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I.  Introduction : 

Les  fentes  labio-maxillo-palatines  (LMP)  font  partie  des malformations crânio-

faciales congénitales les plus  fréquentes et qui  r®sultent  dôune  absence  ou  

insuffisance de  fusion  de  la  lèvre  supérieure,  du  rebord  alvéolaire  du  maxillaire,  

du palais  osseux  et  du  voile  du  palais.   

Ces  fentes  peuvent  concerner  la  lèvre,  la mâchoire ou le palais de manière isolée 

ou associée, être  complètes  ou  incomplètes,  et  unilatérales  ou  bilatérales.  

La  fente  unilatérale  complète est  la  plus  fréquente. 

Rapport  sexe masculin[M]/féminin[F]  2/1;  Par ailleurs, 15% des fentes concernent 

les deux côtés et les fentes unilatérales sont trois fois plus souvent localisées du côté 

gauche. 

Les fentes palatines isolées sont deux fois plus fréquentes chez lesfillesque chez les 

garçons. Uniquement 8% des fentes sont associées à des syndromes pathologiques  

La fréquence de ces malformations  varie considérablement en fonctiondes 

populations.  

Ainsi, lôEurope, avec env. 1 fente pour 500 naissances vivantes, enregistre une 

fr®quence inf®rieure ¨ celle de lôespace asiatique (par ex. au Japon, 1:350) et des 

populations autochtones dôAm®rique du Sud (1:150), alors quôen Afrique noire, la 

fréquence est uniquement  de  1:1000ï1:4000.  

 Ces  différences  sontprincipalement liées à des facteurs génétiques et il est supposé 

que la survenue des fentes repose sur une «hérédité polygénique additive à effet de 

seuil».  

Des facteurs externes, comme des facteurs environnementaux et des polluants, ou des 

situations comme une hypoxieintra-utérine  semblent  jouer  un  rôle  de  déclencheur. 

Ainsi,  dans  une  expérience  chez  lôanimal,  des  fentesLMPont été observées en cas 

dôhypoxie intra-utérine, ce qui suggère une corrélation, même si elle est aspécifique, 

entre de faibles taux dô®rythrocytes chez la mère et la survenue de fentes . Un apport 

suffisant en vitamines pourrait avoir un rôle préventif dans la formation de fentes. 

Toutefois, une ®tude publi®e nôa pas trouv® dôavantage significatif en termes 

deprévention des  fentes  LMP,  contrairement  aux  folates  pour  prévenir les défauts 

de fermeture du tube neural. 
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II.  .Historique : 

 

Au  musée  archéologique  de  Corinthe  en  Crèce  est  exposée  une  tête  ridicule, qui 

pr®sente un type conventionnel dôacteur comique, elle remonte au si¯cle IV avant J.C 

selon stillWell.  

Lôapparence  irr®guli¯re  de  cette  figure  reproduit  lôaspect  g®n®ral  dôune personne  

née  avec  un  bec  de  lièvre.  

Lors  dôun  examen  attentif  avec  une  lumi¯re  qui projette une ombre ¨ travers le 

c¹t® gauche de la figure, côest ®vident que lôartiste, a repr®sent®  les  rep¯res  

classiques  dôune  fissure  cong®nitale  de  la  l¯vre  sup®rieure, avec lôasym®trie nasale 

associée. 

Dôun  point  de  vue  m®dical,  cette  sculpture  r®alis®e  depuis  2 300  ann®es  est une  

d®couverte  impressionnante,  côest  particuli¯rement  remarquable  que  lôartiste 

inconnu,  avait  un  tel  degré  de  connaissance  à  propos  de  la  morphologie  

complexe de  la  fissure  labiale,  et  de  ce  fait  il  a représenté  avec  exactitude  

certaines  anomalies anatomiques, qui ne sont devenues bien connues que depuis des 

années seulement.  

La  déformation  de  la  lèvre  et  du  nez  a  été  modelée  à  grands  détails  avec  une 

exactitude  quasi  scientifique.Par  conséquent,  cette  déformation  avait  un 

retentissement  socioprofessionnel  très  important,  en  effet,  le  porteur  de  la  

fissure devait tolérer son incapacité et pouvait utiliser sa malformation comme un 

avantage, dans sa vie professionnelle. Il  pourrait  avoir  existé  une  tendance  à  

sélectionner  des  gens  avec  ce  type  de malformation  pour  effectuer  des  scènes  

comiques,  ou  bien,  la  profession pourraitavoir  été héritée  dans  les  familles  qui  

avaient  une  haute  incidence  de  cette déformation. 
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III.  Embryologie : 

 

Les  fentes  labiales  et  labio-maxillaires  constituent  des  anomalies  précoces  du 

développement céphalique. Cette  morphogenèse  dépend  des  propriétés  

développementales  des  cellulesdes  crêtes  neurales,  tant  sur  le  plan  qualitatif  que  

quantitatif  et  leur  r¹le  dans lôembryogen¯se  pr®coce  des  bourgeons  faciaux  et  

des  structures  cervicothoraciques  ant®rieures  et  lôimportance  des ph®nom¯nes  de  

mort  cellulaire embryonnaire dans la morphogenèse de tissuset structures 

delôembryon.  

A.  Les bourgeons faciaux :  

A  la  fin  du  1er mois,  lôembryon  humain est  branchial  et  caud®.  On  admet  quôil 

sera complètement  développé  vers  la  fin  de  la  5¯me  semaine.  Lôextr®mité 

céphalique est très développée et rabattue sur la face ventrale. Le  stomodéum  ou 

bouche  primitive  de  lôembryon  est  entour®  de  cinq bourgeons faciaux.  

