série a l'autre. Il est fonction du nombre de malades,
de leurs ages et du matériel utilisé. Le sepsis reste rare, la migration du matériel est commune au
broches comme aux clous télescopiques. L'incurvation du matériel peut se voir dans les différentes
techniques, elle est plus remarqué dans le clou télescopique, les broches télescopiques ont plus
tendance a se casser.
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V.1. MIGRATION DES BROCHES
Pour nous, la migration des broches reste la complication la plus fréquente. Elle peut se
faire :

® En extra-osseux :

Figure N°142 : Migration intra articulaire de la broche ascendante
[collection personnelle]

Elle se manifeste par la saillie des broches en intra articulaire. La saillie des broches ascendantes
dansl’'interligne dugenou (figure N°142) représente le taux le plus élevé de ce type de complication.

Elle est fréquente chez le grand enfant et se voit précocement dans les 8 a 15 jours postopératoires.
Elle s'associe souvent aux corrections ayant nécessité de multiple ostéotomies, le télescopage
des fragments est trés incriminé. Cette cause n’est pas unique, le diametre important du fat
diaphysaire etl'imperfection technique sont aussi mis en cause. L'utilisation des broches de volume
inapproprié permet au matériel de glisser par I'effet de la pesanteur. La mauvaise impaction intra-
osseuse de |'extrémité de la broche est aussi responsable de cet effet. Ces mémes causes sont
constatées au niveau de la jambe et de I'humérus.

® Enintra-osseux :

Figure N°143 : Migration intra osseuse des broches [collection personnelle]

1. Migration intra osseuse de la broche ascendante du fémur
2. Migration intra osseuse de la broche descendante du tibia
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A cause de la mauvaise impaction intra épiphysaire des broches, celle-ci pénétrent en intra osseux
au cours de la croissance laissant des zones d’os non protégées (figure N°143).

La migration du matériel est d(ie le plus souvent a la mauvaise implantation et a la taille
inappropriée du matériel [153], [167].

Cette complication est aussi fréquente dans les méthodes utilisant des clous classiques [170]. Elle
persiste encore pour les clous modernes [149], [186], [195].

La migration des clous modernes [148], [149], [150], [152] est plus fréquente en région proximale
(la région glutéale pour le fémur et I'extrémité proximale du tibia pour la jambe). Ces zones
correspondent au point d’introduction du matériel [149].

V.2.SEPSIS

Le taux d’infection rare dans l'ostéogenése imparfaite, est justifié par certains auteurs par le
fait que la vascularisation osseuse soit de bonne qualité [143]. Nous avons observé 3,25% des cas,
ce taux n’est pas statistiquement élevé (P=0,57) par rapport a la série de BOUTAUD [153] ayant
utilisé la méme technique. Il ne rapporte aucun cas d’infection sur 36 segments opérés.

Dans notre série les infections sont surtout superficielles (6cas/8). Elles se développent sur les
points de pénétration des broches (figure N°144).

Figure N°144 : infection superficielle de la voie d’introduction des broches au niveau du genoufcollection personnelle]

Lintroduction des broches pour chaque segment se fait par deux abords (distal et proximal), de
méme pour les anciens clous (clou de BAILEY et DUBOW)[11], [146]. Pour les clous télescopiques
modernes [148], [149], [150], [152] la mise en place se fait par un abord unique et proximal pour
chaque segment osseux. La réduction des abords peut expliquer la rareté de cette complication
dans les séries publiées récemment [148], [149], [150], [152].

Parmi nos infections, deux sepsis graves ont nécessité I'ablation des broches et des reprises
chirurgicales ultérieures. Cesdeuxcasont été observés suite alamigration des brochesascendantes
au niveau de la jambe. La saillie de ces broches a créé un conflit cutané, une désunion de la peau
suivie d’une infection séveére.

Par ailleurs, aucun cas d’infection n‘a été observé sur les abords effectués pour corriger les
déformations. Ceci peut étre expliqué par les précautions a effectuer des pansements de qualité
au bloc opératoire et a espacer leur changement aprés la chirurgie.
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Figure N°145 : radiographie d’une PSD liche de I’humérus [collection personnelle]

La consolidation n’a été perturbée que sur 24 segments avec un taux tres faible de pseudarthrose
(figure N°145) (2,03%), 'analyse de ces résultats nous a permis d’incriminer le traitement médical
chez 2 patients qui n‘ont pas respecté les consignes de la reprise des bisphosphonate. Pour les 3
autres, ils ont été victimes de chute avant I'acquisition de la consolidation.

Ces cas ont consolidé apreés reprise chirurgicale et greffe spongieuse. La greffe a été prélevée sur
de I'os de banque. Nous n’avons pas I'expérience des greffes corticales cadavériques qui semble
donner de meilleurs résultats [143], [156].

AZZAM [149] rapporte aussi un faible taux de pseudarthrose gqu’il a traité avec les betas tricalcium
phosphate et I‘injection locale des bone morphogenetic protein (BMP).

V.4.LES DEFORMATIONS RESIDUELLES

Au cours de notre expérience, l'alighement des segments osseux opérés était trés
satisfaisant, les déformations résiduelles sont peu fréquentes et peu influentes sur le pronostic
fonctionnel des patients.

Au niveau du fémur, le cal vicieux en rotation latérale est le plus fréquent, il est secondaire a :
e L'incapacité des broches télescopiques a s'opposer mécaniquement aux rotations.
e Une mauvaise contention post opératoire.Les parents du malade libéerent la hanche de leurs
enfants bloquée par une attelle pelvi-pédieuse confectionnée au bloc opératoire.

Les enfants se plaignent souvent de la géne qu’elle provoque.
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Actuellement nous optons pour le platre bipelvi-pedieux. Dans les pays développés, cette
contention est assurée systématiquement par un platre bipelvi-pedieux réalisé en résine souple
[28], [143] qui n’est pas disponible chez nous.

Pour BOUTAUD[153], le cal en varus est plus fréquent dans sa série. |l est secondaire a I'incapacité
des broches a s‘opposer aux forces de traction médiale des muscles médiaux de la cuisse. |
propose de réaliser des corrections en hypervalgisation du fémur.

Au niveau de la jambe, le cal vicieux en flexum est fréquent. Il semble secondaire a la
diminution de la résistance des broches a s’opposer aux forces musculaires de la loge postérieure
des muscles de la jambe au cours de la croissance. Lorsque le coulissement est important, la
broche unique a moins de force pour s’opposer aux muscles de cette loge.

Pour éviter ce phénomeéne et voir survenir une fracture au sommet de cette déformation, YUKARI
IMAJIMA et Al [193] préconisent de changer le montage lorsque le télescopage des broches
atteint 65%.

Au niveau de I'humérus et de l'avant-bras, ces déformations résiduelles sont dles a
I'importance et au vieillissement des déformations.

Au niveau de I’humérus, le cubitus varus résiduel est secondaire a la difficulté de réorienter et de
fixer I'épiphyse distale par embrochage.

Pour I'avant-bras, les déformations sont complexes, la restitution des courbures surtout celles du
radius est compliquée.

\V.5.LES EPIPHYSIODESES POST OPERATOIRES

L'épiphysiodese iatrogene est une complication rare dans I'ostéogenése imparfaite. Nous
avons observé cette complication au niveau des extrémités distales de I'humérus, du fémur et du
tibia.

Au niveau du fémur, Il nous semble que cette complication soit secondaire a de mauvaises
manipulations techniques lors de lintroduction des broches.

Au niveau de I'humérus, I'épiphysiodése a été constatée apreés reprise d’'une pseudarthrose du
quart inférieur de ce segment.

Au niveau du tibia, un cas était associé a une infection du point de pénétration de la broche
ascendante qui a nécessité une ablation de matériel. La seconde a été constatée aprés migration
de la broche ascendante en intra-osseux.

Il parait que cette complication est trés rare dans les embrochages télescopiques [153].

WEIL-CHUN LI et Al [194] ont montré que l'activité du cartilage de croissance n’était pas entravée
par sa traversée par un clou unique. La croissance du membre se fait normalement que le cartilage
de croissance soit traversé ou pas par le clou.

C’est une complication plus fréquente lors des manipulations du clou télescopique, le cartilage
de croissance est traumatisé lors de I'introduction de I'implant et par arrachage de la plaque de
croissance lors des manceuvres de pose [10].

