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Introduction

La prise en charge chirurgicale de la malformameendibulaire du syndrome de Treacher
Collins est difficile. Ses objectifs sont a la fdignctionnels et morphologiques. Cette
chirurgie mandibulaire doit étre effectuée en umimum d’interventions et s’adapter a la

variabilité malformative.

De multiples techniques sont proposées pour laecton des déformations du tiers inférieur
de la face de ce syndrome. Initialement, le trageinétait exclusivement du domaine de la
chirurgie orthognathique conventionnelle. Il s’@scemment enrichi des techniques de
distraction osseuse et de microchirurgie. L’agatdivention reste un point essentiel de la
discussion avec d’un coéteé la chirurgie interceppw&coce et de l'autre la chirurgie a 'age de

la maturité osseuse.

L'objectif de ce travail était dans un premier temgbétudier les caractéristiques de ce
syndrome et plus particulierement les spécificities I'atteinte mandibulaire et de son
traitement. Dans un deuxiéme temps nous avonsééatie évaluation rétrospective portant
sur la correction chirurgicale de la déformationndibulaire dans le service de chirurgie
maxillo-faciale et stomatologie du CHU de NantessNésultats ont été confrontés a ceux

rapportés dans la littérature.

Le syndrome de Treacher Collins

1. Le syndrome de Treacher Collins ou syndrome de

Franceschetti-Zwahlen-Klein ou dysostose mandibuléaciale

Le syndrome de Treacher Collins est une malformationgénitale rare comprenant des
anomalies faciales caractéristiques faisant d’'abesyndrome facilement identifiable. La

premiére description du syndrome a été réalisé@8&® par Thomson (1), professeur de
physiologie a l'université d’Edinburgh. Puis quedguannées plus tard, d’autres observations

faisant référence a ce syndrome ont été rappopaesies ophtalmologistes : initialement



Berry (2) (figure 1) ophtalomologiste a Edinburglen 1889, puis Treacher Collins (3),
ophtalmologiste a Londres, en 1900. lls décrividestanomalies orbito-palpébrales dont le
colobome et I'hypoplasie zygomatique qui donnenh saspect caractéristique a la
déformation du tiers moyen de la face.

Pires de Lima et Monteiro (4) décrivirent en 1923e uforme compléte et évoquerent
I'hypothése d’'une anomalie de développement desgraryngés.

En 1949, Franceschetti et Klein (5), (ophtalomdtgg suisses), aprés un travail initial de
Zwhalen (6) firent une description complete du sgnte sous le nom de dysostose
mandibulo-faciale et décrivirent trois formes djnés selon la sévérité des signes : compléte,
incompléte et abortive ou mineure.

Ce syndrome est donc connu sous différentes démaions : la dysostose mandibulo-faciale,
le syndrome de Berry, le syndrome de Treacher @0kt le syndrome de Franceschetti-

Zwahlen-Klein, ce dernier étant surtout employéarope.

Figure 1. lllustration de deux patientes atteinhlesyndrome de Treacher Collins tirée de

I'observation de Berry en 1889 (2) : une mere (itdy et sa fille (& gauche).

Le syndrome de Treacher Collins est un syndrométggre autosomique dominant avec une

pénétrance incompléte et une expressivité vari&@mea. incidence annuelkst estimée a une



naissance sur 50 000. Il correspond a une mutdtiogene TCOFL1, isolé en 1996 et situé sur
le bras long du chromosome 5 (5932-g33.1) (7). €@egcode pour une phosphoprotéine
nucléolaire appelée Treacle et semble intervemis da survie et la prolifération des cellules
des crétes neurales. Ces mutations du gene TCQ#laswi a l'origine d’anomalies du
développement des premier et deuxiéme arcs phasfigare 2).

Une histoire familiale est retrouvée dans 40% @sset 60% des cas correspondent a des
mutations de novo. La pénétrance, variable au skime méme famille, ainsi que
I'expressivité variable de ce syndrome expliquengidande diversité des atteintes et de leur

séverite (figure 3).

Tableau II. Evolution organique des arcs branchiaux.

Squelette, glandes Nerfs Muscles Vaisseaux Poche ecto-branchiale  Poche endobranchiale Fente
1%¢ anc Cartilage de Meckel, Trjumeau Masticateurs, Anere stapédienne  Conduit auditif externe,  Muqueuase de la caisse  Membrane tympanique
mandibulaire Mandibule, V) Tenseur du tympan, Pavillon oreille du tympan et de la (adossement ecto-
Marteau, Digastrique (3 colliculi sup) trompe d'Eustache endo-dermique)
Enclume, Malaire, (V. ant),
Glandes salivaires Tenscur du voile,
post-maxillaires, Mylo-hyoidien
Tympanal,
Squamosal
2€ arc Cartilage de Reichert, Facial Elévateur du voile Artéres Amygdale palatine Disparait
stylo-hyoidien Etrier, (VID) Styliens, » faciale Parvillon oreille
Ap. styvloide. Peauciers faciaux, o linguale (3 colliculi inf)
Petites cornes et os hyoide Vent. post du
Digastrique
3% arc Corps et gdes Glosso-pharyngien Palato-pharyngien,  carotide Disparait Thymus, Disparait
thyro-hyoidien  cornes de I’os hyoide (IX) Thyro-hyoidien e artére sous-claviére Parathyroides
supérieures
4% arc Cartilages thyroidien et Pneumo-gastrique  Muscles du larynx Crosse aortique Disparait Thymus transitoire, Disparait
thyroidien aryiénoide X) Parathyroides inférieures
N. laryngés
5% arc Cartilage cricoide (X) Muscles cricoidiens Transitoire Disparait Corps ulumobranchial Disparait
(cellules C.

& calcitonine)

arc nexistan nexis nexistan Anere pulmonaire, nexistant existant nexis
6° I tant k tant H tant Artdre pul I tant Inexistant I tant

dimentaire Canal artériel
Figure 2. Tableau résumant le développement d&setites structures dérivées des arcs

pharyngés (8).



Figure 3. Photographie illustrant la transmissiéréditaire et I'expressivité variable du

syndrome (9).
2. Clinique

Sur le plan clinique, les signes majeurs du syndrdm Treacher Collins peuvent étre classés
en trois niveaux avec des manifestations orbitmmyatiqgues, maxillo-mandibulaires et
otologiques. Ce syndrome associe des anomalietesiipuges et des parties molles. L’atteinte
est toujours bilatérale et le plus souvent symé&iden cas d’hypoplasie mandibulaire sévere,
on retrouve en vue de profil I'aspect caracténstigle la face dite en «téte d'oiseau »,
commune a toutes les hypoplasies sévéres, bilesédd la mandibule. L'ensemble des
déformations faciales et surtout I'obliquité anttmgoloide des fentes palpébrales jointe a
'absence de pommette donne en vue de face unevisate, caractéristique du syndrome. La
forme compléte est caractérisée par I'agénésieodegygomatiques et par une extréme

hypoplasie mandibulaire (figures 4 et 5).



Figure 4. Dessins illustrant les anomalies squelets du syndrome de Treacher Collins

(Collection Tessier, reproduit avec I'aimable aig@ation de 'AFCF).

Figure 5. Dessins illustrant les anomalies cutadées/ndrome de Treacher Collins
(Collection Tessier, reproduit avec I'aimable aigation de 'AFCF).



2.1. Atteinte orbito-zygomatique

(10)(11)

L’hypoplasie des os zygomatiques est variable, édlene un déficit du corps, de I'arcade

zygomatique et de la partie inféro-latérale deblt@. La prévalence retrouvée dans la

littérature varie de 80% a 94% (7)(12)(13)(14)(1Bans les formes complétes, la cavité

orbitaire est en communication avec la fosse tealpat la fosse infra-temporale. Lorsque

I'arcade zygomatique est absente ou hypoplasicagornévrose du muscle temporal est en
continuité avec lI'aponévrose du muscle massétec ave fusion des fibres musculaires

(figure 6).

L’obliquité anti-mongoloide des fentes palpébrades dépendante de la forme des orbites et
varie selon le degré d’hypoplasie zygomatique &maret une dystopie canthale latérale. Elle

est présente dans 89% a 100% des cas (7)(12)()JQ%14figure 7).

Un colobome peut siéger a la jonction tiers latérakrs moyen de la paupiére inférieure,

avec hypoplasie latérale de la paupiere. Il edbaréduit a une simple encoche peu visible.

Les cils sont plus rares ou absents médialementapport au colobome (figure 8).

Une ablépharie inférieure avec une aplasie du teese étre retrouvée dans les formes les
plus séveéres.

La fente palpébrale peut étre plus courte.

Des anomalies lacrymales sont parfois retrouveex airésie du point et du canalicule

lacrymal inférieur (16).

10



Figure 6. Le muscle « temporo-massétérin » (Catlactessier, reproduit avec I'aimable
autorisation de I'AFCF).

\[:ﬂfy//‘:}/:’ e

4y

\

Figure 7. Hypoplasie de I'os zygomatique entrainan@ dystopie canthale latérale et
I'obliquité anti-mongoloide des fentes palpébrd{@sllection Tessier, reproduit avec
'aimable autorisation de I'AFCF).
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Figure 8. Le colobome palpébral inférieur (CollentiTessier, reproduit avec I'aimable
autorisation de I'AFCF).

2.2. Atteinte maxillo-mandibulaire

(10)(17)

L’hypoplasie mandibulaire affecte le ramus et legpsode la mandibule avec un degré
variable. La prévalenaetrouvée dans la littérature varie de 69% a 89%d 2J(13)(14)(15).
Une encoche préangulaire trés marquée, caraaj@estiu syndrome, est présente. En cas
d’atteinte sévére, on retrouve une micromandibaNiec un plan d’occlusion oblique en haut
et en arriere et une rétrogénie. Le plancher buech région supra-hyoidienne sont courts
avec un recul de la base de langue.

Cette brieveté des branches montantes retentitesoraxillaire qui présente une hauteur
postérieure trés courte parfois associée a ungi@tBoanale.

L’obstruction du nasopharynx et de I'hypopharynxutpeétre a l'origine de troubles
respiratoires obstructifs dont un syndrome d’aph€ésommeil (18)(19).

Les anomalies occlusales varient selon la sévédetéhypoplasie mandibulaire. Une béance
antérieure est fréquente associée a une occlusotiagse Il d’Angle (20)(21)(22). Mais
I'occlusion peut étre de classe | ou Il d’Angl8J24)(25)(26).

12



2.3. Atteinte otologique

(7)(12)(21)

L’atteinte otologique comprend avec un degré desivvariable des anomalies de l'oreille
externe et de l'oreille moyenne :

- une malformation et une malposition des pavillons ;

- une hypoplasie des pavillons de 'oreille allaniaenicrotie a I'anotie ;

- une atrésie des conduits auditifs externes ;

- une anomalie de la chaine des osselets respormbsabéesurdité de transmission.

Les prévalences des atteintes otologiques dantidealure varient de 36% a 85% pour la
malformation des pavillons, de 40% a 56% pour ésig des conduits auditifs externes et de
70% a 85% pour les anomalies de I'oreille moyerdi®)((4)(15).

2.4. Anomalies associées

(7)(10)(12)

D’autres anomalies peuvent étre associées a ¢estteintes principales :
- une patte de cheveux bifide en avant de 'oreillldique en bas et en avant ;
- des enchondromes et fistules prétragiens ;
- une macrostomie bilatérale ;
- un sillon jugal poursuivant le colobome palpébmaisda commissure buccale ;
- un palais ogival est frequent et une fente palasteprésente dans 23 a 35% des cas
(7)(12)(14)(15)(27)(28)(29). Une insuffisance ve@loaryngée sans fente palatine

associée peut étre présente (28)(29).

L’hyperprojection nasale avec accentuation de [zhoge est liée en réalité aux hypoplasies
zygomatique et mandibulaire bilatérales, ainsi qurée ouverture de l'angle fronto-nasal
(25)(30). La face de profil est donc convexe avee hyperprojection relative du complexe
naso-maxillaire. Kolar et al. (30) ont en effet trérpar une étude anthropométrique que les

dimensions nasales étaient généralement normales.
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2.5. Diagnostic positif

Pour Tessier et Tulasne (31), le diagnostic slitar une tétralogie de constatations

anatomiques :

la microtie (quatre grades décrits) ;

le colobome de la paupiére inférieure et I'hypoigldatérale ;

I'hypoplasie zygomatique (jusqu’a I'absence de Pggomatique) ;

I'hnypoplasie mandibulaire (jusqu’a I'absence denloctee montante).

La sévérité du syndrome peut étre caractérisédegatrois formes cliniques décrites par
Franceschetti (5)(31) :

- la forme compléte (Raulo et Tessier (25) considegere la forme compléte du TCS
est si caractéristique qu’elle ne peut pas étrdoomlue avec une autre anomalie
congénitale.) ;

- la forme incompléete (Toutes les anomalies sontgmt&s mais a un moindre degré de
sévérité.) ;

- la forme abortive ou mineure (L’atteinte de la o&giorbito-zygomatique est

généralement plus sévere que l'atteinte de la négiaxillo-mandibulaire).
Les déformations sont décrites comme étant relave stables avec la croissance (21)(32).

Chaque patient est unique et nécessite une éwaiyatttcise du déficit a la fois osseux et des

tissus mous avant tout traitement (figure 9).
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Figure 9. Deux patients présentant un syndromereacher Collins avec des degrés
d’atteintes différents (A et B).

15



3. Syndrome de Treacher Collins et dysplasies oto-

mandibulaires

3.1. Les dysplasies oto-mandibulaires

(11)(33)

Le syndrome de Treacher Collins appartient a uruggoplus général de malformations
latéro-faciales regroupées sous le terme de dysptds-mandibulaire. Ces malformations
congénitales associent une hypoplasie de I'oretllane hypoplasie mandibulaire. L’atteinte
de ces deux éléments principaux constitue le forde¢mie cet ensemble de syndromes, mais
l'altération peut s’étendre a toutes les structula@gro-faciales. La caractéristique des
dysplasies oto-mandibulaires est leur trés grarl@hilité d’expression clinique. L'atteinte
peut étre uni ou bilatérale, symétrique ou noneelt |Btre associée a des manifestations extra-

faciales (anomalies rachidiennes, anomalies desmaités, malformations viscérales).

Cette variabilité clinique a été a l'origine de rmeuses dénominations selon les signes
retrouves :

- syndrome de Goldenhar (1952) (34) ;

- dysostose oto-mandibulaire par Francois et Haes{i®59) (35) ;

- dysplasie oculo-auriculo-vertébrale par Gorlin §3P(36) ;

- syndrome du premier et du second arc branchialSpaik et Saunders (1962) (37)

puis par Grabb (1965) (38) ;

- microsomie hémifaciale par Gorlin (1964) (39) ;

- dysplasie auriculo-branchiogénique par Caronni 71940) ;

- dysplasie latérofaciale par Ross (1975) (41) ;

- microsomie craniofaciale par Converse (1979) (42).
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3.2. Les diagnostics différentiels

(33)

Dans une optique de simplification de classifiaatites formes bilatérales et symétriques
peuvent étre séparées des formes unilatéraledaiérbles asymétriques. Il est ainsi possible
de distinguer deux groupes.

3.2.1. Les formes bilatérales et symétriques : lelysostoses mandibulo-faciales

La dysostose mandibulo-faciale sans anomalie degm@mités

Il s’agit du syndrome de Treacher Collins ou symaieade Franceschetti (figure 10).

Figure 10. Patiente présentant un syndrome de fiee&@ollins.

Les dysostoses mandibulo-faciales avec anomaliessdextrémités ou dysostoses acro-
faciales

Deux syndromes sont décrits:

- Le syndrome de Nager et Reynier ou dysostosefaciale pré-axiale (29)(43)
(Figure 11)
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Il s’agit d’'un syndrome rare, les cas sont le @aavent sporadiques mais des cas familiaux
avec transmission autosomique dominante ainsi tpsamique récessive ont été décrits.
Les anomalies faciales comportent une hypoplasidialaire, une hypoplasie zygomatique
avec une orientation anti-mongoloide des fentepémahles et des anomalies de l'oreille.
L’atteinte orbito-zygomatique est moins importampee celle du syndrome de Treacher
Collins avec généralement une absence de colobaipélpal. Une fente palatine souvent
large est fréquente.
Les anomalies des extrémités sont de type pré-ajeat a dire touchant I'axe radial du
membre supérieur et souvent asymétriques :

- hypoplasie ou aplasie du pouce et du radius ;

- pouces dupliqués ou triphalangés ;

- syndactylie ;

- clinodactylie ;

- synostose radio-ulnaire proximale.

Des malformations des membres inférieurs peuveatdsociées.

Figure 11. Patient présentant un syndrome de N&deeynier (aplasie des pouces).
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- Le syndrome de Miller ou syndrome de Genée-Wiedenou dysostose acro-faciale post-
axiale (29)(44)

Ce syndrome est plus rare que le syndrome de Nagerdes cas sporadiques. Le mode de
transmission semble autosomique récessif. Les dmsméaciales sont semblables au
syndrome de Nager mais généralement moins sévienéées a une hypoplasie mandibulaire
avec discrete orientation en bas et en dehorsetéssf palpébrales.

Les anomalies des extrémités sont de type posk-axést a dire touchant I'axe cubital au
niveau des membres supérieurs, avec hypoplasi¢éat@jthbsence des cinquiémes rayons au

niveau des mains et des pieds et des syndactylies.

3.2.2. Les formes unilatérales ou bilatérales asymnigues : le spectre oculo-auriculo-

vertébral

Le terme de spectre oculo-auriculo-vertébral (OA¥3teé proposé par Gorlin en 1990 (45)
pour regrouper toutes les dysplasies oto-manditeslase présentant sous une forme
unilatérale ou bilatérale asymétriqgue. Ce groupeespond aux entités décrites sous les noms
de syndrome oto-mandibulaire, syndrome du premiersyndrome des premier et deuxieme
arcs, dysostose oto-mandibulaire, microsomie hami®, dysplasie latérofaciale,
microsomie latérofaciale, microsomie craniofacidente oto-aurale et fente n°7 pour les
formes isolées et sous les noms de syndrome dee@wd ou dysplasie oculo-auriculo-

vertébrale pour les formes associées a d’autreéomualtions.

L’incidence de 'OAVS est estimée a 1 sur 6000 @#c une prédominance masculine et du

coté droit.

Cliniguement, l'atteinte faciale est caractérisée pne atteinte mandibulaire et une atteinte
auriculaire a l'origine d’'une asymétrie facialeatteinte est unilatérale dans 70% des cas et
bilatérale asymétrique dans 30% des cas (33).idteexne grande variabilité cliniqgue dans la

sévérité de l'atteinte oto-mandibulaire. D’autregges sont parfois retrouvés : une hypoplasie

zygomatique, une macrostomie, des fistules et delsomdromes prétragiens.
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On distingue :

- les formes isolées :

Elles représentent 50 % des cas. La forme typigsocée l'atteinte de l'oreille, de la

mandibule, des parties molles de la joue et dehantissure buccale avec une macrostomie
(figure 12).

Figure 12. Patient présentant un syndrome oto-rbatadre droit (Collection du Pr Mercier).

- les formes associées :
Elles représentent 50 % des cas associant ainiflige oto-mandibulaire avec d’autres
anomalies faciales et extra-faciales. Le termeydedrome de Goldenhar est employé lors de
'association a des dermoides épibulbaires et ddformations vertébrales (figure 13). Les
atteintes faciales retrouvées sont notamment damalies oculaires (dermoides épibulbaires
(figure 14), colobome de la paupiere supérieuréphmroptosis, microphtalmie, etc.), des

fentes faciales dont les fentes labio-palatinesmPes atteintes extra-faciales, on retrouve
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des anomalies du systeme nerveux central (atteddsspaires craniennes, hypoplasie du
corps calleux, encéphalocele, etc.), des anomuigegrales (cardiopathies, malformations
rénales, digestives ou pulmonaires) et des anosnaljgielettiques (fusions des vertébres
cervicales, occipitalisation de I'atlas, hémivertsbcervicales, malformations costales, etc.).

En présence d’'une atteinte faciale unilatérale avecatrophie associée des tissus mous et du
squelette facial sous-jacent, il faut discuteriegdostic de syndrome de Parry-Romberg ou
atrophie hémifaciale progressive. En effet, cedsiformes évoluées de ce syndrome peuvent
préter a confusion, cependant il s’agit d’'une dffecévoluant progressivement et débutant
habituellement a la fin de la premiére décennitamment au début de la puberté (46).

o

Figure 13. Patients présentant un syndrome de Gloég€A et B) (Collection du Pr Mercier).

Figure 14. Dermoide épibulbaire (Collection du Rarbler).
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3.3. Les classifications

De nombreuses classifications concernant les dsigglato-mandibulaires ont été publiées.
Certaines ont une orientation thérapeutique talle la classification de Lauritzen établit en
1985 (47). Cette classification anatomo-chirurgicah cinq catégories propose un schéma
thérapeutique adapté a chacune. D’autres ont dmactd la description anatomique précise
des malformations et leur degré de sévérité :

- les malformations auriculaires (Meurman en 195%)(48

- les anomalies mandibulaires (Pruzansky en 1969 (17)

- I'ensemble des atteintes (David en 1987 (49), dlaason OMENS de Vento en

1991 (50)).

Parmi les classifications anatomiques, il fautmietéa classification des fentes faciales de
Tessier (51) et la classification des dysplasies @@ Der Meulen (52). Ces deux

classifications individualisent le syndrome de Thea Collins.

3.3.1. La classification des fentes faciales de Fex

En 1976, Tessier (51) a proposé une classificati@iomique des malformations faciales par
la description de fentes faciales. Cette clasgitioaétait basée sur des observations cliniques,
radiologiques et chirurgicales.

L’objectif était de proposer une classificationii@aet simple pour diminuer les confusions en
rapport avec toutes les autres dénominationséggipour définir ces malformations, faciliter
leur enregistrement et la communication entre |#&rdnts observateurs, aider a leur
compréhension et choisir le traitement le plus adégSa simplicité et sa précision
anatomique en ont fait une référence.

I dénombre 15 fentes faciales (de 0 a 14) centséed’orbite, choisie comme référentiel
compte tenu de son appartenance a la fois au eténéa face (figure 15). L'orbite est ainsi
divisée en deux hémisphéres. L'hémisphére nordespaond aux fentes craniennes et
I’'hémisphére sud correspond aux fentes faciales fémtes faciales sont aussi réparties autour
des lévres et du maxillaire. Ces fentes peuventis@es et forment ainsi des malformations
complexes. Les fentes des parties molles et ldsedarsseuses ne coincident pas exactement.
De plus l'atteinte osseuse et l'atteinte des pamielles sont généralement différentes. De la

ligne médiane au foramen infra-orbitaire, le défil@s parties molles prédomine sur le défaut
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osseux. Du foramen infra-orbitaire a I'os tempotdaiteinte osseuse est plus sévere que

I'atteinte des parties molles a I'exception dedide.

141312
0f 1|2/

Figure 15. Classification des fentes faciales alisations cutanées et osseuses (51).
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Les fentes n°6, 7 et 8 sont des fentes latéroféciet constituent le syndrome de Treacher
Collins. Pour Tessier la fente n°6 est spécifiqguesgndrome de Treacher Collins. La fente
n°7 est plus spécifigue du syndrome oto-mandibeilair la fente n°8 du syndrome de
Goldenhar.

