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INTRODUCTION

La chirurgie des malformations pédiatriques, et plus encore celle des fentes labio-
palatines, impose au chirurgien qui la pratique un questionnement constant a propos
de son impact sur I'apparence, la fonction, et la croissance des enfants qu’il opére.
Tout acte ne montrera en effet ses réelles conséquences qu'a long terme, et
nécessitera de ce fait un suivi critique tout au long de la croissance. Les préceptes
considérés comme admis doivent sans cesse étre remis en question, a la lumiére des

résultats a plus ou moins long terme.

La chirurgie primaire des fentes comprend un temps de réparation de la lévre et du
nez, et un ou deux temps de réparation du palais selon les centres. Le traitement
chirurgical primaire de la fente doit veiller a obtenir un résultat esthétique (morphologie
et esthétique naso-labiale) et fonctionnel (développement de la parole, respiration)

optimal, en entravant au minimum le processus de croissance faciale.

La prise en charge des fentes labio-palatines est marquée par la multiplicité des
protocoles chirurgicaux, notamment dans les premiéres années de vie. La chirurgie
des fentes suit classiquement d’avantage la tradition chirurgicale ancrée au sein de
chaque centre de compétence, comme en témoigne I'Eurocleft Study qui retrouve
dans 201 centres de compétences européens, 194 protocoles chirurgicaux différents
(1-6). Les protocoles peuvent différer en termes de techniques et/ou en termes de

calendriers opératoires.



Le Centre de Compétence de Lille prend en charge depuis de nombreuses années
les fentes oro-faciales avec 50 a 100 nouveaux cas par an, et une filiere active
importante. L’équipe est formée de trois chirurgiens, deux orthophonistes et une
orthodontiste qui se concertent ensemble de maniére hebdomadaire lors d'une
consultation multidisciplinaire. Des staffs pour discuter des cas difficiles sont
également organisés plusieurs fois par an. Ce centre de compétence s’intégre dans le
réseau national MAFACE (Filiere de Santé des Malformations de la téte et du cou)

constitué de 22 centres de compétence et d’un centre de référence.

A partir de 2015, une transition vers un nouveau protocole de chirurgie primaire des
fentes labio-palatines a été initiée. Le calendrier opératoire a été modifié avec une
fermeture de la Iévre a 'dge de 3 mois, et non plus néonatale comme auparavant. Les
gestes chirurgicaux ont également été améliorés avec la réalisation dans le méme
temps que la chéiloplastie, d’'une dissection nasale étendue avec conformation nasale
post-opératoire. Il a également été introduit la réalisation d’'une véloplastie intra-vélaire
de Sommerlad en méme temps que la fermeture palatine.
L’objectif de cette thése était d’évaluer I'impact de ce nouveau protocole
chirurgical chez des enfants porteurs de fentes labio-palatines unilatérales
totales. |l s’agira de présenter les résultats de ce protocole a moyen terme (chez des
enfants agés de 5 a 8 ans), et de les comparer a ceux de I'ancien protocole sur
plusieurs points :

o Sphére naso-labiale : esthétique et fonction nasale

o Phonation et trouble de la parole

o Croissance makxillo-faciale



FENTES LABIO-PALATINES : RAPPELS GENERAUX

|.  Epidémiologie

Les fentes oro-faciales représentent environ 1 naissance sur 700 dans le monde et
sont ainsi les malformations faciales les plus fréquentes. Elles comprennent les fentes
labiales et labio-alvéolaires, les fentes labio-palatines et les fentes vélo-palatines.

Toutes formes confondues, les fentes dites isolées représentent 70% des cas (Figure
1). Les fentes associées comportent des formes syndromiques, des formes avec
anomalies chromosomiques, des formes associées a d’autres malformations, et des

formes familiales.

Fentes
associées
30%

Fentes labiales
25%

Fentes labio-
palatines 50%

Fentes

isolées
70%

Fentes vélo-
palatines 25%

Figure 1 : A. Répatrtition des fentes isolées par rapport aux fentes associées. B. Répartition

des fentes labiales, palatines et labiopalatines parmi les fentes orofaciales (7).



Les fentes labiales et labio-alvéolaires représentent 25% du groupe global des
fentes. Elles ont une incidence annuelle de 1/4000 & 1/10 000 naissances.

Les fentes labio-palatines représentent 50 % du groupe total des fentes, et ont une
incidence annuelle de 1/2 000 a 1/5 000 naissances. 80 a 90 % sont unilatérales et 10
a 20 % sont bilatérales.

Les fentes labiales et labio-palatines sont deux fois plus fréquentes chez le gargon et

deux fois plus fréquentes du coté gauche que du coté droit (7,8).

La fente vélo-palatine isolée représente 25% du groupe global, et doit étre
considérée comme une entité a part, différente de la fente labiale. Plusieurs formes
existent et doivent étre considérées comme un continuum malformatif : la fente
palatine compléte, la fente sous muqueuse et la luette bifide. Elles ont une incidence
annuelle de 1/3 300 a 1/10 000 naissances. La fente vélo-palatine est plus fréquente

chez la fille (9).

Il. Etiolopathogénie

L’étiologie de ces malformations n’est pour ’heure pas complétement déterminée. Les
fentes isolées sont considérées comme étant des pathologies génétiques
multifactorielles, c’est-a-dire une combinaison de facteurs de susceptibilité génétique,

associée a des facteurs environnementaux.



1. Facteurs génétiques

Les formes familiales représentent 7 a 20 % des fentes labiopalatines non
syndromiques. De nombreuses études ont en effet montré une participation plus ou
moins variable de I'hérédité dans I'apparition de la fente faciale. Il a ainsi été décrit un
risque 30 fois plus élevé de récurrence d’'une fente labiale (avec ou sans fente palatine
associée) dans une fratrie que dans la population générale, et une concordance chez
les jumeaux homozygotes de 40% contre 4,2% chez les hétérozygotes. Cette hérédité
est mal élucidée, mais I'hypothése admise de fagon générale est celle d’'une origine
hérédité polygénique (7).

Par ailleurs, il existe de rares syndromes d’hérédité mendélienne (mode autosomal
dominant) auxquels peuvent s’associer des fentes labiopalatines, par exemple la
dysplasie ectodermique. Les fentes labiopalatines peuvent également étre associées
a des aberrations chromosomiques, avec des syndromes tels que la trisomie 13 ou la

trisomie 18.

2. Facteurs environnementaux

Certains facteurs environnementaux seraient impliqués, mais ils sont nombreux et
varient selon les études :

- Le tabagisme maternel, qui augmenterait le risque de fentes de 1,3. Il est
estimé que 4 % de toutes les fentes orofaciales pourraient étre attribuées au
tabagisme maternel périconceptionnel (9).

- L’alcool, dont le réle est moins évident méme si plusieurs études démontrent
que la consommation de grands volumes d’alcool sur une courte période

(« binge drinking ») au cours de la grossesse est un facteur de risque (10).



- La prise de certains médicaments (anti convulsivants, anti-tumoraux ou anti-
épileptiques). Le lien entre métabolisme des folates et survenue de fentes n’est
pas totalement démontré et les études sont discordantes. Cependant, un lien
direct entre la prise d’acide valproique (connu pour perturber le métabolisme
des folates) au cours de la grossesse et la genése d’un syndrome malformatif
est démontré.

- Le diabéte maternel prégestationnel et gestationnel

- Des dysfonctionnements endocriniens, des agents infectieux (rubéole,
toxoplasmose, rougeole)

De nombreuses équipes travaillent sur ces sujets afin de permettre a terme de limiter

I'incidence de cette malformation par des mesures de prévention.

l1l.  Embryologie

La connaissance de I'embryologie de la face est indispensable a la compréhension de
la genése des fentes labio-palatines.

Suite a la migration des cellules des crétes neurales dans le tissu mésenchymateux
de l'extrémité céphalique a partir de la 4°™® semaine de vie embryonnaire, cing
bourgeons faciaux (un bourgeon frontal, deux bourgeons maxillaires et deux
bourgeons mandibulaires) se forment autour du stomodeum, ou bouche primitive
embryonnaire. Le bourgeon frontal se divise rapidement a sa partie inférieure en
processus nasaux latéraux et médiaux. Ces derniers fusionnent au centre, puis vers
la 7°™® semaine, ce bourgeon nasal médial unique va lui-méme fusionner avec les
bourgeons nasaux latéraux autour des placodes olfactives, puis avec les bourgeons

maxillaires, permettant la fermeture de la |eévre supérieure, des seuils narinaires et du



palais primaire en arriére (11-13) (Figure 2). La zone de fusion correspond aux crétes
philtrales. Le palais primaire donnera la gencive, I'arcade alvéolaire supérieure et le

palais osseux antérieur au foramen incisif.

Bourgeon fronto-nasal
Bourgeon nasal médian 'Processu.s '
intermaxillaire

Plaque olfactive

Bourgeon nasal latéral
Bourgeon maxillaire

Bourgeon mandibulaire
Philtrum

6™ semaine 7¢m semaine 10°™ semaine

Figure 2 : Développement embryonnaire de la face. Réalisé a partir de (12).

Tableau 1 : Ebauches contribuant a la formation de la face (14)

Ebauches Structures qui en dérivent

Bourgeon fronto-nasal Front, cloison nasale, l1évre supérieure

Bourgeons makxillaires Joues, parties latérales de la lévre
supérieure

Bourgeons nasaux internes Columelle, crétes nasales, pointe du nez

Bourgeons nasaux externes Ailes du nez

Bourgeons mandibulaires Lévre inférieure
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Les fentes labiales et labio-alvéolaires sont donc dues a des défauts de fusion des
bourgeons nasaux médians aux bourgeons nasaux latéraux et maxillaires, en raison

d’'un défaut d’apoptose de la membrane ectodermique qui sépare ces bourgeons.

Parallelement, le palais secondaire va se développer et séparer la cavité nasale de
la cavité orale entre la 76 et la 12°™ semaine de vie embryonnaire. Il se forme a
partir de prolongements postérieurs issus des bourgeons maxillaires (les processus
palatins). Ces derniers vont s’horizontaliser au-dessus de la langue, et fusionner dans
le sens antéro-postérieur (figure 3). Dans ce méme temps, le septum nasal se
rapproche de la ligne médiane. Ainsi les processus palatins vont cloisonner la cavité
nasale de la cavité orale, et le septum nasal va diviser la cavité nasale en fosses
nasales droite et gauche (7,15). La jonction entre le palais primaire et le palais

secondaire se situe au niveau du canal incisif et se fait a la 12°™ semaine.

