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Au moment d’étre admis a devenir membre de la profession médicale, je m’engage
solennellement a consacrer ma vie au service de [ humanité.

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont dus. Je
pratiquerai ma profession avec conscience et dignité.

La santé de mes malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [ honneur et les nobles traditions
de la profession médicale.

Les médecins seront mes fréres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune considération
politique et sociale, ne s’interposera entre mon devoir et mon patient.

Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa conception.

Méme sous la menace, je n’userai pas mes connaissances médicales d’une fagon
contraire aux lois de [humanité.

Je m’y engage librement et sur mon honneur.

Déclaration Genéve, 1948
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Je me dois d’avouer pleinement ma reconnaissance da toutes les
_personnesqui m'ont soutenue durant mon parcours, qui ont su me
hisser vers le haut pour atteindre mon objectif.

C'est avec amour, respect et gratitude que

Je dédie cette thése d



Louange d Dieu, Le tout puissant et miséricorde dieux qui
m'adonné le courage et [a force nécessaires pour mener d bout ce
projet, et qui m'a permis de voir ce jour tant attendu.



A MON ADORABLE MAMAN Fatima EL Aassal

Fn cet instant solennel , je me tourne vers toi avec
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moi ont été les fondations sur lesquelles j'ai construit
mes aspirations et mes accomplissements.
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AG

ATCD

DV

IRM

TDM

Liste des abréviations

Anesthésié générale

Antécédent

Droit

Décubitus ventral

Féminin

Gauche

Masculin

Imagerie par résonnance magnétique

Tomodensitométrie
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Le traitement chirurgical de la surélévation congénitale de I'omoplate : Expérience du service de traumatologie orthopédique pédiatrique du CHU Mohammed VI Marrakech

La surélévation congénitale de l'omoplate, ou maladie de Sprengel, est une
malformation congénitale rare de la ceinture scapulaire caractérisée par un omoplate en
position anormalement haut située. Cette anomalie est présente a la naissance et entraine

un retentissement esthétique et fonctionnel en fonction du stade de la maladie.

Cette malformation est souvent associée a d'autres anomalies congénitales ou peut
s’intégrer dans un tableau syndromique. La prise en charge peut étre conservatrice ou

chirurgicale.

L'objectif de notre étude est d’analyser nos données épidémiologiques, cliniques,
radiologiques, thérapeutiques et évolutives sur une série de 10 cas de surélévation
congénitale de I'omoplate, de les comparer avec ceux de la littérature, discuter les
possibilités thérapeutiques et proposer a la fin une conduite a tenir pratique devant une

surélévation congénitale de I’omoplate.
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Le traitement chirurgical de la surélévation congénitale de I'omoplate : Expérience du service de traumatologie orthopédique pédiatrique du CHU Mohammed VI Marrakech

. Type d’étude

Il s’agit d’une étude rétrospective descriptive, concernant une série de 10 enfants pris en
charge pour surélévation congénitale de I’'omoplate, colligée au service d’Orthopédie
traumatologie pédiatrique au CHU Mohammed VI de Marrakech sur une période de 7ans, étalée
de Janvier 2015 au Décembre 2021.

1. Population cible

1. Criteres d’inclusion :

Nous avons inclus dans notre étude tous les patients chez qui :

e L’age <15 ans

e Seuls les malades opérés

e Dossier avec un recul minimum de 1 an
e Dossier complet

2. Criteres d’exclusion :

Nous avons exclu tous les malades qui :

Patients perdus de vue
Malades sans indication chirurgicale
Dossier inexploitable.

3. Variables étudiées :

e Données épidémiologiques.
e Renseignements cliniques.
e Données de I'imagerie.

e Données thérapeutiques.

e Complications et évolution.

lll. Collecte de données :
Une fiche d’exploitation réalisée a cet effet a permis le recueil des différentes données
épidémiologiques, cliniques, radiologique, thérapeutiques et évolutives a partir des dossiers
des malades, des données du suivi en consultation et en convoquant les patients afin d'avoir un
recul assez significatif (voir annexe)
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IV. Analyse statistique:

L’analyse statistique des données a été réalisée a I'aide du Microsoft Office Excel 2016. Les
variables quantitatives ont été exprimées en pourcentages et les variables qualitatives ont été
exprimées par les moyennes et les limites. Afin de comparer nos résultats avec ceux de la
littérature, nous avons procédé a une recherche bibliographique, a I’analyse de théses et a
I’étude des ouvrages de traumatologie orthopédie en matiére de surélévation congénitale de
I’omoplate.

V. Ethique
L’analyse des dossiers de maniére rétrospective ne nécessite pas un consentement du patient,
et ce type de travail ne demande pas de soumission formelle a une commission d’éthique.
Cependant, pour respecter le secret médical, on a gardé I'anonymat dans les fiches
d’exploitation.

VI. Critere d’étude :
e Etude épidémiologique :
» Age
» Sexe
> Coté atteint
e Etude clinique :
Antécédents médicaux
Antécédents chirurgicaux
Motif de consultation
Signes fonctionnels
Retentissement esthétique
Retentissement fonctionnel : Amplitude articulaire de I’épaule en abduction
e Etude radiologique :
Radio standard thoracique face
TDM
IRM
Malformations associées
Associations syndromiques

VVVYVYVYVY

YV VVYVYYVY
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VIl. Meéthodologie :

1.Méthodologie clinique :

On a utilisé la classification de Cavendish pré opératoire :
o Stade | : surélévation treés peu sévere. Les épaules sont au méme niveau et
la déformation est invisible ou presque lorsque le patient est habillé ;
o Stade ll : peu sévere. Les épaules sont au méme niveau ou presque, mais la
déformation est visible lorsque le patient est habillé ;

o Stade lll : modérée. L’épaule est élevée de 2 a 5 cm. La déformation est
facilement visible ;

o Stade IV : surélévation sévére. L’épaule est trés élevée.

2.Méthodologie radiologique :

Nous avons adopté la classification radiologique de Rigault et Poulequin pré
opératoire (Figure39):

o Stadel : angle supéro médial de la scapula en dessous de T2, et au-dessus du
processus transverse de T4

o Stade Il :angle supéro médial de la scapula entre le processus transverse de C5 et
celuide T2

o Stade lll : angle supéro médial de la scapula au-dessus du processus transverse de C5.

Figure 39 : Principe de la classification de Rigault et Pouliquen
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3.Méthodologie d’évaluation :

o Evaluation clinique : Grade de Cavendish post opératoire
o Evaluation fonctionnelle : Degrés d’abduction gagné en post opératoire
o Evaluation radiologique : Grade de Rigault post opératoire

o Evaluation globale des résultats selon la classification de Langlais :

Surélévation inferieure a Tcm
Omoplate non décollée
Bons résultats Fonction normale ou subnormale
Cicatrice parfaite
Surélévation entre 1 et 3cm
Résultats moyens Omoplate un peu décollée
Abduction limitée

Cicatrice correcte

Surélévation supérieure a 3cm

Résultats mauvais Omoplate décollée

Abduction limitée
Cicatrice laide
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I. EPIDEMIOLOGIE :

1- Age :
L’age de nos patients a été variable entre 3 ans a 13 ans avec une moyenne d’age de 8,6
ans. (Figure 1)

Age des patients
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Figure 1 : répartition d’age des patients
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2- Sexe :

Concernant le sexe, notre série comprenait 9 filles (90%) et 1 garcon (10%) (Figure 2)

Répartition selon le sexe

13
12
11
19
9
8
7
6
5
3
3 1
5 I
0
gargons filles

Hgarcons Mfilles

Fligure 2 : répartition des cas selon le sexe

3- Cote atteint :

Dans notre étude la malformation était unilatérale pour tous nos patients.

La localisation est répartie d’'une maniére égale 5 du coté Gauche (50%) et 5 du coté Droit
(50%). (Figure 3)

répartition de la malformation selon le coté atteint

coté droit coté gauche

M répartition de la malformation selon le coté atteint

Figure 3 : répartition de la malformation selon le c6té.
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Il. Données cliniques :

1. Antécédents médicaux :

Aucun patient ne présentait des antécédents médicaux.

2. Antécédents chirurgicaux :

2 patients étaient opérés ailleurs dans une structure privée pour la méme déformation

avec échec.

3. Age de consultation :

Le délai moyen du diagnostic était de 5 ans avec des extrémes allant de 1 an a 10 ans.

4. Signes cliniques :

e Le motif de consultation (Figure 4) :
—-L’asymétrie de I’épaule a été trouvée chez tous nos malades. On a retrouvé une
surélévation globale du moignon de I'épaule, avec une diminution de la distance bi
acromiale chez tous nos malades.
-La douleur a été rapportée par un seul patient

-Le torticolis a été présent dans un seul cas.

Les signes cliniques
11 10
10 A
9 .
8 -
7 .
6 .
5 1 . -
| Signes cliniques
4 .
3 .
2 1 1
1 .
0 n T 1
asymétrie douleur torticolis limitation de
I'épaule

Figure 4 : Répartition selon les signes cliniques
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e Signes fonctionnels :
-une restriction de I'abduction de I'épaule a été retrouvée chez tous les 10 patients
étudiés.La limitation de I'abduction a varié entre 90° a 100° avec une moyenne de 94°

(tableau 1)
Tableau | : Données cliniques des patients
Patient sexe age coté Grade Cavendish Degré d’abduction
1 F 6 G 3 limité 90
2 M 12 D 3 limité 100
3 F 3 D 3 limité 90
4 F 9 D 3 Limité 90
5 F 8 G 3 limité 100
6 F 8 D 4 Limité 100
7 F 13 G 3 Limité 90
8 F 6 D 4 Limité 100
9 F 13 G 3 Limité 90
10 F 8 G 3 limité 90
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Aspect esthétique selon la classification de CAVENDISH : (Figure 5) (Tableau II)

e Esthétiquement le grade 3 de Cavendish a été le plus prédominant dans 80% des cas
suivi du grade 4 20%

e Les grades 1 et 2 ont été absents.

Patients selon la classification de Cavendish

B Patients selon la classification
4 de Cavendish

0 0

grade 1 grade 2 grade 3 grade 4

Figure 5 : répartition selon la classification de Cavendish
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Tableau Il : Caractéristigues des patients et stade de la surélévation selon Cavendish

Classification Total des Filles Garcons Coté gauche Coté droit
de patients
Cavendish

Grade 1 0 0 0 0 0
Grade 2 0 0 0 0 0
Grade 3 8 7 1 5 3
Grade 4 2 2 0 0 2

Total 10 9 1 5 5

Données radiologiques :

Les examens radiologiques constituent un moyen important dans le diagnostic,

I’évaluation de la sévérité de cette atteinte malformative et dans le bilan malformatif.

