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Cet argumentaire a été élaboré par le Centre de Référence Malformations des Membres de
I'hdpital Trousseau et des Hopitaux de Saint-Maurice (CEREFAM).
Il a servi de base a I'élaboration du PNDS Main Bote Radiale.

Le PNDS est téléchargeable sur le site du centre de référence
www.cerefam.com
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Liste des abréviations

PNDS Protocole National de Diagnostic et de Soins
HAS Haute Autorité de Santé
CEREFAM Centre de Référence Malformations des Membres
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Préambule

Le PNDS sur la main bote radiale a été élaboré selon la « Méthode d’élaboration d’'un protocole
national de diagnostic et de soins pour les maladies rares » publiée par la Haute Autorité de
Santé en 2012 (guide méthodologique disponible sur le site de la HAS : www.has-sante.fr). Le
présent argumentaire comporte 'ensemble des données bibliographiques analysées pour la
rédaction du PNDS.

Méthode globale d’élaboration du PNDS

Un travail de recherche et d’analyse critique de la littérature internationale a été tout d’abord
réalisé afin d’élaborer une premiére version du PNDS par un groupe de rédacteurs sous la
coordination du Pr Franck Fitoussi, praticien titulaire du service de chirurgie orthopédique et
réparatrice de I'enfant (H6pital Armand Trousseau, Paris, France) et praticien attaché du
centre de référence malformation des membres (CEREFAM, Hopitaux de Saint-Maurice, Saint
Maurice, France).

Ce premier document fut soumis a relectures et modifications libres par un groupe d’étude
multidisciplinaire, composé de spécialistes médicaux et paramédicaux traitant ce type de
pathologie, ainsi que des associations de patients.

Les remarques et modifications issues de ces relectures ont été intégrées a la version initiale
du PNDS, permettant ainsi d’aboutir au document final.

PNDS MAIN BOTE RADIALE 2020
5


http://www.has-sante.fr/

Argumentaire

La réalisation de cet argumentaire fut effectuée selon la « Méthode d’élaboration d’un protocole national de diagnostic et de soins pour les
maladies rares », en analysant I'ensemble des références bibiographiques de langue anglophone retrouvées dans la base de données
MEDLINE (PUBMED). Il est a noter qu’il s’agit dans tous les cas d’articles de faible niveau de preuve scientifique, avec notamment une
étude comparative rétrospective (niveau lll), 34 études observationnelles non-comparatives (niveau 1V), 5 avis d’expert (niveau V) et une

étude fondamentale (non-applicable).

* date de début et fin de la recherche, bases de données, mots clés renseignés
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Tableau 1. Recommandations de bonne pratique

Auteur,
année

Brooks, 1998.

Buck-Gramcko,
1999.

de Jong et al., 2012.

Objectif

Décrire la prise en charge
thérapeutique non-
chirurgicale (i.e.,
rééducation et orthese) des
mains botes radiales en
période pré- et post-
opératoire.

Décrire la prise en charge
thérapeutique chirurgicale
des mains botes radiales
séveres par radialisation de
'ulna par voie dorsale.

Décrire la prise en charge
thérapeutique chirurgicale
des mains botes radiales
séveres par transfert
vascularisé d’articulation
métatarso-phalangienne
(i.e., ulnaen « Y »).

Stratégie de Recueil de 'avis
recherche des
bibliographique = professionnels

renseignée (non, oui,

(oui/non)* lesquels)
Non. Non.
Non. Non.
Non. Non.

Recueil de
I’avis des
patients (non,

Populations et
techniques (ou produits)
étudiées

oui)

Non. Mains botes radiales — tous
types.

Rééducation.
Orthése.

Non. Mains botes radiales — types Il et
V.

Distraction pré-opératoire des
parties molles.

Radialisation.

Allongement ulnaire post-
opératoire.

Non. Mains botes radiales — types Ill et

Distraction +/- allongement des
parties molles.
Transfert vascularisé de
I'articulation métatarso-
phalangienne du 2° orteil.

Résultats (avec grade des
recommandations si
disponible)

Indication systématique.

Objectifs selon la période :
- pré-opératoire : prévention de
'aggravation de la déformation /
correction pré-opératoire.

- post-opératoire : prévention de la
récidive.

Thérapeutique - niveau V.

Indication systématique.

Chirurgie a réaliser avant 12 mois.

Diminution de la pression ulno-
carpienne.

Meilleur pronostic si muscles
radiaux de bonne qualité.

Thérapeutique — niveau IV.

Indication systématique.

Chirurgie a 'age de 2.5 -4 ans.
Opération en double équipe.

Résultats satisfaisants a long
terme.

13% d’échecs (i.e., perte du
greffon)

Thérapeutique — Niveau IV.
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Define, 1970.

Evans et al., 1995.