Cette complication est plus fréquente dans I'enclouage télescopique classique. KARKOWSKI[170]
rapporte un taux d’arrét de croissance du tibia de 5,6% des cas. Elle est devenue plus rare dans les
clous télescopiques modernes qui exposent moins les enfants a cette complication [149], [186].
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@ Les repRisEs cHIRURGICALES

Le taux de reprise chirurgicale est faible comparé a celui de la littérature [153], [170], [180].
Nous n‘avons repris que 14,23% des cas. Ces reprises sont précoces avant 3 mois dans 5,71% des
cas, dans I'année qui a suivi la chirurgie dans 5,71% des cas et tardive dans 88,58% des cas.

Les causes de reprise incriminées sont :

e Le sepsis. Cette situation a nécessité I'ablation des broches dans un premier temps puis une
reprise du montage trois mois apres. La reprise était précoce.

e Lafracture déplacée. Il s’agit de deux cas de fracture déplacée survenue suite a un traumatisme
important. Pour ces fractures la réduction manuelle sous anesthésie générale était impossible
ce qui nous a obligé a changer les broches.

e La fin de protection des broches, c’est a dire le coulissement important des broches est la
cause la plus fréquente, elle représente 88,58% des causes. La reprise s’est faite au minimum
un an apres la premiére chirurgie.

Au cours de la croissance, le télescopage des broches suit I'allongement physiologique du
segment osseux ; cette croissance fragilise la protection métallique assurée initialement par deux
broches.

Cette croissance va délimiter des zbnes protégées par une seule broche. Cette broche unique
étant incapable de s'opposer aux différentes forces musculaires antagonistes exercées sur un os
fragile céde et laisse apparaitre des incurvations.

Cesincurvations vont s’aggraver dans le temps, se compliquer de fractures uni corticales sur I'apex
pour devenir complétes par la suite. Cette situation est fonction du pourcentage de coulissement
des broches. Plus le coulissement est important, plus les zones fragiles sont importantes.

Nous avons constaté qu’a partir de 40% de coulissement, la zone couverte par une broche devient
fragile et impose le changement du montage.

YAKURI IMAJIMA [193] a démontré la nécessité de reprendre le montage quand le télescopage
des broches arrive a environ 70%.

Ces causes de reprise sont pareilles a celles rapportées par BOUTAUD [153].

Pour les utilisateurs des clous télescopiques [146], [149], [170], [180], [186], se surajoute aux
causes précédentes, I'incurvation du clou télescopique, I'arrét du télescopage, la migration extra
osseuse, la désolidarisation des différentes pieces du clou et la douleur inexpliquée.
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Nous avons comparé nos résultats a ceux de la littérature dans le tableau N°52 :

Tableau N° 52 : TABLEAU COMPARATIF DU NOMBRE ET DES DELAIS
DE REPRISE POUR CHANGEMENT DES IMPLANTS

Moyenne Recul Nb moyen de reprise % de reprise Résultats sur la marche
d’age des année
patients
Mazen [180] 5,11 5 . F:88,2% F:1,9
T:91% T:2,3
Azzam [149] 4 5 1 3,33
Boutaud [153] 4 8 2,2 75% 3,20
Notre série 6,11 5,38 1,25 14,23% 3,7

En plus des causes rapportées précédemment, la fréquence de ces reprises était fonction :

e De I'age des patients

e Du nombre des segments opérés

o Du type du matériel

o De la durée du suivi.

Le délai moyen entre la premiere intervention et la premiére reprise chirurgicale a été de 3,7 ans.
Il est proche des délais rapportés par AZZAM|[149] et BOUTAUD [153] par contre il est plus long

que celui de MAZEN [180]. Ceci confirme I'intérét des systemes télescopiques a protéger le plus
longtemps 'os en croissance.

MAU [144] a montré que le systéme de protection par un clou unique nécessite des reprises
multiples et qu’il devait étre changé généralement tous les deux ans. Ces montages sont incapables
de protéger I'os jusqu’a la fin de la croissance.

Pour certains auteurs [150], [186], [196], la technique est efficace si 77% des tuteurs osseux
protegent au moins I'os pendant 3 ans.

Nous avons constaté des difficultés lors des reprises concernant le repérage des extrémités des
broches. Elles sont souvent intra osseuses.

Il est nécessaire de faire un repérage de face et de profil a 'amplificateur de brillance. Creuser un
petit trajet en direction de I'extrémité de cette broche, puis faire I'extraction facilement.

Dans le cas ou il y a association a une fracture diaphysaire, il est préférable d’aborder le foyer de
fracture, d’accentuer I'ouverture de ce foyer et de pousser les broches de bas en haut.

Lextrémité proximale de la broche fait saillie au niveau de son point d’introduction et son
extraction devient aisée.
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@ RETENTISSEMENT SCOLAIRE ET SOCIAL

Nous avons opéré une population jeune, dans laquelle la demande du traitement est accrue
a la période du début de la scolarisation.

Nous avons pris en charge 61 patients dont la moitié n’avait pas encore I'dge de rejoindre les
bancs de I'école. Au dernier recul, seul 5 n‘ont pas encore atteint 'age de la scolarisation.

Au cours de l'analyse des résultats, il est constaté une amélioration considérable de I'usage
des membres supérieurs et du potentiel fonctionnel des membres inférieurs. Il s’agit d’un gain
considérable chez des enfants dont les capacités intellectuelles sont trés développées.

Parmi les enfants scolarisables, nous déplorons trois enfants qui ne sont toujours pas scolarisés
pour des raisons différentes :

e Laréticence des parents a prendre leurs enfants a I'école de peur de les exposer aux fractures
et au préjudice moral. Aucun établissement scolaire n’est adapté a prendre en charge ces
enfants.

e Lincapacité des parents a assumer les différents frais nécessaires pour mettre leurs enfants
dans des conditions optimales leurs permettant une scolarisation décente

o La fuite de la responsabilité de certains responsables d’école. Un enfant n’est toujours pas
scolarisé parce que les responsables n‘ont pas accepté son inscription sous prétexte que 'école
ne dispose pas les moyens d’assurer la sécurité de cet enfant.

Grace a la prise en charge multidisciplinaire de nos patients, a la correction de leur déformation, a
I'armature de leur os fragile par des broches métalliques intramédullaires, 34,42% de nos patients
pratiquent de la natation. 16 enfants arrivent a faire du sport scolaire, un enfant pratique méme
du sport en salle de gym.

La correction des déformations, la réduction du nombre de fractures, I'amélioration
fonctionnelle observée aprés la chirurgie a permis aux patients d’acquérir une certaine autonomie
et une meilleure intégration sociale.

Certes ces acquisitions sont variables selon la forme clinique (type SILLENCE et GLORIEUX), la
précocité de la prise en charge et la persévérance de la prise en charge multidisciplinaire.

@v ASPECT ECONOMIQUE

La technique d’embrochage télescopique est simple, sur le plan matériel elle ne nécessite
qgue des broches, un bloc opératoire un amplificateur de brillance et des instruments simples :
une boite d’instrument standard, un coupe broche et un tord broche. Ce matériel est disponible
dans tous les blocs de chirurgie orthopédique.

Le séjour hospitalier est court. En moyenne, il est de de 14,68 jours pour une moyenne de 3,81
opérations par malade.

Nous avons estimé un co(t total moyen d’une prise en charge par malade dans notre service
de 64948,00DA. Ce chiffre est beaucoup plus bas qu’une prise en charge de cette pathologie a
I'étranger.
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@ LES LIMITES DE UETUDE

Notre étude a été réalisée sur une population de patients opérés par une seule et méme technique
opératoire donc il n’y a pas de possibilité de comparaison avec d’autres techniques qui auraient
pu étre effectuées dans les mémes conditions.

Tous les actes opératoires ont été effectués par le méme chirurgien et nous ne disposons d’aucune
série publiée en Algérie pour pouvoir comparer les résultats.




Chapitre V

CAS CLINIQUES
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CAS CLINIQUE N°01:

Patient R-N agé de 12 ans pris en charge dans le service depuis 2012.

Antécédents :

L'enfant a été pris en charge initialement a I'dge de 08 ans dans une autre structure pour une :

e Fracture du fémur droit traité orthopédiquement

Radiographie des deux fémurs :

1- Cal de consolidation médio diaphysaire du fémur droit
2- Fémur gauche d’aspect normal
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e Fracture des deux os de I'avant-bras gauche opérée a I’age de 10 ans pour laquelle
il a bénéficié d’'une ostéosynthése segmentaire type plaque vissée au niveau du radius :

Radiographie des deux os de I’avant-bras gauche :

3- ostéosyntheése segmentaire du radius + Cal vicieux de I’ulna gauche
4- déformation des deux os de ’avant-bras gauche de profil

Motif de consultation a notre niveau a I’age de 12 ans :

e Fracture unicorticale du tibia gauche sur déformation des deux os de la jambe.

