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Fentes labiomaxillaires

et palatines

Marie-Thérese Boon, sage-femme, CHUV, lausanne

Mémoire présenté en vue de |'obtention de I'aftestation d'Université d'échogra-
phie obstétricale, centre médico-chirurgical et obstétrical de la sécurité sociale &

Schiltigheim.

INTRODUCTION
les termes de fentes labiomaxillaires et
palatines sont des termes qui rempla-
cent avjourd'hui généralement ceux
de «bec-de-ligvre» pour les fentes uni-
latérales et de «gueule-de-loup» pour
les fentes bilatérales totales.
la recherche systématique en échogra-
phie de ces fentes est assez récente,
bien que les premiers articles publigs &
ce sujet datent du début des années
1980.
Clest gréce aux progres techniques, &
I'amélioration constante de la résolu-
tion des appareils échographiques
que le diagnostic anténatal d’une telle
malformation peut étre posé par un
examinateur attentif et expérimenté;
celui-ci répétera I'examen échographi-
que, comme il se doit devant toute sus-
picion de malformation.

les buts d’une telle recherche sont trés

importants: il ne s‘agit pas d‘avorter le

foetus porteur d'une fente isolée qui,
actuellement est chirurgicalement cura-
ble, mais comme on le verra plus loin:

— de rechercher une anomalie chro-
mosomique ou un syndrome poly-
malformatif, dont la fente peut étre le
signe d'appel et dont la découverte
peut transformer le pronostic de la
grossesse ainsi que la conduite mé-
dicale;

— d'organiser, une fois le bilan foetal
terminé, |'accueil médical et chirurgi-
cal de cet enfant dés sa naissance;

— d'assurer |'accompagnement  psy-
chologique de la famille et de I'en-
tourage de ce bébé.

Ces deux derniers éléments sont d’une

grande importance pour |‘avenir de cet

enfant.

PRESENTATION DU CAS
Madame M.-C.D., 2g- 1 pde 24 ans,
est en bonne santé; I'anamnése fami-
liale ne réveéle aucune malformation.

Grossesse actuelle

DR 12.05.88 - TP 22.02.89

Plusieurs échographies sont pratiquées
dans un hépital de zone, & 8, 14 et 19
semaines, sans particularité. A 32 se-
maines, suite & |'échographie de sur-
veillance de la croissance foetale prati-
quée dans le méme hépital de zone,
une anomalie rénale gauche, proba-
ble, est mise en évidence par le méde-
cin, raison pour laquelle il nous adresse
cette patiente pour confirmation d’une
pathologie rénale et non digestive.
Madame M.-C. D. arrive dans notre
unité d’échographie le 05.01.89, & 34
semaines.

Examen échographique

- le plancenta est postérieur fundique,
de 4,5 cm d’épaisseur, avec un
grande I, selon classification de
Grannum;

— la quantité de liquide amniotique est
normale;

Photo 1 Rein droit

CHUV MATERNITE
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— la biométrie foetale est normale au
percentil 50;

— U'examen morphologique révele un
foetus de sexe masculin, présentant
un rein droit normal et un rein gauche
agrandi, avec plusieurs masses kysti-
ques (voir photo 1). les mouvements
foetaux sont bons; il y a des mouve-
ments diaphragmatiques. les mem-
bres paraissent normaux, bien qu'il
subsiste un doute quant & une poly-
dactylie. Au niveau de la face, nous
découvrons une fente labiomaxillaire
avec suspicion d’une fente palatine
associée (voir photo 2). le foetus a
des mouvements de déglutition et on
le voit clairement mettre sa langue
dans cette fente béante.

De ce fait, il est alors pratiqué une

amniocentése pour rechercher une

aberration chromosomique.

Caryotype: 46, XY avec mise en évi-

dence d'une translocation 4/7.

Accouchement

Jérémie est né le 31.01.89 avec un
poids de 2’880 gr. et une taille de 47,5
cm. Il présente une fente labiomaxillai-
re et palatine bilatérale compléte.

Evolution

L'évolution néonatale est satisfaisante.
L'alimentation, dans un premier temps
se fait par gavage, puis per os, a l'aide
d’'une plaque palatine. Une premigre
intervention sur le palais dur est prévue
lorsque I'enfant aura 3 mois.

Rein gauche
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ATERNITE

Photo 2: Fente

les examens du systéme urinaire réve-
lent un rein droit normal et un dysplasie
kystique du rein gauche qui va nécessi-
ter une néphrectomie.