Faivre et al.,
2005

Fiesco-Roa et al
2019

Glossop and Flatt,
1995.

Kessler, 1989.

Décrire la prise en charge
thérapeutique chirurgicale
des mains botes radiales
sévéres par transposition
ulnaire distale sous-
périostée (i.e., ulna en
«Y »).

Décrire la technique
chirurgicale de couverture
par lambeau bilobé dorsal.

Etude chromosomique chez
des patients atteints du
syndrome VACTERL

Associations Genotypiques
et phenotypiques dans
'anémie de Fanconi

Définir les types et nombres
optimaux d’ostéotomies
ulnaires a réaliser afin de
corriger I'arcature et la
briéveté de I'ulna.

Décrire la prise en charge
thérapeutique chirurgicale
des mains botes radiales
séveres par fixateur externe
plan mono-axial.

Non.

Non.

Oui

Oui

Non.

Non.

Non.

Non.

Non

Non.

Non.

Non.

Non.

Non

Non.

Non.

Mains botes radiales — types Il et
V.

Distraction +/- allongement des
parties molles si rétraction
séveére.
Transposition ulnaire.

Mains botes radiales — types Il et
V.

Centralisation / radialisation avec
couverture par lambeau bilobé
dorsal.

3 patients avec syndrome de
VACTERL et anémie de Fanconi

Revue de la littérature
187 publications
1101 cas

Mains botes radiales avec
angulation ulnaire.

Ostéotomie d’ouverture.
Ostéotomie de fermeture.

Modeles informatiques.

Mains botes radiales — types Ill et

V.

Indication systématique.

Chirurgie a réaliser avant 'age de
3a4ans.

Préservation compléte du périoste
ulnaire et de sa vascularisation.

Thérapeutique — niveau IV.

Indication systématique.

Couverture obtenue satisfaisante
quel que soit le type de chirurgie
de correction / 'age du patient.

Thérapeutique — niveau IV.

Précisions données sur les
indications d’études
chromosomiques chez les patients
avec anémie de Fanconi

Etude des corrélations génotype-
phénotype pour la prise en charge
des patients avec évaluation du
risque néoplasique

Ostéotomie d’ouverture :
- allongement modéré.
- pas plus de deux ostéotomies.

Ostéotomie de fermeture :
- allongement minime.
- pas plus d’une ostéotomie.

Non-applicable — recherche
fondamentale.

Indication systématique.
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Lamb, 1972 & 1977.

Manske et al., 1981.

Matsuno et al., 2006.

Décrire la prise en charge
thérapeutique chirurgicale
des mains botes radiales
séveres par centralisation
de I'ulna par voie radiale.

Décrire la prise en charge
thérapeutique chirurgicale
des mains botes radiales
séveres par centralisation
de l'ulna par voie ulnaire.

Décrire la prise en charge
thérapeutique chirurgicale
des mains botes radiales
modérées et séveres par
allongement radial.

Non. Non. Non.
Non. Non. Non.
Non. Non. Non.

Chirurgie a associer a une
ostéotomie ulnaire en cas de
déformation ulnaire importante.

Distraction progressive des
parties molles par fixateur
externe plan mono-axial.

Allongement des parties molles
radiales si rétraction sévere.
Brochage ulno-métacarpien de
stabilisation.

Thérapeutique — niveau V.

Mains botes radiales — types Ill et Indication systématique.

V.
Chirurgie a 'age de 3 ans.
Immobilisation post-opératoire
minimum 6 mois.

Pollicisation minimum 6 mois apres
radialisation.

Distraction pré-opératoire des
parties molles.
Centralisation de 'ulna par voie
radiale.

Thérapeutique — niveau IV.

Mains botes radiales — types Ill et | Indication systématique en cas de
V. flexion active du coude.

Création d’'une loge carpienne
stable pour la téte ulnaire.
Fixation interne par broche ulno-
métacarpienne afin d’améliorer le
pronostic.

Centralisation de I'ulna par voie
ulnaire.

Thérapeutique — niveau IV.

Mains botes radiales — types Il et | Indication systématique en cas de
M. segment radial.

Chirurgie contre-indiquée si :
- luxation de la téte radiale.

- synostose radio-ulnaire
proximale.

Allongement radial par fixateur
externe.

3 séries d’allongements
nécessaires d’'une durée moyenne
de 136 jours (71-239).

Allongement radial moyen de 28
mm (15-50).
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Menelaus, 1976. Décrire la prise en charge

thérapeutique chirurgicale
des mains botes radiales
séveres avec déficit de
flexion active du coude par
centralisation de l'ulna et
transfert du triceps sur le
biceps.

Metha et Tolar, 2018 | Description de la maladie de
Fanconi

Mo et al., 2004. Décrire la prise en charge

thérapeutique chirurgicale

des mains botes radiales
minimes par transferts
musculo-tendineux et

arthrolyse radio-carpienne.

