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|. Introduction :

Les fenteslabio-maxillo-palatines (LMP) font partie des malformations cranio
faciales congénitales les plus fréquemtds q u i rsul tent d
insuffisance de fusion de la lévre supérieure, du rebord alvéolaire du maxille
du palais osseux et du voile du palais

c

e e P B e K K K K

o

Ces fentes peuvent concerner la léevre, la machoire ou le palassdeansolée
ou associée, étre complétes ou incompletes, et unilatérales ou bilatérales.

La fente unilatérale compléete est lspfréquente

Rapport sexenasculin[M]/féminin[F] 2/1; Par ailleurs, 15% des fentes concernent
les deux cobtést les fentes unilatérales sont trois fois plus souvent localisées du co6t
gauche.

Les fentes palatines isolées sont deux fois plus fréquentes clibzsipse chez les
garcons. Uniquement 8% des fentes sont associées a des syndromes pathologiqu

(7))

La fréguence de ces malformations varie considérablement en fonctiondes
populations.

D

Ai nsi, | 6Eur ope, avec env. 1 fent
fr®quence i nf®rieure ~ celle de |
populationmut ocht ones dO6AmM®ri que du Su
fréequence est uniquement de 1:100D@000.
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Ces différences sontprincipalement liées a des facteurs génétiques et il est supp
gue la survenue des fentes repose sur une «hépétligenique additive a effet de
seuil».

Des facteurs externes, comme des facteurs environnementaux et des polluants, o!: des
situations comme une hypoxieinngerine semblent jouer un rdle de déclencheur:
Ainsi, dans une expériencé e z l, dea MentesiaMent été observées en cas -
d 6 hy p o xutémne, cengtii sBuggere une corrélation, méme si elle est aspécifiqu¢
entre de fai bl es t @&reatladudv@ueyde fentddncaypore s
suffisant en vitamines pourrait avoim wdle préventif dans la formation de fentes.
Toutefois, une ®tude publi ®e nbdéa pas
deprévention des fentes LMP, contrairement aux folates pour prévenir les défi

de fermeture du tube neural
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II. .Historiqgue:

= <0 <0 <0 < <D 0k <0 <N -

Au musée archéologique de Corinthe en Créce est exposée une téte ridicul:
pr ®sente un type conventionnelVadbHtdCt ¢

selon stillwell.

=X

incomu, avait un tel degré de connaissance a propos de la morphologie
complexe de la fissure labiale, et de ce fait il areprésenté avec exactitude :

i

i

i
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Loapparence I rr®gul i ret de®n®ealt e ci
née avec un bec de ligvre. ;
R

&

: :

Lor s doéun e xamen attentif avec &,
clt® gauche de | a figure, cbest ®vide%§i
cl assi gues c odnoguBnei t aflies s udree | a | “vrel
.z &
associee. H
D6un poi nt de Vue m®di cal , cett ¢
.

d®couverte I mpressionnant e, cbdest i
H

, qu
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nt

pa

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

e

annés seulement.

R

La déformation de la lévre et du nez a été modelée a grands détails avec ©.ine

exactitude quasi scientifique.Par consequent, cette déformation avait un
retentissement socioprofessionnel trés important, en eff@orteur 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 a
sélectionner des gens avec ce type de malformation pourueffal#s scenes
comiques, ou bien, la gfessionpourraitavoir étdéritée dans les familles qui
avaient une hautengidence de cette déformation.

Internes de CCI Page6

}K <N =K =Kk k= < <K <N =Kk =K X < < <0 =0k =0 <0 <0 <0 <0 =Xk =0k <0 <N <0 <0 =Xk =0 < <0 <K <0 X

A e b I o AT e b A I b I T L e



e e o o T i e o B A i i o R e S i SR G S e e 2

IIl. Embryologie:

Les fentes labiales et labmaxillaires constituent des anomalies précoces du
développement céphalique. Cette morphogenese dépend des propriétés
développementales des cellulesdes crétes neurales, tant sur le plan qualitati‘i que
qguuntitatif et | eur rtl e dans I()er-;ﬁbr
des structures cervicothoraciques
mort cellulaire embryonnaire dans la morphogenese de tissuset structures
del 6yermb r

<k =K K <K < = <R K <D R R

QO
>

A. Les bourgeons faciaux :

A | a fin du ler moi s, | 6embr yon h
sera completement développé vers la finl da 5 me setmai ne
céphalique est tres développée et rabattue $acdaventrale. Le stomodéum ou
bouche primitive de | 6embryon e st

1. Le bourgeon frontal :

Unigue, volumineux, forme le plafond du stomodéum. Il contient le
prosencephale lequel émet deux évagnatilatérales: les 2 veésicules optiques

gui induisent a un épaississement épiblastique ou placodes cristalliniennes. Piis
ventrales et plus pres du stomodéum, a lademesemaine, apparaissent les
placodesolfactives, sous forme de deaggissementsépiblastiques.

2. Les deux bourgeons maxillaires supérieurs:

lIs limitent latéralement le stomodéum.