Toute altération du processus de fusion des bourgeons constituant la lévre supérieure
et le palais primaire sera donc susceptible d’avoir un impact sur la fermeture du palais

secondaire, rendant fréquente I'association des fentes labio-alvéolaire a une fente

vélo-palatine.

Palais primaire

Foramen incisif

Septum nasal

Lames palatines
fusionnées

Processus

palatin Luette

Figure 3 : Fusion des palais primaire et secondaire. Réalisé a partir de (14).

11



Ces processus de fusion sont rendus possibles par la prolifération des cellules des
crétes neurales au sein du mésenchyme amenant les différents bourgeons au contact,
et par des phénoménes d’apoptose cellulaire localisés (16). Toutes ces étapes
peuvent se trouver affectées par des atteintes génétiques ou facteurs

environnementaux évoqués plus haut.

Ces éléments embryologiques permettent de comprendre le large spectre de formes
cliniques, depuis la fente labiale « cicatricielle » a la fente labio-palatine compléte, uni
ou bilatérale, en passant par les fentes incomplétes, ou a bande de Simonart (17)

(figure 4).

ﬁ%/ﬁ\mf\
C )

A B C D E

Figure 4 : Formes cliniques des fentes oro-faciales. (A) Fente labio-alvéolaire. (B) Fente
vélopalatine. (C) Fente labiale et vélopalatine incompléte. (D) Fente labio-palatine unilatérale

compléte. (E) Fente labio-palatine bilatérale complete.

Réalisé a partir de (18).
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IV. Anatomie normale et pathologique

Nous détaillerons ici les particularités anatomiques de la lévre supérieure, du nez, et
du voile du palais dans les conditions normales et pathologiques, puisque ce sont les

éléments qui vont nous intéresser dans ce travail.

1. Anatomie de la levre supérieure normale (19)

Morphologie de la région labiale
Les levres sont des replis tri-tissulaires muco-musculo-cutanés mobiles qui ferment en
avant 'orifice buccal en formant son vestibule. La lévre supérieure, moins charnue, est

légérement plus longue que la lévre inférieure et la surplombe en avant (figure 5).

~E

S

—

Figure 5 : Levre normale vue de face (A) et de profil (B)

13



o La levre blanche est formée d’'une peau épaisse, trés adhérente au muscle
sous-jacent. Au niveau de la lévre supérieure, on apergoit une dépression

centrale, le philtrum, bordé latéralement par les crétes philtrales.

o La lévre rouge est formée par une portion intérieure « humide », muqueuse et
par une portion extérieure seche ou « vermillon ». La ligne médiane de chaque

levre présente un repli muqueux, le frein labial, surtout marqué en haut.

o Le vermillon est séparé de la lévre blanche par une ligne de jonction
cutanéomuqueuse saillante et nette. Selon Petit et Psaume, « elle est la
marque d’un caractére essentiel qu’il faut absolument conserver » (20). Cette
ligne est incurvée a la partie médiane de la lévre supérieure selon '« arc de
Cupidon » qui répond au philtrum et sous lequel existe souvent un tubercule

médian du bord libre (dit « de la tétée »).

Musculature labiale (21)

Elle est essentiellement représentée par le muscle orbiculaire des lévres (m.
orbicularis oris).

Il est composé de deux groupes de fibres musculaires :

o Les fibres de |la portion labiale (pars labialis), concentriques et joignant une
commissure a l'autre. Solidaires du muscle buccinateur (m. buccinator) et du
constricteur supérieur du pharynx, elles constituent la sangle labio-buccinato-
pharyngée.

o Les fibres de la portion marginale (pars marginalis), plus externes, sont
étendues de la cloison nasale et du seuil narinaire aux commissures.

Au niveau de la commissure, on retrouve un noeud musculaire complexe, le

modiulus (figure 6) qui correspond au point de convergence des fibres des

14



muscles petit et grand zygomatiques, releveur de la lévre supérieure, releveur de
la 1évre supérieure et de I'aile du nez, risorius, releveur de I'angle de la bouche,
plastysma, abaisseur de I'angle de la bouche, abaisseur de la |evre inférieure et
mentonnier. C’est en fait le point d’amarrage qui permet la mise en tension des

lévres.

Releveur de la lévre Releveur de la levre
supérieure supérieure et de l'aile du nez

Petit zygomatique

Grand zygomatique

—

Releveur de I'angle
| _— de la bouche

Modiolus | Buccinateur
Risorius

rbiculair |

Plastysma Orbiculaire de la

bouche

Abaisseur de I'angle

de la bouche Mentonnier

Abaisseur de la lévre
inférieure

Figure 6 : Groupe oral des muscles de la face. Réalisé a partir de (22).
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Vascularisation

La vascularisation de la lévre supérieure est assurée par l’artére coronaire
supérieure des lévres (a. labialis superior), branche de l'artére faciale (systéme
carotidien externe), qui chemine horizontalement a la face profonde du muscle
orbiculaire. Son trajet se projette au niveau de la ligne de jonction cutanéomuqueuse.
La vascularisation est également assurée par des collatérales directes de l'artere
faciale et des terminales de l'artere sphéno-palatine. Les artéres coronaires
supérieures droite et gauche s’anastomosent le plus souvent, mais de maniére
inconstante. Les artéres collatérales sont verticales philtrales ou inter-philtrales ; il
s’agit notamment de l'artére de la sous-cloison destinée a la vascularisation de la
columelle, du lobule du nez et parfois narinaires.

Le drainage veineux est assuré par un plexus sous muqueux et sous dermique de la
région philtrale, largement anastomosé avec celui des pieds des columelles et se

drainant vers la veine faciale.

Innervation
o L’innervation motrice est assurée par la branche cervico-faciale du nerf facial
(VII) qui donne les rameaux buccal inférieur, marginal mandibulaire et cervical.
o L’innervation sensitive dépend du nerf trijumeau (V) par sa branche maxillaire
qui innerve les téguments de la paupiére inférieure, de la joue, de l'aile du nez,

de la lévre supérieure.

16



2. Anatomie normale du nez

Le nez a un squelette osseux et cartilagineux :

o Le squelette osseux comporte le processus frontal du maxillaire supérieur et
les os propres du nez.

o Le squelette cartilagineux est constitué du septum, des cartilages latéraux
supérieurs (triangulaires) et inférieurs (alaires) (figure 7A). Le bord antérieur du
cartilage triangulaire est réuni a la partie supérieure du septum. Le cartilage
alaire forme une arche avec deux crus réunies par le déme alaire (figure 7 B).
La crus latérale renforce l'aile du nez mais elle n’atteint pas le bord libre en bas
; en haut, elle se prolonge avec le bord inférieur du cartilage triangulaire par
I'intermédiaire de sésamoides. La crus mésiale arme la columelle et se termine

au contact de I'épine nasale antérieure.

Cartilage alaire

Os propre du Processus frontal A
nez du maxillaire
\ / Crus latérale  Ddme alaire Crus mésiale

Septum nasal

Cartilage
triangulaire

Os sésamoide

Cartilage alaire .
Epine nasale
A B antérieure

Figure 7 : Anatomie du squelette ostéo-cartilagineux du nez, vue de face (A) et vue inférieure

(B). Réalisé a partir de (22).
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Le plan de couverture cutané est constitué en superficie par la peau et en profondeur
par le périchondre et le périoste. Ces deux structures sont séparées par le superficial
musculo-aponevrotic system (SMAS), structure musculoaponévrotique constituant un
espace de glissement entre la peau, le périchondre et le périoste et qui enveloppe

également les muscles peauciers.

3. Anatomie normale du voile du palais

Avec la paroi pharyngée, le voile du palais est 'un des deux éléments constitutifs du
sphincter vélo-pharyngé, qui est impliqué dans la phonation, la déglution, la succion
et la ventilation (23,24).

Le voile est une cloison musculo-membraneuse, mobile, contractile, prolongeant en
arriere le palais osseux.

Il est constitué de I'aponévrose palatine qui constitue son armature, et des muscles
vélaires, pairs et symétriques.

L’aponévrose palatine est une lame fibreuse étroite constituée de tissu fibreux
conjonctif et de fibres du tendon du muscle tensor veli palatini. Elle s’attache au bord
postérieur du palais dur et sur les hamulus ptérygoidiens, se prolonge postérieurement
vers le voile sur 1 cm.

Le tiers antérieur du voile est amusculaire, et sa portion médiale contient la plupart
des fibres musculaires : élévateur du voile (m. levator veli palatini), tenseur du voile,
palato-pharyngien, palato-glosse et muscle uvulaire.

La luette ou uvule est une structure en forme de goutte qui est typiquement longue et

élancée et constitue la partie la plus postérieure.
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4. Conséquences anatomiques d’'une fente labio-palatine

unilatérale

« Toutes les structures sont présentes mais simplement déformées. »

« Je soutiens que dans le bec de lievre, aussi bien que dans la division palatine, on
trouve tous les éléments normaux, modifiés seulement par le fait de la fente. » V.VEAU
(19)

Nous détaillerons I'anatomie dans le cas particulier de la fente unilatérale compléte,

puisque c’est celle qui nous intéresse ici.

La levre fendue

D’aprés Petit et Psaume (20) : « Dans le bec de lievre unilatéral, la fissure est située
en dehors de la créte philtrale. Tous les éléments de la partie médiane de la lévre font
donc partie de la berge interne ». C’est ce qui est communément admis maintenant.
La fente divise donc la lévre en dehors du philtrum, respectant la créte philtrale que
I'on retrouve sur la berge interne. Cette créte philtrale du c6té fendu est plus courte,
plus oblique et moins proéminente. La lévre est redirigée verticalement dans la fente
(figure 8). Dans la fente totale, celle-ci se prolonge jusqu’au seuil narinaire et le rebord
alvéolaire présente une fente alvéolaire.

La présence d’une fente unilatérale entraine, au niveau de la Iévre, la formation d’'un
grand et d’'un petit fragment alvéolaire. Le vermillon est interrompu par la fente, I'arc
de Cupidon n’est donc plus horizontal mais oblique.