Paley, 2017. Décrire la prise en charge

thérapeutique chirurgicale
des mains botes radiales

séveres par radialisation de
'ulna par voie palmaire.

Non.

Non

Non.

Non.

Non. Non.
Non Non
Non. Non.
Non. Non.

Thérapeutique — niveau IV.
Main bote radiale — type IV. Indication systématique du
transfert si absence de flexion

Centralisation. active du coude.

Transfert triceps-biceps par voie
latérale. Chirurgie en deux temps - transfert
a réaliser apres la chirurgie de
centralisation (i.e., lors de I'ablation
des broches ulno-
métacarpiennes).

Thérapeutique — niveau IV.

Revue de la littérature
207 références

Description des caractéristiques
cliniques, du diagnostic génétique,
de la prise en charge
thérapeutique médicale et du
conseil génétique

Indication si inclinaison radiale =
35°.

Mains botes radiales — type 0.

Arthrolyse hémi-circonférentielle
radio-carpienne (i.e., latérale,
palmaire et dorsale) avec
transferts des extenseurs du
poignet sur le versant ulnaire du
carpe.

Gain moyen d’inclinaison ulnaire
de 47° (25-75).
Gain moyen d’extension active du
poignet de 53° (15-90).

Thérapeutique — niveau IV.

Mains botes radiales — types Ill et
V.

Indication systématique.

Pas de distraction pré-opératoire —
risque d’instabilité et de déviation
ulnaire du poignet.
Raccourcissement per-opératoire
de l'ulna.

Ablation des broches a 3 mois +/-
combinée avec la pollicisation.

Radialisation.

Thérapeutique — niveau IV.
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Peterson et al.,
2007.

Rayan, 1992.

Romana et al., 2015.

Sabharwal et al.,
2005.

Décrire la prise en charge
thérapeutique chirurgicale
des mains botes radiales
sévéres par allongement
ulnaire par fixateur externe
circulaire post-centralisation
/ radialisation.

Décrire la prise en charge
thérapeutique chirurgicale
des récidives de main bote
radiale sévére post-
centralisation chez
'adolescent.

Décrire la technique
chirurgicale de distraction
des parties molles pré-
centralisation par fixateurs
externes plans articulés.

Décrire la technique
chirurgicale de distraction
des parties molles pré-
centralisation par fixateur
externe circulaire.

Non.

Non.

Non.

Non.

Non. Non.
Non. Non.
Non. Non.
Non. Non.

Mains botes radiales — types Ill et | Indication fonctionnelle en cas de
V. main bote bilatérale / esthétique en
cas de main bote unilatérale.

Allongement secondaire de l'ulna
a distance d’une chirurgie de
centralisation.

Allongement ulnaire moyen de 4.4
cm (1.8-8).
Complications retrouvées dans
100% des cas.

Thérapeutique — niveau IV.
Mains botes radiales — type IV. Indication systématique en cas de
récidive de la déviation radiale

N . vec limitation fonctionnelle.
Arthrodése ulno-carpienne. avec limitation fonctionnelle

Amélioration de la force de
préhension.

Thérapeutique — niveau IV.

Mains botes radiales — types Il et
V.

Indication systématique.

Durée moyenne de distraction de
53 jours (26-90).
1 fixateur dans la concavité + 1
fixateur dans la convexité (2 si
rétraction sévere).

Distraction pré-centralisation.
Centralisation.

Gain moyens d’inclinaison et de
translation ulnaires de 41.1° et de
9.4 mm, respectivement.

Thérapeutique — niveau IV.

Mains botes radiales — type IV. Indication systématique.

Distraction pré-centralisation. Durée moyenne de distraction de
130 jours (90-150).
Fixateur externe circulaire avec 2
anneaux.

Ablation du fixateur 4 semaines
avant la chirurgie de centralisation.
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Takagi et al.,
2017.

Takagi et al., 2014.

Thirkannad and
Burgess, 1989.

Toriello
2016

Décrire les prises en charge
diagnostiques et
thérapeutiques des mains
botes radiales.

Décrire la prise en charge
thérapeutique chirurgicale
des mains botes radiales
modérées par allongement
radial.

Décrire la prise en charge
thérapeutique chirurgicale
des mains botes radiales
séveres par fixateur externe
circulaire.

Description Syndrome TAR

Non.

Non.

Non.

Non

Mains botes radiales — tous
types.

Non. Non.

Epidémiologie.
Présentation clinique et
radiologique.
Traitement non-chirurgical et
chirurgical.

Mains botes radiales — types | et
1.

Non. Non.

Allongement radial par fixateur
externe.

Non. Non. Mains botes radiales — types Ill et

V.

Distraction progressive des
parties molles jusqu’a
centralisation ulnaire

satisfaisante.