La fente n°6 ou fente maxillo-zygomatique siegelswersant osseux entre I'os maxillaire et
I'os zygomatique, ouvrant ainsi la fente sphéno-iftaase. Elle est orientée en direction de
I'angle mandibulaire ou I'on retrouve une encoché-gngulaire particulierement marquée.
Au niveau des parties molles, la fente correspandadobome de la paupiére inférieure a la
jonction entre le tiers moyen et le tiers externeespoursuit parfois sur la joue par un sillon
sclérodermiforme vertical, dirigé vers la commisslabiale ou vers I'angle mandibulaire.

La fente n°7 ou fente temporo-zygomatique (figusg dst la plus latérale des fentes faciales.
Il s’agit d’une fente faciale transversale, commuanesyndrome de Treacher Collins et au
syndrome oto-mandibulaire. L'arcade zygomatiqueabstente ou atrophique. L’atteinte du
ramus comprend un raccourcissement de la branchénte, une hypoplasie condylienne et
une absence de coroné. La hauteur postérieure xillaina est réduite.

Au niveau des parties molles, on retrouve une nmatdion auriculaire, une atrophie ou
absence du muscle temporal et une patte de chéaitxellement divisée en deux, avec une
partie antérieure orientée en avant. Une macrostestiparfois présente.

La fente n°8 ou fente fronto-zygomatique est comenan syndrome de Treacher Collins et
au syndrome de Goldenhar avec une prédominancattignte osseuse pour le syndrome de
Treacher Collins et inversement pour le syndromé&dilenhar. Cette fente semble étre le
pendant cranien de la fente faciale n°6.

La réunion de ces trois fentes entraine I'absenogtete de I'os zygomatique (figure 17).
Pour Tessier, le syndrome de Treacher Collinseesédultat des différentes associations de
ces trois fentes, d’ou la grande variabilité dddet@ux cliniques (figure 18). Les fentes
peuvent étre présentes individuellement ou plusnconément en association. Il y a ainsi
théoriguement sept possibilités de présentatiorsydulrome (trois formes individuelles et

quatre associations).
Pour Tessier, le syndrome de Treacher Collinsyner®me oto-mandibulaire (ou microsomie

hémifaciale) et le syndrome de Goldenhar sont iéférents aspects de la « microsomie

latérofaciale ».
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Figure 16. Syndrome oto-mandibulaire - fente ndBsence d’arcade zygomatique et de

cavité glénoide, hypoplasie sévere de la brancheante (51).

Figure 17. Syndrome de Treacher Collins - fent& n°7 et n°8 : absence totale de I'os

zygomatique (Collection Tessier, reproduit aveaiable autorisation de 'AFCF).
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Figure 18. Fentes n°6 et n°7 (A) et fentes n°7°8t(B) (Collection Tessier, reproduit avec

'aimable autorisation de I'AFCF).
3.3.2. La classification des dysplasies cranio-fates de Van Der Meulen

Van der Meulen (52) a publié en 1983 une clasgiibades malformations cranio-faciales
basée sur le concept de dysplasie. Cette clagmificaente de faire le lien entre les
observations cliniques et la morphogénése en imtégdes données chronologiques et
topographiques. Les malformations sont identifiéekon leurs localisations et le moment
d’arrét du développement. Van der Meulen distinggse dysplasies cranio-faciales avec
dysostose et avec synostose. Les dysplasies otdHmudaires sont classées parmi les
dysplasies cranio-faciales avec dysostose.

Le syndrome de Treacher Collins correspond a deyspldsies décrites dans cette

classification :

- La dysplasie zygomatique avec hypoplasie zygomatapractéristigue du syndrome
associée aux anomalies palpébrales (colobome,uitiélignti-mongoloide des fentes
palpébrales, etc.). Lorsqu’elle est isolée, il g’apnc d’'une forme incompléte du

syndrome (figure 19 A).

- La dysplasie zygotemporoauromandibulaire correspanth forme complete du
syndrome. La dysplasie zygomatique caractéristitjusyndrome de Treacher Collins
est associée a la dysplasie zygotemporale, a lpladys temporoaurale et ala

dysplasie mandibulaire (figure 19 B).
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Figure 19. La dysplasie zygomatique (A) et la dgs@ zygotemporoauromandibulaire (B)
(52).

L'atteinte mandibulaire du syndrome de Treacher

Collins : une micromandibulie particuliere

1. Dimension verticale postérieure et insuffisanceverticale

postérieure de la face

1.1. Ladimension verticale postérieure de la face

La dimension verticale postérieure de la face est définition céphalométrique. Elle est
déterminée par la longueur de la branche montanta chandibule. Elle détermine la hauteur
postérieure du plan d’occlusion, et participe am& détermination de son orientation. Pour
Delaire (53), les principaux facteurs qui réglemtplosition (niveau et orientation) du plan
d’occlusion sont : la position des articulationsip®ro-mandibulaires par rapport a la base du
crane, la croissance des condyles mandibulairegrdssance maxillaire, le volume du
contenu buccal notamment le volume lingual, le r@udu contenu cranien et les muscles

cervico-faciaux (figure 20).
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Figure 20. Principaux facteurs réglant I'état danpd’occlusion d’apres Delaire (53).

La dimension verticale postérieure de la face ssuneesur la téléradiographie de profil entre
des points de référence variant en fonction desuasit De hombreuses méthodes de mesures
ont été décrites. On peut citer notamment NandagbBiggerstaff (55) mesurant la hauteur
faciale postérieure totale entre les points S (eet¢ la selle turcique) et Go (point gonion).
Delaire (56)(57) avec son analyse céphalométrigargmt en compte I'équilibre de la voate
et de la base du crane et son influence sur I'eectoire faciale, mesure la dimension verticale
postérieure entre les points Cp (point condyliest@eur : intersection du bord postérieur du
condyle et de la ligne C2 (frontiere cranio-fagjplet Go (point gonion).L'analyse
architecturale et structurale cranio-faciale defiprae Delaire permet d’'apprécier de fagon
précise la position idéale du gonion et I'oriemdatdu plan d’occlusion. Le gonion théorique
(Got) se trouve a l'intersection de trois lignesides : F3 (ligne postérieure d’équilibre de la
face), F6 (ligne maxillo-ramale) et F7 (ligne ckmandibulaire). La ligne F8 (ligne
occlusale) tangente a I'écaille occipitale déteamlie niveau théorique du plan d’occlusion
(figure 21).
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Figure 21. L’analyse architecturale cranio-faciddeDelaire.

Chez un sujet présentant un équilibre cranio-fan@mal le bord inférieur de I'angle

mandibulaire et le bord inférieur de la deuxiemealme cervicale sont au méme niveau (58).
Cette relation verticale s’établit vers I'age deuxieans et se modifie peu au cours de la
croissance (59). Cependant elle ne constitue pagpére absolu et doit étre réévaluée en
fonction de la position de I'articulation temporandibulaire ou en cas d’anomalies du rachis

cervical ou de la base du crane (58)(59).
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Les rapports entre I'angle de la mandibule et éhisacervical associés a I'orientation du plan
d’occlusion mandibulaire et & I'obliquité sagittale la symphyse mentonniére sont ainsi des

éléments permettant d’apprécier la dimension \edipostérieure de la face (58).

Delaire (53) décrit I'influence de la croissanceletl’orientation du condyle sur I'aspect et la
situation de Il'angle mandibulaire et de la branahentante. Un hypodéveloppement
condylien entraine une ascension postérieure dugtzcclusion et une ascension de I'angle
mandibulaire avec accentuation de l'encoche prédairg. Ces éléments rejoignent la
description de la croissance mandibulaire en ktgtiostérieure décrite par Bjork (60).

Moss décrit quatre unités squelettiques manditegaitondylienne, coronoidienne, angulaire
et corporéale qui se rejoignent au voisinage defite d’entrée du canal dentaire (61). La
croissance verticale postérieure de la mandibute essentiellement déterminée par la
croissance de l'unité squelettigue condylienne.teCenité est soumise a deux types de
croissance qui agissent au niveau du cartilage yéiend La croissance principale de type
primaire constitutionnelle est liee notamment gualité et la quantité des cellules issues des
crétes neurales du bourgeon mandibulaire et auxeue extrinseques généraux
principalement hormonaux. La croissance secondaieptative est réglée par les facteurs
fonctionnels locorégionaux dominés par I'action uscle ptérygoidien latéral (61). Ainsi
toute altération de la hauteur de l'unité condyierentraine un trouble de la dimension
verticale postérieure de la face.

La dimension verticale postérieure joue un rolerssl dans I'équilibre facial. Elle participe

a l'acquisition du niveau et de I'obliquité du pldimcclusion et est responsable en partie de la
forme et de la position de la mandibule. Une carise condylienne insuffisante peut donc

entrainer une mandibule de petite taille.
1.2. L’insuffisance verticale postérieure de la fax

En 1989, Mercier et al. (61)(62) ont introduit kation d’insuffisance verticale postérieure qui
définit 'ensemble des altérations par défaut aessance de l'unité squelettique condylienne,
responsable d’'un raccourcissement de la branchéamemmandibulaire.
Il existe, pour ces auteurs, quatre causes prilespa I'insuffisance de développement du
processus condylien :

- les malformations congénitales (dont les dysplasiesnandibulaires) ;

- les séquelles traumatiques ;
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- les atteintes dégénératives rhumatismales ;

- les résorptions condyliennes idiopathiques.

Les formes unilatérales se présentent comme unmaésy faciale d’origine mandibulaire.
L’analyse architecturale et structurale craniodbeide profil de Delaire (56) permet de
préciser les signes d’insuffisance postérieureatariale :

- dédoublement des bords basilaires ;

- ascension du gonion du coté atteint ;

- ascension postérieure du plan d’occlusion du diééna

Les formes bilatérales prennent le plus souvespéat d’un exces vertical antérieur vrai ou
relatif avec rétromandibulie et rétrusion mentormienarquée donnant le typique profil
d’'oiseau.

Ces brachyramies ou hypocondylies bilatérales sbntorigine d'un schéma facial
hyperdivergent, habituellement défini en orthodentomme une ouverture excessive de

I'angle formeé par le plan de Francfort et le plaangiibulaire (normalement inférieur a 33°).

Le choix thérapeutigue de ces insuffisances véescgoostérieures est fonction des
caractéristiques anatomo-physiologiques de l'umitddylienne, c’'est a dire selon son
caractére fonctionnel ou non et selon le degré @ergé de I'hypoplasie. Le principe

thérapeutique est de redonner a l'unité condylieume longueur et une fonction

satisfaisantes. Le traitement consiste en une rghera’allongement des branches montantes
(62). De nombreux traitements chirurgicaux ontm@tEposés, appartenant soit a la chirurgie
orthognathique conventionnelle, englobant les dsit@®s mandibulaires et les greffes

osseuses (dont la greffe chondro-costale), saittistraction osseuse mandibulaire.
2. Une micromandibulie particuliére

L’atteinte mandibulaire constitue I'une des malfatians caractéristiques du syndrome de
Treacher Collins. La prévalence de I'hypoplasie diaulaire retrouvée dans la littérature
varie de 69% a 89% (7)(12)(13)(14)(15).

L’atteinte mandibulaire d’un point de vue thérapgue est au premier plan. Si elle est sévere,
elle expose a des complications mettant en jeu rngstic vital avec des troubles

respiratoires obstructifs. L’obstruction des voiaériennes supérieures secondaire a la

31



micromandibulie et la glossoptose nécessitent artme prise en charge néonatale
spécifigue avec différentes thérapeutiques adapatesdegré de sévérité des troubles
respiratoires : le traitement positionnel, la viatiobn non invasive en pression positive
continue, [lintubation naso-pharyngée, la labiogtpexie, la distraction osseuse
mandibulaire, l'intubation trachéale et en ultimecaurs la trachéotomie (63)(64). La
prévalence du syndrome d’apnée obstructive du sdinchez des patients présentant un
syndrome de Treacher Collins varie de 25% a 4694128

La caractéristique principale de cette atteinteditanaire est la micrognathie. Tulasne (65) a
décrit en 1982 les caractéristiques communes agrognathies mandibulaires acquises ou
congénitales. En utilisant 'analyse céphalométide Delaire, il a comparé la position de la
mandibule et du maxillaire par rapport a la basecdine et a permis de déterminer
précisément leur situation dans le sens sagittavegtical. L'analyse se référait aux

proportions individuelles idéales théoriques tetjas définies par I'analyse de Delaire (figure
22).

Il a aussi précisé le retentissement de cette miandibulie sur la croissance antéro-
postérieure et verticale du maxillaire, nécessiitre pris en compte dans le plan de

traitement. Les déformations caractéristiques aamtiveau mandibulaire :

- La mandibule est hypoplasique avec réduction desemsions sauf la hauteur
symphysaire qui est augmentée.

- Le menton est plat et allongé dans le sens vertical

- Le corps mandibulaire est court et présente uneendgation de I'encoche
préangulaire.

- L’ouverture de I'angle mandibulaire est augmentae [foint que le bord inférieur de
la mandibule est parfois presque vertical).

- Lalongueur et la largeur de la branche montanté diminuées.

- Les condyles, la cavité glénoide et les tubercaldgulaires sont hypoplasiques,
déformeés voire absents.

- Les condyles mandibulaires sont en position antéxipar rapport a la base du crane.

Ces anomalies mandibulaires se répercutent au wiveaxillaire par un trouble de la
croissance verticale avec une ascension et unusgssement de la partie postérieure du

maxillaire.
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Ces anomalies maxillo-mandibulaires entrainentesptan dentaire et occlusal :

- un encombrement dentaire lié a la petite tailleateades supérieure et inférieure ;
- une classe Il d’Angle molaire et canine avec tendanla béance antérieure ;
- un plan docclusion oblique en haut et en arrien@aion postérieure du plan

d’occlusion).

On constate d’autres anomalies fréquemment associée

- unnez large et proéminent ;

- une incompétence labiale constante au repos liégces vertical antérieur de la face,
particulierement au niveau du menton ;

- une région supra-hyoidienne courte (raccourcissedefa distance entre I'os hyoide
et le menton) ;

- une limitation de l'ouverture buccale et des dysfmms de l'articulation temporo-

mandibulaire peuvent étre présentes.

Ainsi, les particularités de la micrognathie maniire sont :

- une réduction de la hauteur faciale postérieure ;

- une obliquité extréme du plan d’occlusion en hagrearriere ;

- une extréme rétrusion, une hypoplasie et une ootgibstérieure de la mandibule.

- une légere rétrusion et une hypoplasie maxillaire ;

- un allongement de la hauteur faciale antérieurgcodierement au niveau de la partie

inférieure de la face.

Il se produit donc une rotation postérieure (owatioh horaire) de 'ensemble du complexe
maxillo-mandibulaire. Si la compensation dento-alage est compléete, on ne retrouve pas
de béance antérieure mais un exces vertical antémexillaire. Si elle est incomplete, il

apparait une béance antérieure (66).

Cette typologie faciale, rentre dans le cadre ligpkrdivergence squelettique par insuffisance

verticale postérieure.
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Figure 22. Analyse céphalométrique de Delaire ghatient présentant un syndrome de
Treacher Collins. Il existe une verticalisationpgdan d’occlusion, oblique en haut et en

arriere (ligne verte).
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Ces caractéristiques communes aux micromandibsieg constatées dans le cadre du
syndrome de Treacher Collins (21)(32)(67)(68)(6®ufe 23). La totalité de la mandibule

est déformée. La symphyse est en retrait, allongéealement et sans relief. Tessier utilisait
le terme de macrorétrogénie pour décrire la déftomalu menton qui associe exces vertical

et rétrogénie (70) (figure 24).

Figure 23. La micromandibulie du syndrome de Trea€ollins (Collection Tessier,

reproduit avec I'aimable autorisation de I'AFCF).
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Figure 24. La macrorétrogénie du syndrome de TexaCbllins.

Pour Tessier et Tulasne (31), trois facteurs somtliqués dans I'apparition de la béance
antérieure : le raccourcissement du ramus, la miaralibulie entrainant un manque de place
pour la langue, et une posture haute de la téte grméliorer la respiration et qui provoque

une mise en tension des muscles génio-hyoidiectmittde menton vers le bas.

En 1969, Pruzansky (17) a publié une étude sur uiei d’enfants présentant des
malformations cranio-faciales comportant une attemandibulaire. Il a étudié la forme et la
croissance mandibulaire, soulignant la diversitécel® micromandibules. Il a ainsi constaté
chez les enfants présentant un syndrome de TredCb#ins, une forme unique de
micromandibulie & la fois au niveau de la formeysaique du modele de croissance. Il a
notamment remarqué la courbure tres particuliérbatd basilaire ainsi que la persistance de
la rétromandibulie et de la rétrogénie au courtaderoissance. Il a émis une hypothése plus

génétigue qu'adaptative pour expliquer cette carbu

Roberts, Pruzansky et Aduss (32) ont publié, erb10ie étude céphalométrique, retrouvant
certaines caractéristiques dont une base du ctasegurte et une fermeture de I'angle basi-
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cranien (ou angle sphéno-ethmoidal). Un raccowuisst de la branche montante et du
corps mandibulaire avec une ouverture de l'angl@aidangle entre la branche montante et
le corps mandibulaire) est noté. Le plan palatinbesculé en haut et en arriere avec une
réduction de la dimension verticale des choanesinet hauteur postérieure de la face
considérablement diminuée. L'étude a confirmé mgularité de la courbure du bord inférieur
de la mandibule considérée comme une caractémssgecifique du syndrome (figure 25).
Elle met en évidence une notion importante que $anstabilité et la persistance des
anomalies céphalométriques lors de la croissanette @€onstatation est en faveur d'une
forme mandibulaire déterminée génétiquement, coatment a d’autres micromandibulies
qui présentent un bord inférieur mandibulaire spprachant de celui du syndrome de
Treacher Collins avec une augmentation de I'encqmiéangulaire par arrét précoce de la
croissance condylienne telles que les atteintesérdggtives rhumatismales (arthrite
chronique juvénile) et les séquelles de fractumxlygliennes, mais dont la forme s’aggrave
progressivement. Il n’y a pas de corrélation elarsevérité de la courbure du bord inférieur

mandibulaire et la sévérité du syndrome.

A - .

s > O
4 .

Figure 25. La courbure caractéristique du bordrieté mandibulaire (A et B).
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De nombreuses études céphalométriques sur ledispéside la déformation mandibulaire
ont été publiées. Différentes réflexions en déauul®es auteurs considérent que l'angle
gonial est augmenté (10)(21)(22)(32)(71). Marshakt (71) retrouvaient une ouverture
excessive de l'angle gonial chez les 14 patientdede étude, approchant une ouverture
extréme de 180° chez deux garcons présentant usetatsévere. D’autres auteurs
considérent que I'angle est normal et que cettebcwa particuliere du bord inférieur est
uniquement liée a la déformation du corps mandifml&Grayson et al. (72), en 1986, ont
décrit une méthode d’analyse particuliere, étudiaxie médian mandibulaire et les lignes
tangentes au point d’inflexion du bord basilairemt montré que les rapports entre la branche
montante et le corps mandibulaires étaient normésxconsidérerent que l'utilisation des
reperes céphalomeétriques classiques mene l'inastig a voir la déformation du bord
inférieur comme une concavité extréme alors qlaigis d’une orientation en arriere et en bas
de la partie antérieure du corps a partir de I'eheopréangulaire. lls considérent ainsi
I'encoche préangulaire comme l'origine de la positen bas et en arriére de la symphyse.

La déformation mandibulaire du ramus est extrémémariable. Elle va de I'hypoplasie
mineure avec simple réduction de taille des strestuanatomiques morphologiquement
normales a lI'agénésie du ramus. L’atteinte condgleest la marque pathognomonique des
dysplasies oto-mandibulaires.

En 1986 Marsh et al. (71) ont retrouvé, dans une étudersgraphique tridimensionnelle de
14 patients présentant un syndrome de Treachein§€oline variabilité significative des
atteintes mandibulaires entre les patients (vdii@hknter-individuelle), mais aussi entre le

cOté droit et le coté gauche chez un méme patraniapilité intra-individuelle) (figure 26).
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Figure 26. Patient présentant une atteinte maraiifeuhsymétrique.
3. Les anomalies associées

3.1. Les anomalies maxillaires

Des anomalies maxillaires sont aussi constatéesssiguement, ces anomalies maxillaires
sont considérées comme secondaires et en rappartlatteinte mandibulaire primitive et
donc éventuellement réversibles aprés suppressencdntraintes mandibulaires (73). Au
contraire, certaines caractéristiques tellg® I'atrésie choanale sont considérées comme
primitives. Le caractéere primaire, malformatif, e@condaire, lié a un trouble de la croissance,
de ces anomalies est donc difficile a affirmers’dgit probablement de I'association des
deux. Des études céphalométriques retrouvent ugmentation de I'ouverture de l'angle
entre la base du crane et le plan palatin, confitifaarotation postérieure du plan d’occlusion
(32). Le maxillaire est comme comprimé dans saegaudstérieure, conséquence d’'un trouble
de croissance verticale. La partie postérieure dxilfaire est parfois presque eantact avec

la base du crane (10). Ce raccourcissement pastéatie maxillaire est a I'origine d’'une
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obstruction plus ou moins importante des choarggrazant ainsi les troubles respiratoires.
De véritables atrésies choanales sont décrites. (Bd3sier (51) considéere a travers la
classification des fentes faciales que le maxélg@irésente des anomalies primitives résultant
de l'association des fentes n°6 et n°7. Une hymi@lalus ou moins sévere des lames du
processus ptérygoide s’associe aux anomalies miaadlpostérieures (26)(71).

Le palais est habituellement ogival et une fentatjmee est présente dans 23% a 35% des cas
(7)(12)(14)(15)(27)(28). Des anomalies de la vamtsétion palatine ont été deécrites,
augmentant le risque de complications apres femaekel la fente palatine. Bresnick et al (27)
ont retrouvé un taux de fistules palatines résldagllus importantes apres palatoplastie chez
des patients présentant un syndrome de Treach&n<par rapport a des patients avec une
fente palatine syndromique ou non.

Dans leur étude céphalométrique, Roberts et a). ¢82 constaté que la relation entre le
maxillaire et la base du crane (angle SNA) aing lguhauteur antérieure du complexe naso-
maxillaire étaient dans les limites de la norméles excés verticaux maxillaires antérieurs
ont été décrits mais ceux-ci apparaissent augmeuatésa protrusion des dents maxillaires
antérieures et la rétromandibulie (24).

La hauteur faciale totale parait souvent excessiygeut étre attribuée a I'association d’'une
béance antérieure, de la rétromandibulie et dgdpldsie symphysaire (74).

Ces anomalies mandibulaires retentissant donc asynosition du maxillaire, la chirurgie
orthognathique peut s’appliquer a trois structusen I'age et le degré de la déformation :
- le menton ;
- la branche montante ;

- le maxillaire.

3.2. L’atteinte des muscles masticateurs

L’atteinte mandibulaire s’accompagne d’'une atteidés muscles masticateurs (11). Une
relation existe entre la sévérité de la déformatmandibulaire et l'atteinte des muscles
masticateurs (75). L’hypoplasie musculaire touclee témporal, le masséter et les
ptérygoidiens avec une sévérité variable (11)(IZ’bypoplasie est particulierement marquée
sur le ptérygoidien latéral, ce qui explique laitation des mouvements de propulsion et de
diduction mandibulaire. Selon le degré d’hypoplas&seuse, avec parfois absence de

processus coronoide, d’arcade zygomatique et dygsmaatique, les muscles temporal et
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masséter hypoplasiques fusionnent le long du rapmg former un muscle commun

« temporo-masséterin » avec une continuité apotigum(31) (figure 6).