Sous l'influence des tractions des muscles de la lévre et 'absence de soutien du
plancher narinaire fendu, la peau du vestibule de la narine et de la base de la columelle
descend et empiéte sur les moignons labiaux. Les limites entre secteurs cutanés

d’origine nasale et buccale sont normalement nettes.
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Dans la fente unilatérale totale, la fente labio-alvéolaire se poursuite par une fente
palatine qui est médiane. Le vomer et la cloison nasale, aprés avoir décrit une courbe
convexe vers la fente, s’insérent sur la berge interne de la fente palatine. A cette
déviation de face s’ajoute une déviation du septum nasal dans le plan sagittal, puisque
ce dernier bombe du c6té fendu en postérieur pour se terminer du c6té sain en

antérieur.

A B
Figure 8 : Fente labio-palatine unilatérale totale gauche, vue de la lévre (A) et du palais (B).

Réalisé a partir de (25).

Déformation nasale

Les anomalies de la lévre sont généralement associées a des anomalies nasales
disgracieuses assez caractéristiques et stéréotypées, en particulier dans les fentes
complétes avec division palatine (25,26).

De face, la pyramide nasale est déviée du cété opposé (figure 9). Le cartilage alaire
du coté sain parait hypertrophique, anormalement saillant au niveau de son bord
supérieur. Ceci peut correspondre a la réalité ou n’étre qu’'une impression, la saillie du

cartilage sain n’existant que par contraste avec la rétropulsion de celui du c6té opposeé.
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De ce cbté, l'aile est abaissée et le cartilage alaire, au lieu de chevaucher la partie

basse du latéral, en reste distant, ce qui entraine la marge narinaire vers le bas.

&

()

|
A

Figure 9 : Vue de face. Aspect normal de la pyramide nasale (A), déformation nasale dans

une fente unilatérale gauche (B). Réalisé a partir de (25).

C’est surtout sur une vue inférieure que I'on prend conscience des défauts (figure
10):
o Bifidité de la pointe avec saillie du cbété sain, souvent séparé de celui du cété
atteint par un sillon vertical ;
o Narine atteinte rétroposée ;

o Angle d’insertion de l'aile sur la joue plus obtus du cété atteint.

Figure 10 : Vue inférieure. Aspect normal de la pyramide nasale (A), déformation nasale dans

une fente unilatérale gauche (B). Réalisé a partir de (25).
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Le voile du palais fendu
Si la fente touche le voile, 'aponévrose palatine est systématiquement absente (27—
29), et l'orientation des muscles élévateur du voile, palato-pharyngien et uvulaires

altérée (figure 11).

Figure 11: A. Muscles vélopharyngés normaux. B. Orientation musculaire anormale
secondaire a la fente : les fibres musculaires des élévateurs du voile et des palato-pharyngés
sont présentes dans le tiers antérieur. Au lieu de s’insérer au milieu du voile, ces muscles

s’insérent a la partie postérieure du palais dur.

Réalisé a partir de (30).

Concernant le muscle élévateur du voile, son insertion a la base du crane sur I'os
temporal et le cartilage de la trompe d’Eustache est normale, mais son insertion sur la
ligne médiane avec interdigitation au muscle controlatéral est obligatoirement
anormale, et se fait sur le bord postérieur du palais dur. Les fibres du palato-

pharyngien s’insérent également de maniére anormale sur le palais dur.
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Ainsi, au lieu d’étre amusculaire, le tiers antérieur du voile contient les fibres
musculaires de ces deux muscles. Ces anomalies d’insertion rendent ces muscles
moins fonctionnels. La moins bonne contraction des muscles élévateurs et tenseurs
du voile est a l'origine d’'un trouble de la dynamique tubaire (en raison des insertions
postérieures sur la trompe d’Eustache), expliquant la présence d’otites séro-
muqueuses fréquentes chez les enfants atteints d’une fente du palais.

Les muscles uvulaires sont typiquement hypoplasiques.

Le voile est souvent court ou fin en raison de I'absence d’aponévrose palatine, et de

I'hypoplasie des muscles élévateur du voile et uvulaires.

V. L’évolution des concepts de la réparation

chirurgicale de la fente

La chirurgie primaire des fentes comprend un temps de réparation de la lévre et du
nez, et un ou deux temps de réparation du palais selon les centres. L’objectif de cette
chirurgie est d’obtenir un résultat esthétique satisfaisant, ainsi qu’un rétablissement
des fonctions (développement de la parole et ventilation nasale notamment), tout en
entravant au minimum le processus de croissance faciale. Les protocoles chirurgicaux
sont trés variables selon les habitudes des équipes, et une multiplicité de prises en

charge existe (1,9).
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1. Calendrier opératoire

Avant 2015, dans le Centre lillois, les enfants porteurs de fentes labio-palatines étaient
opérés le plus tét possible. En effet, la réparation de la lIévre avait lieu avant I’dge de
trois semaines de vie. Chez les nourrissons hypotrophiques, un poids minimal de 3
kg était exigé ; ceux-ci étaient donc opérés plus tardivement, mais toujours dans les 3
premiers mois de vie.

L’objectif était de fermer la fente labiale le plus t6t possible, mais d’éviter le risque
anesthésique d’une chirurgie dans les premiers jours de vie.

Cette chirurgie néonatale était motivée par 'argument que la fente initiale est a l'origine
des déformations labiales, nasales et maxillaires. L'objectif était €galement de corriger
le plus tét possible la séquelle esthétique pour répondre au désarroi des parents, et
permettre une meilleure acceptation de cette malformation ainsi qu'une meilleure
adaptation a l'allaitement maternel. Cette approche était notamment prénée au
Royaume-Uni par Desali, qui a opéré dés la 48e heure 450 enfants en 25 ans (31).

Depuis, la chirurgie précoce est pratiquée dans de nombreux centres (32—-38).

Néanmoins, cette chirurgie néonatale reste trés controversée. Slade et al n'ont noté
aucune différence en terme d’anxiété, de dépression, ou d’intéraction parents-enfant
que I'enfant soit opéré en période néonatale ou a 'age de 3 mois (39). De plus,
l'instauration d’'une consultation anténatale dédramatise le diagnostic et prépare les
parents a I'image de leur enfant. De la méme fagon, les résultats esthétiques semblent
comparables que I'enfant soit opéré dans les premiéres semaines de vie ou a 3 mois

(40).
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Les opposants a la chirurgie néonatale mettent aussi en avant les risques théoriques
de l'anesthésie dans les premiéres semaines de vie, méme si plusieurs études ont
montré la faisabilité de celle-ci (35,41,42). Il existe également une controverse sur une
potentielle neurotoxicité des anesthésiques en période néonatale (43).

L’'idée est aussi d’intervenir chez un enfant plus agé pour répondre d’emblée a
'exigence de précision anatomique, avec des tissus plus matures et résistants
permettant notamment la réalisation de la rhinoplastie étendue plus facilement qu’en
période néonatale. Une opération trop précoce pourrait aussi avoir des effets négatifs
sur la croissance antérieure maxillaire (44).

La priorité n’est plus ici 'urgence destinée a épargner aux parents confrontation et
attente, mais la volonté d’opérer au moment le plus opportun, pour obtenir le meilleur
résultat esthétique et fonctionnel pour I'enfant. C’est dans cette idée que le protocole
lillois a progressivement changé a partir de 2015, avec une fermeture primaire de la

levre a I'dge de 3 mois.

2. L'intérét de la rhinoplastie primaire étendue

Historiqguement, la croyance que la rhinoplastie primaire chez le nourrisson perturbait
la croissance naturelle du nez était trés répandue. Toutefois, il a été démontré de
nombreuses fois que la croissance nasale n’est pas interrompue par la rhinoplastie
primaire étendue, et qu’au contraire, il existe de nombreux avantages a la réalisation
de celle-ci en méme temps que la chéiloplastie primaire (45—-49).

Tout d’abord, sans une symétrie nasale et sans plancher nasal reconstruit, les
stigmates congénitaux de la fente subsisteront. Le premier avantage de la rhinoplastie
primaire étendue est donc d’améliorer I’'esthétique naso-labiale (50). Il a également

été rapporté que la correction primaire de la déformation nasale réduisait la détresse
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psychosociale des patients et pouvait également réduire la fréquence et I'ampleur
des opérations de rhinoplastie intermédiaires et définitives (26,32,51).

Surtout, la réalisation de la rhinoplastie primaire s’intégre dans une démarche globale
d’approche fonctionnelle. En effet, le concept dominant des 50 derniéres années qui
fait de la fente labiopalatine la conséquence d’un déficit mésodermique expliquant a la
fois I’hypoplasie tissulaire et le potentiel de croissance anormal est de plus en plus
contesté.

Il existe en France une école fonctionnelle ancienne qui se perpétue. Pour Jean
Delaire notamment, pionnier de cette approche fonctionnelle, les mécanismes de
croissance sont normaux chez les enfants atteints d’une fente, mais ils opérent dans
des conditions anatomiques anormales. Il pense notamment que le septum est le
moteur de la croissance faciale et que redonner aux muscles latéraux restés du cété
de la fente leurs insertions anatomiques normales est l'objectif essentiel de la
restauration de la fente nasolabiale (52). Plus récemment, le réle majeur de la
ventilation nasale dans la croissance maxillo-faciale a été souligné (53-55). Plut6t
que par une hypoplasie inhérente a la malformation, les troubles de la croissance
faciale des opérés des fentes s’expliqueraient par la ventilation buccale trés fréquente
chez ces patients (évaluée a 70 % des fentes totales uni ou bilatérales dans certaines
études (56)). En effet, aujourd’hui il est bien connu que la ventilation orale conduit a
des troubles non spécifiques de la croissance faciale avec des malocclusions de type
classe Il, classe lll, béance antérieure ou face longue. Finalement le septum, qui a
longtemps été considéré comme moteur de la croissance faciale, agirait plutét comme
une sorte de bélier qui transmet la force exercée a chaque expiration. L’objectif est

donc de rétablir une ventilation nasale efficace dés la premiére opération.
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Dans ce sens, I'école lilloise a donc décidé d’introduire depuis 2015 la réalisation d’'une
rhinoplastie étendue en méme temps que la chéiloplastie primaire a I'adge de 3

mois.

3. L'intérét de la véloplastie intravélaire

Une fente du palais osseux (palais dur) est constamment accompagnée d’'une fente
du voile (palais mou). On réalise donc soit une chirurgie en un temps permettant de
corriger le voile et le palais dur, soit une chirurgie en deux temps : un pour le voile,

puis un pour le palais dur.