Non Non Avis d’expert

Gains moyens d’inclinaison et de

translation ulnaires de 72° et de 19

mm, respectivement.

Thérapeutique — niveau IV.

Associations syndromiques
fréquentes.

Traitement non-chirurgical seul

possible jusqu’a I'age de 2 a 3 ans.

Traitement chirurgical par
allongement radial si type 1 ou Il /
centralisation si type Il ou IV.

Thérapeutique — niveau V.

Indication systématique si
inclinaison radiale = 70°.

Durée moyenne d’allongement de
136 jours (72-198).
Allongement radial moyen de 9.6
mm (5.1-16.8).

Gain moyen d’inclinaison ulnaire
de 27° (10-40).

Thérapeutique — niveau IV.

Indication systématique.

Brochage ulno-métacarpien post-
réduction, a associer a une
ostéotomie ulnaire en cas de
déformation ulnaire importante.
Lambeau bilobé a visée
esthétique.

Thérapeutique — niveau V.

Description des caractéristiques
cliniques du syndrome TAR, du
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Tsuge and Watari,
1985.

VanHeest and
Grierson, 2007.

Vanlerberghe et al.,
2019

Vilkki, 1998.

Décrire la prise en charge

thérapeutique chirurgicale

des mains botes radiales

sévere par pollicisation de
lindex.

Décrire la technique
chirurgicale de couverture
par lambeau de rotation
dorsal.

Description clinique et
moléculaire de patients avec
syndrome Holt Oram et
variant de TBX5

Décrire la technique
chirurgicale de transfert
vascularisé d’articulation
métatarso-phalangienne.

Non. Non. Non.

Non. Non. Non.
Non Non Non
Non. Non. Non.

diagnostic génétique, de la prise
en charge thérapeutiqgue médicale
et du conseil génétique

Chapitre d’ouvrage

Indication systématique en cas
d’hypoplasie sévére du pouce
(grade = 3B).

Mains botes radiales — types Il et
v

Pollicisation de I'index avec
conservation du métacarpien qui
est fixé au tiers distal de l'ulna.

Chirurgie en un temps (main bote
radiale + hypoplasie du pouce).

Respect des cartilages de
croissance ulnaire et métacarpien.
Pouce fonctionnel et poignet
stable.

Correction incompléte.

Thérapeutique — Niveau V.
Mains botes radiales — types Il et Indication systématique.
V.

Couverture obtenue satisfaisante
quel que soit le type de chirurgie
de correction / 'age du patient.
Pas de nécrose de lambeau ni de
chéloide cicatricielle.

Centralisation / radialisation avec
couverture par lambeau de
rotation dorsal.

Thérapeutique — niveau IV.

212 patients Un variant de TBX5 a été identifié

Série rétrospective d'une cohorte | ¢hez 78 patients
de patients avec analyse de Anomalies déficitaires radiales
TBX5 constantes

Mains botes radiales — types Il et | Indication systématique, en double
V. équipe de préférence.

Distraction pré-opératoire des Chirurgie a réaliser aprés I'age de
parties molles par fixateur 2 ans.
externe. L Distraction pré-opératoire
Transfert vascularisé nécessaire.
d arhcmrjllalhon 'metatarso— Maintien du fixateur en protection
phalangienne. post-transfert pendant 9 semaines.
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Vuillermin et al., Décrire la prise en charge
2015. thérapeutique chirurgicale
des mains botes radiales
modérées et sévéres par
allongement des parties
molles et lambeau bilobé.

Watson et al., 1984. | pécrire la prise en charge
thérapeutique chirurgicale
des mains botes radiales
séveres par centralisation
de l'ulna par double voie
(i.e., radiale et ulnaire).

Non.

Non.

Non. Non.

Non. Non.

Thérapeutique — niveau IV.

Mains botes radiales — types I, 1l Indication systématique.

etlVv.

Lambeau bilobé = dorsal ou
palmaire.
Brochage ulno-carpien de
protection pendant 4 semaines.

Allongement des parties molles
radiales et couverture par
lambeau bilobé.
Ostéotomie ulnaire si angulation

ulnaire 230 Pas d’épiphysiodese ulnaire distale

post-chirurgie ni de nécrose des
lambeaux.
Gain moyen d'’inclinaison ulnaire
de 22°.

Thérapeutique — niveau IV.
Mains botes radiales — types Ill et Indication systématique.
V.

Pas de résection carpienne.
Centralisation de I'ulna par voie Plasties en Z, radiale et ulnaire.

ulnaire.

Chirurgie a réaliser avant 2 ans
afin de permettre un remodelage
satisfaisant de I'extrémité ulnaire

distale.

Thérapeutique — niveau IV.
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Tableau 2. Etudes cliniques

Auteur, année

Albers et al, 2012

Baht et al., 2009.