1. la radiographie standard :

e Laradio standard face a été réalisée chez tous nos malades
e Elle a permis d’établir une classification du degré de I’élévation de 'omoplate selon

la classification de Rigault et de participer au bilan des malformations associées.
(Figure 6)
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Figure 6 : Radio standard face d’un enfant agé de 6 ans avec surélévation congénitale de

I’'omoplate droite avec angle supéro interne a hauteur C4 classé Rigault Il (fleche jaune) avec des

malformations des corps vertébraux de D1 a D6, scoliose dorsale (étoile rouge) et dédoublement

4éme et 5 éme cotes droites (étoile jaune)
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o GRADE SELON LA CLASSIFICATION RADIOLOGIQUE DE RIGAULT

Le grade Il a été le plus fréquent dans 60% des cas (6 patients) suivit du grade Il avec 40%
(4 patients). Le grade | a été absent dans notre série. (Figure 7)

» Gradel : O classé G1 (0%)
» Grade 2 : 6 classés G2 (60%)

» Grade 3 : 4 classés G3 (40%)

nombre de cas

Grade 1 Grade 2 Grade 3

M nobre de cas

Figure 7 : Répartition selon le grade radiologique de Rigault.
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2. TDM thoracique avec reconstruction osseuse :

e Les contours de I'omoplate sont difficiles a évaluer par une simple radiographie standard en
raison de sa position, et sa rotation. Les scanners 2D et 3D sont utilisés pour mieux évaluer la
dysplasie de I'omoplate et la présence d’'un os omo-vertébral et ses attaches. (Figure 8)

e La TDM a été réalisée chez 4 de nos malades.
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Figure 8 : TDM avec reconstruction 3D: d’un patient 4gé de 12 ans montrant une surélévation du

bord spinale de I'omoplate gauche a hauteur C6 associée a un volumineux os Omo Vertébral

pincant les disques intervertébraux C6-C7-D1.(fleches jaunes)
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3. L’imagerie par résonance magnétique (IRM) cervico-thoracigue :

L’'imagerie par résonance magnétique aide a préciser la présence ou non d’un os Omo
vertébral ainsi que sa constitution osseuse, cartilagineuse ou fibreuse et précise les

malformations associées. (Figure 9)

Il a été réalisé chez 7 de nos patients et mettant en évidence la présence d’os omo-

vertébrale et la présence de malformations vertébro-costales chez 4 patients et un patient

avec syndrome de Klippel-Feil.

Figure 9 : IRM d’un enfant dgé de 6 ans avec surélévation congénitale de la scapula droite, associée
a un os Omo-Vertébral, en partie ossifié (fleche jaune).
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4. Malformations associées :

¢ Les malformations associées ont été observées dans 8 cas soit un pourcentage de 80%
de nos malades.

e Chez 2 patients aucune association malformative n’a été décélée soit 20%. (Figure 10)

Patients selon les malformations associées

M présence de malformations
associées

M absence de malformations
associées

Figure 10 : répartition selon la présence de malformations associées
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La répartition de ces malformations associées a été la suivante (Figure 11) :

o Des malformations vertébrales ont été présentes chez 5 sur 10 des patients. On note
des bloc vertébrales, des hémi-vertebres , des vertébres en papillon , une hypertrophie
de I’épineuse cervicale , dysraphisme de I’arc postérieur de vertébres cervicales et la
malformation de I’ arc postérieur de vertéebres dorsales (Tableau Ill)

¢ Concernant les malformations costales ont été trouvées chez 4 patients. Parmi ces
malformations on a noté une soudure, bifidité ,dédoublement, élargissement et
pincement costale

¢ Une scoliose malformative a été retrouvée chez 4 patients.

e La présence d’'un os omovértébral a été retrouvée dans 4 cas

¢ Un seul cas de syndrome de Klippel-Feil a été retrouvé

¢ Les malformations médullaire, viscérale ou association au syndrome de Poland n’ont

pas été remarquées dans notre série,

Les malformations associées
6
5
5
4 4 4
4 _
3 _
2 _
1
1 _
0 I 0 mnalformations associées
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Figure 11 : répartition des malformations associées
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o Dans notre série I'imagerie a met en évidence I'os omovertébral chez 4 des 10 des
patients de notre série. (Figure 12)

nombre de cas

B nombre de cas

sans os omo vertebral présence d'os omovertebral

Figure 12 : répartition selon la présence de I’'os omo-vertébtale
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Tableau lll : malformations associées selon les cas .

cas age sexe Malformations associées Syndrome
malformatif

1 6 F Os omovertebral RAS

2 12 M -0Os omovertebral RAS
-scoliose

3 3 F RAS RAS

4 9 F -bloc vertébral RAS
-hémi vertébre
-soudure cotes 4 5
-scoliose cervicale

5 8 F Os omovertébral RAS

6 8 F RAS RAS

7 13 F -Elargissement RAS
-bifidité costale 4eéme 5eme cotes
-scoliose dorsale
-élargissement entre la 4eme 5éme cote
-pincement 6-7-8 éme cotes

8 6 F -malformations corp vertébraux D1 a D6 : Sd de Klippel
Hémi vertébres et vertébres en papillons Feil
-scoliose
-dédoublement 4éme 5éme cotes droites

9 13 F -Bloc vertébral C6 C7 et D1 D RAS

10 8 F -0s omo-vertébral RAS

-Bloc vertébral C6 C7
-Dysraphisme de I'arc postérieur C4 a C7
—Hypertrophie épineuse C7
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IV. Traitement:

—
o
c
~+

Le but était de réduire la déformation et d’améliorer la fonction de la ceinture scapulaire.

2. Indications :
Elle s’est basée essentiellement sur le Grade Radiologique de Rigault. :

> Stade | : Pas de traitement chirurgical, car il n'y a pas de géne fonctionnelle ou
esthétique. Le traitement est conservateur.

> Stade Il et Stade Ill : Un traitement chirurgical peut étre proposé en cas de surélévation
congénitale importante de la scapula. La technique de Woodward est préférée pour les
patients présentant une limitation de I'abduction entravant leurs activités. L'ablation de
I'os omo-vertébral, s'il est présent, est systématique pour faciliter I'abaissement et la
correction de la rotation. Cette intervention est facilitée par un repérage préalable avec
une IRM. En cas de géne esthétique, une résection de lI'angle supéromédial de la scapula

peut étre envisagée.

o Dans notre étude tous nos malades ont bénéficié d’un traitement chirurgical par
Procédé de WOODWARD .

o Aucun patient n’a bénéficié d’un traitement conservateur. (Figure 13)

nombre de patients

0, 0%

M Traitement
chirurgicale par
procédé de
Woodward

M Traitement
conservateur

Figure 13 : répartition selon I'indication chirurgicale
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3. La technique

La technique chirurgicale utilisée chez tous nos patients opérés a été celle de Woodward :

Principe : L’abaissement de I’'omoplate a été obtenu en déplacant dans un sens craniocaudal
les insertions rachidiennes des muscles se terminant sur le bord médial de la scapula.
L’ablation de I’'os Omo vertébral a été réalisée lorsque celui-ci est présent pour faciliter
I’abaissement et la rotation, ainsi que la résection du bord supéromédial de I’'omoplate dans un
but esthétique si nécessaire, notamment dans les stades Ill de Rigault et Pouliquen.

Technique :

1. Anesthésie :
o L'intervention a été réalisée sous anesthésie générale pour tous nos malades
2. Positionnement :
o Les patient ont été placé en décubitus ventral avec un coussin sous la poitrine pour
exposer la région scapulaire.
Les processus épineux sont repérés et comptés
o Un repérage cutané au crayon dermique chirurgical a été utile. (Figure 14)

Figure 14 : repérage vertébrale C4aT10

3. Incision:
o Une incision paravertébrale médiale et longitudinale de C4 a T10.
4. Détachement musculaire : (Figure 15)

o Un plan de décollement sous-cutané a été réalisé jusqu’a atteindre le bord médial
de la scapula. Les différentes insertions musculaires sont identifiées.

o Avant de réaliser la désinsertion du trapeze, la mise en place de maniére alternée de
fils de deux couleurs différentes sur le bord médial du trapéze et sur la ligne des
épineuses permet, a I'issue de I'intervention, une réinsertion décalée et facilitée du
trapéeze.
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o Ala partie proximale du trapéze, le nerf spinal a été repéré et protégé.

o Dissection du plan trapeze rhomboides et libération des muscles paravértébraux.
Les muscles attachés a la scapula, y compris le muscle trapeze supérieur et le
muscle élévateur de la scapula ont été soigneusement détachés a 10 mm de la ligne
des épineuses pour libérer la scapula de ses attaches anormales.

Figure 15 :Détachement du plan trapéze rhomboides et libération des muscles paravértébraux

5. Résection de I'os omo-vertébral: (Figure 16)

La résection de I’os omo-vertébral si présent a permis de libérer d’avantage la scapula et de
faciliter son repositionnement.

Figure 16 : résection de I’os omovertébral (si présent)
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e Parmiles 10 patients opérés dans notre série, 4 ont bénéficié d’une résection de I'os
omo-vertébral (Figure 17)

geste opératoire: technique de woodward

B sans résection de I'os
omovertébral

M avec résection de I'os
omovertébral

Figure 17 : répartition de la chirurgie de Woodward selon la résection de I’os omo-vertébral

6. Ostéotomie de I’'angle supéro-interne de I’'omoplate (Figure 18)

L’ostéotomie de I’angle supéro-interne a permis un meilleur repositionnement de la scapula
et de corriger toute déformation angulaire. Cette ostéotomie a également amélioré la

fonction et l'apparence de I'épaule

Figure 18 : ostéotomie de I’angle supéro-interne de I’'omoplate
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L’ostéotomie de I’angle supéro-interne de 'omoplate a été réalisée chez 6 de nos patients.
(Figure 19)

ostéotomie de l'angle supéro-interne de

I'omoplate

= Sans ostéotomie de I'angle supéro-
interne de I'omoplate

= Avec ostéotomie de l'angle
supéro-interne de I'omoplate

Figure 19 : répartition de I'intervention de Woodward selon I’ostéotomie de I’angle supéro-interne

de 'omoplate

7. Déplacement de I'omoplate : (Figure 20)

o La scapula a été déplacée vers une position plus inférieure et plus normale de facon
manuelle, généralement de deux niveaux vertébraux. Un abaissement trop
important de la scapula pourrait étre a I’origine de complications plexiques, par
étirement du plexus brachial. La surveillance du pouls radial lors de la phase
d’abaissement a été un bon critére de jugement de I’étirement de I’axe vasculo-

nerveux du membre.

Figure 20: Abaissement de I’omoplate de deux niveaux vertébraux
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8. Réinsertion musculaire : (Figure 21)
o Les muscles précédemment détachés ont été réinsérés dans leur nouvelle position.
o Une fois la libération réalisée, on pratique I’'abaissement de facon manuelle, et
celui-ci est maintenu pendant que les sutures sont réalisées. Le décalage est de
I’ordre de deux niveaux vertébraux, et il est utile de s’aider des fils repéres

Figure 21: réinsertion musculaire

9. Fermeture de l'incision :
o L'incision a été fermée plan par plan sur drain de Redon (pour éviter I’hématome),
en prenant soin de bien aligner les tissus pour minimiser les cicatrices.
o Pansement
10. Post-opératoire : tous les patients ont bénéficié d’une
o Immobilisation par une attelle ou bandage coude au corps pendant 1 mois pour
permettre une bonne cicatrisation.
o Soins post opératoire : antibiothérapie (Amoxicilline/acide clavulanique) +
antalgique (paracétamol)
Radio thoracique de face de control
Surveillance du membre
o Larééducation a commencé progressivement pour restaurer la mobilité et la force
de I'épaule chez tous nos malades.

28



Le traitement chirurgical de la surélévation congénitale de I'omoplate : Expérience du service de traumatologie orthopédique pédiatrique du CHU Mohammed VI Marrakech

4. Les suites opératoires :

e Les suites opératoires ont été simples chez tous les patients opérés. Aucun patient n’a
présenté de complications.

¢ Un abaissement de I'omoplate de 2 niveaux vertébraux a été obtenu chez tout patient
opéré.

¢ Une immobilisation coude au corps a été réalisée et conservée pendant un mois.

e La précaution spécifique a cette chirurgie a été I'immobilisation par atelle ou bandage

pendant 1 mois pour éviter la surélévation du coude.

e Larééducation et réadaptation fonctionnelle a commencé progressivement pour

restaurer la mobilité et la force de I'épaule chez tous nos malades.