GENERALITES

Etiologie

les fentes labiomaxillaires et palatines
sont des malformations plus ou moins
complétes se constituant entre la 4&me
et la 12&me semaine de vie intra-utéri-
ne. Elles résultent de perturbations
dans le processus de soudure des

1011 LAUSANNE
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Photo 3: Jérémie & la naissance

bourgeons frontal, nasal et maxillaire
supérieur. Certaines sont héritées com-
me caractére mendélien dominant ré-
cessif, d'autres sont le fait d‘anomalies
chromosomiques, en particulier les tri-
somies 13 et 18; enfin, d'autres appa-
raissent dans les sydromes polymalfor-
matifs ne correspondant pas & une en-
tité définie.

Dans notre unité d'échographie, nous
avons eu |'occasion de rechercher par-
ticulierement ces fentes dans différen-
tes situations.

Origine héréditaire:

Mme J.M. présente elle-méme une
fente unilatérale et est inquigte pour
son bébé. En sachant que le risque de
récurrence est de 3%, nous recher-
chons une telle malformation. Gréce &
une bonne présentation du foetus, il est
aisé de rassurer cette patiente car au-
cune anomalie n'est visible.

Origine chromosomique:
L'anamnése familiale de Mme M.-J. G.
révéle plusieurs cas de syndrome oto-
palatino-digital, ce qui nous fait re-
chercher les anomalies possibles liées
& ce syndrome. Aprés plusieurs écho-
graphies, nous avons pu certifier |'in-
curvation des os longs et un rétrogna-
thisme important, mais aucune fente
n'était décelable (voir photos 4 et 5).
Pourtant ce foetus présentait une fente
palatine postérieure isolée.

Origine tératogéne:

Dans cefte catégorie & risque, nous
n‘avons eu aucune patiente. Cepen-
dant, dans le service de néonatologie
du CHUYV, un enfant a été hospitalisé; il
présentait un syndrome polymalforma-
tif avec une fente labiomaxillaire et pa-
latine bilatérale, consécutif & des bri-
des amniotiques.

Syndromes malformatifs comprenant und fente faciale

Mendéliens ~ Chromosomiques Tératogénes  Totaux
Fente labiale lat.
+/— fente palatine 52 20 3 75
Fente palatine isolée 67 14 2 83
Fente labiale médiane
+/- palatine 14 1 - 15
Autre fente faciale 4 - - 4
Totaux 137 35 5 177

(D'apres S. Aymé, Gendiag et Possum)
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Fréquence

Dans son ensemble (fentes labiomaxil-
laires et palatines), cette malformation
touche 1 & 2 pour mille des naissances.
Elle est variable selon le sexe du nou-
veau-né. On retrouve plus de fentes la-
biomaxillaires isolées ou associées
chez les garcons que chez les filles ov,
par contre, la division palatine isolée
est plus fréquente.

Dans la prévalence de ces malforma-
tions, on observe des variations ethni-
ques et géographiques importantes. En
France, & Paris, elle est de 1,18 %o; &
Strasbourg de 1,39 %00 (1988); au Ja-
pon de 1,7 %w (1975); en Suisse de
1,15 %00 (1981). En Amérique, chez les
Noirs, elle atteint 0,41 %00, donc plus
rare que dans la population blanche
vivant dans la méme région, ou elle at-
teint 1,34 %oo.

D'autre part, il semble que les varia-
tions saisonniéres jouent aussi un réle
dans I'incidence des naissances d'en-
fants présentant une fente, mais ce ne
sont que des constatations. la périodi-
cité dans la survenue de ces malforma-
tions se serait remarquée surtout au
prinfemps, mois de mars, avril et mai,
ainsi qu'en automne au mois de sep-
tembre.

Pour ce qui est du risque de récurrence,
il est évalué & 3 % chez les parents du
ler degré (enfants) et de 0,5 % chez
les parents du second degré (neveux,
petits-enfants).

ECHOGRAPHIE DE

LA FACE

L'étude de la face, dans I'examen sy-
stématique pratiqué & 20 semaines de
grossesse, devient habituelle. Cette
période est la meilleure pour un bilan
morphologique foetal complet, car ce-
lui-ci est mobile et la quantité de liqui-
de amniotique est assez abondante &
ce stade, ce qui permet une bonne
évaluation.