Bayne and Klug,
1987.

Buck-Gramcko,
1985.

Objectif
de preuve

Etude des anomalies bi-
alléliques du géne RBM8A,
situé en 1921.1

Description du syndrome
TAR causé par une
déficience d’un des 4
unités de 'EJC (Exon-

junction complex) Diagnostique — niveau |

Etude monocentrique
rétrospective
observationnelle.

Evaluer les résultats de la
correction par fixateur
externe plan multiaxial.

Thérapeutique - niveau IV.

Etude monocentrique
rétrospective
observationnelle.

Etablir une classification
radiologique des mains
botes radiales.

Evaluer les résultats post-
opératoires a long terme
de la centralisation par
double voie (i.e., ulnaire
et radiale).

Etude monocentrique
rétrospective
observationnelle.

Evaluer les résultats &
court et moyen terme de

Méthodologie, niveau

Thérapeutique - niveau IV.

Population Intervention

55 patients

Bilans radio-cliniques pré-

3 patients mineurs
et post-opératoires.

porteurs d’'une main
bote radiale uni- ou
bilatérale de type IV

de 2004 3 2009, Chirurgie de correction

par fixateur externe plan
multiaxial.

Bilans radio-cliniques pré-

64 patients porteurs
et post-opératoires.

d’'une main bote
radiale uni- ou

bilatérale. Chirurgie de

centralisation de l'ulna /
de pollicisation de I'index.

Chirurgies de reprise.

Bilans radio-cliniques pré-

23 patients mineurs
et post-opératoires.

porteurs d’'une main
bote radiale uni- ou

Criteres de
jugement

Un des alléles est
porteur d’un variant dit «
amorphe »

Durée du port du fixateur
externe.

Consolidation osseuse.
Longueur d’allongement.

Aspect radiographique
du radius.

Angulation clinique
avant-bras/main.

Mobilités du poignet.

Questionnaire d’auto-
évaluation.

Angle radiographique

ulno-métacarpien.

Mobilités et esthétique
du poignet.

Résultats et signification

Ce mécanisme de transmission est
responsable du syndrome dans 53
des 55 cas dont 51 présentaient
une délétion de 1g21.1
Les deux variations les plus
souvent identifiées (c.-21A et
¢.67+32G>C) sont fréquentes dans
la population générale
(respectivement 3% et 0.4%)
Durée moyenne de port du fixateur
externe de 224 jours (173-260).
Allongement moyen de 7 cm (5-8).

Consolidation obtenue dans tous
les cas.

Pas d’analyse radio-clinique des
mobilités ou de la fonction post-
opératoaires.

4 types de mains botes radiales :
- | : radius distal court.

- Il : radius hypoplasique.

- Il : absence partielle de radius.
- IV : absence totale de radius.

Concordance radio-clinique entre
I'aspect radiographique du radius
et la déformation clinique.

Chirurgie de centralisation
réservée aux types Il et IV.

Amélioration esthétique et
fonctionnelle satisfaisante.
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Tableau 2. Etudes cliniques

Auteur, année

Carli et al.,
2014

Damore et al., 2000.

Goldfarb et al.,
2006.

Goldfarb et al.,
2006.

Méthodologie, niveau
de preuve

Objectif

la radialisation de I'ulna

par voie dorsale. Thérapeutique - niveau IV.

Etude rétrospective de 2004
a2013

Diagnostique — niveau IV

Evaluation des membres
supérieurs d’'une série de
patients avec syndrome
de VACTERL

Evaluer les résultats a
court, moyen et long
terme de la centralisation
par double voie (i.e.,
ulnaire et radiale).

Etude monocentrique
rétrospective
observationnelle.

Thérapeutique - niveau IV.

Etude monocentrique
rétrospective
observationnelle.

Evaluer lincidence des
pathologies associées a
linsuffisance radiale selon
la sévérité de I'atteinte.

Pronostique — niveau IV.

Etude monocentrique
rétrospective
observationnelle.

Evaluer l'intérét de la

distraction par fixateur

externe circulaire pré-
centralisation.

Thérapeutique - niveau IV.

Population

bilatérale de types Il
ou IV de 1979 a
1985.

25 patients avec
syndrome de
VACTERL

14 patients mineurs
porteurs d’'une main
bote radiale uni- ou
bilatérale de types IlI
ou IV de 1974 a
1992.

164 patients mineurs
porteurs d’'une
insuffisance radiale
uni- ou bilatérale de
1949 a 2005.

6 patients mineurs
porteurs d’'une main
bote radiale uni- ou
bilatérale de type IV,
avec rétraction des
parties molles

Intervention

Chirurgie de radialisation
de l'ulna.

Bilans clinique et
imagerie

Bilans radiographiques
pré- et post-opératoires
(i.e., immédiat et a
distance).