En 2005, 'enquéte Eurocleft (1—6) indiquait, pour les fentes labio-alvéolo-palato-
vélaires complétes, que 42,8% des chirurgiens réalisaient une fermeture du voile et du

palais dur en un temps (aprés chéiloplastie préalable), contre 15,3% en deux temps.

La fermeture du palais dur doit redonner une étanchéité entre la cavité buccale et
nasale, en réalisant une fermeture sans tension, tout en tenant compte de la fonction
vélopharyngée et de la croissance maxillofaciale. Elle utilise des lambeaux axiaux

variables de fibromuqueuse, basés sur I'artere palatine postérieure.

La fermeture du voile se fait soit par simple raphie (staphylorraphie), soit par une

technique de Furlow (double plastie en Z d’opposition) ou par véloplastie intravélaire.

La technique de véloplastie intravélaire est présentée par Kriens en 1967, puis
reprise et modifiée par Sommerlad en 1994 (57,58). Cette technique semble étre la
plus anatomique des réparations, car la mauvaise orientation des muscles
(antéropostérieure) due a la fente, sera corrigée par une orientation transversale,

permettant I'amélioration des mouvements d’élévation et de recul du voile. Cette
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amélioration des mouvements du voile est également due a une libération de ses

attaches antérieures sur 'aponévrose palatine et les lames palatines postérieures.

L’utilisation de cette technique diminuerait de maniére significative le taux de chirurgie
secondaire pour incompétence vélo-pharyngée. Elle aurait un effet bénéfique sur la
phonation, et le langage avec moins d’hypernasalité et une meilleure intelligibilité
(59,60). Néanmoins, ce geste chirurgical est délicat, les muscles sont difficiles a
individualiser, et la courbe d’apprentissage est longue. Une mauvaise dissection est

pourvoyeuse de fibrose et d’échec de la technique.

Avant 2015, le protocole lillois comportait une fermeture du palais mou par simple
raphie (staphylorraphie), dans le méme temps que la fermeture du palais dur. La
véloplastie intravélaire selon Sommerlad pour la fermeture du palais mou a été
introduite a partir de 2015, avec une réalisation dans le méme temps que la fermeture

du palais dur.
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LA PRISE EN CHARGE DE L'ENFANT PORTEUR D'UNE
FENTE LABIO-PALATINE AU SEIN DU CENTRE DE
COMPETENCE DE LILLE

|. Consultation anténatale et néonatale

Dans la plupart des cas, le défaut n’est détecté qu’a partir du cinquiéme ou sixieme
mois de grossesse. En effet, la découverte classique se fait lors de I’échographie
systématique du deuxiéme trimestre réalisée entre 20 et 24 semaines
d’aménorrhée. Le contrdle de la levre supérieure fait partie des recommandations
professionnelles opposables relatives au contenu de I'échographie de dépistage. En
revanche, le controle de l'intégrité du palais secondaire n’est pas opposable en
dépistage systématique car sa reproductibilité est incertaine (9). Ceci peut expliquer
en partie le faible taux de détection des fentes palatines.

La détection d’'une fente impose la réalisation secondaire d’'une échographie de
référence dont la vocation est de préciser au mieux la nature de la fente et de
rechercher d’éventuelles malformations associées susceptibles de péjorer le

pronostic.

L’annonce de la malformation faciale est génératrice d’angoisse immédiate chez les
futurs parents. La consultation anténatale a pour but d’informer les parents sur les
origines de la malformation, ses conséquences, et sur les modalités de la prise en
charge, mais également de les rassurer et de les déculpabiliser. Les parents seront

préparés a l'image de leur enfant et sauront qu’il ne lui manque rien, et que son
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potentiel est normal. A noter qu’il est souvent difficile de déterminer la forme
anatomique exacte de la fente a ce stade, et le diagnostic précis n’est établi qu’a la
consultation néonatale. Cette derniere permet en effet de réaliser un examen
précoce du nourrisson par le chirurgien. Une recherche minutieuse de malformations
associées est alors effectuée (cceur, mains, pieds, crane). Elle permet aussi de donner

les conseils pour I'alimentation et notamment I'allaitement.

II. Prise en charge chirurgicale

1. Rhinochéiloplastie primaire a 3 mois

Comme nous I'avons vu, la chirurgie primaire de la lévre et du nez s’effectue a présent
a l'age de trois mois, et n’est plus néonatale comme avant 2015. La technique
chirurgicale utilisée a Lille pour la fermeture de la lévre est celle de Millard, modifiée

par le Pr. Pellerin puis par le Dr. Anastasov.

Figure 12 : Photos avant (A) et apres (B) rhinochéiloplastie primaire (CHU de Lille, Dr.

Belkhou) a I'age de 3 mois.
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Elle est accompagnée par une rhinoplastie étendue si nécessaire. Cette dissection
nasale étendue peut étre évitée dans les formes partielles, mais est quasiment toujours
nécessaire dans les formes complétes. Ce temps passe par la libération des structures
musculaires et cartilagineuses du nez grace a une large dissection sous périostée
de toute la face antérieure du maxillaire, de la région malaire en arriere a la branche
montante du maxillaire en avant, et du rebord sus-orbitaire en haut au vestibule labial
en bas. Ceci permet I'avancée de la joue et de la lévre vers la ligne médiane. Ce
décollement se poursuit sur I'os propre du nez et le cartilage triangulaire ou il rejoint le
décollement sous-périchondral nasal. La dissection est poursuivie du c6té de la fente
sur les deux faces du cartilage triangulaire, puis reprise a partir de I'orifice piriforme

pour séparer largement le plan cutané du cartilage alaire sous-jacent (53,54).

La suture musculaire est faite en trois plans (61). Le plan profond réinsére le muscle
transverse et stabilise le plancher narinaire. Le plan moyen surcroise le précédent pour
suspendre la partie profonde de l'orbiculaire a I'épine nasale antérieure. Le croisement
de ces deux réinsertions corrige la distension verticale de cette région. L’orbiculaire
est lui-méme suturé en deux plans. La hauteur de la lévre, la reposition de l'aile

narinaire, et la profondeur du vestibule dépendent de cette suture musculaire.

Elle est suivie par une conformation narinaire post-opératoire (figures 13 et 14).
Dans notre centre, celle-ci consiste en la pose d'un conformateur narinaire
(laboratoire Sebbin) qui est porté pendant trois mois, ainsi que par la mise en place de
strips sur le dorsum nasal pendant 10 jours. Cette conformation stabilise le résultat
esthétique et fonctionnel de la correction narinaire, et crée les meilleures conditions

pour que I'enfant installe d’'emblée un mode de ventilation nasale. L’entretien et le
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repositionnement du conformateur a I'aide de strips est expliqué aux parents lors de

I'hospitalisation post-opératoire.

Stéristrips larges
sur le dorsum
nasal pour
conformer le nez

Conformateur
narinaire

Stéristrips fins
pour maintenir le
conformateur en
place

Figure 13 : Photographie aprés rhinochéiloplastie illustrant la conformation narinaire post-

opératoire (Dr. Belkhou, CHU de Lille).

Figure 14 : Conformateur narinaire.

2. Urano-staphyloraphie a 10 mois

Le deuxiéme temps opératoire, a 'age de 10 mois, consiste en une fermeture de la
fente palatine par la technique de Wardill accompagnée par la technique de véloplastie

intra-vélaire de Sommerlad.
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La véloplastie intra-vélaire de Sommerlad est une dissection des muscles
élévateurs et tenseurs du voile, qui en cas de fente se dirigent en avant pour
s’attacher aux lames palatines osseuse. A partir d’'une incision du bord interne du voile
du palais, ces muscles sont libérés de la muqueuse nasale et palatine, et désinsérés
du bord postérieur des lames (figures 15 et 16). lls sont ensuite transposés
transversalement pour étre suturés 'un a l'autre en avant de la luette. Cette dissection

est minutieuse et effectuée sous grossissement.

Figure 15 : Véloplastie intravélaire selon Sommerlad. A. Incision du bord libre de la fente. B.
Décollement du paquet musculomuqueux. C. Libération des insertions palatines du muscle

palatopharyngien. D. Remise en continuité musculaire. Fermeture médiane.
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Figure 16: Vues per-opératoires (la luette et la langue sont en haut de limage et la lévre
supérieure en bas) lors de la réalisation d’'une myoplastie intra-vélaire apres suture du plan
nasal, dissection et libération du muscle élévateur du voile avant fermeture du plan buccal (Dr.

BELKHOU, CHU de Lille).

A. Le chef musculaire gauche en position pathologique du fait de la fente palatine, inséré au

niveau de I'aponévrose palatine et des bords postérieurs des lames palatines.

B. Le chef musculaire est libéré et reculé en position physiologique.
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llIl.  Suivi pluridisciplinaire et  rééducation

orthophonique

Une évaluation post-opératoire en consultation pluridisciplinaire est classiquement
réalisée aux alentours de 18 mois, puis les enfants sont revus tous les ans ou tous
les 2 ans, selon les données du bilan orthophonique et orthodontique, et ce jusqu’en

fin de croissance.

Un suivi ORL est également instauré tous les 3 a 6 mois en fonction de I'importance

de la dysfonction tubaire.

1. Guidance parentale

Dés la consultation pluridisciplinaire des 18 mois, une guidance parentale est mise en
place. Elle consiste essentiellement en la réalisation de jeux de souffle et
d’aspiration (avec notamment la mise en place de la prise pluriquotidienne de
boissons a la paille) permettant de renforcer le sphincter vélopharyngé. Un suivi
orthophonique est proposé régulierement pour surveiller la bonne mise en place de

la parole et du langage et guider les parents le cas échéant.

2. La rééducation orthophonique

Un bilan orthophonique est réalisé a I’dge de 3 ans, et une rééducation orthophonique

est débutée si nécessaire. Elle comporte en moyenne 1 a 2 séances par semaine.

Cette rééducation est trés technique et nécessite que I'enfant ait acquis une certaine
maturité pour reproduire les exercices, et que l'orthophoniste de ville soit guidé

(modalités, exercices et objectifs de la rééducation a préciser).
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L’orthophoniste met en place :

- Une rééducation des praxies bucco-faciales,

- Des exercices de souffle et d’aspiration pour exercer la musculature
vélopharyngée,

- Des exercices phonétiques de rééducation de la parole : lutte contre les
souffles rauques, les coups de glotte, et déconditionnement des mauvaises

habitudes phonatoires.