1.  Le bourgeon frontal :  

Unique,  volumineux,  forme  le  plafond  du  stomodéum.  Il  contient  le 

prosencéphale  lequel  émet  deux  évaginations  latérales:  les  2  vésicules  optiques  

qui induisent  à  un  épaississement épiblastique  ou  placodes  cristalliniennes.  Plus 

ventrales  et  plus  près  du  stomodéum,  à  la4èmesemaine,  apparaissent  les  

placodesolfactives, sous forme de deuxépaississementsépiblastiques.  

2.   Les deux bourgeons maxillaires supérieurs:  

Ils limitent latéralement le stomodéum.  

3.  Les deux bourgeons mandibulaires:  

Sont  dôembl®e  soud®s  sur  la  ligne  m®diane  et  constituent  le  bord  ventral  du 

stomodéum.  

B.  Le fusionnementdes différentsbourgeons :  

Crêtes céphaliques : neurales- mort cellulaire- bourgeonnement de la face.  

a.  Les crêtes neurales : 
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Les  crêtes  neurales  sont  des  groupements  cellulaires  transitoires  qui  se séparent  

de  la gouttière  neurale  avant  la  fermeture  de  cette  dernière  en  un  tube, vers  la  

fin  du1ermois  embryonnaire.  Au  niveau  céphalique,  leur comportementbiologique  

a  été  analysé  par  N. Le  Douarin.  Il  est  caractérisé  par  leurs  territoires dôorigine,  

leur  mode  de  migration,  leur  rôle dans  le  déterminisme  volumétrique  des 

bourgeons  faciaux  et  cervicaux,  et  les  divers phénotypes  cellulaires  exprimés  sur 

leur site de migration au sein des bourgeons. Les cellules des crêtes neurales 

c®phaliques sont territorialis®es. Le  30¯mej,  elles  migrent  dôun  segment  de  la  

gouttière  neurale  vers  un territoire embryonnaire facial ou cervical : a.Les  crêtes  

neurales  prosencéphaliques  migrent  vers  le  bourgeon  nasofrontal. b.Les  crêtes  

neurales  mésencéphaliques  migrent  vers  le bourgeons maxillaires mandibulaireset 

lôîil                                                                                                      c.  Les  crêtes  

neurales  rhombencéphaliques  migrent  vers  les  arcs  branchiaux et aortiques. En  

général,  les  crêtes  neurales  céphaliques  migrent  vers  la  face  ventrale  du tube  

neural,  sous  lôectoderme  dans  un  espace  acellulaire  riche  en  collagène  et  en 

fibronectine. Sur  les  sites  de  migration,  elles  se  différencient  en  phénotypes  

cellulaires variés  et  se  divisent,  elles  assurent  ainsi  le  développement  

volumétrique  des bourgeons  faciaux  et  contribuent  à leur  confluence  et  leur  

fusion.  Sont  ainsi produits  des  tissus  osseux,  cartilagineux,  dermiques,  dentaires  

et  musculaires, etcé. 

Ainsi,  la  face,  constitu®e  de  lôectom®senchyme  des  cr°tes  neurales c®phaliques  

est  un  óômarqueurôô  de  la  neurulation.  La  face  et  le  cou  sontconstitués de  

territoires  encéphalo-faciaux  et  encéphalo-cervicaux.  Les  malformations  faciales 

sont  des  neurocristopathies  et  sont  souvent  associ®es  ¨  dôautres  malformations  

de la neurulation.  

b.  La mort cellulaire embryonnaire :  

Il sôagit dôun  ph®nom¯ne biologique, basal, n®cessaire ¨ la morphogenèse et à 

ôorganogen¯se  de nombreux  tissus  (mort  neuronale  du  cerveau,  disparition  de 

structures transitoires, telles que pronéphros, mésonephros é).  

Ainsi  la  fusion  des  bourgeons  faciaux  demande  non  seulement  une  bonne 

óôqualit®ôô tissulaire du m®senchyme constitutif, mais ®galement la mort cellulaire  de 

lôôectoderme du rev°tement des bourgeons faciaux.  

La  fusion  des  bourgeons  nasaux  internes  et  maxillaires  entre  le  35
ème

 et  le 

40ème  jr  permet lôorganogen¯se  normale  de  la  l¯vre  sup®rieure  et  des  
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maxillaires.  La défaillance  de  ce processus  par  non-mort  cellulaire  est  

responsable  de  la constitution de fente.  

Green  et  Pratt  ont  démontré  le  rôle  desenzymes  lysosomiaux  des  bordures 

ectodermiques  des  procès  palatins,  dans  le  phénomène  de  mort  cellulaire,  lors  

de  la fusion  de  ces  derniers  pour former  le  palais  secondaire  chez  le  rat.  Ces  

auteurs  ont provoqué  des  fentes  palatines  óôin vitroôô  par  blocage  enzymatique  de  

ce ph®nom¯ne. La topographie de la fente permet dôidentifier le bourgeon responsable.  

Malgré  la  présence  de  la  fente,  la  différenciation  tissulaire  faciale  se  poursuit en 

temps: Os, cartilages, derme, dents, et muscles se différencient normalement.  

Par  contre,  la  présence  de  celle-ci  perturbe  lôanatomie  r®gionale.  Le contingent 

odontoblastiquedestin®  a  lôincisive  lat®rale  est  souvent  clivé  en  deux; deux  

incisives  naines  se  développent alors  sur  chaque  berge.  La  fente  perturbe encore  

lôorganogen®se  musculaire  facial.  Les  cellules présomptives  musculaires  de la  

crête  neurale  migrent  à  partir  du  territoire  rhombencéphalique  et  envahit  la  face 

vers le 45
ème

jour.  