V. _EVOLUTION:

Pour I’évaluation des résultats du traitement de la surélévation congénitale de I'omoplate on
s’est basé
e Le gain de I'amplitude articulaire de I’épaule en abduction,
e L’évolution du stade Esthétique de Cavendish
e L’évolution du stade radiologique de Rigault en les comparants avant et aprés la chirurgie.

e L’appréciation globale des résultats selon la classification de Langlais (Tableau IV)
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Tableau IV: donnée Clinique et radiologique pré et post opératoire

patient | Abduction | Abduction | gain | Cavendish | Cavendish Rigault Rigault Résultats
Pré Post pré post pré post selon la
opératoire | opératoire opératoire | opératoire | opératoir | opératoire | classification
de Langlais
1 90 150 60 3 2 2 2 bon
2 100 165 65 3 1 2 2 bon
3 90 140 50 3 1 2 1 bon
4 90 100 10 3 3 3 3 mauvais
5 100 160 60 3 1 3 2 bon
6 100 170 70 4 2 3 2 bon
7 90 150 60 3 1 2 2 bon
8 100 145 45 4 2 3 2 moyen
9 90 145 55 3 1 2 1 bon
10 90 120 30 3 2 2 2 moyen
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1. Court terme :

a) Abduction de I’épaule :

e A un mois, tous nos patients ont été sevrés de leur immobilisation, et une mobilisation
passive et active prudente est démarrée, afin de mobiliser I'articulation de I'épaule.

e En postopératoire, I’'abduction a atteint des chiffres entre 100° et 170 ° en moyenne
144.5° ce qui correspond a des gains entre 10 ° et 70 ° avec une moyenne de 50.5 °.
(Figure 16)

160
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110
100
90
80
70
60
50
40
30
20
10

M pré opératoire

M post opératoire

degres d'abduction

Figure 22 : évolution du degré d’abduction de I’épaule pré et post opératoire
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b) Evolution esthétique et radiologique :

¢ La moyenne des grades esthétiques de Cavendish a évolué de 3.2 a 1.6.
¢ La moyenne des grades radiologiques de Rigault a évolué de 2.4 a 1.9. (Figure 23)

3.5

M pré opératoire

1.5 - M post opératoire

0.5 A

Grade Cavendish Grade Rigault

Figure 23: évolution pré et post opératoire du Grade clinique de Cavendish et du grade
radiologique de Rigault.

2. Long terme

Tous nos malades ont été vus systématiquement en consultation post opératoire avec un
rythme tous les 3 mois pendant la 1ére année puis tous les ans ; avec une bonne réponse

thérapeutique. (Figures 24 et 25)

32



Le traitement chirurgical de la surélévation congénitale de I'omoplate : Expérience du service de traumatologie orthopédique pédiatrique du CHU Mohammed VI Marrakech

A B

Figure 24 : évolution radiologigue d’un patient agé de 6 ans opéré pour surélévation congénital de
'omoplate gauche :

A.radio préopératoire : surélévation congénitale de I’omoplate gauche avec angle supéro interne a
hauteur C4 classé grade lll de Rigault (fleche)

B.radio post opératoire immédiate :abaissement de |'omoplate angle supéro interne a hauteur T2 avec
bras homolatéral en Immobilation par attelle (fleche)

C.radio aprés sevrage d’immobilisation a 1 mois : angle supérointerne de I’omoplate a hauteur T2

(fleche)

D.radio a 1 année post opératoire : amélioration a long terme stade de Rigault 2 a une année post
opératoire (fleche)
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Figure 25 : enfant 4gé de 6ans opéré pour surélévation congénitale de I'omoplate : Amélioration

esthétique et fonctionnelle aprés un intervalle de 10 mois

A : Aspect esthétigue préopératoire Cavendish Il

B : Limitation de I’abduction préopératoire a 100 d’abduction

C : Amélioration esthétique post opératoire classé Cavendish |

D : Amélioration fonctionnelle abduction compléte

++» Selon I'évaluation globale des résultats selon la classification de Langlais : (Tableau V)

e Le résultat a été jugé bon dans 7 cas selon la classification de Langlais. (70%)

e Deux patients ont présenté un résultat moyen. (20%)

e Un seul patient a eu un mauvais résultat. (10%)

e Les enfants et leurs parents ont apprécié I'amélioration esthétique et I’apport fonctionnel.

Tableau V : appréciation des résultats selon Langlais

Bons résultats

Surélévation inferieure a Tcm
Omoplate non décollée
Fonction normale ou subnormale
Cicatrice parfaite

70% (7 cas)

Résultats moyens

Surélévation entre 1-3 cm
Omoplate un peu décollée
Abduction limitée
Cicatrice correcte

20% (2 cas)

Résultats mauvais

Surélévation supérieure a 3cm
Omoplate décollée
Abduction limitée

Cicatrice laide

10% (1 cas)
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. Historique
La premiére description de cette atteinte congénitale est due a Eulenberg qui en décrit trois
cas en 1863 (7). Puis, en 1880-1883 WILLETT et WALSHAM en rapportent deux observations et
une description anatomique compléte (8) C’est en 1891 que Sprengel et Kolliker en décrivirent

quatre cas et c’est ce dernier qui donnera le nom de Sprengel a cette malformation. (9).
D’autres cas furent ensuite décrits (7-8-9-10)

Il. Etiopathogénie

L'omoplate commence a se former dés la cinquiéme semaine de développement

embryonnaire. A cette étape précoce, elle n'est qu'une simple masse de cellules
mésenchymateuses située prés des vertebres C4 et C5. Mais au cours des semaines suivantes,
jusqu’a la 12eme semaine, I'omoplate va progressivement descendre et pivoter pour atteindre

sa position définitive.

Ainsi, a la 8eme semaine, son bord supérieur se trouve au niveau de la 7éme vertebre cervicale
(C7) et son angle inférieur correspond a la 6éme cote. Puis a la 12éme semaine, 'omoplate
termine sa migration et prend sa forme adulte, devenant plus haute que large - une
transformation nécessaire pour s'adapter a la marche bipéde et a la fonction de préhension du

bras.

Le processus de migration peut parfois s'interrompre entre la 9éme et la 12éme semaine, ce
qui entraine une élévation anormale de I'omoplate, connue sous le nom de "surélévation
congénitale de I'omoplate". Cet arrét est associé a un sous-développement des parties molles
environnantes, en particulier des muscles qui s'attachent a I'omoplate (rhomboide, angulaire et
trapeze), souvent hypoplasiques voire fibrotiques et infiltrés de tissu adipeux. Les ligaments
fibreux reliant I'omoplate au thorax limitent également I'abduction de I'épaule, probablement

en raison du méme processus malformatif.

Les causes de cette perturbation du développement restent encore mal comprises, mais des
hypothéses impliquent notamment des troubles de I'ossification, du systéme musculaire ou de
la circulation du liquide céphalo-rachidien. Des facteurs héréditaires ou tératogénes pourraient
également jouer un role. Des malformations régionales associées peuvent aussi aggraver la
déformation. (11-12-13-14)
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Il. Epidémiologie

1. Prévalence

La prévalence de la déformation de Sprengel reste inconnu. La littérature se compose
principalement de rapports de cas indépendants. Cependant, c’est la pathologie
malformative la plus fréquente de I’épaule chez I’enfant avec une fréquence de 1 cas sur
1000 a 2000 nouveau-né (15)

Dans notre série 11 cas ont été décrits sur une période de 10 ans.

2. Age et sexe
La surélévation congénitale de I'omoplate touche les enfants des la naissance mais le

diagnostic est souvent porté dans la petite enfance.
On remarque que I’dge moyen varie entre 5,2 et 8,5 ans dans les différentes séries.

Dans notre série d’étude I’dge moyen a été de 8,6 ans rejoignant la serie de BENSAHEL (17)

et de Bossaha (78), ce qui peut étre expliqué par un retard de consultation. (tableau VI)

Tableau VI :Répartition selon I’Age : comparaison des études

Age Nombre de cas Extrémes d'dge Age moyen
MILADI ET AL (72) 8 4-13ans 7
Hind Beggar (74) 14 1,5-4ans 6,4
Ahmed et al (21) 11 3-15 ans 5,3

Allali Anas (32) 8 1-11 ans 5,2
Bensahel (17) 19 1,5-13ans 8,5
Agarwal (73) 8 4-8ans 6,8

Bossaha et al.(78) 10 2-14ans 8.6
Notre serie 10 3-13 ans 8,6
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Concernant le sexe, la littérature note une prédominance féminine La déformation de
Sprengel touche plus les enfants de sexe féminins (75%) que de sexe masculin (25%) avec
un sexe ratio de 0,33. (16-17-18-19-20). Ce qui concorde avec notre étude ou on a trouvé
une prédominance féminine de 90%. (Tableau VII)

Tableau VIl : Répartition selon le sexe : comparaison des études

Age Nombre de cas Filles % Garcons %
Cavendish (20) 100 75% 25%
BENSAHEL (17) 19 66,6% 33,4%

MILADI ET AL (72) 8 62,5% 37,5%
Hind Beggar (74) 14 78% 21%
Agarwal(73) 8 75% 25%
Ahmed et al,(21) 11 63% 37%
Allali anas (32) 8 62,5% 37,5%
Notre serie 10 90% 10%

3. Coté atteint
La déformation de Sprengel est unilatérale dans 90% des cas,situé plus a gauche qu’a droite
comme dans les séries de Robinson (16),Beggar (17) et Agarwal et al. (18), Cependant

I’atteinte est situé plus a droite que gauche chez Cavendish (20) ,Ahmad et al (21) et Allali
(32).(tableau VIII)

Dans notre étude la déformation a été unilatérale chez tous nos malades et on a retrouvé
une égalité entre les deux cOtés.
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Tableau VIII : Répartition en fonction du coté atteint selon la littérature

Auteurs

Droit (%)

Gauche (%)

Cavendish(20)

58 % (58 cas)

42 % (56 cas)

Robinson (16)

25% (2 cas)

75% (6 cas)

Hind Beggar (74)

8% (1 cas)

92 % (13 cas)

Agarwal (73)

37,5% (3cas)

62,5 % (5 cas)

Ahmed et al,(21)

54 %. (6 cas )

46 % (5 cas)

Allali anas (32)

62,5% (5 cas)

37,5% (3 cas)

Notre serie

50% (5 cas)

50 % (5 cas)

IV. Etude clinique

1. Signes clinique

L'examen clinique revét une importance cruciale dans le diagnostic de la maladie de

Sprengel et dans I'évaluation de son altération fonctionnelle et esthétique :

a. Motif de consultation :

Le motif de consultation est généralement le préjudice esthétique:

> En position frontale : le moignon de I'épaule est visiblement plus court et surélevé par

rapport au co6té sain, avec éventuellement un comblement partiel du creux sus-claviculaire.

Une asymétrie de la position de la téte peut parfois étre observée, ce qui a été constaté

chez tous les enfants de notre série.

> En position dorsale : I'accentuation de la bascule de I'omoplate entraine une projection

postérieure de sa pointe, accentuée par une possible atrophie, renforcant I'effet de

surélévation.

> La présence d'un torticolis peut aggraver I'aspect esthétique, constaté chez 1 enfant de

notre étude.
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Le préjudice esthétique est classé selon les grades de Cavendish : (tableau IX)

e Grade 1 : présent chez 32 % des patients de la série de Cavendish.
e Grade 2 : présent chez 27 % des patients de la série de Cavendish.
e Grade 3 : présent chez 26 % dans la série de Cavendish,

e Grade 4 : présent chez 6 % dans la série de Cavendish.