Radiographie des deux os de la jambe gauche de face et de profil :

5- double déformation de face (métaphysaire proximale et diaphyso-métaphysaire distale)
6- déformation principale en crosse de profil
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L'analyse radiologique :
e Corticale mince.
e Fracture unicorticale au tiers inferieur du tibia.
e Effort de consolidation en dedans et en arriére du foyer de fracture.

e Double déformation, proximale et distale du tibia de face. Sur le profil, la déformation en
crosse antéropostérieure représente la déformation la plus importante. Elle est estimée a 40°.

e Ft diaphysaire perméable.
Ce qui nous permet de classer les manifestations osseuses de la jambe gauche dans le type Il
radiologique

Discussion du cas :
e La jambe gauche :

Il faut corriger les deux déformations au niveau de la jambe. La correction peut étre obtenue par
ostéoclasie. La contention sera assurée par un embrochage télescopique centromédullaire.

e Les deux os de I'avant-bras :

Ablation du matériel (la plague vissée). Dans le méme temps opératoire, il faut réaliser un
embrochage centromédullaire télescopique du radius et de I'ulna, avec ostéotomie de réaxation.

Comme la déformation du membre supérieur n’était pas invalidante, il a été décidé d’opérer la
jambe gauche. Dés consolidation de cette derniére, il faut corriger la déformation du membre
supérieur gauche pour ne pas entraver la déambulation du patient aprés chirurgie de son membre
inférieur.

Résultats :

Evolution de la correction des déformations de la jambe gauche :
7- radiographie initiale
§- radiographie post opératoire
9- radiographie a 3 mois post opératoires
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Prise en charge de I'lavant-bras gauche :

Evolution radiologique de I’embrochage télescopique coulissant de ’avant-bras :

10- radiographie préopératoire / 11- radiographie a J 21 postopératoire
12- radiographie a J 45 postopératoire / 13- radiographie a J 90 postopératoire / 14- radiographie a 5 ans de recul

Conclusion :
Lostéosynthese segmentaire est proscrite dans la contention des fractures et des déformations
des os long dans l'ostéogenése imparfaite

CAS CLINIQUE N°2

B A — 4 ans pris en charge depuis 2009 pour une forme sévere d’ostéogenése imparfaite :

Enfant dgé de 4 ans hospitalisé en 2009 pour une forme sévere

T1id, h

Ostéogenése imparfaite avec déformations in de ses es.

1l est classé type 111 selon SILLENCE et GLORIEUX
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Sur le plan radiologique les déformations sont classées type VI aux membres supérieurs et inférieurs :

1- Radiographie du fémur et 2 os de la jambe droit / 2- Radiographie du fémur et 2 os de la jambe gauche
3- Radiographie de I’humérus et 2 os de I’avant-bras droits / 4- Radiographie de I’humérus et 2 os de I’avant-bras gauches
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Discussion :
e Corriger les déformations des membres supérieurs et inférieurs.

o Opérer en premier les membres inférieurs puis les membres supérieurs.

e Devant le type radiologique « type VI » les corrections se feront a ciel ouvert, il faut prévoir un
embrochage sous périosté ou mixte, des ostéotomies multiples pour corriger les deformations.

e Prévoir une anesthésie difficile, I'intervalle de la prise en charge entre le membre inférieur
droit et gauche sera fonction des capacités de recupération du patient.

La chirurgie a été réalisée sous rachianésthésie « rachis-caudale ».

Nous avons opéré le membre inférieur droit en premier :

Pour la jambe droite, nous avons réalisé deux ostéotomies pour corriger la déformation et un
embrochage télescopique sous périosté pour la contention. Pour minimiser les deperditions
sanguines, nous avons opéré la jambe sous garot pneumatique a la racine de la cuisse.
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Résultat post opératoire de la correction de la jambe droite

g

Pour le fémur droit nous avons réalisé le méme procédé, embrochage sous périosté
et ostéotomies multiples pour la correction de la déformation en s’appliquant
a corriger la coxa vara fémorale

Résultat radiologique post opératoire
imédiat

Autotal: nous avonsobtennulacorrection
du membre inférieur droit en réalisant
des ostéotomies multiples au niveau
du fémur et de la jambe pour corriger
les déformations. Pour la contension
nous avons eux recourt a I'embrochage
télescopique sous périosté.
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Le patient a été réadmis au bloc opératoire deux semaines apres la correction
du coté droit pour bilatéralisation de la correction.

a 2 semaines post

A gauche, nous avons réalisé la méme technique opératoire que le c6té droit.

Comme pour le coté droit, la correction des déformations du fémur et des 2 os de la jambe
gauche a nécessiter de multiples ostéotomies a ciel ouvert. Le tibia et le fémur étaient aplatis,
leurs fats diaphysaires obstrués sans aucune possibilité reperméabilisation du canal médullaire,
nous avons réalisé un embrochage sous périosté pour la contention de la correction.
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Résultat postopératoire, clinique et radiologique de la correction du coté gauche

Pour les membres supérieurs, la correction s’est faite 12 mois aprés la chirurgie des membres
inférieurs.

Nous avons réalisé des embrochages télescopiques de I’humérus et des deux os de I'avant-bras
droit, 3 semaines plus tard nous avons réalisé un embrochage simple de I'humérus gauche apres
avoir réalisé un embrochage télescopique des deux os de I'avant-bras. Nous n’avons pas pu mettre
la deuxieme broche humérale, le patient avait posé un probléme anesthésique :
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Le patient a été remis sous traitement médical, il a benificié d’une prise en charge
en réeducation, le résultat fonctionnel a été remarquable:

Rx a 8 mois:

A 8 mois post opératoire, I'enfant est indolore, il appréhende moins le risque de survenu d’une
fracture, il a récupéré I'usage de ses membres supérieurs, il marche avec un déambulateur sous
protection d’attelles aux membres inférieurs.

Toutes les ostéotomies ont consolidé, le matériel protége bien les diaphyses fémorales et tibiale.

Les broches coulissent bien au cours de la croissance.
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En 2010, un an post opératoire :

Les broches sont devenues intra-osseuses, on constate un bon coulissement de ces derniéres au
cours de la croissance.

Le patient a presenté une saillie de la broche descendante fémorale gauche,
génante qui a necessité une reprise.

Nous avons décidé de changer le matériel. Comme le fémur gauche c’est bien développé, son
fOt diaphysaire perméable, nous avons réalisé un embrochage télescopique centromédullaire.
Comme la broche ascendante initiale est devenue intra osseuse et incoercible nous I'avons

abandonné in situ.




L'EMBROCHAGE TELESCOPIQUE DANS LE TRAITEMENT CHIRURGICAL
DES DEFORMATIONS ET FRACTURES DES MEMBRES
DANS L'OSTEOGENESE IMPARFAITE

En 2011, a deux ans de recul, le patient a présenté un glissement de la broche descendante
tibiale droite et une migration intra-osseuse de la broche ascendante, qui a nécessité

une reprise du montage que nous avons transformé en embrochage télescopique
centromédullaire :

En 2014, a 5 ans de recul, la protection des avant bras est devennue insufisante
ce gui a necessité une reprise du montage :

Lembrochage des deus |'avant-bras est devenu inefficace, ce qui a nécessité une reprise difficile.
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En 2016, a 7 ans de recul, nous avons changé le montage du fémur droit et des deux jambes :

A 7 ans de recul, la broche ascendante du fémur droit a migré.
Nous avons réalisé I'ablation de cette broche
Que nous avons changé par une autre broche intramédullaire

Au niveau des jambes, la protecion osseuse par les broche est devenue inificace, nous avons
réalisé un changement du montage. Nous avons réalisé la correction des incurvations par

des ostéoclasies et nous avons assuré la contension par un embrochage télescopique centro-
médullaire.

Onnoteunretardde consolidation médio diaphysaire au niveau des deuxtibias sans retentissement
clinique. Laconsolidation définitive a été obtenue 12 moisapreés.
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Résultats en novembre 2018 :

Sur le plan clinique, I'enfant utilise parfaitement ses membres supérieurs, les membres inférieurs
sont alignés, se met debout et marche avec un déambulateur.