La  présence  de  la  fente  géne  la  migration  myoblastique.  Les  myoblastes  se 

massent  sur  la  berge  externe  et  sôy  diff®rencient.  Ils  ne  peuvent  atteindre  ni  la 

région du tubercule latéral de la sous-cloison, ni le reste du bourgeon interne.  

c.  La fusion des bourgeons faciaux :  

Au  cours  de  la6èmesemaine,  les  bourgeons  maxillaires  viennent  au  contact des  

bourgeons nasaux  internes  et  externes,  puis  vont  fusionner  .Les bourgeons  sont  

constitu®s  de  m®senchyme  entour®  dôectoderme.  Ce  ph®nom¯re  de fusion 

nécessite au moins que soient assurées trois conditions biologiques:  

ī  Un développement volumétrique suffisant des bourgeons.  

ī  La  compétence  de  lôectoderme  de  recouvrement  des  bourgeons  pour  la  

mort cellulaire assurant leur accolement.  

ī  Des  propriétés  physico-chimiques  du  liquide  amniotique  concernant  la  

température, la composition biochimique, la tensio-activité.  

Les  contacts  fusionnels  entre  les  bourgeons  vont  constituer  un  mur  épithélial.  
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Celui-ci  va  dispara´tre  par  la  mort  cellulaire  et  permettre  la  constitution  dôun  

massif cellulaire m®senchymateux, le palais primaire. Le d®faut de fusion, quôelle 

quôen soit la  cause,  va  entraîner  une  fente  labiale  ou  labio-alvéolaire,  ou  fente du  

palais primaire.  

Au  cours  de  la7èmesemaine,  les  bourgeons  maxillaires  continuent  leur 

développement  et  donnent  en  arrière  le  palais  secondaire  (figure  3  )  avec  

fusion progressive  dôavant  en  arri¯re desproc®s  palatins.  La  fusion  suppose  l¨  

encore  un ph®nom¯ne de mort cellulaire de lôectoderme de recouvrement des berges 

palatines, mais  également  la  descente  de  la  langue dans  la  cavité  buccale.  Le  

d®faut  de  fusion quôelle  quôen  soit  la  cause  va  créer  une  fente vélo-palatine  ou  

fente  du  palais secondaire.  

Dans  le  cas  dôune  fente  compl¯te  labiale  et  palatine, côest  lôanomalie  du  palais 

primaire  qui  gène  secondairement  la  formation  du  palais  secondaire,  entrainant 

ainsi lôassociation des deux fentes. Ainsi  ces  acquisitions  embryologiques  

permettent  de  mieux  analyser  les anomalies  locales, telles  que  musculaires  et  

dentaires,  conséquences  de  la  fente  et de  pratiquer  la  chirurgierépartrice  

conform®ment  aux  donn®es  de  lôanatomie  de  la malformation.  

Ces acquisitions  sont autant des voies des recherches pour  lôavenir. Les fentes labio-

maxillaires demeurent  dôexemplaires  énigimes  naturelles  de  la  pathologie  du 

développement facial.  

 

 

Figure 1 : 5-6ème semaine: formation des bourgeons de la face  
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Figure 2 : 7_10éme semaine : fusion des bourgeons nasaux int et ext 

 

Figure3 : 7
ème

 semaine : apres formation du palais primaire ; formation du palais 

secondaire 
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IV.  Anatomie du squelette nasale et levres : 

Anatomiede la région labiale:  

a.  Une lèvre normale :  

Elle  présente  à  décrire  trois  plans,  un  plan  superficiel  de  recouvrement,  un plan  

musculaire, un  plan  postérieur  ou  interne  représentant  la  face  profonde  ou 

muqueuse de la lèvre.  

1)  Le plan superficiel :  

Ses dimensions sont variables selon les sujets, il comporte:  

a. La  lèvre  rouge  ou  vermillon,  lèvre  muqueuse,  plus  ou  moins  épaisse, mais  

dont  la  longueur et  la  hauteur  sont  égales  à  celles  de  la  lèvre inférieure.  

b.  La  jonction  cutanéo-muqueuse,  qui  donne  à  la  lèvre  un  aspect  qui marque en 

partie  la personnalité de chaque individu,  il  faut la respecter: la conserver ou la 

restituer.  

Cette  ligne  sinueuse  est  surmont®e  dôune  cr°te  dont  la  saillie  variable selon  les  

individus accroche  la  lumière.  Elle  comprend,  depuis  les commissures  labiales, 

deux courbes sym®triques en forme de óôSôôaplati, s®par®es  par  un  arc  central  ¨  

concavit®  sup®rieure,  lôarc  de  cupidon, dont  le  sommet  (C  )  est  strictement  

médian, de  largeur  variable,  cet  arc a pour repère le sommet des crêtes philtrales (B)  

c. La lèvre blanche, symétrique par rapport à un axe tendu de la base de la cloison  

nasale  ou columelle  au  sommet  de  lôarc  de  cupidon,  pr®sente une  d®pression  

centrale,  le  philtrum  limité latéralement  par  les  deux crêtes  philtrales,  légèrement  

obliques  en  bas  et  en  dehors  et  dont le relief  sôamenuise  de  la  base  de  la  

columelle  aux  extr®mit®s  lat®rales  de lôarc  de  cupidon  .  

 De  profil,  le  rebord  cutanéo-muqueux  est  projeté en avant.  

2)  Le plan musculaire :  

Il est formé essentiellement du muscle orbiculaire des lèvres, celui-ci présente trois 

faisceaux :  

a.  Le  demi-orbiculaire  sup®rieur  ou  faisceau  principal  tendu  dôune commissure  à  

lôautre  et constitué  de  fibres  musculaires  parallèles réalisant  le  bord  libre  de  
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lalèvre.  Il  constitue  toute lô®paisseur  de  la l¯vre  rouge,  son  bord  sup®rieur  

déborde  légèrement  au  dessus  du  bord cutanéo-muqueux, ilest surmont® de lôart¯re 

coronaire.  

b.  Le  faisceau  incisif  supérieur,  tendu  de  la  commissure  aux  crêtes philtrales.  

c. Le  faisceau  accessoire  ou  naso-labial  tendu  des  commissures  à  la  base de la 

columelle.  