Chirurgie de
centralisation de I'ulna.

Bilan clinique,
radiographique,
biologique et
échographique.

Bilans radio-cliniques pré-
et post-opératoires.

Chirurgie de distraction
par fixateur externe
circulaire.

Criteres de
jugement

Complications.

Evaluation clinique et
radiologique

Angle radiographique
ulno-métacarpien.

Type d’insuffisance
radiale.

Anomalies médicales /
musculo-squelettiques
associées.

Distraction pré-
centralisation.

Angulation clinique
avant-bras/main.

Résultats et signification

Chirurgie de radialisation
recommandée entre 6 et 12 mois.

Pas de données a long terme.
Hypoplasie radiale retrouvée chez
tous les patients (75% en
unilatéral) avec hypoplasie sévére
du pouce chez 79%.
Correction post-opératoire
immédiate de 58° (15-95).
Perte de correction moyenne a
distance de 38° (5-105).

Corrélations entre :

- le jeune age lors de la correction
initiale et I'importance de récidive.
- I'importance de la déformation
initiale et I'importance de la
correction initiale.

- 'importance de la correction
initiale et 'importance de récidive.
- 'importance de la déformation
initiale et I'importance de la
déformation finale.

62% des patients atteints
d’insuffisance radiale sont porteurs
d’anomalies associées.

Facteurs de bon pronostique :
- atteinte unilatérale.
- atteintes minimes (types N ou 0).

Distraction moyenne de 16 mm
(11;25).

Gain moyen d’inclinaison ulnaire
clinique de 69° (35;105).
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Tableau 2. Etudes cliniques

Auteur, année

Greenhalgh et
al.
2002

Houeijeh et al.,
2011

James et al., 1999.

James et al., 2004.

Objectif

Etude clinique et

génétique d’'une

série de patients
avec syndrome TAR

Evaluation phénotypique
et génotypique de
patients avec syndrome
TAR

Etablir une classification
radiologique des
insuffisances radiales
incluant les mains botes
radiales et les
hypoplasies isolées du
pouce.

Evaluer la corrélation
entre la sévérité
radiographique des
atteintes du pouce et du
radius dans les
insuffisances radiales.

Méthodologie, niveau

de preuve

Etude rétrospective
monocentrique

Etude multicentrique
Diagnostique — niveau |

Etude monocentrique
rétrospective
observationnelle.

Thérapeutique - niveau IV.

Etude monocentrique
rétrospective
observationnelle.

Thérapeutique - niveau IV.

Population

radiales, de 2002 a
2004.

34 patients

14 patients de 6
hopitaux
universitaires

119 patients mineurs
porteurs d’'une
insuffisance radiale
uni- ou bilatérale de
1923 a 1996.

139 patients mineurs
porteurs d’'une
insuffisance radiale
uni- ou bilatérale de
1923 a 2002.

Intervention

Chirurgie de
centralisation de I'ulna.

Revue des patients
pris en charge dans
linstitution

Evaluation clinique et
paraclinique

Bilan clinique et
radiographique initial.

Bilan clinique et
radiographique initial.

Criteres de
jugement

Mobilités du poignet.

Translation frontale
radiographique du
carpe.

Angle radiographique
ulno-métacarpien.

Comparaison avec

études de la
littérature

Etude Génétique par
Array-CGH, et
« Quantitative Multiplex
PCR »

Aspect radio-clinique du
pouce, du carpe et du
radius.

Aspect radio-clinique du

pouce, du carpe et du
radius.

Résultats et signification

Gain moyen d’extension du
poignet de 35° (-30;105).

Gain moyen d'’inclinaison ulnaire
radiographique de 79° (15;133).
Gain moyen de translation ulnaire
radiographique de 29 mm (-2;55).

Précisions données sur les
associations syndromiques
et les anomalies génétiques

Délétions de 1g21.1 ont été
identifiées chez tous les patients
Discussion sur les criteres
diagnostics et la prise en charge
6 types d’insuffisances radiales :
- N : pouce hypoplasique.

- 0: pouce hypoplasique,
anomalies carpiennes.

-1, 1, 11, 1V : similaires a Bayne
and Klug.

Type | : radius distal court si > 2
mm plus court que l'ulna.

6 patients non-classables : pouce
raide avec squelette normal.

Corrélation statistique forte entre la
sévérité de I'atteinte du pouce et
celle de I'atteinte du radius.

Atteinte systématique du pouce en
cas d’atteinte radiale ou carpienne.

Atteinte du pouce et/ou du carpe
sans atteinte du radius dans 50%
des cas.