L'évolution clinique est passée par plusieurs phases, les déformations initiales chez cet enfant
étaient incompatibles avec la vie normale. Il a été opéré plusieurs fois.

Au dernier recul cet enfant est devenu plus au moins autonome. Ces membres sont axés, Il garde
une petit taille, une bonne force musculaire etse déplace seul a la maison. Il reste dépendant
d’une tierce personne pour ces déplacements extérieurs.

Il est scolarisé et autorisé a faire de la natation.
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Sur le plan radiologique, les résultats sont parfaits, tous les os longs sont alignés
et protégés par un embrochage télescopique.

Au niveau des membres supérieurs, I'embrochage des deux os de I'avant-bras droit est devenu
inefficace. La reprise chirurgicale est différé parce qu’il n’y a aucun retentissement sur la fonction
et aussi pour permettre au patient de passer son examen de 5eme année primaire.

Pour les membres inférieurs :

@ Au niveau des fémurs, les diaphyses sont protégées malgré la croissance, les cols fémoraux
sont maintenus en valgus et les interlignes articulaires sont horizontales.

o Les tibias sont axés et protégés par un embrochage télescopique intramédullaire qui coulisse
bien au cours de la croissance.
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CAS CLINIQUE N°3

Patiente opérée en 2012 pour déformations du membre inférieur droit.

Enfant M-N a consulté a I'age de 22 mois. Elle nous a été adressée pour fractures répétées sur
images radiologiques suspectes ? (tumorale).

Linterrogatoire, I'examen clinique et le bilan radiologique nous ont permis de redresser le
diagnostic. Il s'agit d’une ostéogenese imparfaite type V de Sillence et Glorieux.

Opérée a I'age de 4 ans pour fractures répétées du membre inférieur droit, il a été réalisé un
embrochage télescopique centromédullaire par voie percutanée.
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Lenfant a été perdu de vue en consultation pendant 5 ans. Elle consulte en 2017, une deuxieme
fois pour impossibilité de marcher et déformations invalidantes du membre inférieur gauche.
Cet enfant habite dans un milieu rural, elle a présenté plusieurs fractures du membre inférieur
gauche non opérées, traitées orthopédiquement.

E -

A I'age de 08 ans, cet enfant ne marche pas, le membre inférieur droit est aligné alors que le
gauche est completement déformé avec des incurvations incompatibles avec la marche.
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Le bilan radiologique montre de face, un fémur droit qui est incurvé sur le profil, classé type Il
et des os de la jambe complétement incurvés classés type VI.

Il a été décidé de faire un embrochage télescopique du fémur et de la jambe avec ostéotomie
percutanée au sommet de la déformation fémorale et une correction a ciel ouvert des deux os de
la jambe avec une ostéotomie oblique longue pour corriger la déformation osseuse.
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Le membre inférieur gauche a été aligné aprés correction des déformations et embrochage
télescopique centromédullaire.

La radiographie post-opératoire confirme la réaxation et la contention des os du membre inférieur
gauche.
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Au dernier recul : 06 ans pour le membre inférieur droit et 01 an pour le membre inférieur
gauche, la correction est toujours maintenue et I’évolution est favorable.
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CAS CLINIQUE N°4

Enfant agé de 9 ans, scolarisé, consulte pour déformation invétérée de ses membres
inférieurs. Il se déplacait a I’école dans un fauteuil roulant et avec une marche quadripode

a domicile.




L'EMBROCHAGE TELESCOPIQUE DANS LE TRAITEMENT CHIRURGICAL
DES DEFORMATIONS ET FRACTURES DES MEMBRES
DANS L'OSTEOGENESE IMPARFAITE

Le bilan radiologique montre des déformations historiques qu’on a classé type VI
pour le fémur droit avec coxa vara induite type Ill pour le fémur gauche, type |
pour la jambe droite et type VI pour la jambe gauche.

Le bilan radiologique est parfois difficile a réalisé et a interprété. Il est nécessaire de centrer la
radiographie sur la déformation la plus importante.

Une image radiologique interprété sur une seul incidence peut erroné le diagnostic, sur la
radiographie des deux jambes de face on ne voie pas la déformation importante des 02 os de la
jambe qui apparait sur le profil.

IlIfaut disposer de clichés de face et de profil, analyser les déformations, I'état des flts diaphysaires,
des corticales et du col fémoral. Il faut chercher les solutions de continuités fraiches ou anciennes.

Au terme de cette analyse radiologique, il faut classer la déformation ce qui permet au chirurgien
de planifier I'intervention chirurgicale.
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Discussion :

L'indication opératoire se pose, nous avons décidé d’opérer le c6té droit puis dans un délai d’une
semaine, d’'opérer le c6té gauche.

Pour le fémur droit : correction a ciel ouvert de la déformation fémorale avec reperméabilisation
du fat diaphysaire, correction par translation médiale de I'extrémité proximale du fémur de la
coxa vara et embrochage centromédullaire télescopique.

Pour la jambe droite : embrochage télescopique centromédullaire percutané

Pour le fémur gauche : ostéotomie percutanée pour corriger la déformation fémorale, puis
embrochage télescopique.

Pourlajambegauche:nousavonsdécidéderéaliserunecorrectionacielouvert, reperméabilisation
du fat diaphysaire dans son tiers moyen et embrochage télescopique.

Illustration de la reperméabilisation du fGt diaphysaire lors de la chirurgie du fémur droit;
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Résultats radiologiques de la correction du membre inférieur droit (radiographie du fémur
et de la jambe droite de face et de profil avec un col fémoral en valgus témoin
de la correction de cette coxa vara).

08 jours plus tard, correction des déformations et embrochage télescopique du coté gauche
Controle scopique de l'ostéotomie percutanée et de 'embrochage fémoral.
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Radiographies des membres inférieurs au dernier recul aprés correction des déformations.
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Au dernier recul, cet enfant marche normalement en bipodale, autonome, d’ailleurs
sur la figure suivante, il pousse le fauteuil roulant de son frére qui s’est fracturé son fémur.

¢
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CAS CLINIQUE N°5

K-A agé de 2 ans nous a été adressé pour fracture répétée survenant suite a des traumatismes
bénins.

Dans les antécédents, il n’existe pas de cas familial, ’enfant a présenté des fractures répétées
survenues suite a des traumatismes minimes :

Fractures tassements vertébrales, se les platies spondylies. Elles surviennent au cours de la
croissance. Font parties des dignes diagnostics de I'ostéogenése imparfaite. :
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Fracture de l'ulna droit : les radiographies précédentes montre le développements du cal
de consolidation et des capacités de remodelage dans I’Ol.

Fracture du fémur droit traité orthopédiquement qui a bien évoluée dans le temps
avec un remodelage diaphysaire parfait.

L'examen de cet enfant retrouve :

Des sclérotiques bleues, un visage triangulaire, une hyperlaxité et une hypersudation.

Le diagnostic d’ostéogenése imparfaite est évident, il est classé type | selon SILLENCE
et GLORIEUX. Le patient est adressé en rééducation et au service de rhumatologie du CHU
Douéra pour traitement médical.
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En 2015, a I'age de 6 I’enfant a été hospitalisé pour fracture du fémur gauche, pris initialement
en charge dans un autre CHU ou il a été traité orthopédiquement :

L'analyse radiologique objective une fracture déplacée, des corticales fines sur un fémur
aligné et transparent. Classé type | selon la classification radiologique adopté dans notre
service.

Nous avons préconisé une réduction sous anesthésie générale et un embrochage
centromédullaire télescopique par voie percutanée.




L'EMBROCHAGE TELESCOPIQUE DANS LE TRAITEMENT CHIRURGICAL
DES DEFORMATIONS ET FRACTURES DES MEMBRES
DANS L'OSTEOGENESE IMPARFAITE

En 2017, a I'age de 8 ans suite a un accident sportif scolaire, I'enfant a été hospitalisé pour une
fracture du tiers distal des deux os de la jambe droite :

Nous avons préconisé une réduction sous anesthésie générale et un embrochage télescopique
centromédullaire du tibia associé a une immobilisation platrée anti rotatoire de trois

semaines.
i 4
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La consolidation ne pose pas de probleme dans la technique d’embrochage télescopique
Au dernier recul :

L'enfant est agé de 9 ans, il n’a jamais posé de problémes de croissance, scolarisé et sportif
Les résultats fonctionnels et radiologiques sont parfaits :




Chapitre VI

RECOMMENDATIONS
ET INDICATIONS

Au total, nous avons résumé notre attitude thérapeutique
vis avis des déformations et fractures des os longs
des membres comme suit :
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GDIAGNOSTIC

Le diagnostic de 'ostéogenése imparfaite est simple, fait sur un ensemble d’arguments cliniques
et radiologiques. Certes, le diagnostic est confirmé par les études génétiques qu’il ne faut pas
attendre pour entreprendre la prise en charge.