Le  muscle  orbiculaire  intrinsèque  reçoit  les  terminaisons  des  muscles dits  

extrinsèques:  releveur  de  la  lèvre  supérieure,  releveur  superficiel du  nez  et  de  la  

lèvre,  zygomatique,  buccinateur.  Ces  muscles  viennent se terminer sur lôorbiculaire 

et la peau de la lèvre. Ces qualités prennent toute  leur  valeur  non  seulement  dans,  

la  mimique  mais  aussi  dans  la parole, en particulier dans lô®nonc® des phon¯mes 

labiaux.  

3)  La face muqueuse :  

Ou  face  postérieure  de  la  lèvre  supérieure,  forme,  avec  la  fibromuqueuse 

gingivale,  le  profond sillon  gingivo-labial  ou  vestibulaire,  un  peu  effacé  sur  la  

ligne médiane par un repli muqueux, le frein.  

 

 

4)  Vascularisation, innervationet drainage lymphatique : 

De  chaque  côté,  naissent  de  la  faciale,  une  artère  coronaire  inférieure  et  une 

art¯re coronaire sup®rieure, qui sôanastomosent sur la ligne m®diane, constituant un 

cercle  artériel  complet,  situé entre  la  couche  musculaire  et  la  couche  glandulaire,  

et proche du bord libre. Le  système  veineux,  chemine  au  dessous  de  la  peau,  

formant  un  réseau richement anastomosé  et  indépendant  des  artères.  Ces  veines  

aboutissent  aux veines facialeset sous mentales.  

Le  drainage  lymphatique  se  fait  vers  les  ganglions  sous-maxillaires  et  sus- 

hyoïdiens.  

Lôinnervation  motrice  est assur®e  par  les  rameaux  du  nerf  facial  (VII)  alors  que 

lôinnervation sensitive  et  sécrétoire  est  assurée  par  des  rameaux  du  nerf  

trijumeau (V).  
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b.  La lèvre supérieure :  

La l¯vre sup®rieure repose sur un  squelette osseux. Lôarc maxillaire est form®, dans  

sa  partie  médiane,  par  la  réunion  des  deux  os  maxillaires  supérieurs.  Il  est 

essentiel,  dans  la  chirurgie  des  fentes  labiales,  de  reconstituer  un  arc  maxillaire 

valable,  de  relief  normal.  La  qualité  du  résultat  plastique,  ainsi  que  du  résultat 

fonctionnel:  en  effet,  lôarticul®  dentaire  est  lô®l®ment  essentiel  dôun  bon  r®sultat 

tant sur la mastication que sur la statique finale de la lèvre.  

Le  squelette  de  lô®tage  moyen  de  la  face,  dans  sa  partie  ant®rieure,  est constitu® 

par les deux os maxillaires supérieurs. Ils se rejoignent à la partie médiane dans  leur  

portion  inférieure,  pour  former  la  crête  nasale,  ou  lô®pine  nasale ant®rieure,  sur  

laquelle  va  venir  sôins®rer  la  cloison  cartilagineuse  des  fosses nasales.  La  

branche  montante  du  maxillaire  supérieur  forme  avec  les  os  propres  du nez la 

partie latérale et haute du sinus piriforme.  

Branche  montante  du  maxillaire  supérieur,  os  propres  du  nez  et  épine  nasale du 

frontal forment le squelette osseux de la base du nez dans sa partie supérieure.  

Le  plan  endonasal  est  fortement  adhérent  au  squelette  nasal. Au contraire,  les 

téguments  superficiels  sont  séparés  de  celui-ci  par  une  couche  de  tissus  

cellulaire mince, mais très lâche, qui permet une mobilisation des téguments sur le 

squelette. 

 

c.  Le squelette nasal :  

Il  comporte  deux  portions:  lôune  sup®rieure  et  osseuse,  lôautre  inf®rieure  est 

cartilagineuse.  

1.  Le squelette osseuxest formé de :  

ī  branche  montante  du  maxillaire  sup®rieur,  des  os  propres  du  nez  et  de lô®pine 

nasale du frontal pour la portion latérale de sa base ;  

ī  la  lame  verticale  du  vomer  qui  constitue  la  partie  postérieure  de  la  cloison 

sagitale des fosses nasales. Elle est située en arrière de la pyramide nasale ;  

ī  la  lame  perpendiculaire  de  lô®thmoµde,  mince  lame  osseuse,  sagitale, participe 

à la constitution de la cloison des fosses nasales.  
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Par  son  bord  ant®rieur,  elle  sôunit  en  haut  ¨  lô®pine  nasale  du  frontal,  en  bas, 

par  son  bord  antéro-inférieur,  au  cartilage  de  la  cloison.  Par  son  bord  

post®rieur, elle sôunit ¨ la lame verticale du vomer.  

2.  Le squelette cartilagineuxest constitué par:  

Le  cartilage  de  la  cloison  au  milieu,  latéralement  par  les  cartilages  triangulaires  

ou latéraux-supérieurs, et les cartilages alaires ou latéraux-inférieurs.  

a)  Le  cartilage  de  la  cloison  de  forme  quadrangulaire,  participe,  au sommet  de  

lapyramide  nasale  par  son  extrémité  tout  antérieure ;  son  bord antéro-supérieur  

constitue  celuide  la  lame  perpendiculaire  de  lô®thmoµde ;  il forme la partie 

moyenne de lôar°te nasale.  