La déformation mandibulaire en rotation postériedvesyndrome de Treacher Collins ne
résulte probablement pas seulement d’'une hypopasigtive mais aussi d’'un manque de
développement masticatoire efficace (22). Il exigigprobable déséquilibre musculaire entre
la force des muscles masticateurs élévateurs deadadibule et la force des muscles
abaisseurs, avec une traction prédominante des lesustis-hyoidiens, contribuant au
déplacement postérieur du corps mandibulaire. lesgion linguale participe probablement
aussi a la déformation de cette mandibule hypaglas{10).

4. La classification de Pruzansky

Différentes classifications ont été établies pdétule des dysplasies oto-mandibulaires,
notamment la classification de Pruzansky (75).

Pruzansky a été le premier a proposer une classific pour la microsomie hémifaciale,

intégrant les Iésions auriculaires et mandibulaikgs 1969 (17), il a publié une étude sur le
suivi d’enfants qui présentaient des malformatiorenio-faciales comportant une atteinte
mandibulaire. Il a étudié principalement la formidaecroissance mandibulaire. A partir de
radiographies d’enfants présentant une microsomisifaciale, il a superposeé les tracés de
I’'hnémi-mandibule anormale et de I'hémi-mandibulemale. La distinction entre les deux

devenait évidente. Il a ainsi établi une clasdificaradiologique de I'atteinte mandibulaire en

trois grades (figure 27) :

- Grade |: réduction de la taille par rapport auéc@tin, toutes les structures

anatomiques du ramus sont morphologiguement nosmale
- Grade Il : le ramus est hypoplasique et déformétetles structures anatomiques du
ramus (condyle, coroné, incisure mandibulaire alegnsont reconnaissables mais

déformées.

- Grade Ill: le ramus est tres hypoplasique, cessirstructures ne sont plus

identifiables, pouvant aller jusqu’a une agénésieagnus.
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Grade 111
Figure 27. Classification de Pruzansky (17).

Cette classification a par la suite été modifiéeKaban et al. (76). Le grade Il a été divisé en
deux sous-groupes pour tenir compte de la posétode la fonctionnalité de I'articulation

temporo-mandibulaire (figure 28) :

- Le grade IIA : larticulation malformée est posititee de facon adéquate permettant

une ouverture buccale symétrique.
- Le grade IIB : l'articulation est mal positionnéeea une position inférieure, médiale

et antérieure par rapport a la normale. Elle doi épositionnée chirurgicalement

pour obtenir une fonction adéquate.
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Kaban et al. (76) considéerent que sur les planstimmel et thérapeutique les grades | et 1A

N
Qc

d’'une part et 1IB et Il d’autre part sont proches.

CION O
\f

c

Figure 28. Classification de Pruzansky - Kaban.(76)

Cette classification reste tres utilisée en pratign raison de sa simplicité et de ses
implications thérapeutiques. Elle est directemeppliaable et largement utilisée pour
caractériser I'atteinte mandibulaire du syndrom& aEcher Collins (21)(69)(77).

Le traitement chirurgical

La correction des anomalies du syndrome de Tredach#ins est difficile (20)(25)(78)(79).

Le traitement de l'atteinte mandibulaire en est exemple comme en témoignent les
nombreux protocoles décrits (14)(15)(20)(21)(23)(24)(81)(82). Initialement, le traitement
était exclusivement du domaine de la chirurgie amgttathique conventionnelle. Il s’est

récemment enrichi des techniques de distractioreusges et de microchirurgie. L'age
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d’intervention reste un point essentiel de la disean avec d’'un c6té la chirurgie interceptive

précoce et de 'autre la chirurgie a I'age de ldurg osseuse.
1. Les objectifs

Les objectifs thérapeutiques sont multiples (1D)@&O) :

restauration de I'équilibre facial et amélioratesthétique ;

- harmonisation du profil en projetant le menton etredessinant I'angle cervico-
mentonnier ;

- normalisation de I'occlusion dentaire ;

- abaissement postérieur et horizontalisation du glacclusion ;

- élargissement des voies aériennes supérieurestéiveation de la ventilation.
2. La chirurgie orthognathique conventionnelle

De multiples techniques sont proposées pour laecton des déformations du tiers inférieur
de la face du syndrome de Treacher Collins. leitrent, des procédures de « masquage » ont
été utilisées, telles que les greffes osseusegpo&iipn et 'augmentation des tissus mous
(83). Les anomalies squelettiques et les troulalestionnels présentés par les patients opérés
selon ces techniques ont mis en évidence leurfisante et la nécessité d’'un traitement
chirurgical basé sur le repositionnement des basssuses.

Les aspects esthétiques et surtout fonctionnela déformation ont alors été privilégiés dans
le plan de traitement (31).

Rogers (83) a décrit les premiéres techniques @qgdis a la correction de cette hypoplasie
mandibulaire. Il a notamment utilisé des greffeapgosition osseuses et cartilagineuses ou
des implants en silicone dans la région symphysaissociés a des greffes de tissus
graisseux. Les voies d’abord ont initialement étécéuées par voie cutanée puis par voie

endobuccale.

Dés les années 1950, la chirurgie orthopédique ndashoires et I'orthodontie se sont
développées. Les ostéotomies classiques puis |He gohondro-costale et difféerentes
procédures d’ostéotomies combinées ont été déddtamis les difficultés techniques liées a

I'importance des déplacements osseux a effecedifficultés résident essentiellement dans
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le choix de la technique chirurgicale et I'age tBmwention. On doit en outre tenir compte
dans le choix de la technique chirurgicale de laés® des déformations maxillo-
mandibulaires bien codifiées par la classificatierPruzansky-Kaban.

L’anesthésie d’un patient ayant un syndrome decheaCollins présente des difficultés liees
a la rétromandibulie parfois majeure, et requied techniques d’intubation difficile (84). Il
est parfois nécessaire de recourir a une trachéetomansitoire pour effectuer le geste

chirurgical.
2.1. Lagénioplastie osseuse

Certaines techniques telles que la génioplastiearippnent au traitement chirurgical
classique du syndrome et permettent de corrigegttagénie et I'exces vertical symphysaire
caractéristiques.

En cas d’hypoplasie mandibulaire modérée et d’@iniudentaire fonctionnelle, la chirurgie
mandibulaire se limite & la génioplastie d’avanegde réduction de hauteur. Cette procédure
nécessite parfois d’'étre répétée, compte tenu idepdrtance de l'avancée nécessaire
(14)(24)(31)(20) et de la résorption importante ftagment osseux chez l'enfant et
I'adolescent (70). L'intervention est pratiquéeaitip de dix ans apres I'éruption des canines
mandibulaires. Elle restaure I'équilibre labio-nmtier et facilite I'occlusion labiale de
repos.

En 1957, Gillies et Millard (83) ont décrit 'utdation d’'un lambeau ostéopériosté réalisé aux
dépens du bord inférieur de la symphyse mandilmktidéplacé en haut et en avant par voie
cutanée sous-mentale (figure 29).

Cette méme technique a ensuite été réalisée paramiobuccale (85)(86). Le fragment
symphysaire peut glisser (« sliding génioplastgm)avant le long du trait d’ostéotomie ou
étre transposé en avant de la symphyse restargeraat ainsi une projection maximale
(« jumping genioplasty »). Tessier utilisait cetlerniére technique pour les syndromes
malformatifs congénitaux dont le syndrome de TreacltCollins présentant cette
macrorétrogénie (70). Le fragment symphysaire glsi@&icomme un lambeau osseux et reste

attaché par son bord inférieur a la musculatureashpoidienne (figure 30).
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Figure 30. Génioplastie osseuse par chevaucherag@nnping genioplasty ») (70).

2.2. Les ostéotomies mandibulaires conventionnelles

La littérature fait état de nombreuses techniquadiquées a la correction des anomalies
mandibulaires du syndrome de Treacher Collins.

Le traitement chirurgical est adapté au degré dplgsie mandibulaire. Si l'occlusion
dentaire est anormale, la déformation mandibuldwé étre corrigée. Le traitement doit
porter en priorité sur les structures anormaleiaut donc, en complément de la génioplastie,
allonger la mandibule a la fois verticalement aitt@ement. Cette rotation antérieure (ou

rotation anti-horaire) du corps mandibulaire avieaissement de la partie postérieure du plan
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d’occlusion projette I'étage facial inférieur, augmie I'espace pharyngé et tend a corriger

I'hyperdivergence faciale.
2.2.1. L’ostéotomie sagittale de la branche montaatde la mandibule

L’'ostéotomie sagittale des branches montantes aealadibule (type Obwegeser-Dal Pont)
(85)(87) permet une avancée mandibulaire et daasngindre mesure un allongement de la
branche montante (figure 31).

Cette technique peut étre insuffisante pour rétaltie dimension verticale postérieure

correcte en cas d'insuffisance sévere.

Figure 31. Ostéotomie sagittale des branches mast#88).

2.2.2. L’ostéotomie supra et rétro-lingulaire en Lou en V inverseé de la branche

montante de la mandibule

L'ostéotomie mandibulaire en L inversé, décrite gaauner en 1957 (85), permet la
réalisation d’un allongement mandibulaire vertiegsagittal (figure 32).

Elle nécessite une voie d’abord cutanée, sous asgahdibulaire, et une greffe osseuse
d’interposition.

Cette ostéotomie est notamment utilisée dans leégdtoe intégrale de correction des atteintes

séveres du syndrome de Treacher Collins décritd @ssier (81).
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Figure 32. Ostéotomie supra et rétro-lingulaird.eu en V inversé de la branche montante

de la mandibule (Collection Tessier, reproduit alemable autorisation de 'AFCF).

2.2.3. L’ostéotomie en C de la branche montante dti corps de la mandibule

L'ostéotomie mandibulaire en C a été décrite pdd@ell, Hayward et Lister en 1968 (89).
Son tracé est une variation de I'ostéotomie supreéteo-lingulaire en L inversé. Le trait
d’ostéotomie vertical du C épargne I'angle mandibel et s’étend vers I'avant sous le canal
alvéolaire inférieur vers le corps de la manditgitpure 33).

L'utilisation de cette ostéotomie a été décritemeuraitement de I'hypoplasie mandibulaire
du syndrome de Treacher Collins. Elle permet uratiom et une avancée mandibulaire

habituellement sans recours a une greffe osse6320).
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Figure 33. Ostéotomie en C de la branche montarte eorps de la mandibule (90).

2.2.4. L’ostéotomie verticale rétro-spigienne de laranche montante de la mandibule

En 1954, Caldwell et Letterman (91) ont décrit tewhnique d’ostéotomie verticale du ramus
mandibulaire pour le traitement des prognathiesdibaraires. Apres exposition du ramus
mandibulaire par une voie d’abord externe sous langandibulaire, une ostéotomie
verticale, passant en arriere du foramen manditajlast réalisée de I'incisure mandibulaire a
un point situé en avant de l'angle. La corticaléemxe du fragment antérieur est ensuite
réséquee, exposant le nerf alvéolaire infériewnet coronoidectomie est réalisée. Le recul
mandibulaire est permis par le chevauchement degnients (figure 34). En conclusion de
leur publication, les auteurs évoquaient la pobtibil’adaptation de cette ostéotomie pour
allonger le ramus pour la correction des microgeatimandibulaires et des déformations
ramiques d’origine traumatique ou infectieuse.

Ainsi Robinson en 1957 (92), puis Caldwell et Anhaea 1960 (93), ont décrit des
modifications de la technique d’ostéotomie vergcdl ramus associée a une greffe osseuse
iliaque pour la correction des micrognathies manidibes. Robinson réalise une ostéotomie
légerement oblique en arriere et en bas vers kadgl la mandibule. Caldwell et Amaral
réalisent systématiquement une coronoidectomie pautraliser la traction du muscle
temporal et éliminer un contact potentiel entr@riecessus coronoide et la paroi postérieure
de lI'os zygomatique.

Robinson et Lytle (94) ont ensuite appliqué cettehhique sans greffe osseuse avec une
rotation antérieure du fragment condylien (figuBg. 3

Une seule publication fait état de I'utilisation ciette technique dans le cadre du syndrome de
Treacher Collins: en 1970, Robinson et Richard&®) ont décrit le cas d'un patient
présentant une hypoplasie mandibulaire a I'origihee classe Il d’Angle et d'une béance

antérieure. Une ostéotomie verticale rétro-spigieda la branche montante bilatérale a été
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réalisé. L'occlusion a été stabilisée par une genattsans béance postérieure. L'intervention a

permis de corriger la malocclusion, mais pas legénie.

Figure 34. Ostéotomie décrite par Caldwell et Lretn pour le traitement d’une prognathie
mandibulaire (90).

Figure 35. Correction d’'une micromandibulie par osg&otomie verticale du ramus selon
Robinson (94).
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2.2.5. Les ostéotomies mandibulaires segmentairastérieures

Des ostéotomies mandibulaires segmentaires ant&sisont décrites pour corriger la béance
antérieure, soit intégrées dans le protocole dfjical habituel (24)(96), soit en complément
du traitement initial (31)(67).

2.2.6. Les techniques associées

Les interventions qui consistent a augmenter ldeuaufaciale postérieure par allongement
des branches montantes mandibulaires et réalisamgi aine rotation anti-horaire
mandibulaire, sont réputées a risque de récidiy@asaou moins long terme. Des techniques

complémentaires ont été décrites pour améliorstdiilité a long terme.
2.2.6.1. Les désinsertions musculaires et ligameires

- Ladésinsertion partielle des muscles sus-hyoidiens
Aussi appelée myotomie sus-hyoidienne, elle a gipgsée par Steinhauser (97) en 1973.
Elle est réalisée par voie orale avec désinsed@smuscles génio-hyoidiens et des ventres

antérieurs des muscles digastriques.

- La désinsertion de la sangle ptérygo-massétérida Bjament sphéno-mandibulaire :
Elle est réalisée au cours de l'ostéotomie de landire montante mandibulaire avec
désinsertion large des muscles masséter et ptéiggomédial. Ferri (98) a proposé de
réaliser une section de la sangle ptérygo-massétérir son versant ptérygoidien par voie
endobuccale entre les deux valves osseuses |tostiotomie sagittale (figure 36). Ricard et
Ferri (99) ont proposé une modification techniqeel'dstéotomie sagittale de la branche
montante mandibulaire en réalisant une ostéotomia dalve interne en arriére de la derniere
molaire permettant de libérer le segment interndadéranche montante (figure 37). La
mobilisation mandibulaire est libérée des tensexercées par le muscle ptérygoidien médial

et le ligament sphéno-mandibulaire insérés suegment interne de la branche montante.
Il apparait donc important pour ces auteurs dedibitalement les angles et la symphyse de

leurs insertions musculaires et ligamentaires pawuvoir positionner le corps mandibulaire

sans contrainte.
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Figure 36. Section de la sangle ptérygo-massétdangte par Ferri lors de I'ostéotomie

sagittale de la branche montante (98).

Figure 37. Ostéotomie de la valve interne lors d’ostéotomie sagittale de la branche

montante mandibulaire (99).
2.2.6.2. L’hypercorrection des bases osseuses

Compte tenu des tensions musculo-ligamentaires riapes créées lors de I'allongement
mandibulaire, il est indiqué d’exagérer la cormaatides hypoplasies mandibulaires en
maintenant entre les molaires une béance d'autasthaute que la rotation anti-horaire est
importante (100)(101).

2.3. La greffe chondro-costale et les greffes osses d’origine cranienne

Elles permettent la reconstruction du ramus erddagoplasie mandibulaire sévere. La cote
remplace le condyle par son versant cartilaging@@xmettant chez I'enfant une croissance

mandibulaire. La croissance costale peut parfois i@suffisante, excessive ou asymétrique
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(21)(102). L'age d’intervention et les indicatiomarient selon les équipes. Les déformations
mandibulaires de type Il selon la classificatioe &ruzansky-Kaban représentent la
principale indication (21)(76)(102)(103)(104).

La reconstruction de la cavité glénoide n’est pasésnatique (105). Le greffon doit étre en
appui sur la base du crane et ainsi permettredation d’une néoarticulation. Obwegeser
(106) a décrit différentes techniques de reconstmigar I'intermédiaire de greffes chondro-
costales.

Tessier (107) a préconisé l'utilisation des greffmsseux craniens dans la reconstruction du
squelette facial notamment dans le syndrome dechezeCollins, mettant en avant certains
avantages par rapport aux prélevements costahgtid: absence de douleur ou d’incapacité
fonctionnelle postopératoires, os en quantité ingude, absence de visibilité cicatricielle.
Ces greffes osseuses craniennes permettent lastageiion de I'os zygomatique, de I'arcade
zygomatique, du rebord orbitaire latéral ainsi dmeeconstruction mandibulaire, soit par
comblement du site d’ostéotomie lors de I'allongetnde la branche montante par une

ostéotomie en L inversé, soit par reconstructidaléade la branche montante.

2.4. Les ostéotomies maxillaires

2.4.1. L’ostéotomie maxillaire totale de Le Fort |

L’ostéotomie maxillaire de Le Fort I, selon la tacjue décrite par Bell (108) en 1975, doit

étre reportée jusqu’a I'éruption de la canine etadseconde molaire vers I'age de 12 ou 13
ans. Le déplacement maxillaire permet de corrigsr dnomalies verticales, sagittales et
transversales. Le déplacement principal est unemantation de la hauteur maxillaire

postérieure par abaissement postérieur du maeilla@rmettant la fermeture de la béance
dentaire créée par I'ostéotomie mandibulaire (8g88). Une impaction maxillaire antérieure

permet de corriger un exces vertical antérieur tadd.

Pour certains auteurs, I'ostéotomie maxillaire afipat au protocole chirurgical habituel de

traitement du syndrome de Treacher Collins (15)10)79).

En cas d’insuffisance transversale du maxillaites peut étre associée a une disjonction

intermaxillaire chirurgicale (21)(31).
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Figure 38. Ostéotomie de Le Fort | permettant uissement postérieur du maxillaire

(Collection Tessier, reproduit avec I'aimable aigation de 'AFCF).

2.4.2. Les ostéotomies maxillaires segmentaires

En 1974, Huffman et Lorson (109) ont décrit I''#diion d’ostéotomies segmentaires
maxillaires pour corriger la malocclusion d'un eati atteint d’'un syndrome de Treacher
Collins. Il présentait un exces vertical antériderla face, associant un excés maxillaire et
symphysaire, avec une béance antérieure et ungééie.

Une ostéotomie segmentaire antérieure a permioiger I'excés vertical maxillaire et les
deux ostéotomies segmentaires postérieures ontigeeancorriger la béance. La correction
consistait en une impaction des segments maxalaira correction du trouble occlusal a été

réalisée mais pas la rétrogénie.
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2.5. Les combinaisons particuliéres

2.5.1. L’intégrale de Tessier

En 1982, une procédure radicale a été développeel gmsier et Tulasne (78)(81) pour
corriger en une seule intervention les déformatiamaxillo-mandibulaires, I'obstruction
pharyngéeet reconstruire la région orbito-zygomatique.

Cette technique combine une rotation médiofaciatr &' ostéotomie de Le Fort Il comme
modele et un allongement mandibulaire par une tstéie mandibulaire (figure 39). Lors de
sa réalisation en un temps, elle nécessite unbéod@mie. En pratique, 'ostéotomie de Le
Fort 1l n’est pas applicable au syndrome de Trea€nvllins compte tenu de I'hypoplasie ou
de I'aplasie zygomatique. Elle se résume doncradhsation d’une ostéotomie de Le Fort Il.
Des greffons osseux craniens, préleves dans larrégiriétale, sont utilisés pour reconstruire
les régions orbito-zygomatiques et pour stabiliseisegments médiofacial et mandibulaire.
L’ostéotomie de Le Fort Il permet un abaissemesttdeérosités maxillaires et de la partie
postérieure du palais avec élargissement des chaetndu nasopharynx par une rotation
meédiofaciale autour d’'un axe horizontal au niveaul'dngle fronto-nasal avec impaction
dans le sinus frontal. Elle entraine aussi un namissement de la hauteur faciale antérieure
et une projection antérieure du maxillaire. Le seghostéotomisé est stabilisé par des greffes
osseuses craniennes et nécessite une fixationgdotterésister a I'environnement tissulaire
hypoplasique.

L’allongement du ramus est réalisé par une ostéet@n V inversé avec interposition de
greffons osseux. La nouvelle position maxillairenpet un allongement mandibulaire vertical
et sagittal. La mandibule est positionnée avecartaim degré de surcorrection en occlusion
de classe Il

La contention est réalisée par blocage intermavellsur une gouttiere maintenant une béance
postérieure et un articulé croisé antérieur enusieh de classe Ill.

Dans cette intervention, la stabilité primaire demgments médiofacial et mandibulaire
déplacés dépend de la qualité des greffes ossedeedeur positionnement et des
ostéosynthéses. Elle repose principalement sulakaligd de I'étage moyen. L’allongement
extréme de la mandibule soumet I'étage moyen afalees de traction vers l'arriere tres
importantes.

La stabilité & long terme dépend de la nature délarmation, de I'dge du patient au moment

de lintervention et de l'influence musculaire des segments osseux. Chez un enfant, il est
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souvent difficile de faire la distinction entre umeie récidive et une récidive relative dans
laquelle les fragments mobilisés restent stables ma grandissent pas aussi vite que les

autres parties du squelette.

L’age d'intervention varie selon la sévérité dettémte respiratoire. En cas de troubles
respiratoires séveres, elle est pratiquée entretgli ans.

Pour diminuer le risque de récidive, cette procéghaut étre réalisée en deux étapes, en
débutant par la rotation médiofaciale chez I'enfahten réalisant ensuite I'allongement
mandibulaire avec un intervalle minimal de six mansre les interventions.

Les auteurs ont présenté une série de 11 patipatéen une ou deux étapes. La résolution
des problémes respiratoires était obtenue chezlésugatients. L'étude des résultats a long
terme montrait une bonne stabilité de I'avancéeiofgdale mais une forte tendance a la
dégradation de I'avancée mandibulaire chez lesegpatients. Cette rechute a été attribuée a
la fois aux forces de traction des tissus mous Vansére et au déficit de croissance de la
mandibule malformée. Les auteurs ont aussi constaedégradation fréquente du résultat
occlusal avec un certain degré de récidive dedade antérieure.

Initialement réservée aux patients présentant mareyne de Treacher Collins sévere avec
des troubles respiratoires liés a [I'obstruction rphgée (par atrésie choanale et
micromandibulie), cette technique peut étre étermlunecas moins séveres mais nécessitant
un abaissement postérieur du maxillaire pour ssail’allongement mandibulaire.

La génioplastie d’avancée peut étre réalisée Vége lde 10 & 12 ans, lors de cette procédure
ou a distance. Elle peut étre répétée si nécessaire
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Figure 39. Procédure intégrale de Tessier pountigection du syndrome de Treacher Collins
(81).