Nous adoptons la classification de SILLENCE et GLORIEUX pour identifier et classer nos patients
selon les différentes formes.

Cette classification permet une projection sur I’évolution pronostique et les résultats fonctionnels
ultérieurs chez ces patients.

Il faut discuter et clarifier toutes les espérances attendues et tous les risques encourus lors de la
chirurgie avec les parents des patients.

Il est important de sensibiliser la communauté médicale afin de poser le diagnostic dés la
naissance, voire en prénatale surtout chez les couples aux antécédents personnels ou familiaux
d’ostéogenese imparfaite.

Pour ne pas retarder la prise en charge et laisser évoluer des formes invétérées, il est nécessaire
de confier ces malades a des équipes habituées dans la prise en charge de cette pathologie.

Lexploration radiologique est importante pour le diagnostic et pour I'indication opératoire. Elle
doit se faire en collaboration entre tous les intervenants de la chaine de la prise en charge. Il est
recommandé de demander un bilan unique en présence de tous les intervenants pour minimiser
Iirradiation radiologique des patients lors de I'exploration et de la prise en charge.

On préconise la réalisation des radiographies sous la supervision d’un radiologue habitué a cette
pathologie pour obtenir des radiographies exploitables.

Y

Il est recommandé la création d’une plateforme numérique accessible a tous les praticiens
concernés par cette prise en charge pour minimiser I'exposition au rayon.

Pour le chirurgien, il faut obtenir des radiographies de bonne qualité centrées sur la déformation
la plus importante.

Dans les grandes déformations chez des patients fragiles, il serait préférable de réaliser ces clichés
au bloc opératoire pour épargner ces patients du risque de fractures iatrogenes.

Lexploration radiologique pose un véritable probleme d’irradiation, pour y remédier, il serait
souhaitable de doter les services spécialisés dans cette prise en charge par des moyens modernes
moins irradiants. Le systéme EOS pour les explorations et 'O-ARM au bloc opératoire pour la
réalisation technique.
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QANALYSE DES IMAGES ET DES MANIFESTATIONS
RADIOLOGIQUES

Il est nécessaire de disposer d’un bilan radiologique de tous les segments osseux a traiter.

Il faut identifier toutes les manifestations radiologiques : états des corticales ; la présence ou pas
de fracture ; le nombre, I'angulation et I'orientation des déformations et la perméabilité ou pas
du fat diaphysaire.

A terme, nous avons regroupé ces manifestations radiologiques en six groupes de sévérité
croissante et nous proposons la classification radiologique rapportée dans le tableau N°7 qui a un
intérét dans l'indication et la planification opératoires.

@ rriraraTiON ANESTHESIQUE
DES PATIENTS A LA CHIRURGIE

Il est nécessaire de faire un bilan préopératoire en concertation avec I'équipe d’anesthésie-
réanimation.

Il faut évaluer les risques anesthésiques et informer les parents de toutes les complications
pouvant survenir.

Réaliser des explorations fonctionnelles respiratoires (EFR) chez tous les enfants présentant
des déformations thoraciques et rachidiennes et dans toutes les formes séveres d’ostéogenese
imparfaite. Parfois cet examen n’est pas de pratique courante d’ou I'intérét d’identifier des experts
pour pouvoir faciliter I'accés des patients nécessiteux a cet examen.

Lanesthésie locorégionale est rarement indiquée comme un procédé anesthésique isolement.
Elle trouve son indication chez le patient pour lequel I'anesthésie générale est dangereuse.

Nous l'associons souvent comme complément a l'anesthésie générale dans un but antalgique
post opératoire

@ r.aniFicaTiON OPERATOIRE

La préparation du matériel ne pose aucune difficulté, il faut disposer de broches de
METAIZEAU de longueur et de diametre variable en quantité suffisante. Il est possible de les
remplacer par des broches de Kirchner.

Il faut préparer un amplificateur de brillance, le contréle radiologique est indispensable. Dans les
pays riches, cet appareil irradiant pour le chirurgien et pour le malade. L'idéale c’est de disposer
d’un O-ARM qui est moins irradiant et plus performant.

L'utilisation des broches nous offre de larges possibilités pour nous adapter en peropératoire a
toutes les situations engendrées par les manifestations osseuses.

Lanalyse des différentes manifestations sont classées en groupes. Chaque groupe radiologique
nécessite un ensemble de gestes peropératoires a réaliser au cours de I'embrochage télescopique.




La planification des gestes associés et complémentaires a 'embrochage télescopique est rapportée
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dans le tableau N°53.

TYPE

DANS L'OSTEOGENESE IMPARFAITE

Tableau N° 53 : TABLEAU RECAPITULATIF DE LA PLANIFICATION OPERATOIRE

EN FONCTION DES FORMES RADIOLOGIQUES. TYPE ANAPATH

ANAPATH

® Pas de déformations

® +/- fractures

PLANIFICATION OPERATOIRE

@ Embrochage télescopique intra médullaire
(ETIM).

® Angle de déformation < °30.

o +/- fractures.

o EIM.
@ Ostéoclasie.

® Ostéotomie percutanée.

o Déformation dans 2 plans.
® Angle de courbure principal [°50-°30].

o +/- fractures

o ETIM.
® Ostéotomie percutanée.

® Ostéotomie a ciel ouvert.

o Déformations sévéres.

® Angle de déformations >50°.

@ Fut diaphysaire obstrué dans une grande partie.

® +/- coxa vara fémorale.

o +/-fractures

v @ Déformations sévéres dans plusieurs plans. @ ETIM.
® Angle de déformation principale > °50. ® Une a plusieurs ostéotomies.
o Fut diaphysaire libre.
o +/- fractures
\ o Déformations sévéres. ® ETIM, mixte ou sous périostée
@ Angle de déformations >°50. ® Une a plusieurs ostéotomies
o Fut diaphysaire obstrué partiellement. ® Repérméabilisation du fut diaphysaire
o +/- fractures
Vi

® ETIM, mixte ou sous périostée.
® Une a plusieurs ostéotomies.
® Repérméabilisation du fut diaphysaire.

@ Correction obligatoire de la coxa vara.
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@5 inpicaTions

Nous avons réalisé des embrochages télescopiques pour tous les patients :

e Lembrochage télescopique est centromédullaire quand le f(t diaphysaire est perméable ou
perméalisable.

e U'embrochage télescopique mixte quand le f(t diaphysaire n"admet qu’une broche méme
aprés reperméabilisation du flt diaphysaire.

e Lembrochage sous périosté quand il n’y a aucune possibilité de reperméabilisation du flt
diaphysaire.

C’est une technique simple qui répond bien aux impératifs du traitement chirurgical des fractures
et déformations tout age confondu. Elle permet de contenir une fracture, de corriger une
déformation et de protéger une diaphyse au cours de la croissance.

Elle est peut invasive et moins traumatisante vis-a-vis des articulations. L'introduction des broches
par voie percutanée nous évite le traumatisme articulaire. Ceci était un inconvénient majeur et
fréquent des anciens clous télescopiques.

Actuellement, il est recommandé d’introduire dans notre pays les enclouages télescopiques
modernes surtout dans la chirurgie des membres inférieurs. Les clous télescopiques modernes
sont de moins en moins morbides.

e Avant I'age de la marche :

Ilestindiqué une surveillance armée. Le patient est rééduqué et mis sous traitement médical. Dans
le cas ou les fractures sont répétées, il est préconisé un embrochage télescopique avant la perte
des réflexes de la marche et avant I'apparition des déformations invalidantes et handicapantes.

e Apreés I'age de la marche :

Dans les formes simples et moyennes, la répétition des fractures impose I'embrochage
télescopique. Dans les formes séveres, il ne faut pas attendre la survenue des déformations pour
poser lindication.

e A I'dge de la scolarisation :

Toute fracture et déformations invalidantes doivent étre traitées, 'embrochage télescopique
étant un bon moyen de contention.

e Chez le grand enfant :

Lorsque le potentiel de croissance est faible et pour un méme résultat fonctionnel, il ne faut
pas hésiter a réaliser des enclouages classiques. Ce qui est important, c’est qu’il faut a tout prix
corriger toute déformation et traiter toute fracture, méme dans les cas les plus désespérés.