3. Les deux bourgeons mandibulaires:

Sont doembl ®e soud®s sur | a | i gtie
stomodéum.

B. Le fusionnementdes différentsbhourgeons :

Crétescéphaliques neuralesmort cellulaire bourgeonnement de la face.

a. Les crétes neurales

Internes de CCI Page7
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Les crétes neurales sont des groupements cellulaires traasdai se séparent
de lagouttiere neurale avant la fermeture de cette derniére en un tube, vers
fin dulermois embryonnaire. Au niveatéphalique, leucomportemeritiologique

a été analysé par Ne Douarin. Il est caractérisé par leurs territalrdso r i ¢
leur node de migration, leur rétans le déterminisme volumétriqgue des
bourgeons faciaux et cervicaux, et les divers phénotypes cellulaires exprlmes
leur site de ngration au sein des bourgeohgs cellules des crétesurales
c®phaliques sont territorialis®es.
gouttiere neurale vers un territoire embryonnaire facial ou cenadads crétes
neurales prosencéphaliques migrent vers le bourgeon nasofrdmsl.crétes
neurales mésencéphaliques migrgars lebourgeons maxillaires mandibulaiets
| 671 i | c. Les crétes
neurales rhombencéphaliques migrent vers les arcs branchiaux et aortiques. E

)

—

< < <K = k- < <X <P < 0 Xk < <X <0 K 0 0 0 0k <k 0k = 0k Kk k=

général, les crétes neurales céphaliques migrent vers la face ventrale du tuk:

neur al , sous | 6ect oder men colldgemeset enu n
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 adenfluence et leur

K K Kk - e < Rk -

=]

sur

()

fusion. Sont ainsi produits des tissus osseux, cartilagineux, dermiques, dentaf&es

7

et muscul aires, etcé.

Ai nsi , | a face, constitu®e de |«
est un 0 0 mmaurutptioe ba ok et ld eou sdntaonstitués de
territoires encéphaltaciaux et encéphalcervicaux. Les malformations faciales
sont des neurocristopathies et s<

de la neurulation.

b. La mort cellulaire embryonnaire :

Il sdéagit doun ph®nom ne bogetmdse)egaque,
6 or g an o gnembresxetissusd(mort neuronale du cerveau, disparition de
structures transitoires, telles que pronéphros, mésorephe )

Ainsi la fusion des bourgeons faciaux demande non seulement une bonne
oo6qualit®bdd tissulaire du m®senchyme

= <= < <0 =0 < <N < <0 =0 <0 <N <K =0 X 0 < <N <K P "0 < <D e

D
(@)

n

O
(@]

t

O

| 66ectoderme du reve°tement des bourgeon

La fusion des bourgeons saaix internes et maxillaires entre €86t le
40eémejr permel 6 or ganogen se nor mal e de
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maxillaires. La défaillance de ce processus parnmom cellulaire est
responsable de la constitution de é&nt

Green et Pratt ont démontré le r6le desenzymes lysosomiaux des bordures
ectodermiques des proces palatins, dans le phénomene de mort cellulaire, I
de latision de ces derniers pdarmer le palais secondaire chezrét. Ces

auteurs ont provoqué des fenteslpat i weds r o®@®i n par b |
ce ph®nom ne. La topographie de | a f

o

R T Lt L L

~

Malgré la présence de la fente, la différenciation tiseufaciale se poursuit en
temps: Os, cartilages, derme, dents, et muscles se différencient normalement.

Par contre, la présence de celle perturbe | Ocantirgeénd mi
odontobl astiquedest i so@vent eive eh @euxideuxs i v ¢
incisives nanes se développealors sur chaque berge. La fente perturbe encor{%
| 6 or gan o guwdane®facal. Lem ueflutgsrésomptives musculaires de la )
créte neurale migrent a partir du terrdorhombencéphalique et envahit la face:
vers le 48™jour.

Kk

La présence de la fente géne la migration myoblastique. Les myoblastes se
massent sur | a ber ge externe et
région du tibercule latéral de la sogfison, ni le reste du bourgeon interne

c. La fusion des bourgeons faciaux :

Au cours de la6emesemaine, les bourgeons maxillairesentemu contact des
bourgeonsasaux internes et externes, puis vontofusr .Les bourgeons sont
constitu®s de m®s enchyme entour ®
nécessite au moins que soient assurées trois conditions biologiques:

T Un développement volumétrique suffisant des bourgeons.

T La compétence de 6 ect oder me de recouvr eme
mort cellulaire assurant leur accolement.

1 Des propriétés physiechimiques du liquide amniotique concernant la
température, la composition biochimique, la terastvite.

Les contactdusionnels entre les bourgeons vont constituer un mur épithélial.