2.5.2. L’allongement mandibulaire en quatre étapede Freihofer

En 1997, Freihofer (24) a présenté une alternatileprocédure intégrale de Tessier avec une
nouvelle combinaison de techniques chirurgicales facorrection du syndrome de Treacher
Collins. Cette procédure s’inspirait des techniquiésrites en 1987 par Obwegeser et
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Hadjianghelou (110) pour la correction des microdilamlies a I'origine des déformations en
profil d’oiseau, combinant différentes ostéotomident notamment une génioplastie
d’avancée et une ostéotomie mandibulaire segmerdaatérieure.

Le traitement complet est réalisé en deux ou tnd&ventions pendant la deuxieme décennie.
Il insiste sur la correction de la déformation @alge inférieur de la face et sur la flexibilité
de cette procédure s'adaptant ainsi a I'expressivériable des différentes atteintes de ce
syndrome.

La premiére étape est réalisée entre 10 et 12 assciant la reconstruction orbito-
zygomatique et une génioplastie d’avancée et dectiéxh de hauteur. L’avancée du menton
est maximale, d’au moins 10 mm et la réduction datéur est adaptée et incompléte,
conservant ainsi un léger exces vertical pourpétsuivante (figure 40 A).

La deuxieme étape est pratiquée habituellement elftr et 15 ans. Elle consiste en un

allongement mandibulaire en quatre étapes avec :

un ajustement de la position du maxillaire par asgotomie totale du maxillaire de
Le Fort | permettant parfois un certain degré deaatation mandibulaire ;

- un allongement de la mandibule par une ostéotoauétale bilatérale des branches
montantes avec un déplacement strictement horizeates tentative de fermeture de
la béance par une rotation anti-horaire ;

- une fermeture de la béance antérieure par une tost&o sagittale du corps
mandibulaire, réalisant un déplacement en rotatmihoraire ;

- une nouvelle avancée du menton par une second®pigstie d’avancée et de
réduction de hauteur.

Toutes les ostéotomies sont stabilisées par des-phaisues. Le blocage maxillo-
mandibulaire n’est pas systématique (figure 40 B).

Pour Freihofer, cette méthode permet de positiotmenaxillaire avec une liberté totale
contrairement a la technique décrite par Tessiete anaxillaire, la pyramide nasale et les os
zygomatiques sont déplacés en bloc. Le maxillagnat @tre segmenté si nécessaire. Toutes
les techniques de cette procédure peuvent airdagtar aux diverses déformations maxillo-
mandibulaires.

Pour l'auteur, la division de I'allongement mand#ite en plusieurs ostéotomies permet des
déplacements plus limités de chaque segment ossewliminuant la rotation anti-horaire
mandibulaire et évite un déplacement unique etéexdr source d’instabilité a long terme
(96).
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Concernant l'avancée du menton, Freihofer consfatenécessité de réaliser deux
génioplasties pour obtenir une avancée suffisaméz &n contrepartie un bord inférieur
mandibulaire apparaissant pointu au niveau dedmméprémolaire. Sur les quatre patients,
un patient a présenté une récidive partielle dédance antérieure. Une troisieme étape
chirurgicale est parfois nécessaire avec des astées segmentaires mandibulaires ou des

greffes osseuses d’apposition sur le bord basilaire

A 7 o -‘ — T

Figure 40. L'allongement mandibulaire en quatrgpésade Freihofer (A : étape 1 et B : étape
2) (24).
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3. Ladistraction ostéogenique mandibulaire

La technique de distraction osseuse utilisée laiti@nt en orthopédie pour la correction des
inégalités de longueur des membres depuis le abuingtieme siecle (111), fut popularisée

par llizarov (112).

McCarthy et al. (113) ont réalisé les premieresraisions osseuses mandibulaires en 1989
d’abord unilatérale chez un enfant présentant ureeosomie hémifaciale, puis bilatérale
chez un enfant porteur d’'un syndrome de Nager.eQetthnique a ensuite été étendue au
traitement des malformations cranio-faciales coitglas et particulierement a celui des
hypoplasies mandibulaires dont le syndrome de TiaCollins.

Il existe trois vecteurs principaux de distract{@a?) :

- vertical : perpendiculaire a I'axe du corps mantiba ;

- horizontal : paralléle au bord inférieur du corpandibulaire ou parallele au plan
d’'occlusion ;

- oblique : intermédiaire entre les vecteurs vertxcailhorizontaux.

En 2008, Vendittelli et al. (114) ont montré quevexteur vertical permettait d’obtenir des
résultats plus favorables dans le traitement desomiandibulies. Il permettait la rotation
anti-horaire associée a la projection horizont@édadmandibule et la fermeture d’'une béance
antérieure. Cependant les auteurs ont constatdequecteur vertical peut étre difficile a
obtenir sur des branches montantes hypoplasiqidigeant a appliquer un vecteur moins
approprieé.

On distingue trois techniques pour la réalisatie’astéotomie :

- une simple corticotomie externe (115) ;

- une ostéotomie complete a la scie (113) ;

- une technique intermédiaire (104) : corticotomid¢eme, échancrures bicorticales
antérieure et postérieure (ou supérieure et inféx)esuivi d'une fracture en bois vert
de la corticale interne.

Il existe différents types de distracteurs :
- externes ou internes (ou endo-buccaux) ;
- uni, bi ou mulitidirectionnels ;

- rectilignes ou curvilignes (figure 41).
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Figure 41. Distracteur curviligne avant (A) et apagtivation (B) (116).

Le protocole standard de distraction comprend :

- la mise en place du distracteur ;

- une phase de latence ;

- une phase de distraction active (allongement denlpar jour en moyenne) ;

- une phase de consolidation.
Des élastiques de traction maxillo-mandibulairet g@rfois mis en place lors de la phase de
distraction et de consolidation pour tenter de rfexdkee cal osseux et corriger le trouble
occlusal luttant notamment contre une béance antéri dans la distraction bilatérale
(103)(104)(117).
La correction des micromandibulies représente wblpme particulier compte tenu de
I'hypoplasie bilatérale et des atteintes conjoirdesla branche montante et de la branche
horizontale.
Molina (115) a utilisé une méthode de distractimteme bidirectionnelle et bilatérale : deux
corticotomies sont réalisées, I'une horizontaledassus de I'angle mandibulaire et I'autre
verticale en avant de I'angle (figure 42). Cettehnée permet une distraction indépendante

et différentielle de chaque foyer.
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Figure 42. Distracteur externe bidirectionnel (118)

En 2001, Diner et al. (104) ont décrit un protoctddedistraction mandibulaire intra-orale et
proposé une classification chirurgicale pour féilla prise de décision thérapeutique dans le
cadre des dysplasies oto-mandibulaires. Pour lesuy la prise en charge des hypoplasies
mandibulaires peut se diviser en deux situatioms cas de syndrome d’apnée du sommeil
et/ou d'atteinte sévere avec retentissement psgcias une distraction mandibulaire
bilatérale précoce est indiquée. Dans les autresic&st possible d’attendre la fin de la
puberté, la distraction pouvant étre discutée awetraitement par chirurgie orthognathique
conventionnelle.

McCarthy et al (103) préconisent la distraction entre I'age dexd& six ans pour les enfants
présentant une déformation mandibulaire de type Il de Pruzansky associée un syndrome
d’apnée du sommeil ou une obstruction des voiegera®s supérieures néecessitant une
trachéotomie. Pour les autres cas moins sévergsiskaen charge est différée jusqu’a la fin
de la croissance, le recours a la distraction oxi pwocédures classiques de chirurgie
orthognathique est alors aussi a réévaluer.

Dans les hypoplasies mandibulaires séveres, leadigin mandibulaire bilatérale qui permet
un allongement mandibulaire et une avancée de &e ke langue est une méthode
apparaissant efficace en cas de trouble respieaddistructif des voies aériennes supérieures.
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Elle permet la décanulation précoce des enfanthdmomisés (63)(119). Cette technique
peut étre appliquée des les premiéres semainds gewr éviter une trachéotomie (64).
Concernant les hypoplasies mandibulaires de typdelPruzansky, différentes attitudes sont
retrouvées. Pour Molina (115) et McCarthy et ab3)1 la distraction mandibulaire n’est pas
indiquée en premiere intention. Une reconstructienla branche montante par une greffe
chondro-costale est réalisée initialement. Puis diaaction de la greffe osseuse peut étre
réalisée si nécessaire. Pour Diner et al. (104} déitudes sont possibles : une distraction de
la branche horizontale avant une greffe chondréat®sou la réalisation d'une greffe
chondro-costale suivi d’une distraction ultériearefonction de la croissance.

La distraction des greffes osseuses est donc pessiis elle nécessite un volume osseux
suffisant. McCarthy (120) recommande [utilisatiatiau moins deux co6tes pour la
reconstruction d’'une branche montante devant &oegee par la suite.

La distraction osseuse associe a l'allongemenuasses progressif, une expansion des tissus
mous péri-mandibulaires (muscles, peau, tissu sotsi€), s'adaptant ainsi a la nouvelle
position mandibulaire (115). Ces deux éléments sontfaveur d’'une diminution de la
récidive dans les grandes avancées mandibulaires.

Stelnicki et al. (82) ont observé un phénomeneiqaiger dans les syndromes de Treacher
Collins et de Nager. Il s'agit de la tendance ds &ltéré a retrouver sa déformation initiale.
La normalisation de la forme mandibulaire obtenmenédiatement apres la distraction se
dégrade progressivement. La mandibule se remodéleerel a reprendre sa forme
syndromique spécifique avec réapparition de lardédition caractéristique du bord basilaire,
de la béance antérieure et de la rotation horaireodps mandibulaire. Les forces externes des
tissus mous péri-mandibulaires dont les musclecgmnt probablement a ce phénomeéne
(117)(121).

Cependant la distraction fait preuve d’'une moinflexibilité par rapport & la chirurgie
orthognathique conventionnelle. Le contréle paréaitvecteur de distraction dans les trois
plans de I'espace est difficile. Les inconvéniemgeurs sont la longueur de la procédure et
les cicatrices parfois disgracieuses en cas deadisur externe (104). La distraction
mandibulaire chez I'enfant peut aussi étre a lioegde Iésions des germes des molaires en
développement avec des destructions et des malfiomeadentaires liées a I'ostéotomie ou
l'introduction des broches ainsi que des migratioies germes dans I'os néoformé et le
développement de kystes dentigeres (120)(122)(123).
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L’association des techniques de distraction ethiligie orthognathique conventionnelle est

décrite. Guerrero et Salazar (23) proposent urteadifon bilatérale des branches montantes
associée a la réalisation d’'une génioplastie. Resupatients dont la croissance est terminée
une ostéotomie maxillaire de Le Fort | est réaldées un second temps pour fermeture de la
béance postérieure. Heller et al. (124) présemnteattechnique de génioplastie par distraction
associée a l'avancée chirurgicale de I'os hyoidar des patients avec une obstruction

persistante des voies aériennes supérieures apeéavancée mandibulaire et une occlusion

de classe | (figure 43).

Figure 43. Génioplastie d’avancée par distractgsoeiée a une avancée de I'os hyoide (124).
4. Les apports osseux microchirurgicaux

En cas d’hypoplasie sévere des structures ossetiséss tissus mous, les techniques de
reconstruction microchirurgicale par lambeaux Bbneprésentent une solution pour la
correction des dysplasies oto-mandibulaires.

En 2001, Paranque et §105) ont recense les différents transferts osseigrochirurgicaux
employés dans le cadre de la microsomie hémifadigle lambeaux les plus utilisés sont le
lambeau de créte iliaque et le lambeau de scapalanque décrit un cas de reconstruction
mandibulaire par lambeau de fibula dans le caduealatteinte mandibulaire de type Ill de
Pruzansky. L'utilisation d’un lambeau costal vascisé est aussi décrite.

Acosta et al. (125) ont présenté en 2004 le casedadulte de 24 ans atteinte d’'un syndrome
de Treacher Collins avec une atteinte mandibulaggere bilatérale de grade Il de
Pruzansky. Cette patiente multiopérée avec plusiei@ntatives de distraction était
trachéotomisée et non sevrable. Elle a été trp@éeine technigue de distraction verticale des

tissus mous suivi d'une reconstruction mandibulpgie deux lambeaux libres ostéo-cutanés
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de fibula, permettant ainsi un allongement vertaalla mandibule avec reconstruction des
branches montantes et une augmentation des tissus aes régions sous-mandibulaires par
les palettes cutanées. Cette technique de distnaciesenchymateuse verticale a permis de
créer un espace pour la future greffe osseuseisattainsi les forces de rétraction tissulaire.
Les indications d’apports o0sseux micro-chirurgicageont réservées aux atrophies
mandibulaires sévéres de type Il de Pruzanskyépendant pas aux techniques habituelles
utilisées, avec utilisation optimale du transplée qui peut étre composite pour combler un
déficit des tissus mous (105)(125).

65



Obijectif

L’objectif de cette étude a été d’évaluer la natlgs techniques de chirurgie mandibulaire
employées dans le traitement du syndrome de Tre&@uikns et la qualité de la correction
obtenue chez les patients opérés dans le servickeimegie maxillo-faciale et stomatologie
du CHU de Nantes. Cette évaluation a porté sur :

- le recensement des techniques utilisées ;

- les résultats cliniques (occlusaux, morphologicteenctionnels) ;

- les résultats céphalométriques ;

- la stabilité des traitements chirurgicaux ;

- larecherche de complications liées aux traitements

- la comparaison de nos résultats avec ceux rapmatesla littérature.
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Matériel et Méthodes

1. Population étudiée

Cette étude rétrospective a porté sur les patnésentant une dysostose mandibulo-faciale,
pris en charge dans le service de chirurgie mafalibale et de stomatologie du CHU de

Nantes et ayant bénéficié d’un traitement chirwigsur le plan mandibulaire.

Nous avons inclus les patients présentant un symelde Treacher Collins et un syndrome de
Nager, compte tenu des anomalies mandibulairestigies dans ces deux syndromes,

regroupés sous le terme de dysostose mandibulaldaci
2. Techniques chirurgicales

Différentes techniques chirurgicales ont été @ds pour la correction des anomalies
mandibulaires selon I'importance de la déformation.

Concernant les interventions sur la branche moatanandibulaire, trois techniques
chirurgicales ont été utilisées :

- L’ostéotomie sagittale de la branche montante (OpBjde Obwegeser-Dal Pont
(85)(87).

- L’ostéotomie verticale rétro-spigienne de la branchontante (OVRS) décrite par
Caldwell et Letterman (91) (figure 44). Elle estaligée par une voie d’abord externe a
la scie oscillante, de l'incisure mandibulaire jusgl’angle mandibulaire en passant
un cm en avant du bord postérieur de la branchetantm et en arriere du nerf
alvéolaire inférieur (figure 45). L'ostéosynthésst e€alisée par une mini-plaque
vissee (figure 46).

- La greffe chondro-costale (GCC) permettant une nsitaction du condyle
mandibulaire (figure 47). Le greffon est positiorotiquement en haut et en arriére.
L’absence de cavité glénoide rend en effet son tieaindifficile et une position
verticale du greffon augmente le risque de glissgmers I'avant. L’ostéosynthése est

réalisée par vissage.
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Figure 44. Schéma de I'ostéotomie verticale répigisnne d’allongement de la branche

montante de la mandibule (dessin du Pr Mercier). (58

Figure 45. A : dessin illustrant I'ostéotomie veale rétro-spigienne a la scie (écarteurs
positionnés pour protéger les tissus mous et lepk&) (90).

B et C : Photographies peropératoires.
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Figure 46. Photographie peropératoire : ostéosgethe

Figure 47. Schéma de la greffieondro-costale permettant I'allongemestla branche
montante et la reconstructidiln condyle mandibulaire (dessin du Pr Mercier) (58)

Ces deux derniéres techniques nécessitent :
- une voie dabord cutanée sous angulo-mandibulairec esection de la sangle
musculaire ptérygo-massétérine ;
- une coronoidectomie sommitale permettant de facilia libération des insertions
mandibulaires du muscle temporal ;
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- une libération complete du fragment mandibulairpla® par désinsertion quasi-
complete des muscles qui S’y inserent et un laégeltement du périoste. Une section

du tendon intermédiaire des muscles digastriguepasois réalisée pour faciliter

I'abaissement du fragment mandibulaire (figure 48).

Figure 48. Photographies peropératoires : repdraget section (B) du tendon intermédiaire
du muscle digastrique.

La contention est réalisée par un blocage interthaéei intermittent sur une gouttiere

préformée sur articulateur de Galetti maintenaattdissement du plaiocclusion le temps

de la consolidation osseuse (figure 49). Lorsquke-cé est obtenue, a six semaines

postopératoires, le raccourcissement dans le sestérp-antérieur de la gouttiere crée une

infraclusie dans le secteur molaire, progressiveéro@mblée par I'égression dentaire.

A partir du deuxieme mois postopératoire, la geuttiest remplacée par une plaque palatine

avec une référence occlusale antérieure et laibamies secteurs postérieurs.

La hauteur de la béance postérieure maintenue gauttiere est déterminée en préopératoire

par I'analyse de la téléradiographie de profil dtignt associée a I'analyse céphalométrique

de Delaire (56). Cette étude prévisionnelle tiempte :

- de l'orientation du plan d’occlusion par rappotadigne occlusale (F8), normalement
tangent a l'occipital ;

- de la position du bord inférieur de I'angle mandiine par rapport au gonion
théorique (Got), normalement situé au niveau dud boférieur de la deuxiéme
vertebre cervicale

- de l'orientation et de la position symphysaire papport a la ligne antérieure
d’équilibre de la face (F1) (figure 22).
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Figure 49. Gouttiere préformée sur articulateuGaéetti.

Concernant les interventions sur le menton, deprsyde génioplasties osseuses permettant
une avancee et une réduction de hauteur symphysdiggé utilisés :
- la génioplastie par glissement ;

- la génioplastie par chevauchement qui permet uapce maximale (figure 50).

Figure 50. Photographie peropératoire : géniomasar chevauchement permettant une

avancée maximale.
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En dehors de l'insuffisance verticale postérieuraxittaire commune aux patients une
insuffisance verticale postérieure mandibulaires astéotomie maxillaire a été réalisée en cas
d’anomalies maxillaires associées, tels qu'un exoaszillaire antérieur ou une insuffisance
transversale du maxillaire. Les ostéotomies ugbseént été I'ostéotomie totale du maxillaire
de Le Fort | (LFI) et la disjonction intermaxillaichirurgicale (DIM).

Les traitements chirurgicaux corrigeant les trosbdeclusaux ont fait suite a une phase
préalable de préparation orthodontique permettaligriement et le nivellement des arcades
dentaires. Des avulsions de prémolaires maxillaeesmandibulaires ont parfois été

nécessaires, compte tenu de I'encombrement detitaada petite taille des arcades.
3. Données cliniques

L’évaluation sur le plan clinique était occlusategrphologique et fonctionnelle. Les mémes
éléments occlusaux et morphologiques ont été éaiéréopératoire puis en postopératoire
tardif (délai supérieur a un an postopératoirelevhaiuation fonctionnelle a été réalisée
uniquement en postopératoire tardif.

Les photographies ont été realisées au CHU de Blanatele service de Photologie lors de

consultations de contrdle postopératoire.
3.1. Données occlusales

Les données occlusales ont été étudiées sur des paplogs (trois clichés occlusaux : face
et trois-quarts droit et gauche) :
- laclasse d’Angle (I, Il ou 1lI) ;

- la présence d’'une béance antérieure.
3.2. Données morphologiques

Les données morphologiques ont été étudiées syphiddsgraphies de face et de profil.
Sur la photographie de face :
- étude de la position du menton par rapport a lrageian facial ;

- étude de 'occlusion labiale de repos.

Sur la photographie de profil :
- étude de la projection du menton ;
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- étude de I'occlusion labiale de repos.

Il s’agissait d’'une évaluation subjective :

- La position du menton a été caractérisée par lasepce d’'une latérogénie ou d’un
menton centré par rapport a I'axe facial médian.

- La projection du menton a été caractérisée pardsemce d’'une rétrogénie (profil cis-
frontal) ou d'une projection normale du menton f{prortho-frontal) ou d'une
progénie (profil trans-frontal) en appréciant sasifjon par rapport aux plans de
Simon (plan frontal postérieur : ligne perpendigelaau plan de Francfort cutané
passant par le point sous-orbitaire) et d’lzardarfplfrontal antérieur: ligne
perpendiculaire au plan de Francfort cutané pagsanta glabelle). Le profil ortho-

frontal se situe entre ces deux lignes.
3.3. Données fonctionnelles

Des données fonctionnelles ont été recueillies estopératoire pour les patients ayant
bénéficié d’une chirurgie des branches montantexlibalaires :
- la présence dun syndrome algo-dysfonctionnel deficuétions temporo-
mandibulaires ;
- larecherche de difficultés de mastication ;

- les amplitudes d’ouverture buccale et de diduction.
3.4. Données complémentaires

Des données cliniques préopératoires complémestaireété recueillies :
- présence d’'une fente palatine ;
- présence d'une atrésie choanale ;

- présence ou antécédent de trachéotomie.

Des données cliniques postopératoires complémeatairt été recueillies :

- La sensibilité et la motricité labiale inférieurkeq termes qualifiant la sensibilité
labiale utilisés pour I'évaluation étaient : noreydégérement diminuée, tres diminuée
ou anesthésie labiale).

- L’aspect de la cicatrice cervicale pour les paieayant bénéficié d’'une chirurgie des

branches montantes mandibulaires par voie exté&gaegrmes qualifiant I'aspect de la
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cicatrice utilisés pour I'évaluation étaient: pree invisible, discréte, visible,

hypertrophique ou chéloide).

Ces informations ont été recueillies lors d’'unestotation médicale de suivi chez les patients
avec un suivi supérieur a six mois apres l'intetisempour la sensibilité et la motricité labiale
et supérieur a un an pour I'aspect de la cicatir®icale.

Les complications peropératoires et postopératoinegté recensées.
4. Donneées radiologiqgues

4.1. Etudes des panoramiques dentaires

L’étude des radiographies panoramiques dentairésppgratoires a permis de caractériser
I'atteinte mandibulaire de chaque patient et desdachaque c6té selon la classification de

Pruzansky — Kaban.
4.2. Etudes des téléradiographies de profil et doiies céphalométriques

L’analyse des téléradiographies de profil en prémpée, postopératoire immédiat, a un an
postopératoire et deux ans postopératoires a alisé&e par I'étude de dix points osseux et
dentaires (les téléradiographies ont été réalisges le méme appareil de radiologie). Les
coordonnées de ces points ont été définies mammiliesur papier calque dans un repére
orthonormé, décrit par Nimeskern (126), défini gdas lignes Cl1 et CO (axe des

abscisses (point Clinoidien — point M): ligne Cll@malyse céphalométrique de Delaire et

axe des ordonnées : ligne CO perpendiculaire aaS&gmt par le point Clinoidien) (figure 51).
» Points maxillaires :
Point A : point le plus postérieur de la concavité antégelu maxillaire.

Point Ms : (Molaire supérieure) cuspide disto-vestibulaieda premiére molaire maxillaire.
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* Points mandibulaires :
Point Go : (Gonion) point d’intersection entre la bissedrde I'angle formé par les tangentes
au bord postérieur de la mandibule et au bord imiérpassant par Me et la corticale

mandibulaire. Un repérage des points Go droit etlga a été réalise.