Le fait de mettre un tuteur intra-osseux donne un certain confort au patient. Ne serait-ce que
pour faciliter le nursing.
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Vis-a-vis des suites post opératoires

Les suites post opératoires ne peuvent étre de bonne qualité que si elles sont entreprises en
collaboration avec tous les intervenants de la prise en charge multidisciplinaire de I'ostéogeneése
imparfaite.

La rééducation doit étre continue, avant et aprés la chirurgie :

o Pour les membres inférieurs :

Elle est débutée des la sédation de la douleur, en associant I'anesthésie locorégionale. Cette
période est raccourcie. Elle se limite au travail de la contraction musculaire.

A partir de 3 a 4 semaines, I'immobilisation est retirée, le patient est souvent hospitalisé dans un
service de rééducation pour la réadaptation a la marche. La reprise de la marche est progressive,
elle se fait sur plusieurs phases:

- 1° phase : Le travail de la mobilisation des articulations pendant 8 a 10 jours.

-2°m¢ phase : la mise en charge progressive, le patient est protégé par des attelles postérieures
légéres. Il est mis en position debout sur un plan incliné. La pente d’inclinaison est augmentée
progressivement jusqu’a verticalisation du patient.

- 3*™ phase : la phase de déambulation, elle se fait sous protection d’attelle postérieure, le
patient reprend la marche entre deux barres paralléles, au départ assisté puis seul.

- 4°™ phase : phase de reprise de la marche progressive, la consolidation est de bonne qualité,
la marche est autorisée progressivement, avec un déambulateur au départ, sous couvert de
béquilles progressivement jusqu’a autonomie.

e Pour les membres supérieurs :

La rééducation n’est pas aussi importante pour les membres supérieurs. Les acquisitions
physiologiques sont rétablies dés que la consolidation est acquise. Néanmoins, le travail
musculaire, la mobilisation, I'apprentissage d’utilisation des déambulateurs et les béquilles sont
nécessaires. Le plus important est de libérer les malades de toute immobilisation prolongée au-
dela de trois semaines.

Vis-a-vis du traitement médical :

Les preuves de l'efficacité du traitement médical sont indiscutables. Leffet du traitement
médical sur la consolidation est un sujet controversé. Ce qui est sr, c’est qu’il faut traiter les
enfants malades pour améliorer leur qualité de vie.

Nous préconisons :

e De mettre les malades sous traitement médical dés que leur age et les conditions requises
sont réunis. Les résultats osseux obtenus nous permettent d’intervenir sur des os de meilleure
qualité.

e La programmation de la chirurgie est faite dans un intervalle de sécurité. Cet intervalle se
situe entre six semaines apres la derniére prise de BP et la reprise des cures médicales est
autorisée huit semaines apres la chirurgie.
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Vis-a-vis de la réintégration sociale :

Les enfants atteints d’ostéogenese imparfaite ne sont pas des enfants « a mettre dans
du coton ». A la petite enfance, il faut les associer a toutes les activités pouvant contribuer a
I'acquisition des réflexes physiologiques, il faut les mettre en contact avec d’autres enfants pour
le développement cognitif.

Une fois le traitement médical entrepris, ces enfants sont introduits dans la société. La scolarisation
est entreprise dés I'age légal. Il faut les faire participer aux activités sportives sans danger, les
inscrire en piscine seul ou assisté.

Dans les formes bénignes et modérées, il est intéressant de les faire participer au sport collectif.

Il faut sensibiliser les autorités publiques pour protéger les droits de ces enfants. Ces enfants
doivent jouir du droit de la scolarisation sans en étre exclu et du droit d’accéder aux soins sans
aucune contrainte.

Il faut sensibiliser les autorités sanitaires a :

@ Recenser toute la population des enfants atteint d’ostéogenése imparfaite.

e Créer des centres de prise en charge pluridisciplinaire répartis équitablement sur tout le
territoire national.

o Améliorer les conditions humaines et matérielles pour assurer une prise en charge modele
de ces enfants.

e Assurer une formation continue de la communauté médicale et inciter les professionnels de
la santé a s’intéresser a cette pathologie orpheline.

La prise en charge pluridisciplinaire associant pédiatre, rhumatologue, rééducateur, psychologue,
médecin anesthésie- réanimateur, orthopédiste, parents et société est la seule garantie d’une
prise en charge modele des enfants atteint d’ostéogenese imparfaite. 'embrochage télescopique
ne peut étre efficace que si c’est entrepris dans ce cadre pluridisciplinaire.




Chapitre VII

CONCLUSION
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, ostéogenese imparfaite est un probléme de santé publique en
Algérie, de diagnostic et de prise en charge qui est le plus souvent
tardive chez nous.

La demande chirurgicale se fait vers I'age de la scolarité et au début de la
puberté chez les filles. Ce retard de prise en charge est une preuve de la
méconnaissance de cette pathologie.

La prise en charge pluridisciplinaire est presque défaillante. Il n’y a aucun
circuit modele en Algérie.

Le traitement a I'heure actuelle n’est que palliatif, il faut proposer des
mesures permettant de traiter les patients au cas par cas.

La chirurgie dans l'ostéogenese imparfaite n’est pas une chirurgie
correctrice d’une anomalie isolée, il s’agit d’une prise en charge a long
terme d’'un jeune patient en pleine croissance.

Le chirurgien doit s’inscrire dans la séquence suivante :

@ Acceptation de la maladie : comprendre et recommander des principes
de prise en charge aux patients et a leurs familles.

@ Prise en charge multidisciplinaire.
@ Traitement médical.
@ Rééducation.

Acquérir l'autonomie est le but principal de la prise en charge de ces
patients car de cette autonomie dépendra son insertion sociale.

Les déformations osseuses dans l'ostéogenése imparfaite sont secondaires
a lamalléabilité des os qui n‘arrivent pas en grandissant a étirer les muscles
et les tissus adjacents.

La technique d’embrochage télescopique ou coulissant est simple et
efficace, ne nécessitant que des moyens disponibles dans tous les blocs de
chirurgie orthopédique.
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Il faut juste disposer de :

@ Une équipe chirurgicale

@ Une salle opératoire

@ Des broches pour la stabilisation
@ Une poignée américaine

@ Un coupe et tord broches

@ Un amplificateur de brillance

Cettetechnique simple, peu onéreuse et aux complications gérables répond
bien aux exigences de la prise en charge de l'ostéogenese imparfaite et
aux doléances des parents.

C’est une technique qui peut étre développée et généralisée pour répondre
a la demande des patients et de leurs parents et qui reste importante dans
notre contexte sanitaire.

La radiologie et les moyens d’ostéosynthése actuels ne cessent de se
développer et d’améliorer le pronostic vital et fonctionnel de cette
population qui était autrefois morbide.

La prise en charge de cette pathologie doit impliquée les autorités
publiques par la création de structures multidisciplinaires nécessaire pour
couvrir 'ensemble du territoire national.

Il faut mettre a la disposition des professionnels de la santé les moyens
modernes nécessaires pour améliorer les conditions de prise en charge
de cette pathologie.




Chapitre VIII

ANNEXES




£L"EMBROCHAGE TELESCOPIQUE DANS LE TRAITEMENT CHIRURGICAL
DES DEFORMATIONS ET FRACTURES DES MEMBRES

DANS L'OSTEOGENESE IMPARFAITE

Annexe 1

LISTE DES ABREVIATIONS

e Ol : Ostéogénese imparfaite.
e BP : Bisphosphonates.

o AMM : Autorisation de mise
sur le marché

e ETC : Embrochage télescopique
centromédullaire

e CC : Cartilage de Croissance.

o LCR : Liquide céphalorachidien

e Clou B-D : Clou de Bailey et Dubow
e Clou F-D : Clou de Fassier et Duval

e EFR : Exploration de la fonction
respiratoire

e EOS : Systeme d’imagerie médicale
permettant I'acquisition simultanée
de deux images radiographiques, face
et profil, en limitant la dose de rayons
X absorbée par le patient.

e DMO : Densitométrie osseuse
e PCR : Polymérase chaine reaction.

e AG : anésthésie génerale

e BMP : Bone morphogenetic protein.
e PSD : Pseudarthrose

e HD : Humérus droit.

e HG : Humérus gauche.

e AVBD : Avant-bras droit.

e AVBG : Avant-bras gauche.
e FD : Fémur droit.

e FG : Fémur gauche.

e JD : Jambe droite.

e JG: Jambe gauche.

e P : Test chi-deux.