B L e e e e (e e
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Celuic | vV a di spara’tre par | a mort:

. . ¥
massif cellulaire m®senchymateux, |l e :pa
L N . . L 4

g welsoit la cause, va entrainer une fente labialéalwo-alvéolaire, ou fentdu :
- - - 'D‘
palais primaire. i
&
ki
Au cours de la7émesemaine, les bourgeuasillaires continuent leur ;ﬁ
développement et donnent en arriére le palais secondgee (8 ) avec ¢
. . ~ -
fusion progressive déavant en arri: r
encor e un ph®nom ne de mort cellul aiire
palatines, mais égalemel#t descente de la langdans lacavité buccale. Le i
. N . N .
d®f aut | de . f usi occauseqva @rédr Une fentdotpdiatine ou s i t
fente du palais secondaire. ﬁ
_ ¥
Dans | e cas déune fente compl tti
primaire qui gea secondairement la formation du palais secondaire, entrainali
ai nsi | 6association des deux fentes. :Ai
permettent de mieux alyser les anomalies localéslles que musculaires et ﬁ
dentaires, conséguees de la fente et de pratiquer la chirurgierépartrice ﬁ
conf or mPment au x donn®es de Iéanzito
i
. . . . LT
Ces acquisitions sont aut anlesfeheslabl o ize s
maxillairesd e me ur ent éniyimes enatyrdlles ide & gathologie du

développement facial.

bourgeon frontal

placode gouttiére
olfactive Ol olfactive
bourgeon BN.
maxilluire lacrimonasal externe*
bowrgeon - .
: stomodium EN.
mandibulaive AL
* Bourgeon nasal
Figure 1 : 5-6emesemaine: formaion des bourgeons de la face
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B.N. exteme
E.N. inteme
Oeal
Eourgeon
maaillaare
: - P et gouttiére
SowgRon s o A e B e lacrimonasale

Figure3 : 7°™semaine: apres formation du palais primaire ; formation du palais
secondaire
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V. Anatomiedu squelette nasale et levres

Anatomiede la région labiale

] a. Une léevre normale :

Elle présente a décrire trois plans, un plaresigel de recouvrement, yotan
T musculaireun plan postérieur ou interne représentant la face profonde ou
+  muqueuse de la levre.

1) Le plan superficiel :
. Ses dimensions sont variables selon les sujets, il comporte:

a.La levre rouge ou vermillon, léevre muqueuse, plus ou moinissépaais
¢ dont la longueuet la hauteur sont égales a celles de la levre inférieure.

b. La jonction cutanémnuqueuse, qui donne a la levre un aspect quiuBam
partie la personnalité de chaque individu, il faut la respecter: la conserver ou la

0t K<k 0 K<k - 0 0 <k K 0k <k < 0k 0 <k K 0k <k - 0k 0 X K K 0 X K K 0 X K 0 0 X K 0 0 < Kk <HE 0 X K K K

restituer.
3
! Cette l i gne Ssinueuse est surmont (e
{ individusaccroche la lumiere. Elle comprend, dedescommissures labiales,
deux courbes sym®triques en forme de 760
3 . - A . .
concavit® sup®rieur e, | § aest ctrictemient cupi
3 , - . < ~ .
médiande largeur variable, cet arc a pour repeommet des crétes philtrales (B)
3 ‘
[ c.Lalevre blanche, symétrique par rapport a un axe tendu de la basgaisola
. nasaleoecol umel | e au sommet de | 6ar c C
] centrale, le philtrum limitéatéralement par les deux crétes philtrales, legereme;t
obligues enbas et en dehors et done r el i e f sbamenui s %
: ) ‘
columel l e aux extr®mit ®s | at ®r al e ¢«
: 4
- ye - yd Jl
% De profil, le rebord cutanéomuquex est projeté en avant. i
&
T
I 2) Le plan musculaire i
: 4
Il est formé essentiellement du muscle orbiculaire des levres;at@igsente trois y
. T
faisceaux : t
:
&
a.Le demior bi cul ai r e sup®r i eur une commissdread « c e

| 6 a u tonstitué de tfibres musculaires paralléles réalisant le bord libre de

é Internes de CCI Pagel2
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lalevre. 1l constitue toute 6 ®p ai sseur de la | vre

déborde légéerement au dessus dwbutanéemuqueux, il est s

coronaire.

b. Le faisceau incisif supérieur, tendu de la commissure aux crétes philtrale

c.Le faisceau accessoire ou ndésmal tendu des commissures a la base de la

columelle.

Le muscle orbiculaire intrinseque recoit les terminaisons des muscles dits

extrinseques: releveur de la lévre supérieure, releveur superficiel du nez et «
levre, zygomatique, buccinateur. Ces muscles viennent se termir@erosarb i ¢ U
et lapeau de la levre. Ces qualifg®nnent toute leur valeur non seulement dans,
| a mi mi que mai s aussi dans | a pe

labiaux.
3) Laface muqueuse :

Ou face postérieure de lavre supérieure, forme, avec la fibrajnause

gingivale, le profondillon gingivelabial ou vestibulaire, un peu effacé sur la

ligne médiane par un repli mugueux, le frein

4) Vascularisation, innervationet drainage lymphatique

c
-

= KA Y X o S X X Y e KK Y X Kt S K Y e KK o e K K K K Y K e K K XK S K K K N N Y Y X -

¥ <K <P =K 0 < <N <N P K 0k i <N <N =P K 0k i <D <N =P ="k < <X <0 0" < <X <0 <0 0 < < <X <0 0 0 0 = P - e e

De chaque c6té, naissent de la faciale, une artére coronaire inférieure et ur::
art re coronaire sup®rieure, qui sObarias

cercle artériel complet, situgntre la couche musculaire et la couchendylkaire,

et proche du bord libre. Le systéme veineux, chemine au dessous de la peau:
formant un réseau richemeariastomosé et indépendant des artéres. Ces veine:.

aboutissent aux veines facialeset sous mentales.
Le drainage lymphajue se fait vers les ganglions sowsxillaires et sus
hyoidiens.