Point Me : (Menton) jonction inférieure entre les corticastérieure et postérieure de la
symphyse mandibulaire (point le plus inférieur @symphyse).

Point Pg: (Pogonion) point le plus antérieur de la symphysadibulaire.

Point B : point le plus postérieur de la concavité antédeymphysaire.

Point Mi : (Molaire inférieure) cuspide disto-vestibulairee dia premiére molaire

mandibulaire.

Point i : bord libre de l'incisive centrale mandibulaire.

* Points cranio-faciaux :

Point M : (Enlow) union des sutures fronto-nasale, frontxithaire et maxillo-nasale.

Point N : (Nasion) intersection antérieure des sutureddieret nasale.

Point S: (Sella) centre de la selle turcique.

Point Cl: (Clinoidien) milieu de la ligne joignant Cla (poiClinoidien antérieur) et Clp

(point Clinoidien postérieur).

(Pour I'ensemble des points, en dehors du points@aexistait un dédoublement de I'image,

le milieu du segment reliant les points droit elcyae a été utilisé).
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* Plans :(figure 52)

Plan mandibulaire (PM) : (Go-Me) tangente au bord inférieur mandibul@essant par Go
et Me.

Plan d’occlusion mandibulaire (Pom): (Mi — i) tangente au plan d’occlusion passamtha

eti.

* Mesures angulaires (figure 52)

Les positions de la mandibule et du maxillaire nagport a la base du crane sont données par
les angles : SNA, SNB et ANB.

Angle SNA: étudie la position sagittale maxillaire par rapipd la base du crane. Dans

I'analyse de Steiner, la valeur moyenne de SNAles§2°.

Angle SNB: étudie la position sagittale mandibulaire pap@pa la base du crane (cet angle
permet I'étude de la rétrusion mandibulaire). Déarsalyse de Steiner, la valeur moyenne de
SNB est de 80°.

Angle ANB : étudie la relation sagittale entre le maxillatda mandibule. Dans I'analyse de

Steiner, la valeur moyenne de ANB est de 2°.

Angle de divergence faciale SN-PM utilisation de I'angle de Schudy (127), défimistla
divergence faciale : formé par la ligne SN (reliEntentre de la selle turcique (S) et le point
Nasion (N)) et le plan mandibulaire PM. L’hyperdigence est définie par un angle supérieur
a 33°.

Angle SN-Pom: angle formé par la ligne SN et le plan d’occlusinandibulaire.
Dans les analyses de Steiner et de Tweed, la vaeyenne de 'angle SN-Pom est de 14°.
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* Mesures des hauteurs de la face(figure 53)

Hauteur antérieure de la face [N-Me].

Hauteur postérieure de la face [S-GQd utilisé par Nanda (54) et Biggerstaff (55).

Rapport hauteur postérieure de la face / hauteas@riaare de la face :

Biggerstaff a établi par son analyse un rappadatérisant la divergence faciale totale entre
la dimension verticale totale postérie(igeGd et la dimension verticale totale antérie[IXe
Me]. Girardot (128) a défini qu'un rapport enfie-Gd et [N-Me] inférieur a 59% est en

faveur d'un schéma facial hyperdivergent, avecualeur normale entre 59 et 65 %.
Nous avons retenu ces deux €léments pour caracténigperdivergence faciale :

- angle SN-PM supérieur a 33° ;
- rapport HPF/HAF inférieur a 59%.
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Co

Figure 51. Repére orthonormé C1-CO — position dasposseux et dentaires utilisés pour

'analyse céphalométrique.

78



Figure 52. Plans et angles utilisés pour I'anabé&ghalométrique.

C1

Cco

Figure 53. Mesures des hauteurs de la face.
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4.3. Exploitation des données céphalométriques etvauation de la

stabilité du traitement chirurgical

Les coordonnées des points A, B, Go, Me, Pg, Mi, MS et N. ont été relevées dans le
méme repere orthonorme fixe (C1 ; CO) pour chagiem au cours des différents délais de
I'étude.
La méthode de superposition de calques radiographkjgvalidée par Bjork (129), a été
utilisée.
Les relevés ont été effectués en préopératoire, ([F@topératoire immeédiat (T1), un an

postopératoire (T2) et deux ans postopératoire LBs comparés entre eux.

La variation de position de chaque point a été iéadpermettant de quantifier les
mouvements dento-squelettiques mandibulaires,éwaluer 'amplitude des déplacements

chirurgicaux et la stabilité des résultats.

En postopératoire immeédiat, aprés ostéotomie nadvdll le repérage du point A sur la
téléradiographie était difficile. Nous avons dortdisé une méthode de superposition du
calgue maxillaire préopératoire sur la téléradipbra postopératoire en se référant aux
repéres dentaires (premiére molaire et incisivéraks). La méme méthode a été utilisée pour

repérer le point B sur la téléradiographie postaimére immeédiate.

La stabilité radiologique a été définie par un dega des points étudiés inférieur a 2 mm ou
une modification angulaire inférieure a 2 degré&dors les criteres validés par Proffit et al.
(130) pour I'étude de la stabilité en chirurgiehognathique entre les clichés postopératoires
immeédiats et tardifs (un an et deux ans).

717z

Les mouvements dento-squelettiques suivants ormttétiés :
* Dans le plan vertical :
Les modifications de la hauteur de la branche montge mandibulaire : évaluées par les

variations de I'ordonnée du point Go (le repéragifférencié les angles mandibulaires droit
et gauche pour chaque patient).
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Les modifications de la position verticale de la ption dentée mandibulaire: évaluées
par les variations de I'ordonnée du point Mi.

Les modifications de la position verticale de la grmiere molaire maxillaire : évaluées par

les variations de I'ordonnée du point Ms.

Les modifications de l'orientation du plan d’occluson mandibulaire : évaluées par les

variations de I'angle SN-Pom.

Les modifications de la hauteur faciale postérieurgS-Go] : évaluées par les variations de

I'ordonnée du point Go.

Les modifications de la hauteur faciale antérieur¢gN-Me] : évaluées par les variations de
I'ordonnée du point Me.

Les modifications de I'angle de divergence facialSN-PM.

* Dans le plan sagittal :

Les modifications de la position sagittale de la nmalibule : évaluées par les variations de

I'abscisse du point B et par les variations dedlarSNB.

Les modifications de la projection du menton évaluées par les variations de I'abscisse du
point Pg.

Les modifications de la relation intermaxillaire: évaluées par les variations de I'angle
ANB.

L’étude céphalométrique complete avec le repéragd’ehsemble des points osseux et
dentaires a été réalisée pour les patients de ria g@ités par chirurgie des branches
montantes mandibulaires.

Pour les patients traités par génioplastie sansurgfieé des branches montantes, seuls les
points Pg, Me et N ont été repérés permettant 8@tsde des modifications de la projection

du menton (point Pg) et de la hauteur faciale aniée [N-Me].
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La correction chirurgicale c’est a dire la correction mesurée en postopéeatnimédiat a
été évaluée par la différence entre les donnédspératoires immédiates (T1) et les données
préopératoires (TO).

Le gain tardif a été quantifié par la différence entre les donm@esopératoires tardives a
deux ans (T3) et les données préopératoires (T0).

La stabilité du traitement chirurgical a été quantifiée par la différence entre les deané
postopératoires a différents délais (postopératoireédiat (T1), un an postopératoire (T2) et

deux ans postopératoires (T3)).
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Résultats

1. La série

Cette étude rétrospective a porté sur 11 patienéiseptant une dysostose mandibulo-faciale,
pris en charge dans le service de chirurgie mafalibale et de stomatologie du CHU de
Nantes et ayant bénéficié d’un traitement chirwgioandibulaire.

Dix patients présentaient un syndrome de Treach®hn€ et un patient présentait un
syndrome de Nager et Reynier.

Le sexe ratio était de 1,2 avec six hommes etfeimmes.

Tous les patients ont bénéficié d’'une interventibimurgicale sur la mandibule entre 1994 et
2012. lls ont été opéreés par deux opérateurs,donpérateur principal.

La moyenne d’age des patients lors de l'intervenétait de 15,6 ans variant de 9 a 38 ans.
Le suivi postopératoire moyen était de 71 moisiavdirde 2 a 216 mois.

Deux patientes présentaient un lien de parens&ggissait d’'une mere et de sa fille (patientes
n°2 et n°9).
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2. Données cliniques

Données cliniques préopératoiregtableau I)

Tableau I. Présentation de la série étudiée eté&maliniques préopératoires.

. Données
Données occlusales ;
morphologiques
N° I_Age Iors_de Beap_ce Classe Rétrogé Latérodéviatio Inoc_clu5|on
patie Sexe lintervention antérie . : labiale de
. d'Angle nie n du menton

nt (années) ure repos
1 M 14 1 1] 1 0 1
2 F 14 1 Il 1 1 1
3 M 9 1 Il 1 1 1
4 F 11 1 Il 1 0 1
5 M 11 0 Il 1 1 0
6 M 19 1 I 1 0 1
7 M 15 0 Il 1 0 1
8 F 11 1 Il 1 0 1
9 F 38 1 I 1 1 0
10 M 18 0 I 1 0 1
11 F 12 1 I 1 0 1

Total Moyenne Total Total Total Total Total

6'1/5 15,6 8 6II,”4III,1 11 4 9

H : homme, F : femme
I, II, Il : Classe I, Il et Il d’Angle

Données occlusales

Huit patients présentaient une béance dentairei@mté d'importance variable.

Quatre patients étaient en occlusion de classéx lgs occlusion de classe Il et un en
occlusion de classe lll.

Un encombrement dentaire était fréquent au niveawseatteur mandibulaire antérieur. Sa
correction a été réalisée lors du traitement ohtique préopératoire.

Une patientgrésentait une endognathie maxillaire majeure.

84



Données morphologiques

L’ensemble des patients de la série présentaitrémegénie de séverité variable (figure 55)
allant jusqu’a la disparition compléete de I'angé&\wico-mentonnier.

Sept patients présentaient un menton centré sue lmédian facial et quatre patients
présentaient une latérodéviation du menton vedsdide. Cette latérogénie était dans tous les
cas en rapport avec une dysplasie mandibulaireggvisre du coté de la déviation.

Neuf patients présentaient une inocclusion laldeleepos.

Figure 55. Patients présentant une rétrogénie réedd) et une rétrogénie sévere (B).
Données complémentaires
Quatre patients présentaient une fente palatineée dans I'enfance (36 %).
Un patient présentait une insuffisance vélo-phaégngans fente palatine.

Un patient présentait une atrésie choanale.
Un patient avait un antécédent de trachéotomieésetl/age de l'intervention.
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3. Etudes des panoramiques dentaires

Les déformations retrouvées sur les 22 branchedamms étudiées sont résumées sur la
figure 56.

EType |

E Type IIA
= Type IIB
= Type Il

Figure 56. Répartition des déformations mandibetagelon la classification de Pruzansky-

Kaban.

Tous les stades de la classification étaient reptés avec une prédominance pour les
atteintes modérées (types | et l1A). Le type Itétajoritaire.

Cing patients (45,5 %) présentaient des anomaliasdibulaires des branches montantes
symétriques (figure 57). Parmi ces patients, tmissentaient une déformation de type |
bilatérale. Un patient présentait une atteinteyge 1A bilatérale et un patient présentait une
atteinte de type IIB bilatérale.

Six patients (54,5 %) présentaient des anomaliesdibalaires asymétriques (figure 58).
Quatre patients associaient une atteinte de tygidIA. Un patient associait une atteinte de
type lIA et 1IB. Un patient présentait une atteireec un degré d’asymétrie supérieur,
associant un type llA et Ill.

Sur le plan de la latéralisation des atteintesyaedifférence particuliere n'a été mise en
évidence avec cinq atteintes de type | a droite@auche, ainsi que six atteintes plus séveres
a droite et a gauche.
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Figure 57. Patient présentant des anomalies destea montantes mandibulaires

symétriques de type I.
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Figure 58. Patient présentant des anomalies destma montantes mandibulaires

asymeétriques de type | a droite et IIA a gauche.
4.  Traitement chirurgical

Les différentes interventions réalisées :
- au niveau des branches montantes :

La répartition des interventions réalisées estmé&susur la figure 59.
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m OVRS
mGCC
= OSBM

Figure 59. Répartition des interventions réalisgesiveau des branches montantes sur
'ensemble des patients de la série (OVRS : ostéietoerticale rétro-spigienne, GCC : greffe
chondro-costale, OSBM : ostéotomie sagittale dedache montante).

- au niveau du menton :
Dix génioplasties ont été réalisées (91 % des miatide la série) dont sept génioplasties par

chevauchement et trois génioplasties par glissement

Les différentes combinaisons d’interventions réasssont résumées sur la figure 60.

®m OVRS bilatérale
+ génioplastie
o EOVRS + GCC +
= : génioplastie
u OVRS bilatérale
+ LFIl +
génioplastie

Figure 60. Répartition des interventions réalisted’ensemble des patients de la série

(OVRS : ostéotomie verticale rétro-spigienne, GQeffe chondro-costale, OSBM :
ostéotomie sagittale de la branche montante, Ldstéotomie de Le Fort I, DIM : disjonction

intermaxillaire chirurgicale).
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Les deux patients traités par génioplastie sansnviantion sur les branches montantes
présentaient une déformation classdaris la classification de Pruzansky-Kaban.

Sur les neuf patients traités par chirurgie desdiras montantes, sept ont éte traitésupar
chirurgie mandibulaire seule et deux ont été tsafi@r une chirurgie maxillo-mandibulaire.
Les ostéotomies maxillo-mandibulaires ont été séak chez des patients adulfesur
corriger des anomalies maxillaires associées :

- Un patient présentait un exces vertical anténmpaxillaire nécessitant une ostéotomie totale
du maxillaire d’impaction antérieure.

- Une patiente présentait une atteinte mandibulaggmétrique et a été traitée par une
ostéotomie totale du maxillaire de nivellement agsoa la chirurgie mandibulaire.

Une patiente traitée par génioplastie sans chieulgs branches montantes a bénéficié d’'une
disjonction intermaxillaire chirurgicale pour leaitement d’'une endognathie maxillaire

majeure.
5. Classification et résultats postopératoires

Le tableau Il présente les interventions chirulgisaéalisées en fonction de la classification

de Pruzansky-Kaban.
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Tableau Il. Interventions chirurgicales réaliséegonction de la classification de Pruzansky-

Kaban.
Classification g]stgg\é?gg:gsla
Pruzansky- Chirurgie mandibulaire chirurgie
Kaban mandibulaire
pa';:;nt Latéralité | IIA 1B Il OVRS GCC OSBM Géc:‘s'ggf‘;g'e g;ﬁgglg;ie LF1  DIM
1 Droite 0O O 1 0 0 1 0 1 chevauchement 0 0
Gauche 0 1 0 O 1 0 0
2 Droite 0 1 0 O 1 0 0 1 glissement 0 0
Gauche 1 0 0 O 1 0 0
3 Droite 0O O 1 0 1 0 0 1 chevauchement 0 0
Gauche 0 O 1 0 1 0 0
4 Droite 1 0 0 O 1 0 0 1 glissement 0 0
Gauche 0 1 0 O 1 0 0
5 Droite 0O O 0 1 0 1 0 1 chevauchement 0 0
Gauche 0 1 0 O 1 0 0
6 Droite 1 0 0O O 1 0 0 1 chevauchement 1 0
Gauche 1 0 0 O 1 0 0
7 Droite 0 1 0O O 1 0 0 1 chevauchement 0 0
Gauche 0 1 0 O 1 0 0
8 Droite 1 0 0O O 1 0 0 1 chevauchement 0 0
Gauche 0 1 0 O 1 0 0
9 Droite 0 1 0O O 1 0 0 0 1 0
Gauche 1 0 0 O 0 0 1
10 Droite 1 0 0 0 0 0 0 1 glissement 0 1
Gauche 1 0 0 O 0 0 0
11 Droite 1 0 0 o0 0 0 0 1 chevauchement 0 0
Gauche 1 0 0 O 0 0 0
Total 10 8 3 1 15 2 1 10 chevauchement : 7, 1

glissement : 3

LFI : ostéotomie de Le Fort |

DIM : disjonction intermaxillaire chirurgicale

OVRS : ostéotomie verticale rétro-spigienne

GCC : greffe chondro-costale

OSBM : ostéotomie sagittale de la branche montante

Pour I'étude des résultats, nous avons distingois fprises en charge de la déformation
mandibulaire réalisées dans cette série (tabldpl_# traitement par chirurgie des branches
montantes associée a une geénioplastie prédomine lawié patients. Trois patients ont

bénéficié de prises en charge chirurgicales dififte®e
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Tableau lll. Les différents traitements de la défation mandibulaire réalisés dans la série.

Traitements NomPre de
patients
Chirurgie des branches
montantes bilatérale + 8
génioplastie
Chirurgie des branches
montantes bilatérale !
Génioplastie 2
Total : 11

5.1. Patients traités par chirurgie des branches nmiantes et génioplastie

Il s'agissait de huit patients de la série (patentl a n°8) ayant eu le méme type de
traitement associant une chirurgie bilatérale daadhes montantes et une génioplastie.
Tous les patients présentaient une insuffisancécabs postérieure associée a un trouble
occlusal. Sept patients présentaient un syndromEregcher Collins et un patient présentait
un syndrome de Nager et Reynier.

Le sexe ratio était de 1,6 avec cing hommes et teoshmes.

La moyenne d’age des patients lors de l'intervenétait de 13 ans variant de 9 a 19 ans.

Le suivi postopératoire moyen était de 53 moisiavdirde 2 a 170 mois.

Cinq patients avaient un suivi supérieur a deuxpassopératoires.

Un patient avait un suivi entre un an et deux asqpératoires.

Deux patients avaient un suivi inférieur a un astppératoire.
5.1.1. Données cliniques préopératoires

Données occlusales
Six patients (75 %) présentaient une béance dengaitérieure d'importance variable. Un

patients (12,5 %) étaient en occlusion de class& (75 %) en occlusion de classe Il et un

(12,5 %) en occlusion de classe llI.
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Données morphologiques

L’ensemble des patients de ce groupe présentaitrétnegénie de sévérité variable allant
jusqu'a la disparition compléte de l'angle cervibentonnier (figure 55). Cinq patients
présentaient un menton centré sur I'axe facial erédit trois patients présentaient une
latérodéviation du menton vers la droite. Septg8%) patients présentaient une inocclusion

labiale de repos.

Données complémentaires

Quatre patients (50 %) présentaient une fenteipaldermée dans I'enfance. Un patient avait
un antécédent de trachéotomie réalisée dans l'eafde patient avait eu avant sa prise en
charge dans le service une tentative de distractiandibulaire ayant entrainé une fusion
entre le processus coronoide et I'os zygomatiquatéioale a I'origine d’une limitation

d’ouverture buccale.
5.1.2. Données radiologiques préopératoires

Etudes des panoramiques dentaires

Les déformations retrouvées sur les 16 branchedamms étudiées sont résumées sur la

figure 61.

EType |
EType lIA
uType 1IB
m Type llI

Figure 61. Répartition des déformations mandibetagelon la classification de Pruzansky-

Kaban dans le groupe traité par chirurgie des bresmmontantes et génioplastie.
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Tous les stades de la classification étaient reptés avec une prédominance pour les
atteintes modérées (types | et 1lA). Le type llAi€imajoritaire. Trois patients (37,5 %)

présentaient des anomalies mandibulaires des Fantiontantes symétriques. Parmi ces
patients, on retrouvait une déformation de typedldtérale, une déformation de type IIA

bilatérale et une déformation de type IIB bilatéraCing patients (62,5 %) présentaient des
anomalies mandibulaires asymétriques. Trois patiassociaient une atteinte de type | et A,
un patient associait une atteinte de type IIA Btdt un patient présentait une atteinte avec un

degré d’asymétrie supérieur, associant un typestil.

Etudes des téléradiographies de profil et donnéegghalométriques

L’étude des éléments caractérisant la divergenmaléaa permis de constater que I'ensemble
des patients du groupe présentait un schéma fagmdrdivergent. La valeur moyenne de
'angle SN-PM était de 58,6° (variant de 50 a 85.valeur moyenne du rapport hauteur
faciale postérieure / hauteur faciale antérieusst @éte 53,4 % (variant de 49 a 58). On
constatait une importante verticalisation du plamcdusion avec une valeur moyenne de
I'angle SN-Pom a 36,1° (variant de 29 a 47).

5.1.3. Traitement chirurgical

Les différentes interventions réalisées :
- au niveau des branches montantes :

La répartition des interventions réalisées estmé&susur la figure 62.
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A -
W

Figure 62. Répartition des interventions réalisesiveau des branches montantes dans le
groupe traité par chirurgie des branches montaitgénioplastie (OVRS : ostéotomie

verticale rétro-spigienne, GCC : greffe chondrotales.
- au niveau du menton :
L’ensemble des patients de ce groupe ont eu un®mastie dont six génioplasties par

chevauchement et deux génioplasties par glissement.

Les différentes combinaisons d’interventions réasssont résumées sur la figure 63.

® OVRS bilatérale +
génioplastie

B OVRS + GCC +
génioplastie

u OVRS bilatérale +
LFI + génioplastie

Figure 63. Répartition des interventions réaligiass le groupe traité par chirurgie des
branches montantes et génioplastie (OVRS : ostéeteenticale rétro-spigienne, GCC :
greffe chondro-costale, LF | : ostéotomie de Let For
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Un patient a bénéficié en complément de la chieurgiandibulaire d’'une ostéotomie
maxillaire totale de Le Fort | pour corriger un égcvertical antérieur maxillaire par une
impaction antérieure associée a un abaissemergrigast

5.1.4. Données cliniques postopératoires : résulsabcclusaux, morphologiques et
fonctionnels — données complémentaires et complidans

Les données occlusales et morphologiques sont gesudans le tableau IV.

Tableau IV. Données occlusales et morphologiqustopératoires

| Données occlusales | Données morphologiques
N° Béqnce Classe Rétrogénie Latérodéviation Inocclusion
patient  antérieure d'Angle du menton labiale de repos
1 1 1l 0 1 0
2 0 I 1 1 0
3 0 Il 1 0 1
4 0 Il 0 0 0
5 0 I 0 1 0
6 1 I 1 0 1
Total 2 31,210,110 3 3 2

I, I, Il : classes I, Il et Il d'Angle

Tous les patients en postopératoire immédiat dtarnocclusion de classe | d'angle sans
infraclusie antérieure, avec un menton centré, progection mentonniére normalisée et une
occlusion labiale de repos. Six patients ayantuivi postopératoire supérieur a un an ont pu
étre évalués sur le plan clinique. Les résultatdusaux et morphologiques ont été évalués
pour cing patients sur des photographies a deuyp@stepératoires et pour un patient sur des
photographies a un an postopératoire.

Résultats occlusaux

Sur les six patients évalués, cing présentaientbéamce dentaire antérieure préopératoire.
Deux patients ont présenté une récidive modérgaréi64). Sur quatre patients en classe Il
avant lintervention, trois patients ont présenteéee uendance a la récidive de la classe I
(figure 65). Un patient a présenté une récidivéadeasse lll initiale par hypercroissance du

greffon chondro-costal (figure 66). Deux patierttsagnt en classe | en postopératoire tardif.
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préopératoire postopératoire immédiat 1 an postopératoire

Figure 64. Patient présentant une récidive dedade antérieure (patient n°6).