¢ IC : Indice de confiance.

e Ca : calcium

e Mg : Milligramme

e Kg : kilogramme

e CHU : Centre hospitalo-universitaire
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Annexe 2

FICHE D’'EVALUATION

‘ ETAT CIVIL

N°D oo NOM & Prénom ..., SeXe & .

Origine : ... Age a I’hospitalisation (1 chirurgie) : ..., _

@ ~tco

2.1- Personnels

@ ABE dIaBNOSTIC © . e
o Agedudébutde prise €N Charge & ...
o Nombre de fractures avant chirurgie t...................
© 51880 dES fraCtures & ...

Humérus: ... 02 osavant-bras: ... fémurs: . 02o0sjambes: ...

o Marche
Oui O Non O se déplace su fauteuil o se déplace allongé o
ABE S PIEIMIBT PAS & oo

Marche conservée: Oui O Non O

o Traitement médical :

Ouio Nono /duré:...... Protocol : ..o lieu de la prise en charge :
@ ATCD chirurgicaux Ouio Non O
Pour fracture O pour déformation O

Segment osseux humérus Radius-ulna 02 os jambe

Type ostéosynthese
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e Pathologies associées :

Ouio Nono  type: CAT
@ Scolarisation : Oui o Non O age de la scolarisation ...
o Activité sportive : Oui O Non O BV P & o

2.2- Familiaux
o Age des parents : Pere : Mere: _Consanguinité : ...

o Cas similaire : Pere:. ... Meére ;... fratrie: ... autre :

‘ EXAMEN PHYSIQUE

POIAS & e Taille o
e Motif de consultation :

Fracture O déformation O fracture sur déformation o
e Evaluation de la douleur :

Pas de douleur o douleur modérée O trés douloureux o
Cause de la douleur :

e Evaluation de I'appréhension : minime — importante

@ EVALUATION FONCTIONNELLE :

Evaluation des gestes usuels membre supérieur avant chirurgie

) toilette:  possible O impossible O
) coiffe : possible O impossible O
» habillage : possible O impossible O
b écriture:  possible O impossible O
) utilisation tuteur externe :  béquille O déambulateur o fauteuil roulant o

Evaluation de la marche :

» marche normale

» marche avec tierce personne
» ne marche pas / allongé
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« Score de BLECK »

0- malade couché ou utilise une chaise roulante

1- marche avec aide mais non fonctionnellement mobile
2- marche a la maison avec ou sans aide

3- marche de courte distance avec ou sans aide

4- marche seul

Classification de SILENCE et GLORIEUX

Classe signes MEIET[S
Ol type | - Fr suite a un traumatisme minime
- Sclérotique bleutée
F. Bénigne - Malformation minime des os long

- Taille normale ou quasi-normale
- Possibilité de dentinogénése imparfaite

Ol type - Frintra utérine
- Chapelet costal
F. létale - Sclérotique bleutée

- Fémur large et court
- Détresse respiratoire
- Décés pendant la période périnatale

Ol type llI - Fr fréquentes suite a des traumatismes minimes
- Sclérotique de couleur variable

F. grave - Taille extrémement petite
- Grave malformation des membres
- Scoliose

- Facies triangulaire
- Dentinogénese fréquente

Ol type IV - Fr par suite de traumatisme minime
- Sclérotique de couleur variable
F.modérée - Taille modérée et des membres petits
- Malformation modéré des membres
- Scoliose

- Possibilité de dentinogénése imparfaite

Ol type V - Fr suite a des traumatismes minimes

- Sclérotique blanche

- Calcification de la membrane interosseuse de |'avant-bras et de la jambe

- Bande métaphysaire dense sous la plaque de croissance

- Callogenése hypertrophique par suite de Fr ou de batonnets intra médullaire
- Absence de dentinogénése

Ol type VI - Fr suite a des traumatismes bénins

- Sclérotique blanche

- Elévation modérée du taux de phosphatases alcalines

- Stries de LOOSER (pseudo-fractures) visible a la radiographie
- Absence d’os Wolmiens

- Plus absence de rachitisme

Ol type VII - Fr par suite de traumatisme bénins

- Sclérotique blanche

- Absence de dentinogénése

- Coxa vara

- Rhizomélie (briéveté des racines des membres supérieurs et inférieurs).
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‘ RADIOLOGIE

Les criteres d’analyse radiologique sont résumés dans la classification suivante et détaillés dans
le tableau si aprés.

Classification radiologique proposée

Type | : pas de déformations avec ou sans fracture

Type Il : Déformation simple, angle de courbure inférieure a 30°dans un seul plan de I'espace,
avec ou sans fracture.

Type lll : Déformations modérées, dans deux plans de I'espace. Angle de courbure principale
entre 30°-50°. Avec ou sans fracture

Type IV : Déformation sévére dans plusieurs plans de I'espace, angle de courbure principale > a
50°, fut diaphysaire libre. Avec ou sans fracture.

Type V : Déformation sévere dans plusieurs plans de I'espace, angle de courbure principale > a
50°, fut diaphysaire obstrué partiellement. Avec ou sans fracture

Type VI : Déformation sévere dans plusieurs plans de I'espace, angle de courbure principale> a

50°, fut diaphysaire complétement obstrué, diaphyse fine en lame de sabre, + /- coxa vara. Avec
ou sans fracture

type HD HG AVB-D AVB-G FD FG JD JG

Particularités radiologiques

e Calcification de la membrane interosseuse de I'avant-bras ou de la jambe :
Oui O non O Siege

e Cal hypertrophique

Oui O non O Siege

e Bande métaphysaire danse sous la plaque de croissance

Oui O non O siege
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‘ TRAITEMENT CHIRURGICAL

o Type d’'embrochage
Type HD HG AVB-D  AVB-G FD FG D JG
ETCM
ETSP
ETM

ETCM : embrochage télescopique centromédullaire, ETSP : embrochage télescopique sous périosté,
ETM : embrochage télescopique mixte

o Type d’ostéotomie

Type HD HG AVB-D AVB-G FD FG D JG

Ostéoclasie

Ostéotomie percutanée

Une ostéotomie

Deux ostéotomies

Plusieurs ostéotmie

Isolement d’un fragment
intermédiaure

o Gestes associés

Geste HD HG AVB-D AVB-G FD FG D JG

Raccourcissement

Reperméabilisation médullaire

Coxa vara :

Oui O non O coté : droite O gauche O
e Technique de correction

- Ostéotomie de soustraction externe O

- Translation médiale de région sous trochantérienne O
- Ostéotomie de soustraction catherinette i




£Z’EMBROCHAGE TELESCOPIQUE DANS LE TRAITEMENT CHIRURGICAL
DES DEFORMATIONS ET FRACTURES DES MEMBRES
DANS L'OSTEOGENESE IMPARFAITE

SOINS POSTES OPERATOIRES

o Taille post opératoire :

o Immobilisation :

Coté (o]1]} Type Duré Non
Membre sup Droit
gauche
Membre inf Droit
gauche
e Antibiotique : oui O non O duré
e Antalgie : oui O non O duré
e Anti inflammatoires : ouiO non o duré

e Changement de pansement et ablation de redon :

Coté Duré du drainage Duré du ler pansement
Membre sup Droit
gauche
Membre inf Droit
gauche
@ Rééducation : Ouio Nono délai de début : duré de prise en charge :
@ Reprise du traitement médical : Ouio Nono

a. délai de reprise des cures médicale apres chirurgie :
b. type de médicament :
c. nombre de cure apreés chirurgie :
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EVALUATION AU DERNIER RECUL

Durée su suivie : / Age du patient du patient :

‘ EVALUATIONS CLINIQUE ET FONCTIONNELLE

a. Taille :
b. Douleur :
Score« EVS»:0 -1 -2

Cause de la douleur :

c. lappréhension : minime O importante O
d. Fractures postopératoire :

Oui O non o nombre : avec déplacement o sans déplacement O
Causes :

Si post traumatique, type du traumatisme : bénin o violent O

e. Evaluation fonctionnelle des membres sup :

o toilette : possible O impossible O
e coiffe : possible O impossible O
e habillage : possible O impossiblen
@ écriture : possible O impossible O

f. Evaluation fonctionnelle des membres inférieurs « score de BLECK »
0- malade couché ou utilise une chaise roulante