Léi nnervation motrice est aH)salons @
| 61 n n esensitve &t catrétoire est assurée par des rameaux du nerf
trijumeau (V).
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b. La levre supérieure :

La | vre sup®rieure repose sur un S (
sa partie médiane, par la réunion des deux os maxillaires supérieurs. Il est
essentiel, dans la chirurgie des fentes labiales, de reconstituec uredllaire
valable, de relief normal. La qualité du résultat plastique, ainsi que du résu-
fonctionnel: en effet), | 6articul ®
tant sur la mastication que sur la statique fidigda levre.

L e squel ette de | 6 ®t age moyen
par les deux os maxillaires supérieurs. lls se rejoignent a la partie médiane dans
portion inférieure, pour former la créte nasalke, o | 6 ®pi ne nas
| aguel | e vV a venir sO0i ns®rer | a
branche montante du maxillaire supérieur forme avec les os propres du nez
partie latérale et haute du sinus piriforme.

o

~

<K =K =0k k= < <K =0 K =0 'S < <0 k0 <0 <N < =0 X =0 <0 <N <0 <0 X' < <N <K <0 K <0 < <N <N =0 0 0k < <D <N =0 Kk <0< <N <N <R Xk i <X =0 <=0 < < <X <0 <0 0 e < <0 <0 0" N N - - K

Branche montante du maxillaire supérieur, os propres du nez et épine nasa
frontal forment le squelette osseux de la base du nez dans sa partie supérieure.

Le plan endonasal est fortement adhérent au squelette nasal. Au cdetaire,
téguments superficiels sont séparés de -celpar une couche de tissus
cellulaire mince, mais tres lache, qui permet une mobilisation des téguments sur le
squelette.

c. Le squelette nasal :

| comporte deuxr eporetti oms:seuls@yne
cartilagineuse.

1. Le squelette osseuxest forme:de

T branche mont ant e du maxi |l |l aire ¢
nasale du frontal pour la portion latérale de sa base ;

T la lame verticale du vomer qui constitue la partie postérieure de la cloiso
sagitale des fosses nasales. Elle est située en arriere de la pyramide nasale ;

Tl a | ame perpendicul aire de | 6 ®t |
a la constitution de la cloison des fosses nasales.

e

at

ur

mo
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Par son bor d ant ®ri eur , el | e sOL
par son bord d@éroinférieur, au cartilage de la cloison. Par son bord
post ®rieur, elle soéunit ~ |l a | ame ver

2. Le squelette cartilagineuxest constitué: par

Le cartilage de la cloison au milieu, latéralement par les cartilagegulaiaes
ou latérauxsupérieurs, et les cartilages alaires ou latémigxieurs.

a) Le cartilage de la cloisonde forme quadrangulaire, participe, au sommet d
lapyramide nasale par son extrémité tout antérieure ; sorardeéresupérieur
constitue celui de | a | ame per penc
moyenne de | 6ar°te nasal e.

Le bord antéro nf ®r i eur gui part de | 6®p
supérieur, est obligue en haut et ennavld forme une partie du squelette de
lasousc | oi son, I sben ®l oi gne au
tres partiellement soutenue par le cartilage de la cloison.

' Kk =Kk < <N < =R k=0 < <N <K =P K" <N <K <0 X 0k < <N <N <0 =0 0k < <D <N =0 0k 0k i <D <0 <X 0k Xk ' <0 <0 0k k- < < <0 <0 0 X < <N <N <N <N <D < < < N

Les faces latérales du cartilage forment lessfaoternes de chacun des
orificesnarinaires. Il est normalement strictement médian, mais, notamment d-
les fentes labiales, les déviationset les luxations du cartilage sont la regle.

b) Les cartilages latérauxsupérieursou cartilages tangulaires forment la
partie moyenne du squelette latéral de la pyramide nasale.

L e bor d ant ®r i eur 0% [rapmes du nezaat de b o r «
| apophyse montante du maxill aire e uj
latérale du cartilage alaire par une membrane fibreuse.

C) Les cartilages alaires

Forment le squelette de la salsison (dans la plus grande partie de son
étendue), de la pointe du nezet, accessoirement, des ailes du nez.

En forme dbébarc ° concavit® post®rieurt
| une m®di ane, | a O0O0m®si al e Cruscd
ailes se réunissent au niveau du déme du cartilage alaire.