97



préopératoire

préopératoire postopératoire immédiat 2 ans postopératoires

Figure 65. Patient présentant une récidive dedssel Il (patient n°3).
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Figure 66. Patient présentant une hypercroissamggeaffon chondro-costal droit avec
latéromandibulie gauche (photographie (A) et pamagae dentaire (B) a deux ans
postopératoires) (patient n°1).
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Résultats morphologiques

L’intervention a permis une diminution de la régoge initiale pour tous les patients. Pour
trois patients (50%), I'intervention a permis larregtion de la rétrogénie (figure 67). Trois
patients (50%) ont présenté une dégradation ditaégligures 64 et 72). La latérogénie a été
corrigée dans un cas sur les trois cas initiawe téviation du menton est apparue chez un
patient qui n’en présentait pas en préopératoicerstaire a unéypercroissance du greffon
chondro-costal (figure 66). L'inocclusion labiale depos a été corrigée dans trois cas sur

cing.
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préopératoire

postopératoire immédiat

préopératoire postopératoire immédiat 2 ans postopératoires

Figure 67. Patiente présentant une correction d&iagénie (patiente n°4).
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Résultats fonctionnels

Des données fonctionnelles ont été recueilliescstopératoire tardif (délai supérieur a un an
postopératoire) pour cingq patients. Trois patianitsit pas été évalués : deux patients ne
présentaient pas un suivi postopératoire insuffigdrun patient n'a pas pu se rendre a la
consultation. Deux patients présentaient un syndraigo-dysfonctionnel de l'articulation
temporo-mandibulaire indolore. Un patient présértdairares épisodes de craquement d’'une
articulation et un patient présentait des claquésnenilatéraux. Aucune limitation au niveau
de la mastication n'a été constatée avec une alatien normale dans tous les cas.
L’'ouverture buccale moyenne était de 36 mm (var@mt34 a 40). La diduction était en

moyenne de 5,3 mm a droite (variant de 1,5 a 8¢€%,8 mm a gauche (variant de 3 a 11).

Données complémentaires et complications

La sensibilité labiale inférieure :

Sur les cing patients évalués, soit dix hémi-levifgrieures : gautre patients (80 %)
présentaient une sensibilité postopératoire norndake deux cotés et un patient (20 %)
présentait une sensibilité Iégérement diminuéedeéex cotés. sans qu'il puisse étre retrouvé
d’élément d’ordre traumatique pour le nerf alvé@ainférieur dans le compte rendu

opératoire.

L’aspect de la cicatrice cervicale :
Sur les six patients évalués, soit 12 cicatricavicaes : neuf cicatrices (75 %) ont été
qualifiées de discrete, deux cicatrices (16,7 %)aé@ qualifiées de presque invisible et une

cicatrice (8,3 %) a été qualifieée de visible.

La motricité labiale inférieure :
Aucune paralysie ou parésie labiale inférieure ét@ constatée sur les huit patients de ce

groupe.

Les complications :
Un patient a présenté, deux ans apres l'interventiae fistule cutanée au niveau du menton
liée a lirritation cutanée par une vis d'ostéosyse. Ce patient présentait en effet une

résorption osseuse importante du fragment mobdiséde la génioplastie (figure 68).
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préopératoire

préopératoire postopératoire immédiat 2 ans postopératoires

Figure 68. Patient présentant une surinfectionnééan regard d’une vis d'ostéosynthése
liée a la résorption osseuse aprés la génioplgstide résultat morphologique est
satisfaisant malgré la résorption du menton (B)iépan°5).
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Une trachéotomie a été réalisée chez un patiemtpErmettre la réalisation de I'intervention
devant I'impossibilité de I'intuber par voie oro easo-trachéale. Il s’agissait d’'un patient
ayant déja été trachéotomisé et présentant deelka type de limitation de I'ouverture
buccale aprés une tentative de distraction maraiileuréalisée dans un autre centre. Le

sevrage a été rapide apres l'intervention.

Un patient ayant été traité par un greffon chormrstal pour la reconstruction d’une
hypoplasie mandibulaire de type IIA a présenté hyygercroissance du greffon lors de la
premiére année postopératoire. Une interventiorective a été réalisée en fin de croissance
(figure 66).

5.1.5. Reésultats céphalométriques

Sur les huit patients du groupe, I'analyse céphatanque a été réalisée en préopératoire (T0)
et postopératoire immeédiat (T1) pour 'ensemble pasents, a un an postopératoire (T2)
pour six patients et a deux ans postopératoiresg@@r cing patients. En effet deux patients
présentaient un suivi postopératoire inférieur @uaret un patient présentait un suivi inférieur

a deux ans. Les résultats céphalométriques samnhéssdans le tableau V.
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Tableau V. Résultats céphalométriques du groujité par chirurgie des branches montantes

et génioplastie.

Allongement . Abaissement . o
Abaissement . Horizontalisation Lo .
de la ostérieur de de la premiére du plan Diminution de l'angle
branche P . molaire . plar de divergence faciale
la portion o d'occlusion .
montante dentée (mm) maxillaire (degrés) (degrés)
(mm) (mm) 9
T1 moyenne 20,1 8,75 - 19,75 28,1
minimum 14 2 - 10 16
maximum 30 13 - 24 35
T3 moyenne 9,9 7,8 7 11,2 9,4
minimum 0 1 1 6 1
maximum 22 11 10 16 19
Avancée mandibulaire : Diminution du
Augmentation décalage sagittal
Avancée du Augmentation ~ dela maxillo-
point B de l'angle ~ projectiondu e
(mm) SNB (degrés) menton (mm) (degrés)
T1 moyenne 9,6 6,5 26,75 6
minimum 5 4 18 4
maximum 15 8 38 8
T3 moyenne 12,4 7,2 17,8 7,2
minimum 4 2 12 3
maximum 16 9 27 9

L’analyse céphalométrique étudiant les mouvememtstadsquelettiques apres traitement

chirurgical a montré :

Dans le plan vertical :

L’allongement de la branche montante mandibulaire

Un allongement des branches montantes a été réalisetous les cas. La valeur moyenne de
la correction chirurgicale (T1-TO) était de 20,1 nwvariant de 14 a 30). Le gain tardif (T3-
TO) de cet allongement était en moyenne de 9,9 vamiafit de 0 a 22).

Stabilité de I'allongement :
La stabilité postopératoire a été évaluée par lagsatons entre les différents délais
postopératoires. Les variations moyennes étaiertOg25 mm (variant de -20 a 0) entre le

délai un an postopératoire (T2) et le délai postatpée immédiat (T1), de 10,1 mm (variant
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de -20 a 1) entre le délai 2 ans postopératoirdsdile délai postopératoire immédiat (T1) et
de 1 mm (variant de 0 a 3) entre le délai deux @stopératoires (T3) et le délai un an

postopératoire (T2).

L’'abaissement postérieur de la portion dentée de lmandibule:

Un abaissement du point Mi a été constaté dandesiesas.

La valeur moyenne de I'abaissement peropératoifleT() était de 8,75 mm (variant de 2
a 13). Le gain tardif moyen (T3-TO) était de 7,8 rfvariant de 1 a 11).

Stabilité de I'abaissement :
Les variations moyennes étaient de 3,2 mm (vama®b a 2) entre T2 et T1, de 3 mm
(variant de -4 a 3) entre T3 et T1 et de 1 mm &rdarde 0 a 2) entre T3 et T2.

L’'abaissement de la premiére molaire maxillaire

Un abaissement du point Ms pendant la période pésitoire a été constaté dans tous les
cas. La valeur moyenne de I'abaissement au couta geemiere année postopératoire (T1-
TO) était de 4 mm (variant de 1 a 6) et au courkadiuxiéme année postopératoire (T2-T0)
de 2,6 mm (variant de 0 a 4). La valeur moyennkath@issement a T3 (T3-TO) était de 7 mm

(variant de 1 a 10).

L’horizontalisation du plan d’occlusion mandibulair e : (diminution de I'angle SN-Pom)
Dans tous les cas, une horizontalisation du planadlision a été obtenue avec une valeur de
'angle SN-Pom passant en moyenne de 36,1° (vadar29 a 47) a 16,4° (variant de 10 a
23). La valeur moyenne de la correction chirurgdd@1-TO0) était de 19,75 (variant de 10 a
24). La valeur moyenne de la correction tardive-{L3} était de 11,2° (variant de 6 a 16) avec

un angle SN-Pom moyen définitif de 25,6° (variam2@ a 31).
Stabilité de I'horizontalisation :

Les variations moyennes étaient de 9,8° (variar@ del3) entre T2 et T1, de 10,2° (variant
de 8 &4 12) entre T3 et T1 et de 1,2° (variant d@22entre T3 et T2,
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La diminution de I'angle de divergence faciale SN-M :

En postopératoire immédiat, on a constaté une riatian de la valeur moyenne de I'angle
de divergence faciale avec une valeur passant @& B&riant de 50 a 65) a 30,5° (variant de
18 a 39). La valeur moyenne de la correction chioate (T1-TO) était de 28,1° (variant de
16 a 35). La valeur moyenne de la correction ta@ih3-T1) était de 9,4° (variant de 1 a 19)
avec un angle SN-PM moyen définitif de 49,6° (vatride 41 a 56).

Stabilité la diminution de I'angle SN-PM:
Les variations moyennes étaient de 16,5° (variaritlda 23) entre T2 et T1, de 19,8° (variant
de 12 a 25) entre T3 et T1 et de 3,2° (variant dés}lentre T3 et T2.

La normalisation des dimensions verticales de la €& (rapport hauteur faciale postérieure
[S-Go] / hauteur faciale antérieure [N-Me]) :

Une normalisation du rapport a été obtenue darsslesucas en postopératoire immeédiat.

La valeur moyenne du rapport en postopératoire ida¢T1) était de 72,9 % (variant de 64
a 83). La valeur moyenne du rapport a deux anpésitoires (T3) était de 60,8 % (variant
de 53 a4 67).

Dans le plan sagittal :

L’avancée mandibulaire :

Dans tous les cas une avancée mandibulaire a tggueh Elle est évaluée par les variations
de I'abscisse du point B et par les variationsaiegle SNB.

Point B :

La valeur moyenne de I'avancée mandibulaire enfreeflTTO était de 9,6 mm (variant de 5
a 15). Le gain tardif moyen (T3-TO) était de 12 igvariant de 4 a 16).

Angle SNB :

La valeur moyenne de 'augmentation de SNB entr@flI0 était de 6,5° (variant de 4 a 8).
Le gain tardif moyen (T3-TO) était de 7,2° (varidet2 a 9).

Stabilité de l'avancée :

Point B :

Les variations moyennes étaient de 4,33 mm (vadani/ a 5) entre T2 et T1, de 5 mm
(variant de -7 & 6) entre T3 et T1 et de 1,2 mmignade -1 a 2) entre T3 et T2.
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Angle SNB :
Les variations moyennes étaient de 2,2° (varianbde 3) entre T2 et T1, de 2,4° (variant
de -6 a4) entre T3 et T1 et de 0,8° (variant d& 1) entre T3 et T2.

L’augmentation de la projection du menton:

Elle a été constatée dans tous les cas. La valeyenme de I'augmentation entre T1 et TO de
la projection du menton était de 26,75 mm (vardi8 a 38). Le gain tardif moyen (T3-T0)
était de 17,8 mm (variant de 12 a 27).

Stabilité :
Les variations moyennes étaient de 8,5 mm (vadantl5 a-5) entre T2 et T1, de 8 mm
(variant de -15 a -4) entre T3 et T1 et de 1,4 maniént de -3 a 1) entre T3 et T2.

La diminution du décalage sagittal maxillo-mandibuéire :

Elle a été évaluée par les variations de 'angdBALa valeur moyenne de la correction
chirurgicale était de 6° (variant de -8 a -4). ladleur moyenne de la correction tardive était
de 7,2° (variant de -9 a -3).

Stabilite :
Les variations moyennes étaient de 1,5° (variande3) entre T2 et T1, de 1,8° (variant
de -3a4) entre T3 et T1 et de 0,8° (variant d& 1) entre T3 et T2.

5.2. Patiente traitée par chirurgie des branches nmiantes

Une patiente présentait une atteinte mandibulayenatrique avec une insuffisance verticale

postérieure unilatérale latéralisée du cote dpatiént n°9) (figure 69).
5.2.1. Données cliniques préopératoires

Données occlusales

L’occlusion était de classe | d’Angle associée a béance antérieure. Sur la photographie de

face, on constatait une obliquité en haut et aelsu plan d’occlusion.
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Données morphologiques

Elle présentait une rétrogénie associée a uneotgare droite. Les levres étaient en contact

au repos.
5.2.2. Données radiologiques préopératoires

Etudes des panoramiques dentaires

L’atteinte mandibulaire de la patiente était asyigae de type IIA a droite et de type | a

gauche.

Etudes des téléradiographies de profil et donnéegghalométriques

Sur la téléradiographie de profil, on constatai dignes d’insuffisance verticale postérieure
unilatérale droite avec :
- un dédoublement des bords basilaires ;
- une ascension du gonion droit (& droite le borériefir de I'angle mandibulaire se
situait au-dessus du bord inférieur de la deuxieen&bre cervicale) ;

- une ascension postérieure du plan d’occlusion t&iait.

L’analyse céphalométrique préopératoire constatadt différence de 4 mm de longueur au
niveau des branches montantes. Le décalage veéiadlde 3 mm au niveau des points

molaires inférieurs.
5.2.3. Traitement chirurgical

La patiente a été traitée par une chirurgie maxilbndibulaire a I'dge de 38 ans. La chirurgie
mandibulaire comportait une OVRS du c6té droit petamt d’allonger la branche montante
et une OSBM du c6té gauche permettant de recdatreandibule et de faciliter la mise en
occlusion. Une ostéotomie totale du maxillaire @eHort | de nivellement a été réalisée avec
abaissement a droite pour fermeture de la béaréee gpar I'allongement de la branche

montante et pour horizontaliser le plan d’occlusiuaxillaire.
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5.2.4. Données cliniques postopératoires : résulsabcclusaux, morphologiques et

fonctionnels — données complémentaires et complidans

Résultat occlusal

La patiente présentait une occlusion de classed am plan d’occlusion horizontal.

On constatait la fermeture de la béance antériaitiale.

Résultats morphologiques

L’intervention a permis la correction de la latéaoge initiale ainsi qu’'une diminution de la
rétrogénie.

La patiente n'a pas eu de génioplastie initialemelte conservait donc une Iégere rétrogénie
et un exceés vertical symphysaire en postopératdime génioplastie d’avancée et de

réduction de hauteur a été réalisée dans un séeom$ en fin de traitement orthodontique.

Résultats fonctionnels

La patiente ne présentait pas de symptdbme en fadaure dysfonction articulaire.
L’ouverture buccale moyenne était de 28,5 mm. lduclion était de 5 mm a droite et de 2

mm a gauche. Aucune limitation au niveau de I'alitaon n’a été constatée.

Données complémentaires et complications

La sensibilité labiale inférieure des hémi-levresitegs et gauches était normale cicatrice
cervicale droite a été qualifiée de presque inlgsiha motricité labiale inférieure était

normale Aucune complication n’a éteé relevée.

5.2.5. Reésultats céphalométriques

L’analyse céphalométrique postopératoire a montre :
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Dans le plan vertical :

L’allongement de la branche montante droite

La correction chirurgicale (T1-TO) était de 12 mieegain tardif (T3-TO) était de 10 mm.
La variation entre T3 et T1 était de 2 mm.

L’abaissement postérieur de la portion dentée de lmandibule:

La correction chirurgicale (T1-T0O) a permis uneibantalisation du plan d’occlusion. Elle
était de 4 mm a droite et 1 mm a gauche. Le gadfif @ 3-T0) était identique.

Dans le plan sagittal :

L’avancée mandibulaire:

L’avancée entre TO et T1 était de 5 mm et le gaiditt (T3-TO) était identique.

L’augmentation de la projection du menton:

La correction chirurgicale (TO-T1) était de 6 mniesgain tardif (T3-TO) était de 5 mm.
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préopératoire

7 mois
postopératoires

préopératoire postopératoire immédiat 2 ans postopératoires

Figure 69. Patiente traitée par chirurgie des brasenontantes (patiente n°9).
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5.3. Patients traités par genioplastie

Deux patients ont été traités par génioplastie sdmsirgie des branches montantes. |l
s’agissait d’'un homme (patient n°10) (figure 70yeine femme (patient n°11) (figure 71).

5.3.1. Données cliniques préopératoires

Données occlusales

Le patient présentait une occlusion normale deselasl’Angle sans béance antérieure.

La patiente présentait une occlusion de classeis$ associée a une béance antérieure, une
endognathie maxillaire majeure et un encombrememnitadte.

Données morphologiques

Le patient présentait une rétrogénie sévére avanemon centré et une inocclusion labiale
de repos.

La patiente présentait une rétrogénie modérée amementon centré associée a un exces
vertical symphysaire et une inocclusion labialeet®s.

Données complémentaires

Le patient présentait une insuffisance vélo-phaégrngans fente palatine.
La patiente présentait un antécédent d’atrésierciedraitée dans I'enfance.

5.3.2. Données radiologiques préopératoires

Etudes des panoramiques dentaires

Les atteintes mandibulaires des deux patientsrétayenétriques et de type I.

Etudes des téléradiographies de profil et donnéegghalométriques

Les deux patients présentaient une insuffisancdicalr postérieure mais avec une

verticalisation du plan d’occlusion modérée pampm@p aux patients traités par chirurgie des

114



branches montantes et génioplastie. L'angle SN-Btait de 27° pour le patient et de 26°
pour la patiente.

5.3.3. Traitement chirurgical

Devant I'absence de trouble occlusal du patieng génioplastie par chevauchement a été
réalisée pour corriger la rétrogénie et rétablieglilibre labio-mentonnier. L'age

d’intervention était de 18 ans.

La patiente a été traitée a I'age de 12 ans pagéanmplastie par glissement avec avancée et

réduction de hauteur associée a une disjoncti@nnraxillaire chirurgicale.

5.3.4. Données cliniques postopératoires : donnéasrphologiques - données

complémentaires et complications

Résultats morphologiques

L’évaluation a été réalisée sur des photographgs @ois postopératoires.

Pour le patient, l'intervention a permis une dintion de la rétrogénie sans permettre une
correction compléte malgré une avancée maximalecdlision labiale de repos a été

nettement améliorée avec une disparition de lpa&tien mentonniére. Le menton était centre.

Pour la patiente, l'intervention a permis de carida rétrogénie et d’obtenir 'occlusion
labiale de repos. Elle conservait un exces verigaiphysaire. Le menton était centré.

Données complémentaires et complications

La sensibilité labiale inférieure des deux patiénggent normales.

Aucune complication n’a été relevée.

5.3.5. Reésultats céphalométriques

L’analyse céphalométrique a été réalisée en pratper et a six mois postopératoires. Elle a

montré :
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Dans le plan vertical :

La diminution de la hauteur faciale antérieure [N-Me] :
La correction chirurgicale immeédiate (T1-TO) éwaét6 mm pour la patiente et de 5 mm pour
le patient. La correction a six mois postopératéitait de 5 mm pour la patiente et de 3 mm

pour le patient.

Dans le plan sagittal :

L’augmentation de la projection du menton:

La correction chirurgicale (T1-TO) était de 19 mmup le patient et de 13 mm pour la

patiente. Le gain tardif a six mois postopérat@tait de 16 mm pour le patient soit une

diminution de 3 mm et de 8 mm pour la patiente sod diminution de 5 mm.
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préopératoire postopératoire immédiat 6 mois postopératoires

Figure 70. Patient traité par génioplastie (patedD). Persistance d’'une rétrogénie malgré

I'avancée maximale du menton.
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préopératoire 6 mois postopératoires

Figure 71. Patiente traitée par génioplastie (p&tia°11).
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Discussion

Le traitement de référence des atteintes mandieslaéveres du syndrome de Treacher
Collins repose sur des techniques de chirurgieogrththiqgue chez I'enfant comme chez
'adulte (14)(15)(20)(21)(23)(24)(81)(80)(82). Dares atteintes séveres néonatales, la
distraction ostéogénique est privilégiée depuislgues années par certaines équipes sans
avoir démontrée une réelle supériorité face auxrigeies conventionnelles pour le traitement
des troubles respiratoires néonataux (131)(132)traement des atteintes modérées est
controversé a la fois quant a I'dge d’interventieinquant a la nature de la technique
chirurgicale a utiliserLa chirurgie orthognathique conventionnelle estiedément souvent
opposée a la distraction ostéogénique (115)(128)(XT3pendant cette technique ne dispense
généralement pas d’'une chirurgie complémentairpeett étre source de morbidité. Ces
limites ont conduit Paul Tessier (134) a s’inteaogn 2001 sur Il'utilité de la distraction
ostéogénigue. Dans un rapport sur les dysplasiemandibulaires, il posait deux questions :
«Pour quelles raisons, autres que respiratoiresyegrendre une distraction ostéogénique
avant cing ou six ans ? Pour quelles raisons ag2ou 15 ans préférer la distraction a la
chirurgie bimaxillaire bien réglée depuis 40 arisgee, depuis 20 ans, les miniplaques ont
affranchie du blocage bimaxillaire>?

Ces interrogations du pére de la chirurgie craa@ale confirment la difficulté d’élaborer un
plan de traitement idéal du syndrome de Treach#8m&oll nous a paru intéressant d’évaluer
le plan de traitement utilisé depuis presque 20dans le centre de compétences régional des
Pays de la Loire pour le traitement des malformmatiiaciales et de comparer les résultats aux
données de la littérature.

1.  Critique de la méthode

Un des points faibles de cette étude est son émeacétrospectif monocentrique. Le recueil
des données a donc été dépendant des donnéesiadiratiparacliniques retrouvées dans les
dossiers. Un élément important non étudié dane cgttie est la recherche d’'un syndrome
d’apnée obstructive du sommeil avant l'interventémsi que son évaluation postopératoire.
Pour cette méme raison, I'évaluation fonctionnella pas été réalisée en préopératoire.
L’effectif de la série était réduit car il s’agituthe pathologie rare. L'intérét d'études

multicentriques est évident pour ces pathologiesmptdant d’obtenir des séries plus
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importantes. Cependant elles ne permettent pasldévun protocole de prise en charge
spécifiqgue a une équipe chirurgicale.

Concernant l‘analyse céphalométrique :

Certains points présentaient des difficultés dénage : Les points Mi et Ms étaient parfois
difficiles a situer tres précisément quand la di&ait baguée, couronnée ou s'il existait un
dédoublement radiologique. De méme le point Got éthificile a placer sur les
téléradiographies postopératoires compte tenu dgmriantes modifications de I'angle
mandibulaire en postopératoire immédiat puis tardif

Nous avons utilisé la méthode de superpositioncd&ies radiologiques pour quantifier les
mouvements chirurgicaux. La limite majeure de cetithode est I'étude des patients en
période de croissance. Nous nous sommes donc dimit@nalyse des résultats sur les deux
premiéres années postopératoires.