Dans notre étude le grade Il de Cavendish est majoritaire avec 80% suivit du grade IV en 20%
des cas avec absence de patient ayant le grade | et Il. Ce qui rejoint les séries de Allali
(32),Beggar (74) et Agarwal (73)

Tableau IX : classification Cavendish de notre série comparée a la littérature

Notre série Cavendish(20) Allali (32) Beggar (74) Agarwal(73)
Gradel 0 32% 0 0 0
Grade2 0% 27% 0 0 0
Grade3 80% 26% 62,5% 71,4% 87,5%
Grade4 20% 6% 37,5% 28,6% 12,5%

Il est souvent difficile de classifier une déformation, surtout en cas de bilatéralité, et des
déformations du méme grade peuvent varier considérablement dans leur aspect esthétique.
Cavendish (20) ne prend pas en compte le coté fonctionnel dans sa classification car
I'esthétisme est généralement l'indication du traitement et le critére de succes

thérapeutique. (20)

Le reste de I'examen clinique devrait rechercher d'autres malformations locales et
régionales, telles que I'hypoplasie des muscles de la ceinture scapulaire, I'os omovertébral,
la scoliose et sa gibbosité. Un bilan vasculaire et neurologique est d'un intérét pronostique

majeur pour les indications thérapeutiques. (91)

En ce qui concerne les malformations associées, les malformations vertébrales, costales et
thoraciques sont fréquentes. Elles peuvent inclure des cotes absentes, fusionnées ou
bifides, une cage thoracique asymétrique, un syndrome de Klippel-Feil, des coOtes

cervicales, une scoliose congénitale ou un spina-bifida cervical. (92)
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b.Signes fonctionnels :

> La limitation des mouvements atteint principalement I’abduction et la rotation externe du

bras.

Dans son étude constituée de 100 patients, Cavendish (20) a observé une limitation des
mouvements chez 67 % des patients de sa série. Les restrictions les plus séveéres étaient observées
chez les patients présentant les déformations les plus marquées. Cependant, méme les patients
avec une déformation légere ne présentaient pas nécessairement une mobilité normale de I'épaule.

Aucun patient présentant un os omovertébral n'avait une amplitude de mouvement normale. (20)

La limitation d’abduction varie dans les séries en moyenne entre 95° comme chez Walstra (90) et
130° comme chez Allali (32). Dans notre étude tous les patients présentaient une limitation de
I’abduction de I’épaule avec comme moyenne d’abduction préopératoire de 94° (tableau X)

Tableau X : moyenne d’abduction de I’épaule des différentes études

étude Ross (24) | Carson Grogan Beggar Bowen Allali Walstra Notre
(54) (8) (74) (60) (32) (90) Série
Degrés °© | 99° 128° 110° 118° 115° 130° 95° 94°

La cause de la restriction de I'élévation de I'épaule semble étre la fixation de I'omoplate, liée a trois

facteurs :

1. Le bord supérieur de I'omoplate s'incurve vers I'avant au-dessus de I'apex thoracique.
2. Le bord interne de I'omoplate bute contre les vertébres du méme niveau.

3. La présence de I'os omo-vertébral.

Lorsqu'on demande a I'enfant de lever le bras, il adopte une attitude caractéristique en abduction

humeérale et flexion anté-brachiale.(75) (figure 26)
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Figure 26: Enfant agé de 10 ans qui présente une surélévation congénital de 'omoplate classé
Cavendish Il

a-Surélévation congénitale de 'omoplate droite classé CAENDISH 11l

b-Limitation de P'abduction de I’épaule droite avec attitude caractéristique en abduction humérale et
flexion antébrachiale(75)

V. Etude radiologique :

1. Radiologie standard :

La radiographie est essentielle pour confirmer le diagnostic et évaluer le degré de
surélévation de I'omoplate. En utilisant des incidences spécifiques, elle permet d'identifier la
déformation de I'omoplate et de la clavicule, de détecter un éventuel os omo-vertébral, et

d'évaluer le type d'anomalies vertébrales et costales associées.

L'examen radiologique doit étre effectué en position debout, car en position couchée, le
patient comprime souvent lI'omoplate contre la paroi postérieure du thorax. De plus, en
position debout, le patient a tendance a incliner la téte du coté affecté pour relacher le
trapéze. Cette inclinaison est plus visible en position debout et peut étre corrigée plus

facilement (51)
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La radiographie standard du thorax de face centré sur la ceinture scapulaire: (figure 29)

Les radiographies mettent en évidence la différence relative entre les deux omoplates, ainsi que
I'élévation de I'omoplate par rapport aux vertébres et au gril costal. L'omoplate se trouve en dehors
de sa zone de projection normale. Normalement, en position debout, les bras le long du corps, I'angle
supéro-interne atteint la premiéere vertébre dorsale, le bord supérieur est a la hauteur de la deuxieme

cOte, et la pointe atteint la septi€me cote ou le septiéme espace intercostal.

Les radiographies permettent également d'évaluer la taille, la forme et I'axe de 'omoplate, qui est
fortement oblique vers le bas et vers l'intérieur. Elles peuvent également révéler la présence d'une
piéce osseuse supplémentaire reliant le bord interne de I'omoplate au rachis, mais cette anomalie est

plus facilement détectée sur des radiographies en trois quarts.(52)

Figure 29 : Cliché thoracique de face montrant surélévation de ’omoplate gauche Rigault IV

C’est ainsi que le bilan radiographique standard a permis de stadifier nos malades selon la

classification de Rigault : (Tableau XI)

Rigault stade 1: notre étude n’a retrouvé aucun cas ,de méme chez Agarwal (73),Ali et al.
(77) et Beggar (74)

Rigault stade 2:dans les différentes études ce stade est majoritaire comme chez Agarwal
(73) Carley (53) Alie et al (77), Beggar (74).Dans notre étude le stade Il de Rigault a été de
60%.

Rigault stade 3: 4 cas soit 40%, par contre présent chez 8 patients de la série de Carley (53)

soit 20% des cas et jusqu’a 29% chez Beggar (74).
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Pour évaluer la différence entre la position de I'omoplate avant et aprés l'intervention
chirurgicale, Ross et Cruess (24) ont suggéré d'utiliser le centre des tétes humérales comme
repere. Cependant, ces derniéres peuvent étre alignées a peu prés au méme niveau, alors
méme qu'il existe une importance fonctionnelle et esthétique significative. Ceci est
attribuable a la rotation presque constante de I'omoplate, ce qui sous-estime son élévation.
Ainsi, Carson (54) a proposé d'utiliser I'angle inférieur et interne de I'omoplate comme point
de référence pour les mesures. Les variations de position de ce point sont beaucoup plus
sensibles, en fonction de I’abaissement et de la rotation de I'omoplate (53,54)

Tableau XI : classification de Rigault selon les études

Auteurs RIGAULT | RIGAULT II RIGAULT Il
Agarwal (73) 0% 75% 25%
CARLEY (53) 7,3% 73,5% 20%
ALLALI (32) 37,5% 37,5% 25%
Ali et al(77) 0% 72% 28%
Beggar (74) 0% 71% 29%
Notre série 0% 60% 40%

2. TDM :

Les contours de I'omoplate sont difficiles a évaluer par une simple radiographie standard en
raison de sa position, et sa rotation. Les TDM avec reconstruction 2D et 3D sont utilisés
pour une meilleur évaluation de la dysplasie de I'omoplate et la présence d’un os

omovertébral et ses attaches. (18,93)

La TDM a été réalisée chez tous nos malades de méme que dans la série de MANELEFE(55) et
TAE-JOONCHO(56).
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3. RM:
L'imagerie par résonance magnétique (IRM) aide a déterminer la présence et la constitution
de I'os Omo-vertébral, qu'il soit osseux, cartilagineux ou fibreux. Ce bilan contribue a la
détection d'autres malformations associées telles que I'hypoplasie de la clavicule, les
anomalies costales, les agénésies des muscles de la paroi thoracique, voire les anomalies
médullaires. L'IRM offre I'avantage de visualiser toutes les formes histologiques de I'os

Omo-vertébral, tout en permettant I'analyse de la moelle. (90) (figure 30)

Selon Langlais, les malformations médullaires et rachidiennes sont constantes, comprenant
la réduction numérique des vertébres, le spina bifida occulta, les hémivertebres, les

vertébres binucléées et la fusion costale anarchique.

L’ensemble de ce bilan radiographique participe aussi a la recherche d’autres malformations
qui peuvent aggraver le pronostic et étre a I’origine de graves complications per et post

opératoires:

La clavicule est en régle courte ,ce qui peut menacer le plexus brachial lors de

I’abaissement de 'omoplate .

e Les cotes sont souvent I'objet de réductions en nombre ou de fusions.

e Le gril costal peut étre déformé en cuvette en regard de 'omoplate;

e Les vertébres peuvent étre aussi malformées et de tout type : hémivertebres, défauts
de segmentation avec barres pédiculaires , syndrome de Klippel-Feil et
diastématomyélie ...

C'est pourquoi, en cas de disponibilité, il est recommandé d'effectuer une imagerie par
résonance magnétique (IRM) nucléaire, sinon de compléter la radiographie standard de
I'épaule par des radiographies du rachis cervical, dorsal ou lombaire, en totalité et en
différentes positions, afin de dépister d'éventuelles scolioses ou malformations vertébrales.
(94)

La surélévation congénitale de I'omoplate est souvent associée a d'autres malformations
locales et régionales. La plus fréquente est la présence d'un os Omo-vertébral, retrouvé

dans environ 20 % a 50 % des cas.

Cet os, parfois cartilagineux ou constitué d'un trousseau fibreux, peut mesurer jusqu'a 7

cm de long.

Son attache vertébrale varie, se faisant sur les apophyses épineuses, les arcs postérieurs ou

les apophyses transverses des vertébres cervicales. (95)
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Son attache scapulaire peut former une véritable articulation et dépend de la position de
I'omoplate : plus I'attache de I'os Omo-vertébral est haute, prés de I'angle supéro-interne,
plus I'omoplate est élevée et verticale, avec une rotation axiale moindre. (96)

Inversement, plus I'attache se rapproche de I'angle interne, plus I'omoplate est basse, avec
une limitation plus prononcée de I'abduction de I'épaule

L'os Omo-vertébral, ou ses équivalents cartilagineux ou fibreux, semble ainsi entraver la
descente physiologique de I'omoplate. Son origine reste incertaine : il pourrait résulter d'une
ossification du muscle angulaire ou étre un vestige régressif, comparable a I'os supra-

scapulaire observé chez certains vertébrés inférieurs.(96)

Dans notre étude I'IRM a été réalisée chez 7 patients.

Figure 30 : Série d'images IRM sagittales (a, b, ¢, d) montrant I’os omovertebrale. (c) L’os

omovertebrale et le tissu adipeux périphérique apparaissent tous deux comme un ceil. (fleche en

jaune) (90)
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4. Malformations associées

Dans les différentes études les malformations associées sont tres fréquentes allant jusqu’a
100% comme chez Elunberg (27), Willet (28) et Sprengel (9). Notre étude a retrouvé 80% de
patients avec malformations associées. (tableau XII)

a) Malformations vertébrales

Elles sont fréquentes et variées. Il peut s’agir d’'une déviation rachidienne homolatérale
retrouvée assez fréquemment, avec des valeurs allant de 26% a 39% (20,22). Ces déviations

méritent une surveillance ou parfois un geste chirurgical.

Toutes les malformations peuvent se voir et aggraver une scoliose : hémi-vertébre,blocs, ou
spina-bifida. Le syndrome de Klippel-Feil est fréquent 30% des maladies de Sprengel (23), il
aggrave le tableau clinique et le pronostic esthétique.

Dans notre étude aucun cas de spina bifida n’a été objectivé.

La fréquence de I'os Omo-vertébral est tres variable selon les séries : allant de19% chez
Cavendish (20) a 63% chez Ahmed Alaaeldin Azmi (21) et 37.5% chez Allali (32).

Dans notre étude I'os Omo-vertébral a été objectivé chez 4 patients de notre série avec une
fréquence de 40%.