QO

K K 0 X = = =P e 0 S0 e < =0

L a abm®sicrusoob de chaque cartil ,
avec celle du coté opposé, et forme la partie antérieure du squelette de la

e

ns
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souscloison ou columelle. La partie la plus reculée de-aielst soutenugar

Sk=Hi < S S < S S < < e N

|l e cartilage de | a cloison qui appar &t
Le domedu cartilage alaire forme, par son association avec celui du coté
oppose, la pointe du nez, ou lobule. Cette saillie cartilagineuse arrondie, qui se sitii2 a
partir du tiers i nf ®r i eur de | 6er
ailes, eten bas aveclaseus oi son, a une forme r®gulii ~
constitué par le cartilage de la cloison directement, mais par leagestilaires.
Cependant, ceux i noéoont pas ddéattachn@meeav : c
sont soutenus par le cartilage de la cloison dont ils sont solidaires

L a 661 at ®r al e Crusobo du c alamellel a g ¢
aplatie de dehors en dedans, a grand axe oblique en haut et en dehors, ee
ndest pas situ®e, ~ proprement parl er:

Au total, on peut donc décrire au squelette estémlagineux du re trois
portionsde hauten bas:

Lébune sup®rieur e, osseuse, consti
mont antes du maxill aire sup®rieur, s
| a | ame per peng une yortaom mayennedcenstitubeds® tah
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 aka essentiellement, celai étant cependant soutenu

~ —

N =0 <0 <0 <0 <0 =i < <0 <0 <0

I

- < <K < K 0 < X

par | a partie i nf ®ri eur e du car tii

<3

base de la cloison qui vont subir les plus importantes déformations dans le:
fentes ldiales

S

}K\—w K< = =0 < < <K =0 K =0 < <N <0 <0 X =0 <0 <N < <0 X =0 <0 <N <K 0 =X



%%%%%%%%=l<)t='=§0(==l<)t='=§0(=%%@F=l<>(='=¥}(==l<>(='=§0(==K>!='=XX==K>!='=XX==l<>!='=§0(==l<>!='=§0(=%%@F%%@F=10(='=X}(==10(='%OF=§0(='%O%'=§0(='%O%'=§0(='%O%'=§0(='%O%'=§0(='%%'=§0(='%%'=§0(='%%'=§0(='%%'=§0(='%O%'=§0(='%O%'%%%%%%%%%%%%%%%%%%%%%%%%

e e A e e A e e

Cakda apoedrotique

Venure froatal
& m. cccipsto-froetal
M. empor- paniétal

M. orbeculeire & |'@il
parte cebriame
parsie peipéhnale

M. smnculere wp

Vestre oecipial M. procenus
dum oxcigivy ol M. relevear naso-fabiad

M. masal, pantie masvery

M. auriculare post.
Party; daire
M. tmnsvene M. peeverr & L e s
de a nexpee _ M. petic zypomsatique
M. amiculame ant
W el syaetie
M masséer M. orbeculsire de |2 bood
pirtic marzinale
M. slemo<iido M. mesioonier
rasadser
M. daisseer de la kvt
_ M. dbatesenr i |'anghe
M. tnptue d s bouche
M. nsons

Matysma

Figure 4 : Anatomie musculaire. Vue latérale droite du systeme musculo
aponévrotique superficiel de la téte et du cou
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FigureS:vascularisation arterielle 1-artére faciale2-coronaire sup 3coronaire inf 4artere
sous mentale
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Figure 6 : squelette et cartilage du nez de profil

1- os propre du nez, 3- cartilage inférieur,
2- cartilage supérieur, 4- cartilage septal.
6 8 9 10

Figure T : squelette de la cloison des fosses nasales.

1- processus palatin de 4- cartilage supérieur, 8-vomer,
I'os maxillaire, S- os nasal, 9-sinus sphénoidal,
2- cartilage inférieur, 6~ crista galli, 10-clivus,
3- cartilage septal, 7-lame criblée, 11-o0s palatin.
Internes de CCI Pagel9
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Figure 8 : cartilages alaires.

a- Vue de profil, b- vue basale. 1- crus mésiale, 2- crus intermédiaire, 3- dome,
4- crus latérale. R : Angle de rotation, D : Angle de divergence.
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V. FORMES ANATOMIQUES:

1 -Les fentes unilatérales

i
=K k- e N Kb e~ Ve K K- IHE

Plus souvent gauches que droites, elles se répartissent en forme simple, partielle er
atteignant | e seuil nar c®i ne mai s resipe
le palais primaire avec ou sans décalage des berges osseuses, mais respatast |
secondaire, forme totale avec divisionpalatine en continuité, avec ou sans pont
cutanéemu g u e u X . Le bord rouge est interr
plus horizontal mais oblique, la levre blanche est de hauteur insuffisante du cote
fendu, | e muscle orbiculaire avec ses
expliguant la déformation osseuse sous jacente dans les formes totales.

e

3

o

Le grand fragment de | 6ar cat@enaamhtet®oD | i r
dehors par l&raction des muscles. Le petit fragment externe se collabe en dedans sen
arri re. Léaile du nez correspondant

cartilage alaire perd son adossement

cartilagetriangulaire du méme coté. La fosse nasale est en continuité avec la cavit:
buccale dans les fentes lalpalatines. Sa paroi interne est souvent fortement déviée
vers |l a fente. Au niveau des deux h®r:
transverale qui crée la sangle habituelle, mais une disposition longitudinale.

