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Synthèse à destination du médecin traitant 

 

1. Introduction 

La main bote radiale, ou agénésie/dysplasie/hémimélie radiale, est une anomalie congénitale 
rare atteignant l'ensemble des structures radiales du membre supérieur et entrainant dans les 
formes sévères une déviation du poignet. Elle peut être unie ou bilatérale et s’accompagner 
d’anomalies de la main et de l’ensemble du membre supérieur. Cette malformation rentre 
souvent dans un cadre syndromique qu’il faudra systématiquement rechercher. 

Les conséquences seront à la fois esthétiques et fonctionnelles et vont impliquer la réalisation 
d'un bilan initial complet comportant une évaluation génétique, anatomique, fonctionnelle et 
psychologique. 

 

2. Prise en charge 

La prise en charge se fera au mieux dans un cadre pluridisciplinaire dès la naissance ou en 
anténatal. Elle implique une évaluation et un suivi psychologique de l’enfant et de la famille. 
La rééducation, l’ergothérapie et l’intégration scolaire et sociale feront partie de la prise en 
charge globale. Le traitement chirurgical sera discuté au cas par cas. La recherche 
d’anomalies génétiques sera fonction de l’évaluation par le généticien et comportera au 
minimum la recherche d’une maladie de Fanconi. 

 

3. Rôle du médecin traitant / généraliste 

• Assurer la confirmation diagnostique par un centre de référence ou de compétence 
• Assurer le suivi médical et une aide à la prescription ; si besoin, adresser le patient 

vers un centre de référence ou de compétence 
• Veiller à ce que le suivi soit réalisé par une équipe habilitée 
• Assurer la surveillance des complications de la maladie en coordination avec les 

équipes référentes 

 

4. Informations et contacts utiles 

Pour se procurer des informations complémentaires il est possible de consulter le site 
Orphanet (http://www.orpha.net)  

 
ASSEDEA (Association d'Etude et d'Aide aux Enfants Amputés) : http://www.assedea.fr/  

 

 

http://www.orpha.net/
http://www.assedea.fr/
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