Le  bord  antéro-inf®rieur  qui  part  de  lô®pine  nasale  ant®rieure  du  maxillaire 

supérieur,  est  oblique  en  haut  et  en  avant.  Il  forme  une  partie  du  squelette  de  

la sous-cloison,  il  sôen  ®loigne  au  niveau  de  la  pointe  du  nez,  qui  nôest  que  

très partiellement soutenue par le cartilage de la cloison. 

Les  faces  latérales  du  cartilage  forment  les  faces  internes  de  chacun  des 

orificesnarinaires.  Il  est  normalement  strictement  médian,  mais,  notamment  dans 

les fentes labiales, les déviationset les luxations du cartilage sont la règle.  

b)  Les  cartilages  latéraux-supérieursou  cartilages  triangulaires  forment  la  

partie moyenne du squelette latéral de la pyramide nasale.  

Le  bord  ant®rieur  sôunit  au  bord  inf®rieur  des  os  propres  du  nez  et  de 

lôapophyse montante du maxillaire sup®rieur. Le bord inf®rieur libre sôunit ¨ la partie 

latérale du cartilage alaire par une membrane fibreuse.  

c)  Les cartilages alaires 

Forment  le  squelette  de  la  sous-cloison  (dans  la  plus  grande  partie  de  son 

étendue), de la pointe du nezet, accessoirement, des ailes du nez.  

En forme dôarc ¨ concavit® post®rieure, le cartilage alaire est constitu® de deux ailes,  

lôune  m®diane,  la  óôm®siale  crusôô,  lôautre  lat®rale,  la  óôlat®rale  crusôô.  Les  deux 

ailes se réunissent au niveau du dôme du cartilage alaire.  

La  óôm®siale  crusôô  de  chaque  cartilage  alaire  sôadosse  sur  la  ligne  m®diane 

avec  celle  du  côté  opposé,  et  forme  la  partie  antérieure  du  squelette  de  la  
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souscloison  ou  columelle.  La  partie  la  plus  reculée  de  celle-ci  est  soutenue  par  

le cartilage de la cloison qui appara´tentre les deuxóôm®siales crusôô.  

Le  dôme  du  cartilage  alaire  forme,  par  son  association  avec  celui  du  côté 

opposé, la pointe du nez, ou lobule. Cette saillie cartilagineuse arrondie, qui se situe à  

partir  du  tiers  inf®rieur  de  lôar°te  nasale,  qui  se  continue  lat®ralement  avec  les 

ailes, eten bas avec la sous-cloison, a une forme r®guli¯re, dont le soutien nôest pas 

constitué par le cartilage de la cloison directement, mais par les cartilages alaires.  

Cependant,  ceux-ci  nôont  pas  dôattache  avec  le  maxillaire  sup®rieur  lui-même et 

sont soutenus par le cartilage de la cloison dont ils sont solidaires 

La  óôlat®rale  crusôô  du  cartilage  alaire  fait  suite  au  d¹me  en  dehors,  lamelle 

aplatie  de  dehors  en  dedans,  à  grand  axe  oblique  en  haut  et  en  dehors,  elle  

nôest pas situ®e, ¨ proprement parler, dans le bord libre de lôaile du nez.  

Au  total,  on  peut  donc  décrire  au  squelette  ostéo-cartilagineux  du  nez  trois 

portionsde hauten bas:  

Lôune  sup®rieure,  osseuse,  constitu®e  par  les  os  propres  du  nez  et  les apophyses 

montantes du maxillaire sup®rieur, soutenue en arri¯re par lô®pine nasale du  frontal  et  

la  lame  perpendiculaire  de  lô®thmoµde,  une  portion  moyenne, constituée sur la 

ligne médiane, par le cartilage de la cloisonet, latéralement, par les cartilages  

triangulaires;  enfin  un  étage  inférieur,  celui  de  la  pointe  et  des  ailes  du nez,  

constitué  par  le  cartilage  alaire  essentiellement,  celui-ci  étant  cependant soutenu  

par  la  partie  inf®rieure  du  cartilage  de  la  cloison.  Côest  ce  cartilage  alaire  et la  

base  de  la  cloison  qui  vont  subir  les  plus  importantes  déformations  dans  les 

fentes labiales. 
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Figure 4 :  Anatomie musculaire. Vue latérale droite du système musculo- 

aponévrotique superficiel de la tête et du cou  
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Figure5 :vascularisation arterielle . 1-artère faciale 2-coronaire sup 3-coronaire inf 4-artere 

sous mentale 
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V. FORMES ANATOMIQUES : 

1 -Les fentes unilatérales  

Plus souvent gauches que droites, elles se répartissent en forme simple, partielle ou 

atteignant le seuil narc®ine mais respectant lôarcade alv®olaire, forme totale int®ressant 

le palais primaire avec ou sans décalage des berges osseuses, mais respectant le palais 

secondaire, forme totale avec divisionpalatine en continuité, avec ou sans pont 

cutanéo-muqueux. Le bord rouge est interrompu par la fente, lôarc de Cupidon nôest 

plus horizontal mais oblique, la lèvre blanche est de hauteur insuffisante du côté 

fendu, le muscle orbiculaire avec ses diff®rents faisceaux nôest plus en continuit®, 

expliquant la déformation osseuse sous jacente dans les formes totales.  

Le grand fragment de lôarcade alv®olaire (c¹t® non fendu) est projeté en avant et en 

dehors par la traction des muscles. Le petit fragment externe se collabe en dedans et en 

arri¯re. Lôaile du nez correspondant au c¹t® fendu est attir®e en bas et en dehors, le 

cartilage alaire perd son adossement avec le cartilage controlat®ral et sô®carte du 

cartilage triangulaire du même côté. La fosse nasale est en continuité avec la cavité 

buccale dans les fentes labio-palatines. Sa paroi interne est souvent fortement déviée 

vers la fente. Au niveau des deux h®mivoiles, les muscles nôont plus la disposition 

transversale qui crée la sangle habituelle, mais une disposition longitudinale.  