O o
< C

<

2 Les fentes bilatérales

Forme simple:Partielle, symétrique ou asymétrique,

D

Forme totale, sym®triqgue ou non (tot

™

Y= =K<k = = < 0 <Hi = Hi =0 K < 0 S = N =K < < 0 Hi =0 KIS < Kk < X =K e < < < e X

=0

Forme totale avec division ine. Le lambellule médian ne contient aucun muscle. ©
Sa composante cutan®e est de hauteur

inexistante dans les formes totales.

o

e

e e

Le muscle orbiculaire est rétracté de chaque co6té au niveau des berges latérales.
tubercule incisif appendu & la cloison est projeté en avant, tandis que les segment+

| at ®r aux sont coll ab®s en arri re terida
nez est affaiss®e par | 6®cart emensablep@@c
de | 6absence de columell e, mais |e ' Z
nasales, séparées par le vomer sont ouvertes vers la cavité buccale.

>
FaaY
e
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3 Divisions palatines isolées

< 0 D e K e e

Division partielle du palais secondaire : division isolée dieytaotale ou incompléte,
division sous muqueuse du voile avec luette bifide, division totale du palais secon(-jg ure
jusqubdau canal palatin ant ®rieur. L e isy
outre une division palatine parfois sévere,une mickt r ognat hi e dor:na
atteint un aspect tres caractéristique de profil

ey
7 A AN
., Y.

Fente unilatérale fente unilatérale fente unilatérale
droite partielle droite totale droite totale + fente

encoche alvéolaire du palais primaire

B

72

Fente labiopalatine  fente labiale bilatérale fente labio-palatine
unilatérale droite totale Dte, partielle Gche bilatérale
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fente isoléedu voile fente totale fente labiale droite associée
du palais secondaire a une fente du voile

x
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VI. Facteurs de risque:

1.La fenteestelle une malformation digparition récente dans la race humastee
provoguée par lpollution?

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 téte d'un jeune homme porteur d'une fente labiale.

2.Quels sont les facteurs deqie des fentes labiales et/ou palatines non
syndromiques et que pjs faire pour diminuer mon risque d‘avoir unenfant porteur
d'une fente?

Les fentes représentent un groupe hétérogene de malformations.

Leur origine est multifactorielle. Des facteurs génées, des facteurs
environnementaux ainsi que l'interaction entre les deux ont été associés a leur
apparition.

Liste non exhaustive de résultats publiés dans la littérature

L'implication de facteurs environnementaux dans les différentes formes defeintes

etudiee depuis plusieurs dizaines d'années. En regle générale, identifierles facteur
environnementaux associées a un type particulier de malformation esttres importa:

car cecioffre la possibilité d'une préevention efficace.

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

a).le tabacplusieurs études réalisées ; les résultats sont contradictoires.
Globalement une légére augmentation du risque pour les deux groupes de
fentes est retenue.

b).alcool risque augmenté de fente &t lebio-palatine. risque estépendantde la
dose

c).vitamine : acide folique : cette vitamine B#ise en période périconception
ellediminue le risque d'anomalie.

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

les résultats sont contradictoires, mais il se pourrait qu'elle joue unréle dans la
réduction du risque.
e).epilepsie: affection neurologique qui se caractérise par desconvaldieite

affection et/ou son éaitement augmenterait jusqu'axLigrisque de donner naissance a

un enfant porteur de fente mais la populationconcernée est restreinte.
f) .benzodiazépine résultats contradictoires.

g).cortisone et dérivés augmenteraite risque de fentes de 3 a 9 fois mais iciaussi le

groupe est restreint.
h).solvants et pesticides augmentation du risque démontrée pour les solvants
aliphatiques halogénes.

Nous retenons de tout ceci que les facteurs contribuent certairerappérition 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 gene associé a ce type de
malformation a été lgene TGF alpha. Depuis, la liste de génes impliqués ne cesse-
s'allonger.

L'étude de l'interaction entre les faigrs génétiques et les factearsironnementaux
est une piste trés intéressante exploitée depuis une petite dizained'année, mais le
résultas sont asez modestes. Cette piste sera
certainementdéveloppée dans l'avenir.
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génétique?

La prévalencedes FLReed | e nombre doéindividus at!
2-3/1000 chez les asiatiques 1/1000 chez les caucasiens
0,4/1000 chez les africains

= <Kk <K < < < <0 <0 <0 0 N

la fente.

La majorité des fentes palatines sont isolées.
La prévalence este 0,05% a 0,1% et le nombrefdies atteintes est supérieur a celw
des garcons ( 67% des cas).

Elles sont minoritaires .1l y a cependant plus de 400 syndromes différents décrits.

Un enfant sur 500 est p epaldtire(DL2%)etdun enfant
sur 2000 wune fente palatine (0, 05%).
labiale ou fente labipalatine, le risque pour le second est d&@ Si un panet est
porteur, le risque est de5%. Si un enfant et un parent sont porteurs, le risque est ;
15%.