La divergence faciale est plus communément défmaieun angle FMA reliant le plan de
Francfort et le plan mandibulaire. Nous avons dhdiangle SN-PM car le plan de Francfort
n'était pas identifiable chez les patients présgntae agénésie du conduit auditif externe, ne

permettant donc pas le repérage du point Po (Pogseux).
2.  Critigue des résultats

2.1. Classification de I'atteinte mandibulaire

La classification de Pruzansky (75), séparantdiate mandibulaire en trois grades reste tres
utilisée en raison de sa simplicité et de ses oapbins thérapeutiques. Elle est directement
applicable et largement utilisée pour caractérlsdteinte mandibulaire du syndrome de
Treacher Collins (21)(69)(77). La modification apge par Kaban et al. (76) divisant le
grade Il en deux sous-groupes pour tenir comptéadeosition et de la fonctionnalité de
I'articulation temporo-mandibulaire, permet d’a#imnl’analyse de Il'atteinte mandibulaire.
Cependant l'utilisation de cette classificationst’pas si simple en pratique. Certains grades
étaient difficiles a distinguer et donc soumisidtérprétation du praticien. Ainsi la distinction
entre les grades | et IIA et les grades IIB ehi#ist pas toujours évidente.

Par ailleurs cette classification a été mise emtapaur permettre une corrélation entre grade
d’atteinte mandibulaire et technique chirurgicaleraployer (21)(78)(103). Dans la série

présentée, la corrélation entre un grade d’attemdadibulaire et une technique chirurgicale
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n'a pas été observée pour les grades | et |IB : mpiEs$ents présentant des atteintes
mandibulaires identiques ont été traités différemméees hypoplasies de grade | n’ont
parfois pas eu d’intervention au niveau des bramchentantes ou ont été traitées par une
ostéotomie sagittale ou par une ostéotomie veetigdto-spigienne. De méme les hypoplasies
de grade IIB ont été traitées par une ostéotomitgcate rétrospigienne ou par une greffe
chondro-costale. Cette absence de corrélation epgas’explique dans cette étude par la
prise en compte systématique dans [lindication atpé&e d’éléments occlusaux,
morphologiques et céphalométriques, complémentaieeta classification radiologique de
Pruzansky-Kaban. Ces éléments sont détaillés mlirs dans le paragraphe: 2.3.1. les
techniques chirurgicales.

Cette difficulté de corréler une intervention agrade de la classification se retrouve dans la
littérature : Posnick et Ruiz (21) considerent tpgetypes I, IIA et 1IB ne nécessitent pas de
reconstruction de [larticulation temporo-mandibrdai et permettent la réalisation
d’'ostéotomies de la branche montante. Kaban e(78l) considérent que sur les plans
fonctionnel et thérapeutique les grades | et llAn@ part et 1IB et Ill d’autre part sont
proches. Ainsi pour ces auteurs, le premier gragberaité par des ostéotomies de la branche
montante et le deuxieme groupe nécessite une rmegoen mandibulaire par greffe

chondro-costale.
2.2. Age d’intervention

Dans notre série, 'age moyen d’intervention ét@tl5,6 ans, mais présentait une grande
variabilité (entre 9 et 38 ans). Concernant leseptt ayant eu des interventions sur les
branches montantes, quatre patients ont été oprdenture mixte avant 'adge de 12 ans (de
9 a 11 ans), un patient a été opéré avant de dedaufussée de croissance a I'age de 14 ans
et trois patients ont été opérés a I'age de la matosseuse. Les interventions de ces patients
ont été réalisées a cet age car ils n'étaient péss pur le plan orthodontique pour des
interventions plus précoces avant la période déssance pubertaire. Une patiente a été
opérée a I'age de 38 ans. Cet age plus avancéligexgpar une absence de désir initial de
prise en charge.

Pour notre équipe, I'age idéal d’intervention deesientre 10 et 11 ans, avant la poussée de
croissance pubertaire et apres I'éruption des eanitéfinitives mandibulaires qui permet la
réalisation d’'une génioplastie. La variabilité dage d’intervention dans notre série est donc

essentiellement liée a la préparation orthodontiquda motivation des patients.

121



Dans la littérature, I'age d’intervention restepoint essentiel de la discussion avec d’un cété
la chirurgie interceptive précoce permettant tlggement de limiter les déformations
secondaires et de l'autre la chirurgie a 'agealenhturité osseuse permettant de corriger la
malformation de facon définitive. Différents calereds de prise en charge sont décrits et
varient selon les techniques chirurgicales utiBsée

Tulasne (73) schématise les indications opérataves une indication d’age pour débuter le
traitement en fonction de la sévérité des dyspasim-mandibulaires. Pour les formes
séveres, il préconise un traitement précoce veps @es car elles risquent de détériorer
I'occlusion dentaire et de perturber la vie socidéel'enfant. Pour les autres formes, une
génioplastie peut étre réalisée a partir de 12eanme intervention pour la correction des
anomalies occlusales et morphologiques en fin dissance.

Ponisck (74) considere que les meilleurs résulsmist obtenus pour les déformations
mandibulaires de types | et lIA en réalisant lgeriventions de chirurgie orthognathique lors
de l'acquisition de la maturité osseuse (vers lbdez les filles et 16 ans chez les gargons).
Pour les déformations de type IIB, un premier terdpsreconstruction mandibulaire est
parfois réalisé en denture mixte. Pour les défaonatde type I, il réalise la reconstruction
mandibulaire par greffe chondro-costale entre stki>eans. Dans tous les cas si un traitement
complémentaire est nécessaire avec chirurgie roaxiéindibulaire et génioplastie, il est
repousseé jusqu’a I'age de la maturité osseuse.

Tessier (81) préconise de différer les interverstiomjeures comme la procédure intégrale
jusqu’a I'age de six a dix ans, compte tenu de gmante quantité d’os nécessaire a la
reconstruction et d’une résorption des greffes usse plus forte dans ce syndrome que pour
d’autres malformations. Dans les formes moins ®3/éll préconise la réalisation d’'une
génioplastie aprés I'age de 10 a 12 ans, suiviésessaire d’ostéotomies maxillaire et
mandibulaire.

Freihofer (24) a décrit une combinaison d’ostéommiéalisée entre 10 et 20 ans et débutant
par une génioplastie entre 10 et 12 ans.

Fuente Del Campo (67) réalise la correction mardifiprécocement entre six et dix ans.
Les auteurs (15)(73)(74) s’accordent a dire quexs cde déformations modérées, les
interventions de chirurgie orthognathique doivene @époussées en fin de croissance lors de
I'obtention de la maturité osseuse, augmentantHaaces de stabilité du résultat.

Kahnberg et Hagberg (79) s’accordent avec la tecwl@@&nérale, en précisant l'intérét de

I'utilisation de la distraction ostéogénique en dasécessité d’'une intervention plus précoce
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pour une indication fonctionnelle ou pour atténierretentissement psycho-social de la
déformation.

L’apparition de la distraction ostéogénique dansddéement des hypoplasies mandibulaires a
ainsi modifié le schéma thérapeutique et encounageaitement plus précoce de 'anomalie
mandibulaire. Mc Carthy et al. (120) ont publié 2002 un récapitulatif des connaissances
acquises aprés dix ans de distraction mandibulbiégge moyen de distraction dans la série
présentée était de cing ans et six mois. McCartlat. €103) préconisent la distraction entre
I'age de deux a six ans pour les enfants préseantantiéformation mandibulaire de type | ou
Il de Pruzansky associée une obstruction des vemsennes supérieures. Pour les
hypoplasies de type lll, le traitement initial aveconstruction par greffe chondro-costale est
réalisé entre trois et quatre ans. Pour les awmesmoins séveres, la prise en charge est
différée jusqu’a la fin de la croissance, le resauta distraction ou aux procédures classiques
de chirurgie orthognathique est alors a réévaluer.

Pour Diner el al. (104), dont le calendrier propesé proche de celui de Mc Carthy, la
distraction dans I'enfance doit étre considérée memle premier temps de chirurgie
squelettique préparant a un éventuel deuxiéme tetapshirurgie orthognathique aprés la
puberté. Dans les hypoplasies mandibulaires bébktgiséveres avec un syndrome d’apnée du
sommeil associé ou un retentissement psychosanbriant, une distraction mandibulaire
bilatérale est débutée avant six ans.

Depuis quelques années, la distraction bilatérstigp@fois utilisée tres précocement, des les

premieres semaines de vie pour traiter un trowddpiratoire obstructif (64).

Pour notre équipe, I'age idéal d’intervention pées patients présentant une hypoplasie
mandibulaire nécessitant un allongement des brantiomtantes et une génioplastie se situe
vers 10-11 ans, ce qui permet de corriger la makhdion du tiers inférieur de la face avant
I'adolescence et ainsi de bénéficier de I'effet kumandibule de la poussée de croissance
pubertaire aprés l'intervention, de faciliter I'apdation maxillaire postérieure et la suite du
traitement orthodontique. Les corrections résidisefieuvent ensuite étre planifiées en fin de
croissance. Cet age permet de diminuer le risqueedCicatrisation hypertrophique au niveau

de la voie d’abord cervicale, fortement augmentépat la poussée pubertaire.
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2.3. Le traitement chirurgical

2.3.1. Les techniques chirurgicales

La littérature fait état de nombreuses technigygsdigquées a la correction des anomalies
mandibulaires du syndrome de Treacher Collins €ablV1). Les objectifs des interventions

sont la correction des anomalies occlusales et modwgiques. Le traitement chirurgical est

adapté au degré d’hypoplasie. Il doit porter emrfig sur les structures anormales. Il faut
donc, en complément de la génioplastie, allongem#andibule a la fois verticalement et

sagittalement. Cette rotation antérieure du corpadibulaire avec abaissement de la partie
postérieure du plan d’occlusion, projette I'étageidl inférieur, augmente I'espace pharyngé
et tend a corrigdihyperdivergence faciale.
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Tableau VI. Séries de la littérature concernamtditement de la déformation mandibulaire

par chirurgie orthognathique conventionnelle.

Nombre de
cas traités par
Nombre des Types Ages Nombre de Traitements
Auteurs de cas ostéotomies d’'ostéotomies d'interventio génioplasties complémentaires
total mandibulaire mandibulaires n 0sseuses (nombre de cas)
s (génioplastie
exclue)
OSBM ou
Kahnberg, : )
2010 6 4 ostéotomie du entre 16 et 18 _ LF 1 (3)
(79) corps ans
mandibulaire
Thompson OSBMou de l1l3a29ans
, 2009 a7 9 ostéotomie en (age moyen : 17 LF1(9)
(15) C 18,7 ans)
ostéotomie distraction
Zhang, segmentaire mandibulaire
2009 2 1 gme 16 et 17 ans 2 _mé -
antérieure bilatérale premiéere
(80) .
subapicale (2
19 (dont 15
Kobus, entre 12 et 14 génioplasties
2006 50 _ _ A _
(14) ans |n,|t|e}Ie_z_s et4
répétitions)
OSBM et
ostéotomie
. sagittale du 12 (dont 8
Freihofer, corps entre 10 et 15 génioplasties
1997 10 5 mandibpulaire ans 9i]nitialgs et4 LF1(5)
(24) NS
allongement répétitions
I
mandibulaire
en 4 étapes)
Tulasne, OSRL 3 partir de 7
1986 11 11 (procédure P el _ LF Il (11)
(81) intégrale)
entre 9 et 38
Série OVRS ou GCC ans (age
présentée 1 9 ou OSBM moyen : 15,6 10 LF1(2) DIM (1)

ans)

OSBM : ostéotomie sagittale de la branche montante

OSRL : ostéotomie supra et rétro-lingulaire derenbhe montante
GCC : greffe chondro-costale
LF | : ostéotomie de Le Fort |

LF 1l : ostéotomie de Le Fort Il
DIM : disjonction intermaxillaire chirurgicale
_ : pas de donnée
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Dans notre série, trois techniques chirurgicaldsété utilisées pour traiter la malformation
mandibulaire postérieure :
- L’ostéotomie verticale rétro-spigienne de la brancmontante type Caldwell-
Letterman.
- La greffe chondro-costale.
- L'ostéotomie sagittale de la branche montante.

La technique prédominante est 'ostéotomie vesical ramus, utilisée 15 fois soit 83 % des
interventions sur les branches montantes. Son iasisoc avec la génioplastie osseuse
représente pour nous le protocole de traitemerdlue adaptédu syndrome de Treacher
Collins permettant ainsi de corriger l'insuffisancerticale postérieure, la rétrogénie et le
trouble occlusal. Six patients ont été traités qete association, soit 55 % des interventions
de la série. On peut noter sa flexibilité avec stitisation pour corriger des hypoplasies
mandibulaires de types I, IIA et 1IB. Cette osténi® permet d’associer a I'allongement des
branches montantes un mouvement d’avancée et dgorotantérieure du fragment denté
corrigeant ainsi la rétromandibulie et la béanceveant associéeles avantages de cette
technique sont la simplicité du trait d’ostéotorniee fois le pédicule alvéolaire inférieur
exposé et protégé, I'absence de nécessité d'ufife geseuse et I'adaptabilité de la technique
autorisant une importante amplitude d’allongemé#éra.été parfois nécessaire de réséquer un
triangle osseux a base supérieure au niveau du pmmstérieur du fragment mandibulaire
antérieur permettant d’améliorer la congruenceddes fragments. De méme I'enclavement
de I'extrémité inférieure du fragment postérieunslaine encoche faite au niveau du bord
postérieur du fragment antérieur tel qu’il a étéridgar Mehnert (135) a aussi dans certains
cas été pratiqué donnant une excellente stabilitéaoe. Les limites de la technique sont la
voie d’abord cutanée et le risque potentiel deokesiu nerf alvéolaire inférieur. Dans notre
série cette technique a été constamment slOre. fem ebus n’'avons observé aucune
complication peropératoire (hémorragie, traumatismeveux ou insuffisance d’amplitude
d’allongement) ni postopératoire (infection, pseatittase, séquelle cicatricielle ou résorption

condylienne).

La technique de greffe chondro-costale a été éélideux fois mais chez deux patients
différents. L’indication était toujours architecale avec un ramus trop hypoplasique pour la
réalisation de I'ostéotomie verticale (hypoplasiestype 1IB et de type lll). Le principal

risque de l'ostéotomie dans ces deux cas auraitlaétgseudarthrose car la surface de
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congruence des deux fragments positionnés selorrale® prévisionnel de l'analyse
céphalométrique préopératoire aurait été trop daiBlucun patient de la série ne présentait
des condyles non fonctionnels. Il n’y a donc pasd&udication fonctionnelle de la GCC.
Cette technique est le traitement de référence paureconstruction des hypoplasies
mandibulaires sévéres (102). Elle est indiquée paueconstruction des types Il (74) et
aussi parfois selon les auteurs pour les typeq18. McCarthy (103) préconise aussi son
utilisation avec possibilité de réaliser une didicn selon I'évolution du greffon. Elle peut
étre réalisée précocement des trois ans (102)(1D@hs notre équipe la GCC reste
I'intervention idéale pour la reconstruction du dgle en cas d’altération fonctionnelle de
I'unité condylo-ramale ou en cas d’hypoplasie ramigévéere ne permettant pas la réalisation
d'une OVRS.

Ferri (136) a proposé une technique chirurgicalsoeiant une ostéotomie verticale
rétrospigienne et une greffe chondrocostale pouraiégement des hypoplasies congénitales
séveres des condyles mandibulaires. Le greffon dioecostal vient couvrir et renforcer le
site d’ostéotomie. L’extrémité cartilagineuse vieatissi renforcer le condyle et est
positionnée dans la cavité glénoide. L’auteur fieskutilité du greffon chondro-costal devant
I'hypoplasie sévére des condyles rendant le posidment dans la cavité glénoide inexact et
présentant un risque important de résorption. Massociation de ces deux techniques ne
nous parait pas nécessaire, car cela améne a culesleisques opératoires propres a

chacune. Chaque technique répond pour nous adieations différentes et spécifiques.

L’ostéotomie sagittale de la branche montante aigliéée une seule fois. Elle a été utilisée
pour permettre une dérotation et une correctiofusate associée a un allongement du ramus
contro-latéral. Nous n’avons pas utilisé 'OSBM paeéaliser un allongement et corriger
l'insuffisance verticale postérieure. En effet, ¢arrection des cas d’hyperdivergence
squelettiques par fermeture de I'angle mandibulaérel’ OSBM expose a un risque important
de dégradation du résultat et peut aboutir a us@péon condylienne aggravant la situation
(137)(138).Differentes techniques ont été décrites pour tacila mobilisation du fragment
denté vers le bas (98)(99), cependant 'OSBM etteelsniques ne sont pas applicables aux
mandibules trés déformées, compte tenu du risquasdadarthrose par manque de contact
entre les valves osseuses du ramus hypoplasiqueN®8s considérons que cette ostéotomie
ne permet pas la correction de l'insuffisance ealé postérieure du syndrome de Treacher

Collins compte tenu de I'hypoplasie ramique et dgands déplacements verticaux
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nécessaires. De plus, sur le plan technique, I'O\fiR8net la réalisation d’'une rotation
antérieure du fragment mandibulaire dentée et aifiei un bénéfice esthétique supérieure a
'OSBM par la correction partielle de l'obliquité du menton ad#s incisives inférieures,

optimisantainsi le résultat de la génioplastie (58).

Concernant le choix thérapeutique en fonction cadgrde la classification de Prusansky-
Kaban, I'analyse de la série a permis d’ajusterdiGation opératoire au grade de l'atteinte
mandibulaire par la prise en compte déléments useelx, morphologiques et

céphalométriques (tableau VII).

Tableau VII. Tableau résumant la prise en chargeificale de la malformation
mandibulaire postérieure en fonction de la classiion de Prusansky-Kaban.

Grade selon la classification de

Pruzansky-kaban Geste chirurgical

Type |l :
- sans IVP ni trouble occlusal abstention
- sans IVP mais avec un trouble OSBM
occlusal
- avec IVP OVRS
Type IIA OVRS
Type lIB :
- avec un condyle fonctionnel et un
OVRS
ramus large
- avec un condyle fonctionnel et un
o GCC
ramus étroit
- avec un condyle non fonctionnel GCC
Type I GCC

IVP : insuffisance verticale postérieure
OVRS : ostéotomie verticale rétro-spigienne
OSBM : ostéotomie sagittale de la branche montante

GCC : greffe chondro-costale
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L’analyse des résultats a mis en évidence troeyratives thérapeutiques possibles sur la
branche montante pour le traitement des déformatimandibulaires de type | :

- Pas de traitement chirurgical pour les types écaune dimension verticale postérieure
normale ou faiblement réduite sans trouble occldsalgine mandibulaire.

- L'OSBM pour les types | n’entrainant pas d’'inssdihce verticale postérieure mais associés
a un trouble occlusal nécessitant une chirurgiedibaitaire pour sa correction.

- L'OVRS pour les types | a I'origine d’'une insdéince verticale postérieure et d’un trouble
occlusal.

Les types A ont été pris en charge uniguement@&4RS compte tenu de l'importance de
I'hypoplasie mais avec un condyle fonctionnel et usranche montante suffisamment
développée pour la réalisation d’une ostéotomie.

Le traitement des types IIB a varié selon I'ana®uhi ramus, c’est a dire selon la possibilité
de réaliser une ostéotomie du ramus en fonctiosadforme.Un patient qui présentait une
atteinte de type IIB unilatérale avec un condylectmnnel mais avec un ramus fin a été traité
par GCC. Le patient qui présentait une atteintéyde 1B bilatérale mais avec une fonction
articulaire conservée et un ramus plus large &&ité par OVRS bilatérale.

Le type Il était rare dans notre série. Un seuiegpa présentait une atteinte de type |l
unilatérale. Le traitement réalisé a été une GC@nsDce cas, le patient présentait une
articulation fonctionnelle et l'indication de la @Ca aussi été posée devant I'’hypoplasie

ramique sévere du patient ne permettant pas deeeahe OVRS.

La prise en charge de la déformation mandibulaim&reeure a été réalisée par une
génioplastie. Dix génioplasties initiales ont étfalisées. Une patiente n'a pas eu de
génioplastie lors de lintervention initiale, magle a été faite ultérieurement en fin de
traitement orthodontique. Tous les patients deéldesont donc eu une génioplastie. Deux
patients ont été traités sur le plan mandibulainlquement par cette intervention. lIs

présentaient une légere déformation des branchesantes de type |. Dans la littérature,

l'indication de génioplastie isolée d’avancée etrédduction de hauteur est décrite en cas

d’hypoplasie mandibulaire modérée sans troubleusatimajeur associé (25)(81).

Deux patients ont été traités par une chirurgie ilwamandibulaire. Les indications de
chirurgie maxillaire étaient dans un cas un exatioal antérieur maxillaire et dans l'autre
cas une obliquité excessive du plan d'occlusion illaéve dans le plan frontal chez une

patiente adulte présentant une atteinte mandileuteds asymétrique. Pour certains auteurs,
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I'ostéotomie maxillaire appartient au protocolerabgical habituel de traitement du syndrome
de Treacher Collins (15)(21)(24)(79). Nous réalssarette ostéotomie seulement en cas
d’anomalie maxillaire associée a I'atteinte mantiilva mais pas pour corriger l'insuffisance
verticale postérieure maxillaire, car la béanceadremure créée par l'intervention se ferme par
une égression des structures alvéolo-dentaires llmees. L'utilisation d’'une gouttiere

permet d'obtenir une stabilité occlusale primairarfgite et de maintenir le fragment

mandibulaire antérieur en bonne position le temps I'dstéosynthese puis durant la

consolidation osseuse.

Des techniques ont été décrites spécifiquement fmuraitement du syndrome Treacher

Collins, telle que :

- L’allongement mandibulaire en quatre étapes dghBfer (24) nécessitant deux ou trois
interventions. Mais Freihofer n’établit pas de lientre l'indication de ces différentes

ostéotomies et les différents degrés d’hypoplasiadibulaire du syndrome.

- La procédure intégrale décrite par Tessier (813'agit d’'une intervention majeure et de
réalisation difficile, nécessitant le prélevemenung importante quantité d'os pour la
réalisation des greffes osseuses. Sa réalisatiam éemps nécessite une trachéotomie. Cette
intervention est réservée aux patients présentasyndrome de Treacher Collins sévere avec
des troubles respiratoires liés a I'obstruction rphgée. On retrouve dans la littérature
d’autres publications qui font part du recours ectechnique (20)(67). Argenta et lacobucci

(20) ont décrit la libération orbitaire comme umeqggdure fastidieuse et difficile.

On retrouve dans ce protocole proposé par Tes$sisteotomie supra et rétro-lingulaire en L
ou en V inversé de la branche montante de la malailitlle permet la réalisation d’'un
allongement mandibulaire vertical et sagittal. Eléecessite comme 'ostéotomie verticale du
ramus une voie d’abord cutanée sous angulo-maraiibulcependant une greffe osseuse
d’interposition est indispensable. L’utilisationude ostéotomie en C est aussi rapportée au
niveau de la branche montante et du corps de lalimae permettant une rotation et une
avancée mandibulaire (15)(20).
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Initialement, le traitement était exclusivement diomaine de la chirurgie orthognathique
conventionnelle. Il s’est récemment enrichi deshiégues de distraction osseuse et de

microchirurgie.