2 Les fentes bilatérales  

Forme simple :Partielle, symétrique ou asymétrique,  

Forme totale, sym®trique ou non (totale dôun c¹t®, partielle de lôautre),  

Forme totale avec division palatine. Le lambellule médian ne contient aucun muscle. 

Sa composante cutan®e est de hauteur insuffisante dôautant que la columelle est 

inexistante dans les formes totales.  

Le muscle orbiculaire est rétracté de chaque côté au niveau des berges latérales. Le 

tubercule incisif appendu à la cloison est projeté en avant, tandis que les segments 

lat®raux sont collab®s en arri¯re tendant ¨ se rapprocher lôun de lôautre. La pointe du 

nez est affaiss®e par lô®cartement pr®coce des cartilages alaires, principal responsable 

de lôabsence de columelle, mais le nez reste cependant sym®trique. Les deux fosses 

nasales, séparées par le vomer sont ouvertes vers la cavité buccale.  
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3 Divisions palatines isolées  

Division partielle du palais secondaire : division isolée du voile, totale ou incomplète, 

division sous muqueuse du voile avec luette bifide, division totale du palais secondaire 

jusquôau canal palatin ant®rieur. Le syndrome de Pierre Robin, entit® ¨ part, comporte, 

outre une division palatine parfois sévère, une micror®trognathie donnant ¨ lôenfant 

atteint un aspect très caractéristique de profil.  

 

 

 

Fente unilatérale            fente unilatérale                fente unilatérale  

droite partielle                 droite totale                   droite totale + fente  

                                           encoche alvéolaire            du palais primaire  

 

 

   
   

              Fente labio-palatine        fente labiale bilatérale          fente labio-palatine 

                 unilatérale droite          totale Dte, partielle Gche            bilatérale  
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fente isolée du voile           fente totale         fente labiale droite associée  

                  du palais secondaire       à une fente du voile  
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VI.  Facteurs de risque: 

1.La fente est-elle une malformation d'apparition récente dans la race humaineest 

provoquée par la pollution? 

La réponse est non et elle est illustrée par cette bouteille sculptée se trouvant 

dans un musée au Pérou et réalisée il y a plus de 1500 ans. 

Elle représente la tête d'un jeune homme porteur d'une fente labiale. 

 

2.Quels sont les facteurs de risque des fentes labiales et/ou palatines non 

syndromiques et que puis-je faire pour diminuer mon risque d'avoir unenfant porteur 

d'une fente? 

Les fentes représentent un groupe hétérogène de malformations. 

Leur origine est multifactorielle. Des facteurs génétiques, des facteurs 

environnementaux ainsi que l'interaction entre les deux ont été associés à leur 

apparition. 

Liste non exhaustive de résultats publiés dans la littérature 

L'implication de facteurs environnementaux dans les différentes formes defentes est 

étudiée depuis plusieurs dizaines d'années. En règle générale, identifierles facteurs 

environnementaux associées à un type particulier de malformation esttrès important, 

car ceci offre la possibilité d'une prévention efficace. 

Parmi les facteurs environnementaux étudiés dans les fentes il y a: 

a).le tabac plusieurs études réalisées ; les résultats sont contradictoires. 

Globalement une légère augmentation du risque pour les deux groupes de 

fentes est retenue. 

b).alcool risque augmenté de fente surtout labio-palatine. risque est dépendantde la 

dose. 

c).vitamine : acide folique : cette vitamine B9 prise en période périconception 

ellediminue le risque d'anomalie. 

d).caféine : pas d'augmentation de risque, tube neural chez le foetus. Pour lesfentes, 

les résultats sont contradictoires, mais il se pourrait qu'elle joue unrôle dans la 

réduction du risque. 

e).épilepsie : affection neurologique qui se caractérise par desconvulsions. Cette 

affection et/ou son traitement augmenterait jusqu'à 10X lerisque de donner naissance à 

un enfant porteur de fente mais la populationconcernée est restreinte. 

f) .benzodiazépine : résultats contradictoires. 

- g).cortisone et dérivés : augmenterait le risque de fentes de 3 à 9 fois mais iciaussi le 

groupe est restreint. 

h).solvants et pesticides : augmentation du risque démontrée pour les solvants 

aliphatiques halogénés. 

 

Nous retenons de tout ceci que les facteurs contribuent certainement àl'apparition de 

cette malformation, mais qu'il n'y a pas de facteur prédominant. 
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L'implication des facteurs génétiques dans les formes non syndromiques de 

fente est étudiée depuis environ 15 ans. Le premier gène associé à ce type de 

malformation a été le gène TGF alpha. Depuis, la liste de gènes impliqués ne cessede 

s'allonger. 

L'étude de l'interaction entre les facteurs génétiques et les facteurs environnementaux 

est une piste très intéressante exploitée depuis une petite dizained'année, mais les 

résultats sont assez modestes.                                                        Cette piste sera 

certainementdéveloppée dans l'avenir. 
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VII.  Fentes labiales et/ou palatines : quoi de neuf en 

génétique? 
1. les fentes labio-palatines isolées: 70 %  

La prévalence des FLP c-à-d le nombre dôindividus atteinst est de :  

2-3/1000 chez les asiatiques 1/1000 chez les caucasiens 

0,4/1000 chez les africains  

Cette variation selon la race montre que la génétique est impliquée dans la genèse de 

la fente.  

2. Les fentes labio-palatines syndromiques: 30%  

3. Les fentes palatines isolées : 

La majorité des fentes palatines sont isolées.  