Les exercices appris lors des séances sont a reproduire a la maison, car ce type de
rééducation doit étre effectué tous les jours pour étre efficace. Elle nécessite donc une

implication forte des parents.

3. Chirurgie secondaire d’'incompétence vélopharyngée

En cas d’incompétence vélopharyngée persistante aprés un an de rééducation
orthophonique bien conduite, I'enfant est adressé en consultation de
nasofibroscopie (a partir de 4 ans). Cette derniére est réalisée par un des chirurgiens
du centre de compétence, en présence de I'orthophoniste. Elle permet de renseigner
sur les modes de fermeture du sphincter vélo-pharyngé et de poser l'indication
éventuelle d’'une chirurgie secondaire sur le sphincter vélopharyngé (véloplastie
d’allongement selon Furlow, sphinctéroplastie de Hynes, pharyngoplastie a lambeau
supérieur, lipofilling de la paroi pharyngée postérieure, fermeture du communication

bucconasale...).

La rééducation orthophonique interviendra systématiquement de nouveau en post-

opératoire pour remettre en action les muscles.
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PATIENTS ET METHODES

|.  Patients et constitution des groupes

Comme nous I'avons vu en introduction, I'objectif de cet travail était d’étudier 'impact

du nouveau protocole de chirurgie primaire mis en place dans le centre de compétence

lillois a partir de 2015.

Les chirurgiens du centre ont adopté cette transition a un rythme différent. Nous avons

donc décidé d’inclure les enfants opérés d’une fente labio-maxillo-palatine

unilatérale totale entre le 1°" janvier 2015 et le 31 décembre 2017, car sur cette

période de trois ans se chevauchent l'utilisation des deux protocoles dans notre

centre. Un seul type de fente labio-palatine (unilatérale totale) a été inclus.

Les inclusions concernaient donc les cas consécutifs :

©)

@)

©)

D’enfants porteurs d’'une fente labio-maxillo-palatine unilatérale totale
Ayant été opérés entre le 1¢" janvier 2015 et le 31 décembre 2017 (lévre et
palais)

Par un des trois chirurgiens du Centre de Compétence de Lille

Age au moment de 'évaluation entre 5 et 8 ans

Fente isolée non syndromique

Consentement des deux parents (ou représentants Iégaux) obtenus

Les enfants ayant un retard mental ou dont les parents ne savent pas lire le frangais

étaient exclus.
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La premiére partie du recueil a été réalisée a partir des dossiers médicaux (courriers
de consultation, comptes-rendus opératoires...) :

o Age actuel de I'enfant

o Fente unilatérale droite ou gauche

o Age au moment de la chéiloplastie primaire

o Reéalisation d’une rhinoplastie étendue au moment de la chéiloplastie primaire

o Conformation nasale aprés la chéiloplastie primaire

o Age au moment de l'uranostaphylorraphie

o Réalisation d’'une véloplastie intravélaire au moment de I'uranostaphylorraphie

A partir de ces données, les enfants inclus ont été répartis en deux groupes :
Nouveau protocole (NP) :
o Enfants opérés a 3 mois pour la lIévre et 10 mois pour le palais,
o Et réalisation d’'une dissection nasale étendue en méme temps que la
chéiloplastie primaire avec conformation nasale en post-opératoire,
o Et réalisation d’'une véloplastie intra-vélaire en méme temps que la fermeture

palatine.

Ancien protocole (AP) : un des trois critéres ci-dessus n’est pas respecté (fermeture

néonatale de la lévre, ou absence de rhinoplastie primaire étendue ou de conformation

nasale, ou absence de véloplastie-intra-vélaire).
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ll. Recueil des criteres de jugement

Par la suite, le travail a consisté a évaluer les enfants inclus dans I'étude au cours
d’'une consultation multidisciplinaire normalement prévue pendant leur suivi, entre
juillet 2022 et mars 2023. Lors de cette consultation, les enfants avaient entre 5 et 8
ans (puisque les inclusions se sont étalées sur une période de 3 ans).
Les parents étaient informés de I'étude et leur accord étaient nécessaire.
Les critéres de jugement recherchés pouvaient étre divisés en trois parties :

o Sphére naso-labiale : esthétique naso-labiale (critére de jugement principal),

et fonction nasale
o Phonation et trouble de la parole

o Croissance maxillo-faciale

1. Sphére naso-labiale

Esthétique naso-labiale
Le critére de jugement principal de cette étude concernait I'esthétique naso-labiale.
Pour I'évaluer, des photographies de face et de profil étaient prises lors de la
consultation multidisciplinaire, devant un fond neutre, et avec un appareil photo
unique. Les photographies étaient découpées pour ne laisser apparaitre que le nez et
la lévre supérieure.
Pour évaluer les photographies, I’échelle d’Asher MacDade était utilisée. Il s’agit
d’'une échelle ordinale en 5 niveaux, trés largement utilisée dans la littérature et dont
I'efficacité est établie (62—66), qui évalue :

o Laforme du nez

o La déviation nasale
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o Le profil nasal

o La bordure du vermillon
Chaque critére est coté entre 1 et 5, ce qui résulte en un score allant de 4 a 20. Plus
le score est faible, et meilleur est le résultat esthétique. Pour rendre I'utilisation de cette
échelle plus aisée et reproductible, des photographies de référence ont été utilisées,

comme développées dans I'étude de Kuijpers-Jagtman (67) (figure 17).

NASALFORM

LLLL

NASALDEVIATION

AAEAB

VERMILION BORDER

ARAR

NASAL PROFILE
D1 2 3 4

Figure 17 : Photographies de référence selon Kuijpers-Jagtman pour aider a la cotation de

I'échelle d’Asher MacDade (67).
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La cotation du score a été réalisée par deux évaluateurs, en aveugle de 'appartenance
au groupe NP ou AP, et une moyenne des deux scores a été réalisée. Les évaluateurs
étaient deux chirurgiens plasticiens du service, différents de ceux ayant pris en charge
les patients de I'étude. Nous avons aussi décidé d’étudier le taux de concordance entre

les deux évaluateurs afin de valider ce score au sein de notre étude.

Fonction nasale

Pour évaluer I'impact de la rhinoplastie en chirurgie primaire, I'évaluation de la fonction
nasale a été intégrée parmi les criteres de jugement secondaires, a l'aide du
questionnaire NOSE (score allant de 0 a 100), adapté en version pédiatrique
francaise (cf annexe) (68—70). Ce dernier, rempli par les parents, permet d’évaluer le
retentissement quotidien causé par les difficultés de respiration nasale de I'enfant. Un
score élevé traduit un retentissement plus important sur la vie quotidienne et les

activités de I'enfant.

2. Phonation et trouble de la parole

La phonation a également été intégrée parmi les critéres de jugement secondaires,
afin d’évaluer I'impact de l'instauration de la véloplastie intra-vélaire.

Dans notre centre de compétence, le score de Borel-Maisonny (tableau 2) est
habituellement utilisé par les orthophonistes a chaque consultation multidisciplinaire

pour évaluer la phonation.
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Tableau 2 : Classification de Borel-Maisonny

Phonation Caractéristiques

1 Normale

1/2 Déperdition nasale intermittente

2 Déperdition nasale constante avec :

-2B - bonne intelligibilité

-2M - mauvaise intelligibilité

3 Déperdition nasale majeure avec mécanismes compensatoires :

coups de glotte, souffle rauque et mauvaise intelligibilité

Le score de Borel Maisonny a 5 ans a donc été recueilli a partir des courriers
médicaux. A partir de ce score, les enfants ont été classés en deux niveaux : phonation
normale ou bonne intelligibilité (1, 1/2 et 2B), et mauvaise intelligibilité (2M et 3).

Les taux de chirurgies secondaires précoces d’incompétence vélo-pharyngée a

I'dge de 5 ans étaient également recueillis et comparés entre les deux groupes.

Lors de la consultation d’évaluation, les parents des enfants inclus dans I'étude
remplissaient le pVHI version frangaise (Pediatric Voice Handicap Index), score
allant de 0 a 92, qui évalue I'impact psychologique du trouble de la phonation sur la
vie quotidienne de I'enfant en trois parties : fonctionnelle, physique et émotionnelle (cf
annexe) (71). Plus le score est élevé, plus le trouble de la phonation a un

retentissement important sur la vie de I'enfant.

3. Croissance maxillo-faciale
La croissance maxillo-faciale a été intégrée parmi les critéres de jugement secondaires
afin de vérifier que le nouveau protocole de chirurgie primaire n’avait pas un impact
négatif sur cette croissance par rapport a I'ancien protocole. Pour I'évaluer, deux

critéres simples ont été recueillis au cours de la consultation multidisciplinaire de suivi:
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o La présence d’'une endomakxillie

o Initiation d’'une orthopédie dento-faciale précoce

lll. Analyse statistique

Les variables qualitatives ont été décrites par les effectifs et pourcentages. Les
variables quantitatives ont été décrites par la médiane et l'interquartile (i.e. 25iéme et
75iéme percentiles). La normalité des distributions a été testée par un test de Shapiro-
Wilk et vérifiée graphiquement par des histogrammes.

La comparaison des caractéristiques des patients entre I'ancien et le nouveau
protocole de chirurgie des fentes labio-palatines a été mesurée a l'aide du test de
Fisher pour les variables qualitatives et a I'aide du test U de Mann-Whitney pour les

variables quantitatives non gaussiennes.

La reproductibilité inter-observateur et son intervalle de confiance a 95% du score
Asher Mac Dade au global, pour I'ancien protocole et pour le nouveau protocole a été
calculée a laide du coefficient de corrélation intra-classe (72). Les valeurs sont
interprétées selon la classification de Landis & Koch (0, désaccord ; 0-0.20, accord
trés faible ; 0.21-0.40, accord faible ; 0.41-0.60, accord modéré ; 0.61-0.80, accord

fort ; 0.80-1, accord presque parfait).

Les analyses ont été réalisées a 'aide du logiciel SAS 9.4. Tous les tests statistiques

ont été réalisés avec un risque de premiéere espece bilatéral de 5%.
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RESULTATS

Au total, 46 enfants porteurs d’une fente labio-maxillo-palatine totale unilatérale ont
été opérés de leur lévre et de leur palais sur la période de 3 ans entre le 1°" janvier
2015 et le 31 décembre 2017 dans le centre de compétence lillois.