Si un enfant de |l a famille est porte
de 25%. Si un parent est porteur de ce type de fente, laerisgt de 3% et si un
parent etun enfant sont atteints par la fente palatine, le risque est de 17%.

<K =K <Kk < = <0 i 0k <K k- <K <Kk <0 Kk <H <K < - <0k i <Kk <K k- <K < < <K <k <X

sans fentes palatines.

Au CLP des cliniques universitaires Std,unous demandons aux enfants porteurs ¢:
fentes ainsi fgudé’esl eur/ so uprevamenssardy@n pbua
des ®tudes g®n®ti ques afin de mieux
individus. A partir de ce sang, les &hi ci ens pr ® vent

F<)Pdﬁ%‘%@bdk%bdk##dﬁ%\{bé =

sommes tous difféerents. Si dans une famille, certains individus ont une fentu
dbautres pas, nous pow\d@ierﬁeposeedentlesrmem@
polymorphisme entre eux ou pas et ce, afin de poursuivre les études.

Le syndrome de van der Woude (syndrome le plus fréequent dans les fentes 1/70
associe une fente labiale et/ou palatine dans 50% des cas et/ou desdistiddevre
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VIl. Fentes labiales et/ou palatines : quoi de neuf el

't e

Cette variation selon la race montre que la génétique est impliquée dans la geneS1 de

n o

-

Les fentes palatines isolées sont génétiqguement distinctes des fentes labiales a\%;c o]

(
r
A

(@)

polymorphismes (les différences dans la séquence des lettres du gene) car uous

et
e ¢
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inférieure dans 80% des cas. Deux régions du génome sont impliquées. Ces
régions ont été mises en évidence par plusieurs équipes mondiales.

eux

Des analyses doéindividus atteints on
syndromede van der Woude avaient une mutation dans IRF6 .La question posee
de savoir si ce géne était impliqgué dans les fentes isolées Sur les 200 famlllea du
centre (498. individus), un polymorphismeintragénique a IRF6 estassocnefr a

| 6appar enc soléd daigere IRF& asttdenc clairement associé aux fenus

labiopalatines isolées. Cette constatation a également été faite aux USA et en Ita-ge ce
qui nous permet doéaffirmer que | a fe:t.e
faut tenir compte @l facteurs environnementaux.

—

B

5
~+

W
>
—
D

Rechercher dans le génome humain, le ou les polymorphismes associés a une
Essayer de d®couvrir ddbautres g nes
syndromiqueset de plus, dans les fentes isolées
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VIII CLASSIFICATION

Les divisions labiomaxillaires présentent une topographie stable et un polymorphis:ie
cini que qui f o nficatidn®variables selondles critetemansissen exergue
parl eur sauteurs. La classificati aux:doun: d

cliniguebiensinmnais aussi scientifique afin de bénéficier de bases de données
standardisées utiles a la rechercheclinique.

k= Kk i <X <P < 0 <k < <X < X <:cf:» SN N N N N N B B B B

1)CLASSIFICATION DE VEAU

- SHi= < <N P K 0k i <D Kk

Elle schematiseles désordres anatomiques engendrés par lesfentes faciales, sans:

prendre en compte les fentes purement labioalvéolaires. Quatre classes sont decr 3.

a)Division simple du voile (Fig. 9

Elle intéresse lesssus mous du voile du palais et peut étrepartielle ou totale. Lorsq
la luette seule est bifide, il fautrechercher une éventuelle divisiomsogseuse
(aspectbleuté, pellucide de la ligne médiane du voile)

(1%

b)Division du voile et de la volte palatingFig. 10)

B i e

EI'le se prolonge | orsqudell e est totc¢c
c)Division du voil et de la voute palatine associee a une felabioalvéolaire

unilatérale (fig. 11)

La fente int®resse | a | vr eanslarédionde pr 0
| 6i nci si ve | at ®r al e, zone de fusionert

Léenregistrement des daovemingkeenrraanttéueur s
chirurgie et °tre simples et claires :a
| 6®qui pe Larepr®sentation symbolique
i mm®di at ement | 6i dent i f iesdupatientnetdpeds ¢ ¢n
| 6avoir compl ® ®e par desdonn®es supji:l
des®tudes c®phal om®triques par exemplie
objective de | 0influence ~° Itong ter me

f

C
d
d
®

R

o -

D

C
r

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

grand fragment comprenant larégion incisive et la moitié du pdlajet un petit
fragment.