La prévalence est de 0,05% à 0,1% et le nombre de filles atteintes est supérieur à celui 

des garçons ( 67% des cas).  

 

4. Les fentes palatines syndromiques: 
Elles sont minoritaires .Il y a cependant plus de 400 syndromes différents décrits.  

Un enfant sur 500 est porteur dôune fente labiale ou labio-palatine(0,2%) et un enfant 

sur 2000 une fente palatine (0,05%). Si un enfant de la famille est porteur dôune fente 

labiale ou fente labio-palatine, le risque pour le second est de 3-7%. Si un parent est 

porteur, le risque est de 2-5%. Si un enfant et un parent sont porteurs, le risque est de 

15%.  

 

Si un enfant de la famille est porteur dôune fente palatine, le risque pour le second est 

de 2-5%. Si un parent est porteur de ce type de fente, le risque est de 3-7% et si un 

parent etun enfant sont atteints par la fente palatine, le risque est de 17%.  

Les fentes palatines isolées sont génétiquement distinctes des fentes labiales avec ou 

sans fentes palatines.  

 

Au CLP des cliniques universitaires St Luc, nous demandons aux enfants porteurs de 

fentes ainsi quô¨ leurs parents, fr¯res et/ou sîurs de faire un prélèvement sanguin pour 

des ®tudes g®n®tiques afin de mieux comprendre lôapparition de la fente chez certains 

individus. A partir de ce sang, les gén®ticiens pr®l¯vent lôADN pour analyser les 

polymorphismes (les différences dans la séquence des lettres du gène) car nous 

sommes tous différents. Si dans une famille, certains individus ont une fente et 

dôautres pas, nous pouvons voir si les sujets atteints de fente possèdent le même 

polymorphisme entre eux ou pas et ce, afin de poursuivre les études.  

Le syndrome de van der Woude (syndrome le plus fréquent dans les fentes 1/70000), 

associe une fente labiale et/ou palatine dans 50% des cas et/ou des fistules sur la lèvre 
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inférieure dans 80% des cas. Deux régions du génome sont impliquées. Ces deux 

régions ont été mises en évidence par plusieurs équipes mondiales.  

 

Des analyses dôindividus atteints ont montr® que lamajorit® des familles porteuses du 

syndrome de van der Woude avaient une mutation dans IRF6 .La question posée était 

de savoir si ce gène était impliqué dans les fentes isolées Sur les 200 familles du 

centre (498. individus), un polymorphismeintragénique à IRF6 estassocié à 

lôapparence dôune fente isolée. Le gène IRF6 est donc clairement associé aux fentes 

labiopalatines isolées. Cette constatation a également été faite aux USA et en Italie ce 

qui nous permet dôaffirmer que la fente a,en partie, une origine g®n®tique. En plus, il 

faut tenir compte de facteurs environnementaux.  

 

Quelles sont les perspectives de la génétique ?  
Rechercher dans le génome humain, le ou les polymorphismes associés à une fente. 

Essayer de d®couvrir dôautres g¯nes impliqu®s dans les fentes h®r®ditaires et/ou 

syndromiques, et de plus, dans les fentes isolées 
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VIII.  CLASSIFICATION : 

 

Les divisions labiomaxillaires présentent une topographie stable et un polymorphisme 

clinique qui font lôobjet de classifications variables selon les critères mis en exergue 

par leursauteurs.La classification dôun d®faut cong®nital a deux buts principaux : 

clinique biensûr,mais aussi scientifique afin de bénéficier de bases de données 

standardisées utiles à la rechercheclinique. 

 

Lôenregistrement des donn®es et leur sch®matisation doiventintervenir avant toute 

chirurgie et °tre simples et claires afindô°tre utilis®s par nôimporte quel membre de 

lô®quipe. Larepr®sentation symbolique de lô®tendue de la d®formation doitpermettre 

imm®diatement lôidentification des conditionspr®op®ratoires du patient ; et après 

lôavoir compl®t®e par desdonn®es suppl®mentaires issues des mod¯les dô®tude et 

des®tudes c®phalom®triques par exemple, la classification participe¨ lô®valuation 

objective de lôinfluence ¨ long terme du type defente et du traitement 

 

1)CLASSIFICATION DE VEAU : 
 

Elle schématiseles désordres anatomiques engendrés par lesfentes faciales, sans 

prendre en compte les fentes purement labioalvéolaires. Quatre classes sont décrites. 

 

a)Division simple du voile (Fig. 9) 

Elle intéresse les tissus mous du voile du palais et peut êtrepartielle ou totale. Lorsque 

la luette seule est bifide, il fautrechercher une éventuelle division sous-muqueuse 

(aspectbleuté, pellucide de la ligne médiane du voile) 

 

b)Division du voile et de la voûte palatine (Fig. 10) 

Elle se prolonge lorsquôelle est totale jusquôau canal palatin ant®rieur. 

 

c)Division du voil et de la voute palatine associee à une fentelabioalvéolaire 

unilatérale (fig. 11) 

La fente int®resse la l¯vre et les proc¯s alv®olaires quôellefranchit dans la région de 

lôincisive lat®rale, zone de fusionentre le massif m®dian et le bourgeon maxillaire. 

Cette dent estde ce fait fréquemment dédoublée ou absente. Le palais est divisé en un 

grand fragment comprenant larégion incisive et la moitié du palais dur, et un petit 

fragment. 

 

Le vomer est partiellement ou complètement fusionné au grandfragment 

 

d)Division du voile et de la voûte palatine associée à une fente labioalvéolaire 

bilatérale totale (fig. 12)  
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Le tubercule médian portant les incisives est isolé du palais secondaire et projeté vers 

lôavant du fait de lôabsence de sangle labiale et de la croissance du septum nasal 
 

 

2)Classiýcation de Kernahan et Stark et ses modiýcations : 
 

Adoptée en 1967 par la Confédération internationale dechirurgie plastique, elle est 

bas®e sur des notions embryologiques et situe les l®sions dans lôespace buccal 

(topographie) etdans le temps de gestation (chronologie). 