La fréquence de la scoliose varie entre 12.5% des cas chez Allali (32) a 57% chez Jeannopoulos
(25).

Dans notre étude, la scoliose a été objectivée chez 4 patients soit 40%.

b) Malformations costo-thoracigue :

Elles sont relativement fréquentes, a types de synostose, de cotes bifides ou déformées et
d’anomalies de nombre (cotes cervicales, qui peuvent parfois faire craindre une complication

vasculaire lors de I’abaissement de I'omoplate) ou I’'absence de plusieurs cotes.

La fréquence des malformations cost-thoraciques est variable selon les études allant de de 11%
chez Horwits (26) a 49% chez Jeannopoulos(25) et 12.5% chez Allali (32)

Dans notre étude les malformations costales (soudure, bifidité , dédoublement , élargissement
et pincement costale) a été objectivée chez 4 patient de notre série (40%)
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Tableau Xll: Les malformations associées dans les différentes séries

Auteur Nomb | Malformati | Scolio | Malformati | Malformati Os Diastémat
re de | ondu se on costale on Omo- o-
Cas | Rachis musculaire | vertébra myélie
le
AlaaeldinAzmiAh 11 1 (9%) 3 2 7 0
mad (21) (27%) (18%) (63%)
Eulenburg 3 3 0
(27)
Willet(28) 1 1 0
Sprengel (9) 4 1 4 0
Horwits(26) 136 22 52 22 46 34 0
(16%) (38%) (16%) (34%) (25%)

Fairbank(29) 18 7 10 4 8 0 0

Smith(30) 50 12 8 20 0 14 0
(24%) (16%) (40%) (28%)

Jeannopoulos 35 23 20 17 1 11 0
(25) (66%) (57%) (49%) (3%) (31%)

Green(31) 15 12 0 12 6 0

Cavendish 100 39 39 25 14 19 0
(20) (39%) (39%) (25%) (14%) (19%)
Ross(24) 77 21 42 23 0 16
(27%) (55%) (30%) (24%) 0
Beggar (74) 14 5 6
(36%) (42%)
Allali(32) 8 0 1 1 0 3 0
(12.5% (12,5%)
) (37,5%)
Notre série 80% 5 (50%) 4 4 (40%) 2 4 (40%) 0
(40%)

c¢) Malformations médullaires :

e Les anomalies de moelle:

Chez les enfants présentant des malformations vertébrales, environ 10 % d'entre eux peuvent

également présenter des anomalies médullaires. Par conséquent, une IRM médullaire est

nécessaire pour évaluer cette éventualité. (22).

L'examen neurologique est généralement normal. (17,33)
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Il est noté une incidence particuliére de diastématomyélie chez les patients atteints de
surélévation congénitale de I'omoplate. Cette association entre les deux malformations a été
examinée par Banniza Von Bazan en 1979, concluant que cette combinaison peut étre plus
fréquente en raison d'un défaut de développement embryonnaire commun. (34),

La présence de ces malformations peut parfois remettre en question la nécessité d'une

intervention chirurgicale.
¢ Association entre surélévation congénitale de I’'omoplate et diastématomyélie :

La diastématomyélie se caractérise par une division complete de la moelle épiniére en deux
parties, souvent contenues dans des enveloppes dures séparées. Cette division s'étend sur
plusieurs segments vertébraux, étant séparée par un septum osseux partant du corps
vertébral.(34,35)

Dans la plupart des cas, les premiers signes sont des troubles neurologiques aux membres
inférieurs ou des problemes de contrdle vésical, qui ménent au diagnostic de cette

malformation médullaire complexe.

Les deux parties de la moelle ne sont pas nécessairement de taille égale, rendant cette
anomalie congénitale particulierement délicate a prendre en charge. Une évaluation
approfondie est essentielle pour en déterminer I'étendue et définir la meilleure approche
thérapeutique.(36,37)

Récemment, plusieurs cas de diastématomyélie avec anomalie de fixation de la moelle ont été
rapportés, sans présenter de symptomes neurologiques cliniques (34). Il est donc possible que
les cas de diastématomyélie soient plus fréquents que prévu, certains cas pouvant méme ne
présenter aucun trouble orthopédique ou neurologique et rester non diagnostiqués.
(34,35,36,37,38,39,)

Selon Ouani , I’association Sprengel a la diastématomyélie est de 3.7%. (79)

Dans notre étude on n’a pas trouvé de cas de diastématomyélie.

d) Malformations musculaires :

Des anomalies des parties molles peuvent affecter les muscles de la région scapulaire : le
trapeze peut étre aplasique ou absent dans sa partie inférieure, le rhomboide et le muscle
angulaire peuvent étre absents, fibreux ou rétractés, et le grand dorsal peut également étre

absent. Méme le muscle sterno-cléido-mastoidien peut étre responsable d'un torticolis.(40)
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Les anomalies fonctionnelles résultant de ces Iésions musculaires se manifestent par des
troubles de I'élévation, de I'abaissement et de I'abduction de I'omoplate. La rotation active de
I'omoplate, qui dépend de I'action stabilisatrice de la partie médiane et inférieure du trapéze,
est également limitée. Lorsque I'omoplate est soulevée, le principal muscle moteur pour la
rotation, le grand dentelé, a un trajet oblique vers le bas et vers I'avant, et son action est
principalement dirigée vers I'abaissement de I'omoplate plutot que vers sa rotation. Le
raccourcissement du muscle angulaire et du rhomboide est également un facteur limitant de la
rotation de I'omoplate. La réduction du mouvement de rotation de I'omoplate, son glissement
sur le thorax et I'inclinaison de la surface glénoide vers le bas entrainent une limitation dans

I'ascension de son extrémité (41)

Dans la littérature, Cavendish (20) retrouve 14%, Jeanopoulos (25) retrouve 3% , Horwitz(26)
34% Fairbank (29) 44% Allali (32) et Beggar (74) ne trouve aucun cas.

Notre étude a montré 2 cas de Torticolis soit 20%

e) Autres malformations :

Les malformations vasculaires et nerveuses:
Dans les cas les plus séveres de surélévation congénitale de I'omoplate, on peut observer des
complications d'ordre vasculaire a cause des importantes déformations architecturales et le

positionnement anormal de I'omoplate perturbant la circulation sanguine locale.

C'est pourquoi il est recommandé de réaliser des examens vasculaires approfondis, comme une

angiographie, afin d'identifier d'éventuelles anomalies du réseau artériel et veineux.
L'examen neurologique est généralement normal (42)

Toutes les autres malformations peuvent étre présentes et doivent étre recherchées attentivement, car certaines
d’entre elles peuvent contre-indiquer une intervention chirurgicale. Elles sont généralement assez fréquentes,
comme observé dans la série de Pouliquen et Langlais ou elles représentent environ 25 % des cas. Ces
malformations peuvent étre diverses : anomalies faciales, anomalies des membres (pieds et mains), anomalies
viscérales (comme I'agénésie rénale, la coarctation de I'aorte, le pied bot, la syndactylie, les polydactylies, les

malformations oculaires, etc.).

Dans notre série, aucune anomalie vasculaire ou neurologique n’a été décelée.
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5. Associations syndromigues

Les malformations de la ceinture scapulaire représentent un probléme relativement rare en

orthopédie pédiatrique. Elles peuvent se présenter de différentes manieéres :

soit de maniére isolée, comme dans le cas de la pseudarthrose congénitale de la clavicule ;
soit en association avec d'autres anomalies régionales, pouvant affecter les membres
supérieurs, le rachis et le systeme nerveux, telles que la surélévation congénitale de
I'omoplate et les hypoplasies du grand pectoral ;soit en tant que composante de syndromes
dépassant les limites des membres supérieurs voire de I'appareil locomoteur, dans le cadre

d'anomalies de la croissance ou de l'ossification.(43)

a.Syndrome de Klippel Feil : (Figures 31 et 32)

Le syndrome de Klippel-Feil est relativement rare, caractérisé par un défaut de
segmentation des somites cervicaux entrainant une fusion congénitale des vertébres

cervicales.
Sa prévalence est estimée a environ 1 cas sur 50 000.(44)

L'expression phénotypique de ce syndrome peut varier, et la triade classique "cou court,
limitation des mobilités du cou, et implantation postérieure basse des cheveux" n'est pas

toujours présente dans son intégralité.

e Le cou court est généralement associé a une réduction du nombre de vertebres
cervicales, a une surélévation congénitale de I'omoplate, en particulier lorsque cette
surélévation est bilatérale, et a des anomalies de la charniere cervico-dorsale
pratiquement toujours présentes. L'implantation basse des cheveux est en partie due au
raccourcissement cervical.

e La raideur du cou peut varier en intensité, avec le mouvement de rotation étant le plus
souvent affecté. En plus de ces trois signes cliniques principaux, on observe souvent
une attitude en torticolis, des anomalies faciales, parfois un retard de croissance et de

développement, voire un nanisme.(45.46)
Sur le plan radiologique, trois types d'anomalies cervicales sont généralement observés :

e Laréduction du nombre de vertebres cervicales, dont le dénombrement exact peut étre
difficile en raison des malformations vertébrales associées.
e Les blocs vertébraux, qui peuvent étre antérieurs, postérieurs ou mixtes, et sont classés

en trois groupes selon leur configuration.
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¢ Les malformations de la charniere cervico-dorsale, qui comprennent diverses anomalies
vertébrales telles que le spina bifida, les malformations vertébrales complexes, pouvant
étre associées a des déviations scoliotiques. Les risques de lésions neurologiques sont
liés aux anomalies autres que la fusion vertébrale, telles que les anomalies de la

jonction cervico occipitale et la scoliose, ainsi qu'aux éventuelles anomalies viscérales
associées. (44,45,47)

Figure 31 :Enfant agé de 4 ans avec syndrome de Klippel Feil associé a une surélévation
congénitale de 'omoplate gauche (46) :Aspect clinique -cou court et implantation basse de
cheveux - Radio thorax face et profil :bloc vertébral C4-C7 et surélévation de ['omoplate Gauche
classée Rigault lll (fléche)
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Figure 32: Photographie d'un patient de 6 ans atteint du syndrome de Klippel-Feil et d'une
déformation de Sprengel (47)

a. profil clinigue du patient avec un cou court et une élévation de 'omoplate droite.(fleche)

b. Il y a aussi un torticolis avec inclinaison de la téte vers la droite, une déformation scoliotique visible de la
colonne vertébrale.

c. La radiographie antéropostérieure du thorax et de I'abdomen montre une déformation de Sprengel avec
hémi-vertébre au niveau de D1, D9 et L5 et la déformation scoliotique résultante

Dans la littérature la fréquence du Sd de Klippel Feil varie de 0% comme chez Allali(32) a 27%
comme chez Ross(58).Cavendish retrouve 20% , Carson et Freih rapportent une fréquence de
15%.(Tableau XIII)

Notre série d’étude a retrouvé un seul cas de syndrome de Klippel Feil soit 9% des cas.
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Tableau XIIl :La fréquence du syndrome de Klippel Feil associé a la surélévation congénitale de

’'omoplate

Auteur

Fréquence du Syndrome de Klippel Feil %

Cavendish(20)

20% (20 cas)

Ross(58)

27% (20 cas)

Carson et al(54)

15% ( 2 cas)

Allali (32)

0%

Freih(76)

15,38% ( 2 cas)

Beggar (74)

0%

Notre série

10% (1 cas)
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b.Syndrome de Poland :
Sa fréquence est estimée a environ 1 naissance sur 30 000.(42)

Notre série ne rapporte aucun cas de Syndrome de Poland.

¢ |l se manifeste cliniquement par: (Figure 33)

Une absence partielle ou totale du muscle pectorale,

Des anomalies du membre supérieur homolatéral:

Typel:les cing doigts sont présents, normaux ou hypoplasique.