Parmi ces enfants, 8 ont été exclus en raison de formes syndromiques (7) ou d’un
retard mental (1).

Afin de limiter l'effet de courbe d’apprentissage, et aprés concertation avec les
biostatisticiens, les 3 premiers enfants opérés par chacun des 3 chirurgiens avec le
nouveau protocole chirurgical ont également été exclus du recueil (soit 9 enfants).
Cela résultait donc en une population finale de 29 enfants, avec 21 correspondant a
tous les critéres du groupe nouveau protocole, et 8 dans le groupe ancien protocole.
La totalité des 29 enfants a été revue en consultation, il N’y a donc pas de données

manquantes.
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46 enfants opérés entre le 1€
janvier 2015 et le 31 décembre
2017 d’'une fente unilatérale totale

Enfants exclus (n=17)
e Formes syndromiques (n=7)
e Retard mental (n=1)
e Courbe d’apprentissage (n=9)

Enfants inclus et revus en
consultation
n=29

ANCIEN PROTOCOLE (AP) NOUVEAU PROTOCOLE (NP)
n=8 enfants n=21 enfants

Figure 18 : Diagramme de flux
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|.  Caractéristiques des patients

1. Genre

Au total, on retrouvait 16 gargons (55%), et 13 filles (45%) dans notre population. On
rappelle que dans la population générale, les fentes labio-palatines sont deux fois plus
fréquentes chez le gargon.

Dans le groupe nouveau protocole, on retrouvait 12 filles et 9 garcons. Le groupe

ancien protocole présentait en revanche plus de gargons (SR=7/1).

2. Type de fente

Dans la population totale, on retrouvait 12 enfants porteurs de fentes labio-palatines
totales droites et 17 enfants porteurs de fentes labio-palatines totales gauches. Dans
la population générale, les fentes labio-palatines sont deux fois plus fréquentes du coté
gauche que du cété droit.

Il N’y avait pas de différence significative de répartition entre les deux groupes (43%
de fentes latéralisées a droite dans le groupe NP ; 62% de fentes droites dans le

groupe AP).

3. Age au moment de I'évaluation

o L’age moyen au moment de I’évaluation des criteres de jugement a la
consultation multidisciplinaire était de 7 ans pour le groupe total, avec un age

minimum de 5 ans, et maximum de 8 ans.

46



o Cet age était significativement plus élevé dans le groupe ancien protocole (8

ans) que dans le groupe nouveau protocole (6 ans).

Tableau 3 : Caractéristiques des patients

Caractéristique Modalités Global Groupe AP Groupe NP P
N=29 N=8 N=21 value
Sexe, N(%) Féminin 13/29 (45) 1/8 (13) 12/21 (57) 0.044
Masculin  16/29 (55) 7/8 (87) 9/21 (43)
Coté, N(%) Droit 14/29 (48) 5/8 (62) 9/21 (43) 0.43
Gauche 15/29 (52) 3/8 (38) 12/21 (57)
Age, médiane (IQR) 70(6.0;7.0)0 8.0(7.5;80) 6.0(6.0;7.0) 0.002

ll. Résultats sur la sphére naso-labiale

1. Validation du score d’Asher MacDade

Le score d’Asher MacDade a été évalué sur des photographies découpées ne laissant
apparaitre que le nez et la levre supérieure (figure 19) par deux évaluateurs différents,
et en aveugle de 'appartenance au groupe AP ou NP.

L’étude du taux de corrélation intra-classe (CCl) entre les deux évaluateurs a montré
une trés bonne corrélation pour I'évaluation du score d’Asher MacDade, avec une
concordance dans 92% des cas (CCI (IC 95%) ; 0,92 (0.87 ; 0.95)). Ceci permet de
valider le score d’Asher MacDade dans notre étude, et d’utiliser la moyenne des scores

des deux évaluateurs afin d’évaluer le critére de jugement principal.
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Figure 19 : Exemples de photographies découpées ayant permis la cotation du score d’Asher

MacDade. A) Fente unilatérale gauche ; B) Fente unilatérale droite.
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2. Résultats sur I'esthétique naso-labiale

La médiane du score d’Asher MacDade dans le groupe nouveau protocole est
significativement inférieure par rapport au groupe ancien protocole (Groupe NP 8.5
(6.0 ; 10.0) vs Groupe AP 13.0 (8.0; 14.8), p = 0,031). Les enfants opérés par le
nouveau protocole chirurgical, avec la réalisation de la rhinoplastie étendue a 3 mois,
ont donc un résultat esthétique significativement meilleur par rapport a ceux

opérés avec lI'ancien protocole chirurgical (tableau 4 et figure 20).

Score d'Asher MacDade
18

16

14

12 %

10

1

W NP [ AP p=0,031

Figure 20 : Diagramme de comparaison du score d’Asher MacDade entre les deux groupes.

49



3. Résultats sur la fonction nasale
Pour le questionnaire NOSE, la médiane dans le groupe ancien protocole est de 20.0
(15.0 ; 30.0) contre 10.0 (10.0 ; 25.0) dans le groupe nouveau protocole (p = 0.14, NS).
Les enfants ayant bénéficié d’une rhinoplastie étendue a I'age de trois mois ne

présentent donc pas moins de difficultés de respiration nasale dans notre étude.

Tableau 4 : Présentation des résultats

Variable Modalité Groupe AP Groupe NP P value

N=8 N =21

Score Asher Médiane (IQR) 13.0 (8.0; 85(6.0;10.0) 0.031
MacDade 14.8)

Questionnaire Médiane (IQR) 20.0 (15.0; 10.0 (10.0; 0.14
NOSE 30.0) 25.0)

Questionnaire Médiane (IQR) 12.5 (6.5; 8.0(6.0;13.0) 0.20

pVHI 25.0)

lll. Résultats sur la phonation

1. Trouble de la parole
Chez les enfants opérés avec I'ancien protocole chirurgical, nous retrouvons 62.5%
d’enfants présentant une mauvaise intelligibilité a 5 ans (score de Borel-Maisonny

2M et 3), contre 19% chez les enfants ayant bénéficié de la véloplastie intra-vélaire

(p=0.067, NS).
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Résultats sur la phonation

62,5
. )
- |
AP NP
m Bonne intelligibilité = Mauvaise intelligbilité

Figure 21 : Comparaison des résultats sur la phonation entre les 2 groupes (%).

De plus, dans le groupe ancien protocole, 50% des enfants ont déja bénéficié d’'une
chirurgie secondaire d’incompétence vélo-pharyngée précoce a 5 ans, contre
14% dans le groupe nouveau protocole (p= 0.083, NS).

La fréquence des fistules postérieures est semblable dans les deux groupes (20%

dans le groupe AP vs 35% dans le groupe NP ; p = 0,6, NS).

2. Impact psychologique du trouble de la

parole
L’analyse statistique des résultats du questionnaire pVHI ne retrouve pas de
différence significative dans lI'impact psychologique du trouble de la parole entre les
enfants deux groupes (Groupe AP 12.5 (6.5 ; 25.0) vs Groupe NP 8.0 (6.0 ; 13.0), p =

0,20, NS) (tableau 4).
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V. Résultats sur la croissance maxillo-faciale

Nous retrouvons dans les deux groupes une fréquence d’endomaxillie trés proche
(75% dans le groupe AP vs 71% dans le groupe NP, p = 1,00 ; NS). Le nouveau
protocole chirurgical ne semble donc pas étre plus pourvoyeur de troubles de
croissance maxillo-faciale, chez les enfants évalués entre 5 et 8 ans.

De la méme fagon, on ne retrouve pas de différence dans l'initiation d’'une orthopédie
dento-faciale précoce (62,5% dans le groupe AP vs 76,2% dans le groupe NP, p =

0,65, NS).
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DISCUSSION

Le but de cette étude était d’évaluer le nouveau protocole de chirurgie primaire dans
les fentes labio-palatines unilatérales totales, 8 ans aprés le début de son utilisation
dans notre centre de compétence.

L’objectif principal était d’étudier les résultats sur I'esthétique naso-labiale a partir de

photographies prises en consultation.

. Validité interne de I'étude

1. Population étudiée

Effectif et recul de I'étude

L’effectif final étudié de 29 enfants est faible et ne permet pas une analyse statistique
puissante. Cela peut expliquer que le seul critere montrant une différence
statistiguement significative entre les groupes est le score esthétique d’Asher
MacDade. Le faible effectif rend difficile la conclusion sur les critéres de jugement
secondaires.

Le recul de 5 a 8 ans apres l'instauration du nouveau protocole est satisfaisant afin
de pouvoir évaluer son effet, tant sur I'esthétique naso-labiale que sur la phonation

(évaluation orthophonique fiable possible a partir de I'dge de 4 ans minimum).
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Les criteres de jugement ont été évalués en grande majorité de maniére prospective
en revoyant les enfants en consultation, ce qui permet d’obtenir un recueil plus fiable

et de limiter les données manquantes.

Inhomogénéité de I’Gge des patients

Nous avons décidé d’inclure les enfants opérés sur une période de 3 ans (1" janvier
2015 au 31 décembre 2017), ce qui explique qu’au moment de I'’évaluation, les enfants
ont entre 5 et 8 ans.

A cette inhomogénéité d’age se rajoute une différence entre les groupes puisque
'age au moment de I'évaluation était significativement plus élevé dans le groupe
ancien protocole (8 ans) par rapport au groupe nouveau protocole (6 ans).

Cette étendue d’age ne nous semblait pas étre un biais pour évaluer le critére de
jugement principal, a savoir I'esthétique naso-labiale.

En revanche, elle semblait plus problématique pour I’évaluation phonatoire. En effet,
cette derniére est difficilement comparable entre un enfant de 5 ans et un enfant de 8
ans, puisqu’elle aura logiquement tendance a s’améliorer avec I'age, la rééducation
orthophonique et les chirurgies secondaires d’'incompétence vélo-pharyngée.

Afin de s’affranchir de ce probléme, I'évaluation phonatoire s’est faite de maniére
rétrospective a partir des courriers médicaux en utilisant le score de Borel Maisonny
a 5 ans pour tous les enfants. Nous avons aussi comparé les taux de chirurgies
secondaires d’incompétences vélopharyngées précoces (a 5 ans) entre les deux
groupes.