1- marche avec aide mais non fonctionnellement mobile

2- marche a la maison avec ou sans aide

3- marche de courte distance avec ou sans aide

4- marche seul
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g. mobilité articulaire :

Articulation Epaule Coude Prono-Supination  Poignet Hanche Genou Cheville
Mobilité D G D G D G D G D G D G D G
bonne
moyenne
Raide

Si déficit préciser :
. EVALUATION RADIOLOGIQUE

a- La consolidation

Délais Humérus Radius Ulna Fémur Tibia

Apparition du cal primaire droit | gauche | droit | gauche | droit | gauche | droit | gauche | droit | gauche

Cal cortical

Cal de consolidation

b- Coulissement ou télescopage des broches

Pourcentage Humérus Radius Ulna Fémur Tibia

1° année

2°™ année

Au dernier recul
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. COMPLICATIONS

Complications Siege Délais de survenu

Hématome

Désunion cutané

Sepsis

Sailli des broches

Migration intra osseuse des broches

Cassure de broches

Retard de consolidation

Pseudarthrose

Fragment intermédiaire séquestré

Epiphysiodése

Totale des complications

a- Déformations résiduelles

Siége HD HG AVB-D AVB-G FD FG D JG

Type de la déformation

b- Reprise ou changement des broches

Humérus

Coté Droit gauche droit gauche droit | gauche | droit | gauche | droit | gauche

Nombre de fois

Délais de reprise

Causes
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@ LA scoiarisaTion

Age de la scolarisation :

Reprise de la scolarité : Ouio Non O Causes

@ vUACTIVITE SPORTIVE

Pratique de l'activité sportive : Oui O Non O

Type d’activité :

@ cvaLuaTion EcONOMIQUE
DE LA PRISE EN CHARGE CHIRURGICALE

o Nombre de jours d’hospitalisation :
o Nombre de broches utilisées :

o Nombre d’opérations subit :

@ Sommes totale dépensée :

Nombre de jours d’hospitalisations x 100,00DA + nombres de broches x 2000,00DA + nombre
d’opération x 12000,00DA
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Abstract

Introduction : osteogenesis imperfecta is a genetic disease that primarily affects bones
and causes extreme fragillity. Most prominent signs are fractures due to low traumatism
and long bones bowing provinding severe deformities. Many patients remains insufficient
care because this pathology is still poorly known in Algeria. The osteosynthesis originally
described by METAIZEAU in 1987 using (sliding racking) rods

Objective : The aim of the present study was to find the benefit of this technic and
adaptit to our health context.

Methodes : this study enrolled 61 patients operated on totaling 246 surgeries
(slidingraking) : 193 intramedullar telescopic (rods/ nail), 31 telescopic (joint stitches) and
22 (periostal telescopic nail) according to deformation’s severity, with recanalisation of
dyaphyseal shaft whe nnecessary. Coxa vara correction was applied systematically.

We used an imaging classification according on areal bone mineral density.

Results : the main management’s motif was deformities, mostly girls on early chilhood
or adolescence. The outcomes data were satifactory : regression on pain scale, reducing
incidence of the fracture rate after surgery), improvement of gross motor function of
upper and lower limb, and ability of ambulation : 22% children who were preoperatively
dependant on the wheelchair with BLECK score= 0 are now able to walkwith a BLECK score
increased to 9.83% posoperatively. There was no impact on growth.

Most studies report the efficacy and safety of different types of rodding methods for
children with Ol. This technic involves similar complications than literature, rods migration
is the mostcommon complication (24.80%), follow-up of pseudarthrosis (2.03%), sepsis is
rare.

The non-extending rods meaning a good slinding, needed replacing on 14.23% of patients,
including 88.45% within 2 years at least after first surgery.

Conclusion : telescopic or (sliding racking) is a simple and inexpensive technic to manage
long bone’s fractures and deformities for children with Ol. Different approaches can be
used to adapt the most appropriate rods accordind imaging classification (intramedullary,
mixed, periostal). The main inconvenient is the irradiation of both children and surgeons,
indeed, it is a radiological surgery. The use of this innovative surgical procedure does
involves meticulous technique and experience to ensure proper results. It is important
to notify that the role of : medical and orthopedic treatement, physical activity including
pediatrician, rheumatologist, physiotherapist, psychologist, and parents is important.

Keywords : osteogenesis imperfecta ; telescopic or sliding racking ;
intra medullary telescopic racking ; bone deformation.
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Résumé

Introduction : Uostéogenése imparfaite est une pathologie peu connue en Algérie, sa prise en charge
reste tres insuffisante. De nombreux patients restent encore sans prise en charge. Cette pathologie
est caractérisée par une fragilité osseuse pourvoyeuse de fractures répétées et de déformations
des membres. Lembrochage coulissant introduit par Métezeau en 1987 dans l'arsenal chirurgical
est un moyen d’ostéosynthese palliatif. Cette technique est utilisée pour améliorer le pronostic
fonctionnel des enfants atteints d’ostéogenese imparfaite.

Objectifs : Le but de notre travail est d’évaluer cette technique et 'adapter a notre contexte sanitaire.

Matériels et méthodes : Notre série comporte 61 patients. Nous avons réalisé 246 embrochages
coulissants selon trois variantes : 193 embrochages télescopiques centromédullaires, 31
embrochages télescopiques mixtes et 22 embrochages télescopiques sous périostés. Les techniques
de correction des déformations étaient fonction de leurs degrés de sévérité. La reperméabilisation
du fat diaphysaire était fonction de son importance. Les coxa vara fémorales étaient corrigées
systématiquement. L'indication opératoire a été posée en fonction des manifestations osseuses
résumées dans une proposition de classification radiologique.

Résultats : La provenance des patients était nationale, le motif de prise en charge le plus fréquent
était la déformation, la demande chirurgicale était importante a I'age préscolaire et al’age de
I'adolescence chez lesfilles. Les résultats post opératoires sont tres satisfaisants. Nous avons constaté
une régression de la douleur, 'appréhension au risque de survenue de fracture a nettement diminué
apres la chirurgie, aucun arrét de croissance n’a été constaté. Tous les patients ont amélioré leurs
fonctions aussi bien aux membres supérieurs ainsi qu’aux membres inférieurs. La déambulation a
connu un gain considérable : le pourcentage d’enfants non marchants avant la chirurgie était de
22 % avec un score de BLEK =0,est passé a 9,83% apres la prise en charge chirurgicale. Sur le plan
radiologique, le coulissement des broches était normal dans tous les cas, la protection osseuse a
été assurée chez tous les patients. Nous avons constaté quelques déformations résiduelles a type de
rotation latérale au niveau des fémurs et cubitus varus au niveau de I’lhumérus sans retentissement
invalidant.

Les complications de cette technique ne sont pas plus fréquentes que celles de la littérature. La
migration intra et extra osseuse des broches est la complication la plus fréquente, elle représente
24,80% des complications. Le sepsis est rare. Les cas de pseudarthrose représentent2,03%.

Au cours du suivi, nous avons procédé au changement des broches chez 14,23% de nos patients
dont 88,48% apres au moins 12 mois d’évolution. Le changement des broches a été nécessaire
apres la fin de leurs protections. Cette perte de protection témoigne d’un bon coulissement de ces
derniéres au cours de la croissance osseuse.

Conclusion : embrochage télescopique ou coulissant est une technique tres intéressante dans la
prise en charge des fractures et déformations des os longs dans l'ostéogenése imparfaite. C’est
une technique simple et peu colteuse. Les différentes variantes de cette technique permettent
au chirurgien d’adapter le montage le plus adéquat aux déformations et manifestations osseuses.
Lanalyse radiologique permet de prévoir I'indication du type d’embrochage (centromédullaire,
mixte ou sous périosté) et tous les gestes associés nécessaires pour corriger les déformations ou
contenir une fracture. On peut lui reprocher comme inconvénient l'irradiation du patient et du
chirurgien au cours de sa réalisation, il s’agit d’'une intervention radio chirurgicale. Les particularités
de cette technique lui ont permis d’arracher une place importante dans les moyens modernes
utilisés dans cette chirurgie. Le résultat de toute méthode chirurgicale ne dépend pas que de la
maitrise technique, mais de son encadrement par une prise en charge multidisciplinaire associant
: pédiatre, rhumatologue, rééducateur, kinésithérapeute, psychologue, parents de malades et la
société pour ne citer que ceux-la.

Mots clefs : ostéogenése imparfaite. Embrochage télescopique ou coulissant ; embrochage
télescopique centromédullaire, mixte et sous périosté.
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