 

Le comit® de nomenclature de lôAmerican Cleft PalateAssociation  reconna´t trois 

classes principales : les fentesantérieures au canal palatin antérieur, les fentes 

postérieures aucanal palatin antérieur et la combinaison des deux. La démarcation 

entre palais primaire et secondaire se situe au niveau ducanal palatin antérieur, en 

rapport avec les séquences dudéveloppement embryologique. 

 

Des modifications dans chaque classe concernant les relationsdu vomer avec le palais 

dur, la rotation et la protrusion duprémaxillaire, les fentes sous-muqueuses et les 

cicatricescongénitales de la lèvre sont incluses. 

Å Groupe 1 : palais primaire. 

Å Groupe 2 : palais secondaire. 

Å Groupe 3 : association palais primaire et palais secondaire. 

Palais primaire (Fig. 13) 

Å 1A : fente unilat®rale incompl¯te (1/3, 2/3 ; 3/3 de la l¯vre) ; 

Å 1B : fente unilat®rale compl¯te (1/3, 2/3 alvéolaire) ; 

Å 1C : fente bilat®rale compl¯te (3/3 alv®olaire). 

Palais secondaire (Fig. 14) 

Å 2D : fente incompl¯te : 

  C voile : staphyloschizis (1/3, 2/3, 3/3) ; 

  C palais dur : uranoschizis (1/3, 2/3, 3/3) ; 

Å 2E : fente compl¯te (palatoschizis). 

 

Association palais primaire et secondaire (Fig. 15) 

Å 3F : fente unilat®rale compl¯te ; 

Å 3G : fente bilat®rale compl¯te ; 

Å 3H : fente unilat®rale incompl¯te : 

C avec pont labial ; 

C avec pont gingival. 

 

Kernahan suggère une schématisation par un « Y rayé ». Ildivise le palais dur en 

fentes compl¯tes et incompl¯tes enutilisant deux bo´tes ; le palais mou et lôuvula sont 
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illustrés parune troisième boîte. Les branches du Y représentent le palaisprimaire et les 

lèvres (Fig. 16).Cette classification a ®t® largement utilis®e et a fait lôobjet 

denombreuses modifications. 

 

Elsahy adjoint deux sommets triangulaires représentant les seuils narinaires, des 

flèches indiquant la direction de la déflection du palais dur dans les fentes complètes, 

et deuxcercles quantifiant la protrusion du prémaxillaire et lacompétence 

vélopharyngée. Ces symboles illustrent nonseulement les conditions préopératoires 

mais aussi les anomalies fonctionnelles. 

 

Millard  ajoute des triangles illustrant le nez et le seuilnarinaire. 

 

Friedman et al. proposent une combinaison des deuxmodifications et quantifient la 

sévérité de la déformation. 

  Cette classification permet dôinclure les r®sultats du traitement (Fig. 17). 

 

Larson propose un nouveau mod¯le du Y avec lôadjonction de deux bo´tes aux 

extrémités de chaque bras, correspondant aux seuils narinaires. Les chiffres sont 

remplacés par des lettres, minuscules ou majuscules selon que la fente estpalais mou 

de façon complète ou incomplète (Fig. 18). 

 

3)Classiýcation de Benoist : 

 
Cetteclassification est axée sur la prise en charge prothétique. 

Elle concerne les sujets opérés susceptibles de recevoir unappareil vélopalatin et ne 

tient pas compte de la nature uni oubilatérale de la fente.   En revanche, elle considère 

les possibilit®sde contraction des moignons v®laires sur la proth¯se et lô®tat dela 

denture qui fournit les moyens de rétention.Trois classes sont individualisées selon la 

motricité du voiledu palais : 

Å classe 1 : voile divisé mais tonique ; 

Å classe 2 : voile suturé, trop court, mais contractile ; 

Å classe 3 : voile inerte (scléreux ou paralysé). 

Chacune de ces classes peut se subdiviser : 

Å a : associ®e ¨ une fente palatine ; 

Å b : associ®e ¨ une malposition incisive ; 

Å c : associ®e ¨ un ®dentement partiel ; 

Å d : associ®e ¨ un ®dentement complet. 

 

Heureusement de nos jours, les personnes atteintes dedivision vélopalatine nécessitant 

de tels appareils sont devenuesrares étant donnée la prise en charge précoce et 

continue pardes équipes pluridisciplinaires. Les progrès des techniqueschirurgicales de 

reconstitution initiale du voile associ®s ¨lôexercice en symbiose des chirurgiens, 
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otorhinolaryngologistes,phoniatres et orthophonistes permettent de corriger les 

probl¯mes li®s ¨ lôincomp®tence v®lopharyng®e par les traitementsrequis (rééducation 

orthophonique, pharyngoplastie)moment approprié selon chaque enfant. 

 

4)Classiýcation de Chancholle : 

 
Ce chirurgien apprécie dans sa classification la gravité de ladysmorphose dôun point 

de vue global et discerne les formesbénignes des formes graves. Il propose ainsi un 

pronostic detraitement afin dôenvisager en pr®sence des parents la ç lourdeur è du 

traitement, ses risques et seslimites. 
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Figure 11. Fente labio- 

alvéolo-palatine 

unilat®raletotaledôapr¯s

Veau 

Figure 10. Division du 

voile et de la voûte 

palatine dôapr¯s Veau 

Figure 9Division.  

A. De la luette.  

B. Dôune partie du voile. C. De la totalité du voile, 

dôapr¯s Veau 
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