- Type2:absence des doigts centraux, les doigts extrémes sont fonctionnels.

- Type3:pas de doigts fonctionnels, les déformations sont plus séveres que dans le
type2

- Type4:absence de pouce ,agénésies radiale ,anomalies des muscles et tendons des

mains et de I’avant-bras. Anomalies postérieures de la ceinture scapulaire.

Autres anomalies décrites : hypoplasie du sein et du mamelon ou mamelon surnuméraire,
leucémie, lymphome a cellules B, dextrocardie, syndrome de mdbius, ectopie testiculaire,

paralysie faciale, chéilite, manifestations cutanées et asymétrie des deux hémicorps.(49,50)

Figure 33 : Enfant agé de 6 ans présentant une hypotrophie du muscle grand pectoral gauche

associée a la surrélévation de la scapula dans le cadre du syndrome de poland (50)
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¢ |l se manifeste radiologiguement par: (Figure 34)

- Hyperclarté de ’'Hémi-thorax homolatérale

- Anomalies des plis axillaires, normaux du coté atteint ,absence ou atrophie du muscle
pectoral.

- Egalement malformations costales, plagiocéphalie, luxation congénitale de la hanche,
anomalies rénale, surélévation congénitale de I’'omoplate, scoliose, anomalies vertébrale
sou sternales, omoplate hypoplasique, aplasie du muscle sous-épineux ou du dentelé

antérieur (52)

Figure 34 : Radiographie thorax de face d’un enfant agé de 14 ans présentatn une surélévation

congénitale de I’épaule gauche grade Il de Rigault associé a une hyperclareté de I’hémithorax

gauche et absence de 'ombre du muscle pecotale gauche.(51)
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VI. Diagnostic différentiel :

VII.

Il se fait essentiellement avec:

e La paralysie du grand dentelé : la surélévation est rarement unilatérale et elle est
parfaitement réductible. Dans ce cas I'amplitude des mouvements actifs du bras est
diminuée voire nulle alors que dans la surélévation congénitale de ’'omoplate, elle est la
méme que celle des mouvements passifs.

¢ Une paralysie néonatale du plexus brachial.

e La gibbosité importante d’une scoliose cervico-dorsale, peut surélever I'omoplate. (91,92)

Traitement

1. But

L'objectif principal du traitement est de corriger la déformation et d'améliorer la fonction de la
ceinture scapulaire. Les approches conservatrices ne sont pas appropriées en raison des conditions
anatomiques qui limitent leur efficacité. Ainsi, le traitement chirurgical est indiqué. De nombreuses
techniques ont été développées dans le but non seulement d'abaisser l'omoplate, mais aussi de la
stabiliser pendant la croissance. Cependant, méme apres une intervention chirurgicale, il est rare

d'obtenir un résultat parfait en raison des malformations associées fréquentes.

2. Age de l'intervention :

Avant trois ans, certains ont proposé I’ablation de ’os omovertébral ou son équivalent fibreux, ce
qui permettrait de mieux mobiliser I’épaule et d’attendre I’dge d’une intervention chirurgicale
généralement situé entre 3 et 8 ans, age ou le potentiel de récupération physiologique de I’enfant
est relativement rapide, ou les déformations ne sont pas encore fixées, et ou la kinésithérapie
post- opératoire permet une bonne récupération. Au-dela de I’age d’intervention, certains
proposent I'opération de Schrock, que malgré les modifications, de nombreux auteurs la rejettent
devant le taux élevé (environ 40%) de reconstruction de la partie réséqué. C’est ce que conduit a lui
préférer la résection extra-périostée supéro-interne de I'omoplate qui ressemble étre simple et ne
nécessite que quelques jours d’hospitalisation. A ’Age opératoire, la majorité des auteurs préférent
la technique de Woodward qui a donné de bons résultats surtout sur le plan fonctionnel alors que
le résultat esthétique peut étre incomplet car il est influencé par le degré de la surélévation et la

présence d’importantes malformations vertébrales qui constituent un élément péjoratif.(86)
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3. Techniques

Les méthodes chirurgicales sont nombreuses ce qui témoigne des difficultés de corriger le

retentissement esthétique avec I'obtention d’une fonction optimale.
On peut classer les techniques proposées en trois groupes :

o intervention sur I’os uniquement :
= Technique de Smith
= Technique de Jeannopoulos
= technique de Wilkinson et Campbell
= Technique de Schrock
= Technique de Mears
= Technique de McFarland
o intervention sur les muscles :
= Technique de Putti-Scaglietti
= Libération musculaire isolée selon Aloisio
o interventions associant les deux os et muscles :
= L’intervention de GREEN
* L’intervention de SCHORCK
= L’intervention de WOODWARD

Les interventions osseuses:

e Smith(57) se limite a la résection de I’os omo-vertébral.(figure 35)

e

Figure 35 :Technique de Smith.

A. 1. Scapula ; 2. Muscle trapéze.
B. 1. Nerf spinal et artere cervicale transverse ; 2. os Omo vertébral ; 3. muscle élévateur de la

scapula ; 4. Muscles rhomboides. C. 1. Résection de ’'Omo vertébral.
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¢ Technique de Jeannopoulos (58) :se fait par ostéotomie de I’angle supéromédial de la
scapula, associée a la résection de I’os Omo vertébral , empiétant plus au moins sur la fosse

sus—-épineuse(figure 36)

Figure 36 :Technique de Jeannopoulos.

A. 1. Muscle élévateur de la scapula ; 2. Ligne d’ostéotomie ; 3. os Omo vertébral ; 4. Muscles
rhomboides.

B. 1. Zone réséquée en sous-périosté. 2. nerf spinal et artére cervicale transverse.

e Technique de Wilkinson et Campbell (59) [I’intervention propose une ostéotomie du
bord médial de la scapula, associée a une résection de I’os Omo vertébral, et une

section des attaches fibreuses.(figure 37)

Figure 37 :Technique de Wilkinson-Campbell.

A. 1. Muscle trapéze récliné.

B. 1. Ténotomie du muscle élévateur de la scapula; 2. ligne d’ostéotomie permettant I’abaissement
de la scapula.
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e Technique de Schrock (60) il s’agit d’une résection sous-périostée de la partie médiale
de la scapula. Cette résection, notamment de la partie distale, permet de rendre une
amplitude articulaire suffisante dans les mouvements d’élévation et d’abduction , en
restituant une partie du mouvement de rotation de la scapula lorsque le glissement

scapulothoracique est mis en jeu a I’occasion d’une abduction dépassant 90-. (figure
38)

Figure 38 :Technique de Schrock.

A. 1. Ligne d’ostéotomie ; 2. Nerf spinal et artere cervical transverse.
B. 1. Zone réséquée en sous-périosté.

e Technique de Mears (61) (figure 39)

Principe : résection extrapériostée partielle de la scapula, associée a I’ablation de 'os Omo
vertébral.

Al B

Figure 39 :Technique de Mears.

A. 1. Désinsertion des muscles rhomboides ;2. Ligne d’ostéotomie.

B. Zone réséquée.

60



Le traitement chirurgical de la surélévation congénitale de I'omoplate : Expérience du service de traumatologie orthopédique pédiatrique du CHU Mohammed VI Marrakech

e Technique de McFarland (62-63): (figure 40)

Elle repose sur la scapulectomie subtotale dans les cas ou I'impact esthétique prédomine
sur la fonction de I’épaule.

Figure 40 :Technique de Mac Farland.

A. 1. Ligne d’ostéotomie. B. 1. Zone réséquée en sous-périosté.

Intervention musculaire isolée:

Les libérations musculaires isolées ont été suggérées par Putti(64) ,Scagelietti (65)et Ober-
inclan(66). Elles doivent étre combinées avec une fixation de I'omoplate au grill costal.

L'intervention commence par la section de la clavicule dans le but de permettre I'abaissement de

I'épaule et d'élargir I'orifice thoracique supérieur pour éviter toute lésion du plexus brachial lors de
I'abaissement.
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¢ Technique de Putti-Scaglietti(64-65). (figure 41)

- Section de la clavicule a sa partie moyenne:

Une petite incision est pratiquée, I'acces se fait sous le périoste. Une scie de Gigli est passée directement

autour de la clavicule, facilitant sa section.

- Abord de 'omoplate:

- En gardant cette incision ouverte, on acceéde a la face postérieure de I'épaule, ce qui est
facile lorsque le patient est en décubitus latéral. L'incision entoure le bord supérieur de
I'omoplate et descend le long de son bord spinal jusqu'a sa pointe. Les insertions du
trapeze au bord spinal et a la face postérieure de I'épine sont exposées.

- La désinsertion musculaire au niveau de 'omoplate

- Les libérations musculaires isolées doivent étre associées a une fixation de I'omoplate au
grill costal. Avant l'intervention, la clavicule est sectionnée pour permettre I'abaissement de
I'épaule et I'élargissement de l'orifice thoracique supérieur afin de protéger le plexus
brachial

- La section de la clavicule se fait a sa partie moyenne.

- L'abord de I'omoplate consiste a libérer les insertions du trapeze, du petit et du grand
rhomboide, ainsi que les bords supérieurs et I'angle supérieur de I'omoplate des structures
anatomiques adjacentes, y compris I'éventuel Os omo-vertébral.

- Larésection du crochet osseux de la fosse sus—-épineuse est réalisée pour désinsérer tous
les muscles de lI'omoplate a I'exception du sous-scapulaire, du sus-épineux et du sous-
épineux.

- L'omoplate est ensuite abaissée au maximum et fixée a la cOte correspondante et au
ligament inter épineux vertébral par des fils métalliques.

- L'incision antérieure de la clavicule est ensuite refermée. Une écharpe est portée pour
immobiliser le bras contre le corps pendant trois semaines. Aprés un mois, les fils
métalliques de fixation sont retirés pour permettre la récupération de la mobilité inter

scapulo-thoracique a l'aide de quelques mouvements actifs dirigés.
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A

Figure 41 :Technique de Putti-Scaglietti.

A. 1. Désinsertion des muscles rhomboides et élévateur de la scapula ; 2. muscle trapéze récliné.
B. 1. Abaissement de la scapula et fixation au muscle grand dorsal.
e Libération musculaire isolée selon Aloisio (63) (figure 42)

Principe : libération des insertions distales des muscles élévateurs de la scapula afin de permettre

I’abaissement de la scapula.

Figure 42 :Technique d’Aloisio.

A. 1. Désinsertion des muscles rhomboides et élévateurs de la scapula.

B. 1. Abaissement de la scapula ; 2. Tresse métallique.
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Les interventions associant les deux procédés:

¢ L’intervention de GREEN:(67) (figure 43)

Cette méthode combine la section des muscles stabilisateurs de I'omoplate au niveau de
I’omoplate avec la résection de I'os omo-vertébral, ainsi qu'une résection de la fosse sus-
épineuse en dehors du périoste. Elle compléte ces actions par une traction vers le bas a l'aide
d'un fil.

Figure 43 :Technique de Green.

A. 1. Ligne d’ostéotomie ; 2. os omo vertébral ; 3. Le trapeze est désinséré et récliné.
B. 1. Zone réséquée en sous-périosté ; 2. Pérennisation de I’abaissement de la scapula par
fixation sur le latissimusdorsi ; 3. Allongement en Z du muscle élévateur de la scapula ;
4.désinsertion des muscles rhomboides.

Récemment, un petit nombre de séries (10) ont décrit l'utilisation de la procédure de Green,
tandis que la plupart des cas ont recours a la technique de Woodward. Seuls Leibovic et al.
en 1990 ont rapporté 17 cas de surélévation scapulaire congénitale chez 15 enfants agés
en moyenne de 3 ans et 9 mois, traités chirurgicalement par une procédure de Green

modifiée entre 1972 et 1986. Ces auteurs ont signalé des résultats satisfaisants.