Le seul critére concernant la phonation qui a été évalué en consultation (enfants entre

5 et 8 ans) était le questionnaire pVHI, rempli par les parents.
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Gravité de la fente initiale

Afin que les groupes soient le plus homogenes entre eux, nous avons décidé d’inclure
un seul type anatomique de fente : labio-palatine unilatérale totale. Cela réduisait
I'effectif des patients inclus et diminuait donc la puissance de I'étude, mais nous
permettait d’obtenir 2 groupes plus comparables et homogénes entre eux, et de
pouvoir comparer nos résultats a ceux de la littérature plus facilement.

Néanmoins, méme en incluant un seul type de fente, nous ne pouvons pas exclure
une différence dans la gravité initiale pré-chirurgicale des fentes entre les deux
groupes. L’instauration d’un score initial de gravité pré-chirurgicale aurait permis de
s’affranchir de ce biais et de garantir une gravité initiale comparable dans les deux
groupes, mais son utilisation nous semblait complexe (évaluation sur photographies a

la naissance non standardisées et parfois non accessibles).

Courbe d’apprentissage

La courbe d’apprentissage est inhérente a I'instauration de toute nouvelle technique
chirurgicale dans un centre. En effet, la rhinoplastie primaire et la véloplastie intra-
vélaire sont des gestes techniques délicats dont 'apprentissage peut étre long. Pour
s’affranchir de ce biais, nous avons décidé d’exclure les 9 premiers enfants opérés
avec le nouveau protocole. En réalité, il est probable que d’avantage d’interventions
soient nécessaires pour étre complétement a l'aise avec ces nouvelles techniques
chirurgicales. Néanmoins, aprés concertation avec les biostatisticiens, I'effectif déja

limité de la série ne permettait pas d’exclure d’avantage d’enfants (10 au maximum).

55



2. Méthodes d’évaluation

Esthétique naso-labiale

Conformément a ce qui est admis dans la littérature, les photographies prises en
consultation ont été découpées afin de ne laisser apparaitre que le nez et la Iévre
supérieure afin que leur évaluation ne soit pas influencée par des artéfacts de symétrie
de la face (62,67,73,74). De plus, I'évaluation était réalisée en aveugle par deux
chirurgiens différents de ceux ayant opéré les enfants de la série, et une moyenne des
deux évaluations était réalisée. L’étude du taux de corrélation intra-classe montrait une
concordance trés forte entre les deux évaluateurs (92%). L’ensemble de ces
précautions nous a permis de réaliser une évaluation fiable du critére de jugement
principal.

Les photographies étaient prises par un photographe et un appareil unique, mais
n’étaient pas standardisées. Malgré les efforts pour prendre des photographies
comparables et reproductibles, on ne peut pas exclure de légéres différences dans
I'éclairage, la position de I'enfant ou la qualité des photographies. Une revue de
littérature sur la standardisation des photographies chez les patients porteurs de fentes
a montré qu’une vraie standardisation était utopique (75). En effet, les visages porteurs
de fentes sont par définition asymétriques. De plus, la prise de photographies chez

des enfants jeunes rend la tache encore plus difficile.

Phonation
L’age minimum de 5 ans dans notre série permettait d’obtenir une évaluation
orthophonique fiable chez tous les enfants. Nous avons décidé de recueillir a partir

des courriers médicaux le score de Borel Maisonny a 5 ans pour tous les enfants.
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En effet, une évaluation phonatoire prospective en consultation aurait été difficilement
comparable entre des enfants d’ages différents.

L’avantage est aussi que cette évaluation a donc été réalisée dans les conditions
habituelles de suivi, par une des orthophonistes du centre de compétence spécialisée
dans la prise en charge des troubles phonatoires associés aux fentes labio-palatines,

ce qui la rend plus fiable et reproductible.

lI. Validité externe et perspectives

1. Esthétique naso-labiale

On retrouve dans notre série un score d’Asher Mac Dade significativement
inférieur chez les enfants ayant bénéficié du nouveau protocole de chirurgie primaire.
L’évaluation de I'esthétique naso-labiale montre donc un meilleur résultat avec le
nouveau protocole de chirurgie primaire, évalué chez des enfants entre 5 et 8 ans.

Cela peut s’expliquer par le timing opératoire et le fait d’attendre 3 mois pour opérer
sur des tissus plus matures, ce qui permet notamment la réalisation de la rhinoplastie
étendue. Cela est en accord avec les données de la littérature qui confirment I'intérét

de la rhinoplastie primaire étendue sur le plan esthétique (76).

A noter que le score d’Asher MacDade utilisé dans notre étude ne tient pas en compte
de l'aspect de la cicatrice labiale. Nous aurions pu rajouter un score afin de I'évaluer,
mais la qualité variable des photographies nous a semblé étre un frein a une évaluation
performante et reproductible. De plus, la littérature scientifique rapporte que le nez est

une des principales préoccupations chez les enfants porteurs de fentes labio-
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palatines, dans la population caucasienne (77-79). En effet, comme souligné par
Meyer-Marcotty (2009), 'asymétrie nasale, en raison de sa position centrale au niveau
du visage, détériore la perception de soi-méme et la perception par les autres du

visage (80).

Il aurait également été intéressant d’étudier la satisfaction de I’enfant, ainsi que les
bénéfices psychologiques et sociaux de la rhinoplastie primaire étendue, mais I'age
d’évaluation dans notre travail (5 a 8 ans) nous semblait trop précoce pour évaluer ces
aspects. Une étude ultérieure menée sur notre série dans quelques années, chez des
pré-adolescents (10-14 ans), pourrait étre intéressante. Dans cette optique, une étude
multicentrique menée en 2021 chez des enfants de 8 a 14 ans porteurs d’'une fente
unilatérale compléte a montré que ceux ayant bénéficié d’une rhinoplastie primaire
étaient plus satisfaits de I'aspect de leur nez que ceux n’en ayant pas eu. Les enfants
eux-mémes ne rapportaient pas de différences dans leur relations sociales;
néanmoins les parents jugeaient la vie psycho-sociale de leur enfant significativement
meilleure dans le groupe ayant bénéficié de la rhinoplastie primaire (81).

Il serait également intéressant d’étudier dans quelques années si la réalisation d’'une
rhinoplastie primaire étendue diminue la fréquence des rhinoplasties secondaires,

comme cela est suggéré par Gudis et Patel en 2014 (26).

2. Phonation
Dans notre étude, nous retrouvons une mauvaise intelligibilité a 5 ans (score de Borel
Maisonny 2M et 3) chez 62,5% des enfants opérés avec I'ancien protocole, contre 19%
chez les enfants opérés avec le nouveau protocole chirurgical. Cette différence n’est

pas significative a I'analyse statistique (p= 0,067), probablement en raison du faible
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effectif, mais semble tout de méme montrer une tendance vers une meilleure
phonation depuis I'instauration de la véloplastie intra-vélaire.

De la méme fagon, nous retrouvons dans le groupe AP que 50% des enfants avaient
déja bénéficié d’'une chirurgie secondaire d'incompétence vélo-pharyngée a 'age de 5
ans contre 14% des enfants opérés avec le nouveau protocole (p= 0,083). Cette
tendance pourrait traduire des troubles phonatoires plus importants dans ce groupe
n’‘ayant pas bénéficié de la véloplastie intravélaire en chirurgie primaire. Cela est en
accord avec les données de la littérature qui suggérent que la véloplastie intravélaire
améliorerait les capacités phonatoires, et le recours a une chirurgie secondaire
d'incompétence vélo-pharyngée (59,60,82).

Le questionnaire pVHI, qui mesure I'impact psychologique du trouble de la parole, ne
retrouve pas de différence entre les deux groupes. Néanmoins, ce questionnaire est
rempli par les parents, et une étude ultérieure chez des enfants plus agés pouvant

répondre eux-mémes aux questions serait intéressante.

3. Multiplicité des protocoles chirurgicaux

La prise en charge des fentes labio-palatines est marquée par la multiplicité des
protocoles chirurgicaux, notamment dans les premiéres années de vie. Il existe
néanmoins depuis quelques années une tendance a l'unification autour d’un méme
protocole, celui de I'école nantaise du Dr. Talmant (53—-55). Ce protocole met I'accent
sur la restauration d’une ventilation nasale efficace dés le premier temps opératoire.
La chronologie de ce protocole est identique dans les fentes uni ou bilatérales :

- A 6 mois: fermeture labionarinaire avec dissection nasale étendue et

véloplastie intra-vélaire.

- Maintien d’'un conformateur pendant trois a quatre mois.
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- A 18 mois : fermeture anatomique du palais osseux en deux plans, sans
aucune surface abandonnée a une cicatrisation secondaire.

Actuellement ce protocole est utilisé par 10 centres de compétences sur 21.
Dans I'objectif de le comparer aux protocoles chirurgicaux employés par les autres
centres, 'étude FRENCHCLEFT, étalée sur une période de 3 ans, va étre réalisée a
partir de 2023. Cette étude multicentrique, basée sur des critéres fiables, prévoit
d’inclure de fagon prospective environ 35 enfants par centre, présentant le méme type
de fente (unilatérale totale) et évalués au méme age (5 ans), avant tout traitement
secondaire orthodontique ou chirurgical. Cette étude fournirait un premier apercu,
jamais réalisé auparavant, des différents résultats des protocoles chirurgicaux utilisés
dans les centres de compétence francgais, et guiderait le chirurgien vers la meilleure

option pour le traitement de I'enfant.

4. Conformation nasale post-opératoire

La conformation nasale post-opératoire peut aussi contribuer a 'amélioration du score
esthétique dans le groupe nouveau protocole, en permettant de maintenir les effets de
la rhinoplastie étendue. Dans le protocole instauré en 2015, elle consistait en la pose
d’un conformateur narinaire et de strips en post-opératoire immeédiat. Plus récemment,
nous avons amélioré la conformation narinaire post-opératoire avec la mise en place

de points transfixiants au niveau du sillon alogénien (figure 22).
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Figure 22 : A) Vue en contre-plongée. Visualisation des points transfixiants vers le sillon
alogénien et fixés en intranasal. B) Vue de profil. Emplacement schématique des points au

niveau du sillon alogénien pour conformation de la narine.