PNDS MAIN BOTE RADIALE 2020

17



Tableau 2. Etudes cliniques

Auteur, année Objectif Méthodologie, niveau Population Intervention Criteres de Résultats et signification
de preuve jugement
Kanojia et al., ' Evaluer l'intérét de la Etude monocentrique 14 patients Bilans radio- Angulation clinique Gain moyen d'inclinaison ulnaire
2008. distraction par prospective mineurs porteurs  cliniques pré- et avant-bras/main. clinique de 63,

Mobilités du poignet. Extension active moyenne post-

d’une main bote opératoire de poignet de 10°.

radiale uni- ou
bilatérale de

fixateur externe observationnelle.
circulaire pré-

centralisation.

post-opératoires.

Thérapeutique - Chirurgie de
niveau IV. types Ill ou 1V, distraction par
avec retraction fixateur externe
des parties circulaire.
molles radiales,
de 2003 a 2006. ] )
Chirurgie de
centralisation de
'ulna.

Evaluer les résultats de

Kawabata et al.,
1998. I'allongement ulnaire par
fixateur externe circulaire

post- centralisation /

Etude monocentrique
rétrospective
observationnelle.

7 patients mineurs
porteurs d’'une main
bote radiale uni- ou
bilatérale de type IV

Bilans radio-cliniques pré-
et post-opératoires.

Durée du port du fixateur
externe.

Consolidation osseuse.

Durée moyenne de port du fixateur
externe de 208 jours (140-314).

Consolidation obtenue dans tous

dialisati t bénéficié Chirurgie d’allongement Longueur et les cas.
radiaiisation. Thérapeutique - niveau IV. ayant bene |c!e par fixateur externe pourcentage Allongement moyen de 4.7 cm
préalablement d’'une : :
. ) circulaire. d’allongement. (2.9-7.3).
chirurgie de .
centralisation ou Ulna allongé = 95% longueur de
radialisation. I'ulna controlatéral a I'ablation du

fixateur / 83% aprés 3.6 ans de
suivi.

Moins de perte de correction si
patient plus agé.
Mazhar et al., 2018. Evaluer la perte de
correction a moyen et
long terme apres

centralisation de 'ulna.

Etude monocentrique
rétrospective
observationnelle.

13 patients mineurs
porteurs d’'une main
bote radiale uni- ou
bilatérale de type IV
ayant bénéficié
d’une chirurgie de
centralisation.

Bilans radio-cliniques pré-
et post-opératoires.

Translation frontale
radiographique du
carpe.

Angle radiographique
ulno-métacarpien.
Angle radiographique
ulnaire.

Translation radiale moyenne de 15
mm, avec perte de 1 mm a5 ans.
Correction moyenne de I'angle
ulna-M3 de 43°, avec perte de 29°
a5 ans.

Correction moyenne de I'angle
ulnaire de 8°, avec amélioration de
4° supplémentaire a 5 ans.

Chirurgie de

Thérapeutique - niveau IV. centralisation de I'ulna.

Evaluer l'intérét de la
distraction par fixateur

Nanchahal and
Tonkin, 1996.

Etude monocentrique
rétrospective comparative.

12 patients mineurs
porteurs d’'une main
bote radiale uni- ou

Bilans radio-cliniques pré-
et post-opératoires.

Translation frontale
radiographique du
carpe.

Gain moyen en translation ulnaire
de 16 mm sans distraction contre
17 mm avec distraction.
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Tableau 2. Etudes cliniques

Auteur, année Objectif

externe circulaire pré-
centralisation.

Confirmer linsuffisance

du géne SF3B4 dans la

survenue d’'un syndrome
de Nager

Evaluer les résultats de
I'allongement ulnaire par
fixateur externe circulaire

post-centralisation.

Petit et al.,
2014

Pickford and
Scheker, 1998.

Taghinia et al., Evaluer l'intérét de la
2007. distraction par fixateur
externe plan mono-axial
pré-centralisation /
radialisation.
Vilkki, 1998. Evaluer les résultats a

court, moyen et long
terme des transferts

d’épiphyse métatarsienne

vascularisée.

Méthodologie, niveau

de preuve

Thérapeutique - niveau lIl.

Etude monocentrique
rétrospective

Diagnostique — Niveau |

Etude monocentrique
rétrospective
observationnelle.

Thérapeutique - niveau IV.

Etude monocentrique
rétrospective
observationnelle.

Thérapeutique - niveau IV.

Etude monocentrique
rétrospective
observationnelle.

Thérapeutique - niveau IV.

Population Intervention

bilatérale de type IV
avec rétraction des
parties molles
radiales.

Chirurgie de distraction
par fixateur externe
circulaire chez 6/12

patients.

Chirurgie de
centralisation de I'ulna.

Etude du séquengage du
géne SF3B4

14 familles (18
patients)

Bilans radio-cliniques pré-
et post-opératoires.

6 patients mineurs
porteurs d’'une main
bote radiale uni- ou
bilatérale de type IV,
ayant préalablement
bénéficié d’'une
chirurgie de
centralisation, de
1989 a 1995.