Malgré son utilisation limitée, I'intervention de Green rapporte des résultats esthétiques

proches de celles de I'intervention de Woodward
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¢ L’intervention de SCHORCK(68) : (figure 44)

Aussi connue sous le nom de résection partielle de 'omoplate, sa technique habituelle
comprend les étapes suivantes :

Une incision curviligne est pratiquée, avec sa branche verticale suivant le bord spinal de
I'omoplate a environ 3 a 4 cm a l'extérieur de celui-ci, et sa branche horizontale suivant le bord
supérieur de I'épine de I'omoplate vers sa partie externe.

Le trapéze est désinséré de ses attaches scapulaires et le rhomboide est sectionné pour accéder
a la face antérieure de I'omoplate. En haut, I'angulaire est sectionné et, si présent, I'os omo-
vertébral est réséqué. Ensuite, I'omoplate est désinsérée a sa face antérieure (grand rond,
sous-scapulaire) puis a sa face postérieure (sus et sous—-épineux).

Une fois I'omoplate exposée, tout son bord interne est réséqué, ainsi que la partie interne et

supérieure de la fosse sus—-épineuse et la partie saillante de I'épine.

Une fois totalement libérée, I'omoplate descend facilement et est fixée par sa pointe a une cote
a l'aide d'un faisceau de fil

'\\. ' 2
-
Ml e
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Figure 44 : Technique de Schrock.

A. 1. Ligne d’ostéotomie ; 2. Nerf spinal et artére cervical transverse.

B. 1. Zone réséquée en sous-périosté
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e Lintervention de WOODWARD(69) + =+ + (figure 45)

Selon les auteurs, la technique de Woodward est considérée comme la référence pour le
traitement de la déformation de Sprengel en raison de I'abaissement radiologique obtenu, ainsi
que de l'aspect morphologique et de I'état fonctionnel du membre.(85,86)

L'intervention implique la désinsertion du trapeze et des rnomboides de leur attache vertébrale,
la section de I'angulaire, la résection de I'éventuel os omo-vertébral, la libération de la face
profonde de I'omoplate, puis I'abaissement de ['omoplate en réinsérant le trapeze et les
rhomboides dans deux espaces inter épineux en dessous de leur insertion d'origine.(49) Dans
la plupart des séries utilisant la technique de Woodward (49), comme celles de Jeannopoulos (1)
et Woodward J.W (49)., les résultats étaient satisfaisants chez 66 % des cas, tandis que chez les

patients opérés par la technique de Schrock(48), ce pourcentage ne dépassait pas 50 % .

Figure 45 : Technigue de Woodward.

A. 1. Désinsertion du muscle élévateur de la scapula ; 2. Fils repéres ; 3. Ligne d’ostéotomie ;
4. Désinsertion des muscles rhomboides.
B. 1. Zone réséquée ; 2. Exérése de I’os Omo vertébral.

C. 1. Réinsertion du muscle trapeze, décalé d’un niveau
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Principe : L’abaissement de la scapula est obtenu en déplacant dans un sens craniocaudal les
insertions rachidiennes des muscles se terminant sur le bord interne de la scapula. L’ablation de
I’os Omo vertébral est réalisée lorsque celui-ci est présent pour faciliter I’abaissement et la
rotation, ainsi que la résection du bord supéromédial de la scapula dans un but esthétique si
nécessaire, notamment dans les stades lll de Rigault et Pouliquen.

Technique de woodward :

Anesthésie :

L'intervention est réalisée sous anesthésie générale.
Positionnement :

Le patient est placé en décubitus ventral (sur le ventre), avec un coussin sous la poitrine pour

exposer la région scapulaire.

Les processus épineux sont repérés et comptés

Un repérage cutané au crayon dermique chirurgical peut étre utile.
Incision : (Figure 46)

Une incision paravértébrale médiale longitudinale allant de C4 aT10

@ 2

Figure 46 : installation du patient et incision étendue de I’épineuse de C4 jusqu’a I’épineuse T10
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Détachement musculaire :

Un plan de décollement sous-cutané est réalisé jusqu’a atteindre le bord médial de la scapula. Les
différentes insertions musculaires sont identifiées. (Figure 47)

Avant de réaliser la désinsertion du trapéze, la mise en place de maniére alternée de fils de deux
couleurs différentes sur le bord médial du trapéze et sur la ligne des épineuses permet, a I'issue de
I'intervention, une réinsertion décalée et facilitée du trapéze. (Figure 48)

A la partie proximale du trapéze, le nerf spinal est repéré et protégé.

Dissection du plan trapeze rhomboides et libération des muscles paravértébraux. Les muscles
attachés a la scapula, y compris le muscle trapéze supérieur et le muscle élévateur de la scapula,
sont soigneusement détachés pour libérer la scapula de ses attaches anormales. (34,69)

Figure 47 : Désinsertion du plan trapéze Figure 48: libération musculaire et placement

rhomboides le long du processus épineux . de fils repéres le long du trapéze
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Résection de I'os omovertebral : (Figure 50)

Si un os omovertebral est présent (un os accessoire qui relie la scapula a la colonne vertébrale), il
est identifié et soigneusement réséqué. Cette résection permet de libérer d’avantage la scapula et
de faciliter son repositionnement. (24.69,97)

A —=

Figure 50 : résection de I’os omovértébrale

Ostéotomie de I'angle interne de la scapula : (Figure 51)

Une ostéotomie est réalisée a I'angle supéro-interne de la scapula pour corriger toute déformation
angulaire et permettre un meilleur repositionnement de la scapula. Cette ostéotomie aide

également a améliorer la fonction et I'apparence de I'épaule. (59,86)

Figure 51 : ostéotomie de I’angle supéro-interne de I’'omoplate
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Déplacement de la scapula et réinsertion musculaire : (Figure 52)

La scapula est déplacée vers une position plus inférieure et plus normale, généralement de deux
niveaux vertébraux. Un abaissement trop important de la scapula peut étre a I'origine de
complications plexiques, par étirement du plexus brachial. La surveillance du pouls radial lors de la
phase d’abaissement est un bon critére de jugement de I’étirement de I’axe vasculo-nerveux du

membre.

Pour maintenir la scapula en place, elle peut étre fixée a la cage thoracique a l'aide de sutures ou
de matériel de fixation interne : Nylon 2 au cote ou Vicryl 1.0 au muscle grand dorsal.

Le but est de placer la scapula dans une position ou elle permet une meilleure fonction de I'épaule
et une meilleure apparence esthétique. (21,91)

Les muscles précédemment détachés sont réinsérés dans leur nouvelle position.

Figure 52 : abaissement de I’omoplate et réinsertion musculaire
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Fermeture de l'incision :

L'incision est fermée en plan par plan sur drain de redon, en prenant soin de bien aligner les tissus

pour minimiser les cicatrices et pansement.
Post-opératoire :

Le bras est souvent immobilisé dans une attelle ou bandage coude au corp pour permettre une
bonne cicatrisation. (25,70)

Soins post opératoire : antibiothérapie (Amoxicilline/acide clavulanique) + antalgique
(paracétamol)

Radio thoracique face de control
Surveillance du membre
La rééducation commence progressivement pour restaurer la mobilité et la force de I'épaule. (79)

L'objectif de cette intervention élargie est de repositionner la scapula de maniére plus efficace, en
corrigeant les déformations osseuses et en éliminant les structures anormales qui entravent la
fonction de I'épaule. Ces modifications peuvent améliorer les résultats fonctionnels et esthétiques

pour les patients atteints de surélévation congénitale de la scapula.

4.Indications :

e Le traitement non chirurgical est indiqué dans le grade | de Rigault ainsi lorsque I’altération
esthétique est légere, avec des grades Cavendish | ou Il, et que la limitation de la fonction
de I'épaule est minimale. Le protocole non opératoire devrait inclure de la physiothérapie
pour maintenir le mouvement de I'épaule et prévenir le torticolis, ainsi qu'une surveillance a
long terme pour évaluer la progression de I'anomalie et des anomalies associées. Les
enfants devraient étre encouragés a participer a des activités sportives telles que la natation
pour maintenir I'amplitude de mouvement. (79)

¢ L’indication chirurgicale visant a corriger le préjudice fonctionnel et esthétique est proposée
pour les stades Il et lll de la classification de Rigault et Pouliquen, et pour les stades Il et IV
de la classification de Cavendish et lorsqu’il existe une limitation importante de I'abduction
de I'épaule. (80)

e Certains chirurgiens utilisent également la classification radiologique de Rigault, car la
classification de Cavendish reste subjective et inexacte, se basant uniquement sur des

criteres morphologiques et esthétiques. (81)
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e RIGAULT | : Pas de traitement chirurgical, car il n'y a pas de géne fonctionnelle ou

esthétique : Kinésithérapie motrice et surveillance. (79,81)

e RIGAULT Il : Un traitement chirurgical peut étre proposé en cas de surélévation
congénitale importante de la scapula. La technique de Woodward est préférée pour les
patients présentant une limitation de I'abduction entravant leurs activités. L'ablation de
I'os omovertébral, s'il est présent, est systématique pour faciliter I'abaissement et la
correction de la rotation. Cette intervention est facilitée par un repérage préalable avec
une IRM. En cas de géne esthétique, une résection de lI'angle supéromédial de la scapula

peut étre envisagée. (80,91)

¢ RIGAULT Ill : Le risque d'étirement du plexus brachial lors de I'abaissement de la scapula
est trés élevé. Une libération musculaire et une résection osseuse ne suffisent pas a
corriger completement la surélévation de la scapula de stade lll, souvent associée a
d'autres malformations, notamment vertébrales et médullaires. L'ajout d'une ostéotomie
de I'angle interne scapulaire permet de réorienter la gléne sans abaisser

dangereusement la scapula pour le plexus brachial. (92,98)

Notre série a présenté une indication chirurgicale selon le procédé de Woodward pour tous les
patients.

5.Suites post opératoires

e Complications :

La principale complication est I’étirement du plexus brachial lors d’un abaissement trop
important de I'omoplate. L’'omoplate étant hypoplasique du coté opéré, il ne faut pas céder a la
tentation d’abaisser I’angle inférieur de I’'omoplate au méme niveau que celui controlatéral. Un
controle clinique du pouls radial durant les manceuvres d’abaissement permet de s’assurer de
I’absence d’agression du plexus brachial. Un réveil peropératoire est proposé par certains
auteurs. L’utilisation d’un stimulateur nerveux voire de I'électromyogramme peut aider
I'opérateur. (21,99)

Le nerf spinal doit étre respecté lors de I’exérése de I’os Omo vertébral. Les vaisseaux et nefs
supra scapulaires peuvent étre lésés dans la résection de I’angle supéromédial de la scapula.
91

La technique de Woodward expose a un risque important d’hématome, du fait des décollements
musculaires extensifs réalisés, justifiant la mise en place d’un drainage de maniére
systématique. Le risque de cicatrices chéloides ou inesthétiques, voire douloureuses, a été
réduit par la réalisation de cicatrices médianes postérieures. (98)
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Le risque de cicatrices chéloides ou inesthétiques, voire douloureuses, a été réduit par la
réalisation de cicatrices médianes postérieures (99)

Dans notre étude on n’a présenté de complication post opératoire.

e L'immobilisation :

Certains préconisent I'immobilisation, soit par un platre de type Dujarrier pendant 3 semaines a
40 jours, comme Jeannopoulos (25) et Farahvarh (70), soit par une écharpe pendant 8 a 10
jours, ou encore par un bandage en jersey coude au corps.

En revanche, d'autres conseillent une mobilisation précoce, comme Langlais et Rigault (22), ainsi
que Greitemann

(71), ce qui semble améliorer les résultats fonctionnels.