La correction des micromandibulies représente wblpme particulier pour la distraction
compte tenu de I'hypoplasie bilatérale et desmtitsiconjointes de la branche montante et de
la branche horizontale. Dans les hypoplasies mataiies séveres, lefficacité de la
distraction sur les troubles obstructifs respira®iest maintenant démontrée (63)(64)(119).
Cependant, une répétition de I'allongement estomariécessaire pour atteindre les objectifs
désirés (120)(139), augmentant ainsi le risquecatheptications et de séquelles liées a cette
technique chirurgicale. De plus des techniques invasives de traitement de I'obstruction
respiratoire ont démontré leur efficacité. Ellesrite@t leur utilisation avant des procédures
chirurgicales telles que la distraction ostéogémieti la trachéotomie (131). La distraction
trouve aussi un intérét dans la possibilité d'uaitément précoce des hypoplasies
mandibulaires séveres ou moyennes a l'origine detentissement psychosocial délétere
pour I'enfant (79)(104). Un des avantages avancélgm utilisateurs de la distraction est
I'expansion tissulaire associée (115). Ces incommvds majeurs sont la complexité de la
procédure avec des difficultés de vectorisatiorpdagine d’'une imprécision occlusale, des
cicatrices parfois disgracieuses en cas de distracixterne, ainsi qu’une prise en charge
postopératoire parfois longue et complexe (104).dHet, en dehors des complications
chirurgicales classiques communes aux interventitenshirurgie orthognathique (infection,
hémorragie, etc.), la distraction peut étre adjime de douleurs et de dysfonctions articulaires
pendant la période d’allongement entrainant parflds difficultés d’alimentation et des
troubles du sommeil. La distraction est une souteestress pour le patient et sa famille
compte tenu de I'implication thérapeutique nécessavec les nombreuses consultations de
contrble et Il'activation du distracteur a domicilee retentissement psychologique et
psychosocial de cette procédure notamment en cadisgesitif externe ne doit pas étre
négligé (140).

Dans la littérature, les indications d’apports ogsenicro-chirurgicaux sont réservées aux

atrophies mandibulaires sévéeres de type Il de &gk ne répondant pas aux techniques

utilisées habituellement (125). Aucun patient dedae ne relevait de cette indication.
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2.3.2. Resultats céphalométriques et stabilité

L’analyse des résultats des patients traités parurgie des branches montantes et
génioplastie nous a permis de constater d'impataéplacements mandibulaires avec un
mouvement d’abaissement et d’avancée de la pordiemée permettant d’obtenir une

horizontalisation du plan d’occlusion et une prémt du menton avec de trés bons résultats
morphologiques en postopératoire immeédiat. La ptime du menton est le résultat combiné

de la génioplastie d’avancée et de la rotationremutee du fragment mandibulaire antérieur.

Dans notre série, des déplacements radiologiquestdectures osseuses et dentaires ont été
constatés durant la premiére année postopératoiee amotamment une réascencion
postérieure de la portion dentée mandibulaire (pein et un recul du menton (point Pg),
parfois a l'origine d'une dégradation du résultaimgortance variable. Concernant la
modification du plan d’occlusion, il se produit umeverticalisation du plan d’occlusion
mandibulaire d’environ 10° en moyenne apres I'wgation principalement durant la
premiere année. Cette reverticalisation s’explipael’ascension postérieure de la mandibule
avec un mouvement de rotation postérieure entralaagapparition de la béance antérieure.
Une composante dento-alvéolaire est aussi a premdeempte dans la récidive de la béance
sous la pression linguale. La fermeture progressiee la béance postérieure aprés
I'intervention se fait donc a la fois par égressi®s structures alvéolo-dentaires maxillaires
et mandibulaires mais aussi dans une moindre mgsurascension du corps mandibulaire.
Concernant la projection du menton, la perte peeteu gain initial, de 8 mm en moyenne
apres les deux premiéres années postopératoitedpmes liee a la fois a la résorption de
fragment osseux déplacé lors de la génioplasti@uwetrecul symphysaire par rotation
postérieure de la mandibule. On constate que hlistamandibulaire est acquise 1 an aprés
la chirurgie.

Nous avons constaté de fortes modifications anajfoesi au niveau de I'angle mandibulaire
entrainées par 'ostéotomie verticale rétro-spiggerainsi que par la greffe chondro-costale
rendant le repérage du point Go plus aléatoireteCaifficulté de repérage est ensuite
accentuée par un remodelage trés important del€angndibulaire se produisant notamment
pendant la premiere année postopératoire. Ce pl&r®nexplique donc en partie la
diminution de I'allongement de la branche montantieux ans postopératoires par rapport au

gain initial. Le point Go postopératoire n'est dopas un repere fiable pour étudier la
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véritable amplitude de I'allongement mandibulalra.situation verticale de la mandibule est
mieux analysée par I'étude de l'orientation du pldiocclusion mandibulaire et par
I'abaissement de la portion dentée. De méoompte tenu de l'imprécision du repérage de
Go en postopératoire, linterprétation des réssiltabncernant les modifications de la
divergence faciale est difficile car les mesuresaddimension verticale postérieure et du plan
mandibulaire sont dépendantes du point Go.

Concernant 'avancée mandibulaire, on constatdeygain tardif moyen est supérieur au gain
moyen postopératoire immédiat. En effet la pluphes patients ont été opérés avant la
poussée de croissance pubertaire, qui s’est peo@aitfois pendant les deux années de suivi
postopératoire. Sur les six patients, quatre omicdmésentée une avancée mandibulaire a
deux ans supérieure a l'avancée chirurgicale etx deatients ont présenté un recul
mandibulaire a un an postopératoire (le recul datp® était de 46,7 % et de 54,5 %) Ces
deux patients n’étaient plus en période de cro@sahe patient qui présentait un recul
mandibulaire de 46,7 % apres l'intervention avaiplus importante avancée mandibulaire de
la série (15 mm). La patiente qui présentait unulrecandibulaire de 54,5% par rapport au
gain initial a eu la plus forte dégradation du hedude la série avec une perte de 80 % de
I'abaissement de la portion dentée et un recul 8®& 80 du menton la premiére année
postopératoire. Les résultats de cette patienienétatables lors de la deuxieme année de

suivi (figure 72).
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préopératoire

préopératoire posiopératoire immédiat 2 ans postopératoires
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Figure 72. Patiente présentant une forte dégradatimrphologique du résultat (A) et
illustration du mouvement de rotation mandibulgiostérieure postopératoire (B) (TO en
noir, T1 en vert et T3 en rouge) (patiente n°2).
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Concernant la patiente traitée par OSBM et OVRS :

Elle présentait des résultats stables sur le pétical et sagittal. Cette stabilité peut étre
expliquée par deux facteurs: il s’agissait d'urile et il n'y a pas eu de génioplastie
réalisée lors de l'intervention initiale limitanbc les modifications osseuses symphysaires.
On remarque une différence importante entre I'assimmées branches montantes mesurée en
préopératoire (4 mm) et I'allongement obtenu (12)m@e phénomene est lié au repérage
aléatoire du point Go en postopératoire avec ugieméngulaire completement modifiée par
'OVRS.

Concernant les patients traités par génioplastie :

Dans les deux cas, une résorption du fragment c&pla&té observée.

La littérature est pauvre en données préciseesullongements mandibulaires du syndrome
de Treacher Collins notamment concernant le traténpar chirurgie orthognathique

conventionnelle.

Tessier et Tulasne (81) ont observé des déplacensgirf@mement variables sur des patients
opérés par la procédure intégrale dont des avamcérgenton de 34 mm sans génioplastie et
de 30 mm avec génioplastie. lls décrivent des aemdu corps mandibulaire jusqu’a 20-25

mm avec I'ostéotomie en V inversé du ramus (31).

Freihofer (96) par sa combinaison d’ostéotomiegégrant deux geénioplasties a décrit une

avancée du menton de 12 mm avec la premiére géstanlcomplétée par une avancée de 29

mm apres les ostéotomies maxillo-mandibulairesasues.

La comparaison avec les allongements mandibulgiaes distraction retrouvés dans la
littérature est difficile car les mesures sont frégment relevées directement sur le dispositif
de distraction en fonction de I'activation et latho&le de mesure n’est pas toujours précisée.
De plus les études sont réalisées avec des grdepgeatients présentant une micromandibulie
sans résultat spécifique pour le syndrome de TexaCbllins. Mc Carthy (113) a décrit un
allongement moyen de 28,8 mm avec quelques casssitaré une seconde voire une

troisieme distraction. Molina (118) a décrit sesultats de distraction bilatérale avec un
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distracteur externe bidirectionnel avec en moyammallongement de la branche montante de

7,5 mm et un allongement de la branche horizomkal&4 mm.

On retrouve dans la littérature, aussi bien avechiaurgie orthognathique conventionnelle
gu’avec la distraction, I'instabilité mandibulaipestopératoire et la dégradation des résultats

initiaux constatés dans notre série.

Tessier et Tulasne (78)(81) ont constaté par |&tdels résultats a long terme d’'une série de
11 patients opérés par leur protocole intégral nmene stabilité de I'avancée médiofaciale
mais associée a une forte tendance a la dégradigibavancée mandibulaire principalement
chez les jeunes patients. lls ont décrit un casel'vécidive complete aprés avanceée
mandibulaire chez un enfant de sept ans. Les auteurattribué ces rechutes aux forces de

traction postérieure des tissus mous et au déféciroissance de la mandibule malformée.

En 2008, Gursoy et al (133) ont mis en évidences dme étude sur les résultats a long terme
de la distraction mandibulaire bilatérale chez dirfants présentant des hypoplasies
mandibulaires séveres, une dégradation du résuitan aprés la distraction avec un recul
mandibulaire significatif et une augmentation dedigergence faciale confirmant donc la
rotation postérieure de la mandibule. Au terme des] ans de suivi, une stabilité de
I'allongement mandibulaire obtenu initialement @& @onstaté mais associé a une perte
compléte des bénéfices morphologiques obtenus inate@dent aprés la distraction. La
mandibule distractée reprend sa forme initiale niallbongement est conservé. Les auteurs
évoquent des facteurs de risques de récidive atare congénitale de la déformation, une
divergence faciale augmentée et une ouvertureadglg gonial.

Stelnicki et al (82) ont constaté des résultatslairas dans une étude des résultats a long
terme de la distraction mandibulaire bilatéralesdks syndromes de Treacher Collins et de
Nager de type IIA. Ces auteurs ont suggéré lagypation de forces externes des tissus mous
péri-mandibulaires notamment musculaires.

L'efficacité de la distraction pour la correction w@sée morphologique de cette

micromandibulie particuliére n’est donc pas conéem

Comme en chirurgie orthognathique conventionnellfdyperdivergence squelettique

augmente le risque de récidive apres un allongemantlibulaire par distraction (141).
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Dans les hyperdivergences squelettiques, lorsqoeatadibule est avancée, le fragment denté
fait une rotation antérieure. Cette rotation mett@msion les muscles supra-hyoidiens et la
sangle ptérygo-massétérine, contribuant ainsiradalive de la déformation. Ce phénomene
est encore accentué dans ce syndrome compte tdaudatee pression exercée par les parties
molles hypoplasiques. Des techniques ont été ééquidur optimiser les résultats et améliorer

la stabilité a long terme.

Dans la distraction ostéogénique des micromandibuliune hypercorrection est
recommandée pour minimiser les effets de la réeidiu d'une croissance insuffisante
(66)(103)(142).

En chirurgie orthognathique conventionnelle, I'hyqgumerection est aussi souhaitable dans le
cas des hypoplasies mandibulaires. Il est indigexadérer la correction verticale en
maintenant entre les molaires un espace d’autast mlarqué que la rotation antérieure est
importante (65)(101). Tessier (81) préconise ausw hypercorrection mandibulaire en
mettant le patient en occlusion de classe Il dleren fin d’'intervention.

Dans notre série, les patients ont bénéficié deverents de grandes amplitudes avec une
normalisation de I'orientation du plan occlusioruee avancée du menton maximale dans la
plupart des cas, expliquant en partie la dégradga@mdant la premiere année postopératoire.
Les désinsertions musculaires et ligamentaires saebmmandées pour faciliter la
mobilisation mandibulaire. La désinsertion paréales muscles sus-hyoidiens a été proposée
par Steinhauser en 1973 (97) dans les avancéesibubaiets chez des patients avec une
hyperdivergence squelettique et/ou lorsque la méralibulie est associée a une béance
antérieure.

Dans notre série nous avons réalisé dans troisimassection du tendon intermédiaire du
digastrique pour augmenter la liberté du fragmenéréeur. La désinsertion de la sangle
ptérygo-massétérine et du ligament sphéno-mandibula été réalisée au cours de

I'exposition de la branche montante.
2.3.3. Reésultats occlusaux et fonctionnels

Les résultats occlusaux sont difficilement compke®lavec ceux de la littérature car on ne
retrouve pas de données précises postopératoimesroant la distraction ou le traitement par

chirurgie orthognathique conventionnelle.
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Dans notre série sur les sept patients traitéshpaurgie des branches montantes et évalués a
plus d’'un an postopératoire, six patients présentaine béance antérieure préopératoire. Elle
a été corrigée chez quatre patients, elle a rexipgartiellement chez deux patients. Quatre
patients étaient en classe Il avant I'interventioois patients ont présenté une tendance a la
récidive. Un patient a présenté une récidive deldase lll initiale par hypercroissance du
greffon chondro-costal.

Ces résultats occlusaux mitigés aprés chirurgibogrtathique conventionnelle sont aussi
rapportés dans la littérature avec une détériaratiiriusale quasi inévitable et une récidive
de la béance antérieure (20)(24)(31).

Une correction définitive de cette béance est dexttemement difficile. Un encadrement
systématique du geste chirurgical par une rééducatithophonique pour la prise en charge
des dysfonctions oro-faciales intégrant une rédducdinguale pourrait étre une aide

supplémentaire.

Les techniques de distraction présentent des igoents avec une moins grande versatilité
que la chirurgie orthognathique et une difficuleéabntréle du vecteur de distraction dans les
trois plans de I'espace (104). Molina (115) a désains chiffrer ses propos, des désastres
occlusaux lors de l'utilisation d’un vecteur detdistion incorrect mais il a aussi constaté des
résultats occlusaux acceptables aprées distractiatédale. 1l est donc difficile de juger
objectivement des résultats. Ow et cheung (143%tatérent dans une revue de la littérature,
25% de béance antérieure apres allongement maadldyar distraction. Ces troubles
occlusaux compliquent et prolongent ainsi le tragat orthodontique postopératoire. Des
élastiques de traction maxillo-mandibulaire sontfga@a mis en place lors de la phase de
distraction et de consolidation tentant de modédercal osseux et corriger I'occlusion
(103)(104)(117).

Des tentatives d’amélioration ont été rapportéedgsautilisateurs de la distraction bilatérale
avec des modifications des vecteurs de distraatiola création de nouveaux distracteurs
(114)(116).

Concernant I'évaluation fonctionnelle, sur les gatients évalués sur le plan articulaire, deux
patients présentaient un syndrome algo-dysfonatiode I'articulation temporo-mandibulaire

a type de dysfonction indolore sans limitation @enlastication. Tessier (31) a décrit deux cas
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d’ankylose et deux cas de raideur des articulatiengporo-mandibulaires parmi les patients
ayant bénéficiés de la procédure intégrale.

2.3.4. Resultats morphologiques

Dans notre série tous les patients présentaientairagénie préopeératoire parfois tres sévere.
Le traitement chirurgical a permis une amélioratmorphologique pour I'ensemble des
patients avec une correction de cette rétrogénipostopératoire immédiakes excellents
résultats morphologiques obtenus en fin d’'intefieense sont partiellement dégradés avec
malgré ce phénomeéne une amélioration durable di facal.

Deux patients n’étaient pas évaluables a distaecErdervention car a moins de six mois
postopératoires. Sur les neuf évalués, la rétregarété completement corrigée dans quatre
cas. Cing patients ont conservé une projection @mtom insuffisante dont une patiente
n'ayant pas eu de génioplastie lors de l'intervamntcelle-ci a été réalisée en fin de traitement

orthodontique.

Une deuxieme génioplastie a donc parfois été naitesafin d’obtenir une avancée ou une
hauteur du menton optimales, compte tenu de l'itepae de I'avancée a réaliser et de la
résorption du fragment osseux déplacé. Quatrematae la série ont ainsi eu une deuxiéme
génioplastie. Cette nécessité de répéter la gé&stpld’avancée est aussi constatée dans la
littérature (14)(20)(24)(31).

Pour les patients avec une dimension verticaleépesire normale ou faiblement réduite et ne
présentant pas de trouble occlusal ou alors noa liatteinte mandibulaire, la génioplastie
osseuse est une opération simple permettant daurest’équilibre de I'étage facial inférieur.
La technique par chevauchement permet d’obtenipusjection maximale.

Concernant la distraction, Molina (115) a décrittids bons résultats esthétiques notamment
dans la distraction de micromandibulies asymétsg@ependant leur appréciation reste tres
subjective. La distraction ne corrige pas l'excestigal symphysaire, ni la rétrogénie

caractéristique du syndrome malgré I'allongementdhitaulaire obtenu.
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2.3.5. Complications

Dans notre série, sur les neuf patients ayant lwédéfi'une ostéotomie des branches
montantes, seulement un patient (11,1 %) présamaitlégere diminution de la sensibilité

labiale inférieure un an aprés la chirurgie.

Dans la littérature, l'incidence de la perturbatia la sensibilité labiale semble plus faible
apres distraction par rapport a la chirurgie ortfatgique conventionnelle. Ow et Cheung
(143)ont relevé dans une revue de la littérature undemce plus élevée des perturbations de
la sensibilité labiale un an apres OSBM par rappd# distractionMais ces résultats sont a

modérer a la vue des résultats de publicationsntésene constatant pas de différence

significatives entre les deux techniques (144)((44)).

L’évaluation a plus d’un an postopératoire destdimes cervicales de notre série a retrouve
sur les sept patients évalués, soit 13 cicatrieegaales : neuf cicatrices (69,2 %) qualifiées
de discrete, trois cicatrices (23,1 %) qualifieespdesque invisible et une cicatrice (7,7 %)
qualifiée de visible. La cicatrice cervicale nergsggnte donc pas un obstacle a la chirurgie de

la branche montante par voie d’abord cutanée.

Dans notre série, un patient a présenté, deux @nés Hintervention, une fistule cutanée au
niveau du menton liée a lirritation cutanée pae wis d’ostéosynthese. Ce patient présentait
en effet une résorption osseuse importante du fagmobilisé lors de la génioplastie. Une
ablation du matériel d’ostéosynthese a été réalisée

La distraction mandibulaire est considérée commaetétn procédé sir et prédictible avec une
faible incidence des complications majeures (14@isnde nombreuses complications
considérées comme mineures peuvent altérer letaésueés complications rapportées dans la
littérature sont notamment des infections localesles broches, des pertes de broches, des
lésions de germes dentaires, des parésies du ramaainal du nerf facial, des fistules
parotidiennes, des consolidations prématuréestdudsistéotomie, ainsi que des problémes
de matériel et des défauts de compliance du pafenr l'activation du distracteur
(120)(122)(123)(143). La distraction n’évite pas técatrices avec l'utilisation de distracteurs

externes. Ces cicatrices sont allongées par leadigin et parfois inesthétiques (104).
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Un patient de notre série a présenté une hypesamie du greffon chondrocostal lors de la
premiére année postopératoire. Une explicationilplessst la réalisation de I'intervention
chez ce patient juste avant la poussée de crosgautiertaire. Ce patient a bénéficié d’'une
intervention corrective en fin de croissance. Wa#i8] a constaté dans une étude avec un
suivi prolongé d’enfants présentant des hypoplasiasdibulaires sévéeres de type Il de
Pruzansky gu’une croissance insuffisante ou unerpéien du greffon était plus fréquente
gu’'une hypercroissance. Guyuron (149) confirmeljgande d’'une série personnelle que la
croissance d’'une greffe chondro-costale est impiiélei chez I'enfant et I'adolescent et |l
recommande si possible d’attendre la fin de lassanice pour réaliser les ostéotomies visant

a corriger cette croissance costale excessive.
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Conclusion

Cette étude a cherché a évaluer les différentesnigees de chirurgie orthognathique
mandibulaire utilisées dans le traitement de lafonalation mandibulaire du syndrome de
Treacher Collins chez des patients suivis danehére de compétence des Pays de la Loire
pour les malformations de la face. Le protocoldisdtia permis d’effectuer d'importants
déplacements squelettiqgues avec des résultats ologiues satisfaisants en une
intervention. La stabilité des déplacements étatieimue un an apres la chirurgie.

La chirurgie orthognathique conventionnelle consaoutes ses indications dans le traitement
de I'hypoplasie mandibulaire du syndrome de Treacbellins. Elle permet I'obtention
d’améliorations morphologiques et occlusales imak&di.

L’ostéotomie verticale rétro-spigienne d'allongemeaes branches montantes est une
technique sdre, fiable et efficace pour traitedéormation mandibulaire de ce syndrome.
Elle permet plus que I'ostéotomie sagittale dernbhe montante de corriger véritablement
I'insuffisance verticale postérieure en abaissaatdoints Go et Mi et en fermant I'angle de
divergence faciale

Cette étude a permis d’affiner la classificatiodioébogique de Pruzansky-Kaban avec la prise
en compte d'éléments cliniques et céphalométrigeiesie la corréler au traitement a
entreprendre (tableau VII).

En cas d'altération fonctionnelle de I'articulatidemporo-mandibulaire ou d’hypoplasie
ramique severe, la greffe chondro-costale demeuremoyen simple et efficace de
reconstruction de 'unité condylo-ramale.

La discrétion de la cicatrice cervicale ne représ@as un obstacle a la réalisation de ce type
de procédure.

La génioplastie est un éléement indispensable dietnant permettant de restaurer I'équilibre
de I'étage inférieur de la face. Elle peut étraifue intervention mandibulaire nécessaire en
cas de déformation modérée.

La distraction mandibulaire bilatérale du nouveauprésente des indications en cas de
troubles respiratoires séveres mais n'a jamais@tgaree aux techniques non invasives. Son

intérét dans la correction morphologique définitivest pas confirmé.
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La chirurgie mandibulaire du syndrome de Treacher @llins :

Place de la chirurgie orthognathique conventionned.
Etude rétrospective de 11 patients consécutifs prisn charge au
CHU de Nantes.

RESUME
La correction de la malformation mandibulaire dadripme de Treacher Collins est difficile,
avec des objectifs morphologiques et fonctionnelsa chirurgie orthognathique
conventionnelle est actuellement opposée a laadistn ostéogénique.
Nous avons réalisé une évaluation rétrospectiveapbsur la correction de la déformation
mandibulaire par des techniques de chirurgie ortattaque conventionnelle utilisées depuis
presque 20 ans dans le centre de compétencesakdamPays de la Loire pour le traitement
des malformations faciales. Nos résultats ont @éfrontés a ceux rapportés dans la
littérature.
Le protocole utilisé a permis d’effectuer d'impaorts déplacements squelettiques a I'origine
de résultats morphologiques satisfaisants en ueevention. La stabilité des déplacements
était obtenue un an apres la chirurgie.
La chirurgie orthognathique conventionnelle consdoutes ses indications dans le traitement
de I'hypoplasie mandibulaire du syndrome de TreadBellins permettant |'obtention
d’améliorations morphologiques et occlusales immi&di. Cette étude a permis d’affiner la
classification radiologique de Pruzansky-Kaban dagurise en compte d’éléments cliniques

et céphalométriques et de la corréler au traiteraeamtreprendre.

MOTS CLES
Syndrome de Treacher Collins
Chirurgie orthognathique
Ostéotomie mandibulaire

Greffe chondro-costale
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