Pour mettre la face en évidence, il est
nécessaire d'effectuer plusieurs plans
de coupe, face et profil. On peut ainsi
en étudier la morphologie et les mou-
vements.

les coupes du profil foetal permettent
d'apprécier les formes du visage, la
courbure du front et celle du nez, ainsi
que 'aspect des levres, de la langue et
du menton. Une coupe paralléle au vi-
sage, en passant par la pointe du nez
et le menton, permet d'analyser les no-
rines et les lévres. Alors que par une

coupe plus postérieure, on peut étudier
la langue et le palais.

les coupes horizontales au niveau des
yeux permettent de visualiser les orbi-
tes et les cristallins, de pratiquer des
mensurations de distance inter-orbitai-
re. En placant le faisceau ultrasonore
de face, plus bas sur le visage, on peut
mettre en évidence les narines et la
bouche.

Des mouvements d’ouverture et de fer-
meture des paupiéres peuvent étre ob-
servés; de plus des mouvements de dé-
glutition, de succion, des baillements
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et le déplacement de la langue son dé-
celables.

Aspects normaux

Les orbites: ils se présentent comme
2 anneaux anéchogenes, symétriques
de part et d‘autre des ailes du nez.

Le nez: apparait de face comme un ftri-
angle avec 2 pefites zones anéchogénes
& sa base, correspondant aux narines.
Les lévres: de face, elles se présentent
comme 2 croissants situés sous le nez
et sont bien visibles lorsque la bouche
est ouverte.
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La langue: zone échogéne dans la ca-
vité buccale; est repérable surtout en
mouvement.

Le menton: il est essentiellement visible
sur les coupes de profil.

Aspects des fentes

— Fente uvnilatérale:

Le profil peut sembler tout & fait normal.
C'est sur une coupe de face que l'on

Photo é: les orbites

11
DATE: 85

MODE: 2

observe un défect au niveau de la lévre
supérieure. Elle ne se présente plus
sous la forme d’un croissant, mais sem-
ble se terminer & |'intérieur de la na-
rine.
— Fente bilatérale

+/- palatine:
le profil donne |'impression d'un nez
«crochu». le diagnostic peut se confir-
mer par des coupes de face oU |'on ob-
serve un bourgeon médian et un défect
au niveau des l&vres (voir photos).
— Fente palatine isolée:
C'est la plus difficile & repérer car les
|&vres sont intactes. Autant la fente la-
biale recherchée au bon ferme est faci-
lement repérable, autant la fente pala-
tine isolée pose un probleme beau-
coup plus complexe.

TRAITEMENT
le traitement et ses résultats se sont beau-
coup améliorés ces derniéres années

gréce & des équipes médicales bien

entrafnées. la prise en charge de ces

enfants a plusieurs buts:

— rétablir les formes (I&vres, maxillaire
supérieur, nez, palais, dents)

— retrouver les fonctions (manger,
boire, avaler, respirer, parler)

— éviter les complications (ofites, sur-
dité, problémes dentaires)

— prise en charge psychologique.

le plan de traitement comporte diver-

ses éfapes pour atteindre ces buts; il

MATERNITE

Photo 7: Visage de face

CHUV
v
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varie selon les équipes. Ce sera sur
plusieurs années que des cures chirur-
gicales permettront une reconstruction
esthétique et fonctionnelle.

CONCLUSION

Méme si les fentes labiomaxillaires et
palatines sont rares, il est important de
pouvoir les dépister échographique-
ment relativement 16t pendant la
grossesse. Car, qu'elles fassent partie
d’un syndrome malformatif ou qu’elles

10.03m88
M2 16.04 .52

E3. TS

Photo 8: Visage de profil

27 .04=89
M2 15.46.49

F3.7%
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HUYV MATERNITE 1011 LAUSAN
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Photo 9: Profil

soient associées & une anomalie chro-
mosomique, on sera encore en mesure
de proposer une inferruption de la
grossesse (20 semaines). En cas d‘ano-
malie isolée, une prise en charge pré-
natale doit étre envisagée.

Il n'en reste pas moins que c'est un choc
énorme pour la mére d'‘apprendre |'exis-
tence d’une pareille malformation.
Aussi, une mise en confact avec |'équi-
pe médicale (pédiatre, chirurgien, gé-
néticien) sera nécessaire pour prépa-
rer la famille & la naissance et & 'avenir
de cet enfant.

l'équipe obstétricale, prévenue, pour-
ra calmement et avec compréhension
accompagner les parents pendant
I'accouchement.

la programmation de la prise en char-
ge du bébé étant assurée par I'équipe
de néonatologie, il est indispensable
que cette derniére en soit informée.
Ainsi, I'accueil du nouveau-né se fera
dans des conditions optimales.
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Photo 10: Face
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