De plus, le conformateur est a présent souvent fixé au niveau du septum narinaire en
post-opératoire, et ce jusqu’a la premiere consultation a J10. Cela permet de garantir
un port du conformateur en permanence dans les premiers jours, et réduit la durée
d’hospitalisation puisque l'apprentissage du maniement du conformateur par les

parents se fait a la premiére consultation post-opératoire.

5. Moulage nasoalvéolaire pré-chirurgical (NAM)

Pour cl6turer cette discussion, il faut savoir que d’autres techniques encore trés peu
utilisées en France se sont développées au cours de la derniére décennie, ce qui nous
montre encore une fois que la chirurgie des fentes labio-palatines est imparfaite et
reste en pleine évolution.

Parmi ces techniques, le moulage nasoalvéolaire pré-chirugical (NAM,
nasoalveolar molding) s’est beaucoup développé, notamment aux Etats-Unis (83-87).
Son objectif est d'aligner et de rapprocher les segments de la fente alvéolaire tout en

corrigeant le cartilage nasal et la déformation des tissus mous. Ces corrections sont
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obtenues en ajoutant un stent nasal a une plaque de moulage intra-orale
conventionnelle (figures 23A et B). Le stent nasal et la plaque de moulage alvéolaire
sont ajustés progressivement sur une période de 3 mois pour obtenir une symétrie
nasale et alvéolaire, une projection de la pointe nasale et une diminution de la fente

alvéolaire juste avant la réparation chirurgicale primaire.

Figure 23 : dispositif de moulage nasoalvéolaire préopératoire (A), fixation du dispositif

(B)(86).

Figure 24 (88) : Enfant porteur d’une fente compléte unilatérale gauche, A) Avant NAM. B)
Apres NAM : Notez I'augmentation de la projection de la pointe nasale et de la longueur de la
columelle du c6té de la fente, ainsi qu’'une meilleure symétrie nasale et un rapprochement
des segments labiaux au repos. De plus, I'espace de la fente alvéolaire a été fermé avec les
segments alvéolaires en contact passif.
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Le moulage et le repositionnement actifs des cartilages nasaux tirent parti de la
plasticité du cartilage chez le nouveau-né. On pense que la plasticité temporaire du
cartilage nasal pendant la période néonatale est causée par des niveaux élevés
d'acide hyaluronique, un composant de la matrice intercellulaire des protéoglycanes,
circulant chez le nourrisson pendant plusieurs semaines aprés la naissance.

Cette réduction pré-chirurgicale de la déformation des fentes osseuses et des tissus
mous réduirait considérablement I'ampleur du défi chirurgical, ce qui se traduirait par
de meilleurs résultats chirurgicaux. Néanmoins les résultats a long terme de cette

technique restent a évaluer, notamment son impact sur la croissance maxillo-faciale.
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CONCLUSION

Cette étude, menée chez des enfants porteurs de fentes labio-palatines unilatérales
totales, permet de valider le nouveau protocole de chirurgie primaire mis en place
progressivement dans le centre de compétence lillois a partir de 2015.

Les enfants ayant bénéficié de ce nouveau protocole chirurgical présentent un score
d’esthétique naso-labiale significativement meilleur, ce qui nous conforte dans cette
évolution de nos pratiques. L’instauration de la rhinoplastie étendue avec conformation
nasale post-opératoire a I'age de trois mois (dans le méme temps opératoire que la
chéiloplastie) semble donc étre une technique intéressante.

Sur le plan fonctionnel, nous retrouvons une amélioration non significative de la
phonation chez les enfants ayant bénéficié de la véloplastie intra-vélaire, avec
diminution du recours aux chirurgies secondaires pour incompétence vélo-pharyngée.
Ces résultats encourageants sont a confirmer sur une étude plus puissante permettant
de réaliser une analyse statistique plus concluante.

Dans notre étude, le nouveau protocole chirurgical ne semble pas avoir d’impact
négatif sur la croissance maxillo-faciale par rapport a notre ancien protocole, chez les
enfants évalués entre 5 et 8 ans.

Ce travail n’est qu’un travail préliminaire, et notre étude manque encore un peu de
maturité pour juger du résultat global du traitement primaire de la fente labio-narinaire,
notamment de ses implications sur la croissance maxillo-faciale, sur les bénéfices
psychologiques et sociaux, et sur la diminution des chirurgies secondaires (pour

incompétence vélo-pharyngée ou rhinoplastie).
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ANNEXES

NOSE QUESTIONNAIRE

Durant le dernier mois, dans quelle mesure les circonstances suivantes ont-elles été
un probléme pour votre enfant ?

1. Probléme occasionné par la sensation d’avoir le nez plein :

Pas de
probléme

probléme trés
modéré

Probleme
modéré

Probléme peu
sévere

Probleme
sévere

2. Probléme occasionné par la sensation d’avoir le nez bouché ou bloqué :

Pas de
probléme

probléme trés
modéré

Probleme
modéré

Probléme peu
sévere

Probleme
sévere

3. Probléme occasionné par la sensation d’avoir des difficultés a respirer par

le nez:

Pas de
probléme

probléme trés
modéré

Probleme
modéré

Probléme peu
sévere

Probleme
sévere

4. Probléme occasionné par la sensation d’avoir des difficultés a dormir :

Pas de
probléme

probléme trés
modéré

Probleme
modéré

Probléme peu
sévere

Probleme
sévere

5. Probléme occasionné par la sensation que son nez ne lui permet pas de

respirer suffisamment durant le sport :

Pas de
probléme

probléme trés

modéré

Probleme
modéré

Probléme peu
sévere

Probleme
sévere
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ECHELLE NOSE QUESTIONNAIRE

o Pour chaque item, les parents doivent entourer la réponse correspondant a
leur enfant.

o Chaque réponse est cotée de 0 (pas de probleme) a 4 (probléme sévere), puis
le score est multiplié par 5 pour ramener I'échelle sur 100 pour I'analyse.

o Le retentissement est considéré comme léger en dessous de 25, modéré de

30 a 50, sévere de 55 a 75, et extréme de 80 a 100.
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Pediatric-Voice Handicap Index
Version francaise

NOM e PN AN oo et
Date : ....ooovvvie .

Prénom de enfant @ ..o,

Veuillez évaluer I'expression verbale de votre enfant de la fagon suivante (entourer la
réponse) :

1 2 3 4 5 6 7
Ne parle pas Parle modérément Parle beaucoup

Parmi les propositions suivantes, veuillez entourer la réponse qui correspond le plus a votre
expérience.

0= jamais 1= presque jamais 2= parfois 3= presque toujours 4= toujours

Partie 1 : Fonctionnelle

1. Il est difficile pour les gens d’entendre la voix de mon 0 1 2 3
enfant

2. Les gens ne comprennent pas mon enfant dans un 0 1 2 3
environnement bruyant

3. Nous avons du mal a entendre notre enfant lorsqu’il 0 1 2 3
appelle a l'autre bout de la maison

4. Mon enfant a tendance a éviter de communiquer a cause 0 1 2 3
de sa voix

5. Mon enfant parle moins souvent avec ses amis, ses voisins 0 1 2 3
et sa famille a cause de sa voix

6. Les gens demandent a mon enfant de répéter lorsqu’ils 0 1 2 3
parlent face a face

7. Les activités personnelles, scolaires et sociales de mon 0 1 2 3

enfant sont restreintes a cause de ses problémes de voix

Partie 2 : Physique

1. Mon enfant semble essoufflé quand il parle 0 1 3 4
2. Le son de la voix de mon enfant change durant la journée 0 1 2 3 4
3. Les gens me demandent : « Que se passe-t-il avec la voix 0 1 2 3 4
de ton enfant ?»
4. La voix de mon enfant semble séche, éraillée et rauque 0 1 2 3 4
5. La qualité de la voix de mon enfant est imprévisible 0 1 2 3 4
6. Mon enfant force beaucoup sur sa voix pour parler 0 1 2 3 4
7. La voix de mon enfant est moins bonne le soir 0 1 2 3 4
8. La voix de mon enfant s’épuise lorsqu’il parle 0 1 2 3 4
9. Mon enfant doit hurler pour se faire entendre 0 1 2 3 4
Partie 3 : Emotionnelle
1. Mon enfant parait tendu lorsqu’il parle aux autres a cause 0 1 2 3
de sa voix
2. Les gens semblent étre irrités par la voix de mon enfant 0 1 2 3
3. Je constate que les autres personnes ne comprennentpas 0 1 2 3

le probléme de voix de mon enfant
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o s

Mon enfant est frustré par ses problémes de voix

Mon enfant est moins sociable en raison de ses
problémes de voix

Mon enfant est agacé quand les gens lui demandent de
répéter

Mon enfant est embarrassé quand les gens lui demandent
de répéter
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Résumé :

Contexte : Au sein du Centre de Compétence lillois, un nouveau protocole de chirurgie
primaire des fentes labio-palatines a été instauré a partir de 2015, avec l'introduction d’une
rhinoplastie étendue lors de la chéiloplastie primaire, et d’'une véloplastie intra-vélaire lors de
la fermeture palatine. Le calendrier opératoire a également été modifié avec une chéiloplastie
réalisée a 3 mois, et non plus en période néonatale.

L’objectif principal de ce travail était d’étudier I'impact de ce nouveau protocole
chirurgical sur I'’esthétique naso-labiale chez des enfants porteurs de fentes labio-
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la phonation et I'impact sur la croissance maxillo-faciale.
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1¢" janvier 2015 et le 31 décembre 2017 ont été inclus, et répartis en deux groupes selon le
protocole chirurgical utilisé. lls étaient revus lors d’une consultation afin de les photographier
et de faire remplir deux questionnaires aux parents sur la phonation et la respiration nasale. Le
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Résultats : Au total, 29 enfants ont été inclus : 21 dans le groupe nouveau protocole, et 8 pour
I'ancien protocole. Le taux de corrélation intra-classe montre une concordance entre les deux
évaluateurs dans 92% des cas. Nous retrouvons un score esthétique significativement
meilleur chez les enfants ayant bénéficié du nouveau protocole chirurgical (p=0,031). Nous ne
retrouvons pas de différences significatives en termes de phonation ou de respiration. L’impact
sur la croissance maxillo-faciale semble étre comparable entre les deux protocoles.

Conclusion : L’instauration de ce nouveau protocole chirurgical a permis une amélioration de
I'esthétique naso-labiale de nos patients, sans impact négatif sur la croissance maxillo-faciale.
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