Le vomer est partiellement ou complétement fusionné au grandfragment

d)Division du voile et de la vo(te palatine associée a une fente labioalvéolaire
bilatérale totale (fig. 12)
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Le tubercule médian portant les incisivesigsté du palais secondaire et projeté vers :
| 6avant du fait de | dabsence de sanglie

raw._N

D
—

2 Cl assiycation de Ker nah:an

Adoptée en 1967 par la Confédération internationale dechinpli@géque, elle est
i bas®e sur des notions embryol ogiques
. (topographie) etdans le temps de gestation (chronologie).

et

Le comit® de nomencl ature de | 0Amer i «
classes principak : les fentesantérieures au canal palatin antérieur, les fentes

+  postérieures aucanal palatin antérieur et la combinaison des deux. La démarcatior.
. entre palais primaire et secondaire se situe au niveau ducanal palatin antérieur, er-
rapport avec les sequeas dudéveloppement embryologique.

an

Ik = K <hie 'S0 <X =N <K —Hie < < =X <K <X <0 <X < <X 0 <X =0 <0 )

Des modifications dans chaque classe concernant les relationsdu vomer avec le p-lais
+  dur, la rotation et la protrusion duprémaxillaire, les fentes-sauggueuses et les
. cicatricescongénitales de la levre sont incluses.

AGroupe 1 : palais primaire.

B

C avec pont labial ;
C avec pont gingival.

Kernahan suggere une schématisation par un « Y rayé ». lldivise le palais dur en
fentes compl tes et incompl tes enuti
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A Groupe 2 pal ais secondaire. i
A Groupe 3 : association palais primzilr
Palais primaire (Fig. 13 #
A 1A : fente unilat®rale incompl te (117
A 1B : fente uni2Bavwedareg] e compl " te (1/:3,
A 1C : fente bilat®rale compl te (3/(§ a
Palais secondaire (Fig. 14 i
A 2D : fente incompl te i
] C voile : staphyloschizis (1/3, 2/3, 3/3) ; y
C palais dur : uranoschizis (1/3, 2/3, 3/3) ; %
. A 2E : fente compl te (palatoschizis).
% 4
. Association palas primaire et secondaire (Fig. 1p i
A 3F : fente unilat®rale compl te ;
A 3G : fente bilat®rale compl te ; i
A 3H : fente wunilat®rale incompl te i
%,
4

e
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illustrés parune troisieme boite. Les branches du Y représentent le palalsprlmalre L Ies
levres (Fig.16) . Cett e cl assification a ®t® | agir g
denombreuses modifications.

Elsahy adjoint deux sommets triangulaires représentant les seuils narinaires, des
fleches indiquant la direction de la déflection du palais dur darfemees complétes,
et deuxcercles quantifiant la protrusion du prémaxillairecetntgétence
vélopharyngée. Ces symboles illustrent nonseulement les conditions préopératoire
mais aussi les anomalies fonctionnelles.

Millard ajoute des triangles illustialle nez et le seuilnarinaire.

Friedman et al. proposent une combinaison des deuxmodifications et quantifient la
séverité de la déformation.
Cette classification permet 1@06i ncl ur

Larsonpr opose un nouveau mod | e du Y av
extrémités de chaque bras, correspondant aux seuils narinaires. Les chiffres sont -
remplaces par des lettres, minuscules ou majuscules selon que la fente estpalais i: 1-ou
de facon complete dncomplete (Figl8).

O

e e e

3Cl assiycatiion de Benoi st

Cetteclassification est axée sur la prise en charge prothétique.
Elle concerne les sujets opérés susceptibles de recevoir unappareil vélopalatin et
tient pas compte de feature unoubilatérale de la fente En revanche, elle considere

=<Kk Kk = < <R Nk K <P Bk K Kk = Rk
. 47

| es possibilit®sde contraction des mcig
denture qui fournit les moyens de rétention.Trois classes sont individualisées selorjé la
motricité du voiledu palais : i
Aclasse 1 voile divisé mais tonique ; :
Aclasse 2 voile suturé, trop court, mais contractile ; 7
Aclasse 3 voile inerte (scléreux ou paralysé).
Chacune de ces classes peut se subdiviser : i

A a : associ®e " une fente palatine ;;
A b : assoacsiioRmcisive;une mal p !

A c : associ®e " un ®dentement parti ¢l
A d : associ®e ~ un ®dentement comple%t
Heureusement de nos jours, les personnes atteintes dedivision vélopalatine neceséltani
de tels appareils sont devenuesrares étant donnée la prise erpcéenge et
continue pardes équipes pluridisciplinaires. Les progres des technlqueschlrurglcaltf> de
reconstitution initiale du voile ass<10|
Internes de CCI Page30 i

A e b I o AT e b A I b I T L e

e



e e o o T i e o B A i i o R e S i SR G S e e 2

otorhinolaryngologistes,phoniatres et orthophonistes permettent deecdesg
probl mes | i ®s “ | 6i ncomp ®treqnis(Béducatibro
orthophonique, pharyngoplastie)moment approprié selon chague enfant.

AC|l assivcati on de Chancholl e

B i B o o L

Ce chirurgien apprécie dans sa classification la gravitéa@ed y s mor phos e
de vue global et discerne les formesbénignes des formes graves. Il propose ainsi 1;1

traitement, ses risques et seslimites.
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Figure 9Division.
A. De la luette.

D 6 u nde voite aQ. Deilagotalité du voile,
6apr s Veau

Figure 10. Division du
voile et de la vodte
pal atine d e

Figure 11 Fente labie
alvéolopalatine
uni |l at ®r al
Veau
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