Dans notre étude tous nos patients ont bénéficié d’une immobilisation par bandage ou attelle
coude au corp pendant un 1 mois.

e Larééducation:
La rééducation débute immédiatement aprés l'ablation du platre. Elle vise principalement a la
mobilisation scapulo-humérale et scapulo-thoracique afin que le patient récupére une

abduction normale (91,92)

Dans notre étude tous nos patients ont bénéficié d’'une rééducation progressive aprés ablation
du platre.

e Le suivi post opératoire :

Comme c’est le cas dans toutes les études, nos patients ont été suivis mensuellement pendant
les 3 premiers mois, tous les 3 mois, par la suite pour la premiere année et tous les ans par la
suite. L’apparence scapulaire, la fonction et le mouvement et la satisfaction générale du patient
sont évalués a chaque visite. On mesure 'apparition de la cicatrice chirurgicale, de la symétrie
scapulaire, la force. Des radiographies et des images cliniques sont obtenues pour comparaison.
(21.32.74.99)
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VIll. Evolution:

1. Court terme:

La majorité I'ont apprécié uniquement sur I’abaissement radiologique, alors que d’autres ont

apprécié aussi I’aspect morphologique et I’état fonctionnel.

En prenant I'abduction totale de I’épaule comme critére d’évaluation, les différentes techniques

rapportent une augmentation du périmetre d’abduction allant de 20° chez Digenarro (84) a 62°
chez Yamada (83). (Tableau XIV)

Dans notre étude, la méthode de Woodward était utilisée et on a gagné en moyenne 50.5°

d’abduction.

Tableau XIV : degré d’abduction gagné entre les différentes études utilisant les procédés

chirurgicaux de Woodward et de Green

Etude Technique utilisée Nombre de cas Moyenne du degré

d’abduction gagnée
Beggar (74) WOODWARD 14 47
Ross (24) WOODWARD 130 44
Gonen (81) GREEN 28 44
Carson (54) WOODWARD 61 29
Digenarro et all(84) GREEN 56 20
Walstra (82) WOODWARD 8 56
Yamada (83) GREEN 7 62
Notre série WOODWARD 10 50.5

La méthode la plus utilisée est I'opération de Woodward, qui ne nécessite pas

d'immobilisation prolongée par platre, et qui est moins douloureuse durant le traitement

postopératoire que la méthode de Green, bien qu'elle donne des résultats comparables. La

procédure de Green peut également entrainer fréquemment une guérison par seconde

intention et le développement d'une cicatrice chéloidienne inesthétique (85,86,87).

L'opération de Woodward est essentiellement une procédure douce qui présente un faible

risque de paralysie du plexus brachial et de saignements abondants (11). Elle repose sur la
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transplantation de I'omoplate a un niveau inférieur en déplacant les origines spinales des

muscles rhomboide et trapeze vers le bas. (88,59)

Pour les différentes séries utilisant la technique de Woodward le gain d’abduction varie
entre 29° comme chez Carson (54) a 56° comme chez Walstra (89). (Figure 53)

Dans notre étude la technique utilisée était celle de Woodward et le gain d’abduction était

de 50.5°.
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W degre gagné
60

40

20

Ross (24) Carson Grogan Beggar Bowen Allali(32) Walstra notre
(54) (8) (74) (60) (90) Série

Figure 53 :évolution pré et post opératoire du degrés d’abduction de I’épaule des différentes
études utilisant le procédé de Woodward
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2. Long terme :

L'évaluation des résultats chirurgicaux dans le traitement de la déformation de Sprengel révele
des distinctions claires selon la gravité de la surélévation de I'omoplate. Les bons résultats sont
caractérisés par une surélévation inférieure a 1 cm, une omoplate non décollée, une fonction

normale ou subnormale, et une cicatrice parfaite.

En revanche, les résultats moyens se manifestent lorsque la surélévation est entre 1 et 3 cm

avec une omoplate un peu décollée et une limitation de I'abduction et une cicatrice correcte

Enfin, les résultats mauvais sont observés dans les cas ou la surélévation dépasse 3 cm,
entrainant une abduction limitée, une omoplate décollée et une cicatrice laide. Cette
classification permet de mieux comprendre l'impact des interventions chirurgicales sur la

fonction de I'épaule et guide les décisions thérapeutiques futures. (32.74)

En général, les bons résultats sont les plus fréquents allant de 57% comme chez Beggar (74) a

78.5% chez Grogan (88), suivis des résultats moyens et puis des résultats mauvais.

Dans son étude Bensahel(74) rapporte une fréquence moindre des bons résultats (29%) et un

pourcentage plus élevé des résultats moyens (50%) et 21% de mauvais résultats.(Tableau XV)

Notre série présente des résultats particuli€rement positifs avec 70% de bons résultats, 20% de
bons résultats et 10% mauvais résultat.
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Tableau XV : appréciation globale des résultats selon Langlais des différentes études

Auteurs Appréciation globale des résultat selon Langlais
Bon Moyen Mauvais

Rigault (23) 69% 23% 8%
Langlais (56) 60% 33% 7%
Grogan (88) 78,5% 14,28% 7,14%

Allali (32) 62,5% 37,5% 0
Beggar (74) 57,14% 35,71% 7,14%
Bensahel (17) 29% 50% 21%
Notre série 70% 20% 10%
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Surélévation congénitale de 'omoplate

Examen clinique

Recherche des
. malformations
Radio

Standard+IRM associees et de l'os
omo-vertébrale

Grade selon la classification radiologique de Rigault

Grade | Grade Il Grade lll

Surveillance et I'age >3ans
-Immobilisation 1mois
-Rééducation et réhabilitation
fonctionnelle

Rééducation réhabilitation
fonctionnelle

Grade radiologique de Angle Supéro Médial de la Scapula (ASMS)
Rigault

Grade | T4 <ASMS< T2

T2 <ASMS<C5
ASMS >C5
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——————————————————————————————————————————————————]
La surélévation congénitale de I’'omoplate ou maladie de Sprengel est une malformation rare

qui apparait a la naissance ou I’'omoplate est en position haut située.

Le diagnostic est clinique devant une position anormalement haute de I'omoplate et le plus
souvent une limitation de I'abduction de I'épaule et il est confirmé par I'imagerie qui permet de
poser le diagnostic et la recherche les malformations associées pour permettre une prise en charge
adéquate. Les malformations associées sont trés fréquentes d’ou I'intérét de I'IRM qui doit étre

réalisé chez tous les patients.

Si les techniques chirurgicales de la surélévation de 'omoplate sont aussi hombreuses,
c’est en raison de la complexité de la malformation, portant a la fois sur la morphologie de I'os en
lui-méme, mais également sur sa position, ainsi que sur I'ensemble de I’environnement
musculaire. Certes la technique chirurgicale de Woodward est la plus recommandée en raison de

ses bons résultats esthétique et fonctionnels ainsi que son faible risque de complications.
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Fiche d’exploitation :

l. Identité :
e N’ du dossier : Nom : Prénom :
o Age:
e Sexe:® W
e Origine:
o Tél:
Il.  Anamnése:

e  Antécédents et tares
e Motif de consultation ; altération esthétique [ ] limitation de I’abduction [ ] douleur []
e  (CoOté atteint : Unilatéral [ ] Bilatéral []

Gauche [ ] Droit [ ]

e Délai de consultation

lll. Renseignement clinique :

e Déformation de I’épaule: absente [ ] présente [ ]

o Surélévation de I’épaule : Cavendish | [ ] Cavendish Il [] Cavendish lll [] Cavendish IV
[

e  Amplitude articulaire de I’épaule en abduction:

e Syndromes associées : scoliose [ ] torticolis[] Sd Poland [] Sd Klippel-Feil []

V. Analyse radiologique :

1. Bilan radiologique :

Radio standard o TDMo IRMo

2. Résultats : type selon Classification de RIGAULT
Stade I: []Stade ll: [] Stadelll: []
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3. Malformations associées :

o Os omo-vertébrale : Présent [ ] Absent []
o Malformations associées :
Absent[ ] scoliose [ ] costale [] vertébrale[ | médullaire[ ] viscérale[]
o  Syndrome associé : Poland [] Klippel Feil [] aucun []
V. Traitement:
Conservateur [ |
Chirurgicale []
Procédé chirurgicale :Woodward [ ] autre [ ]

Type d’anesthésie : - Anesthésie générale : [ ]- Anesthésie loco-régionale []

Résection de I’os omovertébrale oui [ ] non []
Ostéotomie de I’angle supéro-interne oui [ ] non [ ]
Soins post-opératoires :

Antibiothérapie

Immobilisation de durée

Rééducation:

85



Le traitement chirurgical de la surélévation congénitale de 'omoplate : Expérience du service de traumatologie orthopédique pédiatrique du CHU Mohammed VI Marrakech

VI. Résultats:
e Radio de controle

e Complications : Paralysie du plexus brachiale o Vasculo-nerveux o Infection o

saignement o
e Surélévation de 'omoplate : inférieur a Tcm o entre 1 et 3 cm o supérieura 3 cm o
e Omoplate : décollée o peu décollée o non décollée o
e Cicatrice : parfaite o correcte o Laide o
e Grade de Cavendish post opératoire
e Degrés d’abduction de I’épaule en post opératoire
e Gain en abduction :
e Stade de Rigault post opératoire :

e Appréciation globale des résultats selon la classification de I’'anglais : Bon o Moyeno

Mauvaiso
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Résumé :

Notre travail est une étude rétrospective descriptive, ayant concerné 10 enfants (10
omoplates), suivis dans le service de traumatologie et orthopédie pédiatrique de Marrakech, entre

Janvier 2015 et Décembre 2021.

e L’age moyen de nos patients est de 8.6 ans avec des extrémes de 3 ans a 13 ans.

e Le sexe dominant est féminin dans 90% des cas.

¢ Dans notre étude la malformation était unilatérale chez tous nos patients.

e La localisation est répartie d’une maniére égale 5 du co6té Gauche (50%) et 5 du coté Droit
(50%).

e La clinique est marquée surtout par la géne esthétique et le géne fonctionnel surtout la
limitation de I’abduction de I'épaule

e Le grade 2 selon la classification de Rigault est le plus retrouvé dans 60% des cas (6 patients)
suivi du grade 3 dans 40 % des cas et absence du grade 1.

e 80% de patients ont présenté des malformations associées (8 enfants). Dans 4 cas il y avait
découverte d’'un os omo-vertébral.

e 10 patients (10enfants=10omoplates) sont opérés selon le procédé de Woodward associé a
une résection de I’os omo-vertébral dans 4 cas.

e L’évolution globale était bon dans 70% des cas, moyenne dans 20% cas et mauvaise dans

10% des cas.
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Summary:

Our work is a descriptive retrospective study that involved 10 children (10 scapulae),
followed in the pediatric trauma and orthopedic department of Marrakech, between January 2015

and December 2021.

e The average age of our patients is 8.6 years with extremes of 3 years to 13 years.

e The dominant gender is female in 90% of cases.

¢ In our study, the malformation was unilateral in all our patients.

e The location is distributed equally, 5 on the left side (50%) and 5 on the right side (50%).

¢ The clinical presentation is marked mainly by aesthetic discomfort rather than functional
impairment (limitation of abduction).

e Grade 2 according to the Rigault classification is the most common, found in 60% of cases,
followed by grade 3 in 40% of cases, and no grade I.

e 80% of patients presented with associated malformations (8 children). In 4 cases, the
discovery of an omovertebral bone was made.

e 10 patients (10 children = 10 scapulae) were operated on according to the Woodward
procedure, associated with resection of the omovertebral bone in 4 cases.

e The overall outcome was good in 70% of cases. average in 20% of cases and poor in 10% of

cases.
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