6 patients mineurs
porteurs d’'une main
bote radiale uni- ou
bilatérale de type IV,
avec rétraction des
parties molles
radiales, de 1988 a
2004.

Chirurgie d’allongement
par fixateur externe
circulaire.

Bilans radio-cliniques pré-
et post-opératoires.

Chirurgie de distraction
par fixateur externe plan.

Chirurgie de
centralisation/radialisation
de l'ulna.

Bilans radio-cliniques pré-
et post-opératoires.

11 patients mineurs
porteurs d’'une main
bote radiale uni- ou
bilatérale de type IV

de 1987 & 1997, Distraction pré-opératoire

par fixateur externe plan.

Criteres de
jugement

Angle radiographique
ulno-métacarpien.

Raccourcissement
0sseux per-opératoire.

Résultats du
séquencage a la
recherche d’une
haploinsuffisance

Consolidation osseuse.

Longueur et
pourcentage
d’allongement.

Complications.

Durée de distraction.

Translation frontale
radiographique du
carpe.

Angle radiographique
ulno-métacarpien.

Stabilité et mobilités
actives du poignet.

Angle radiographique
ulno-métacarpien.

Résultats et signification

Gain moyen d’inclinaison ulnaire
de 19° sans distraction contre 30°
avec distraction.

Carpectomie réalisée pour 5/6
patients sans distraction contre 1/6
patients avec distraction.

9 mutations prédictives d’une perte
de fonction du gene ont été
retrouvées

Consolidation obtenue dans tous
les cas.

Allongement moyen de 4.7 cm
(i.e., 47% de la longueur originale)

Fracture du cal chez 3 patients —
phase de consolidation trop courte
(i.e. 4 semaines).

Durée moyenne de distraction de
44 jours (21;63), plus courte chez
les plus jeunes.

Corrections moyennes post-
opératoires immédiates
d’inclinaison et de translation
radiales de 89° et 31 mm,
respectivement.

Maintien des résultats a 5 ans (i.e.,
78° et 29 mm).

Meilleur résultats en cas de
déformation modérée.

Bonnes mobilités en flexion ;
extension limitée a 20° maximum.

Poignets stables dans tous les cas.
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Tableau 2. Etudes cliniques

Auteur, année Objectif

Vilkki, 2014. Etablir un score de
sévérité fonctionnelle de

linsuffisance radiale.

Méthodologie, niveau
de preuve

Etude monocentrique
rétrospective
observationnelle.

Thérapeutique - niveau IV.

Population Intervention

Chirurgie de stabilisation
par transfert vascularisé
de l'articulation
métatarso-phalangienne
du deuxiéme orteil.

33 patients mineurs

porteurs d’'une main

bote radiale uni- ou

bilatérale de 1987 a
2012.

Bilans radio-cliniques.

Criteres de
jugement

Complications.

Mobilités passives et
actives des doigts, du
poignet, du coude et de
I'épaule.

Déformations
radiologiques du poignet
et de l'ulna.

Résultats et signification

Angulation radiale ulno-
métacarpienne finale moyenne de
20°.

2 cas de nécrose de la palette
cutanée du lambeau, sans arrét de
la croissance ostéo-articulaire.

3 types fonctionnels d’insuffisance
radiale de sévérité croissante :

- minime : 1-8/30
- modérée : 9-16/30
- sévere : 217/30

Corrélation statistique forte entre la
classification radiologique modifiée
de James et al.

Main préservée dans les atteintes
minimes.
Systématiqguement sévére en cas
d’atteinte étendue au coude ou a
I'épaule.
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Annexe 1. Recherche documentaire et sélection des
articles

Recherche documentaire

Source consultée Bases de données : Medline (PubMed)
Sites internet : PUBMED
Période de recherche 1970-2018
Langue retenue Anglais
Mots clés utilisés Radial Club Hand
OR
Radial Longitudinal Deficiency
OR
Radial Hypoplasia
OR
Radial Agenesia
Nombre d’études recensées | 211
Nombre d’études retenues 42

Criteres de sélection des articles

Les articles recencés ont été retenus selon les critéres suivants :
- Date de publication
- Journal éditeur
- Langue de publication (i.e., anglais)
- Sujet traité (i.e., main bote radiale)
- Niveau de preuve de la publication
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Annexe 2. Liste des participants

Ce travail a été coordonné par le Pr Franck FITOUSSI, praticien titulaire du service de chirurgie
orthopédique et réparatrice de I'enfant (Hépital Armand Trousseau, 26 avenue du Dr Arnold Netter,
75012 Paris, France) et praticien attaché du centre de référence malformations des membres
CEREFAM, Hopitaux de Saint-Maurice, 14 rue du Val d’'Osne, 94410 Saint-Maurice, France).

Ont participé a I'élaboration du PNDS :

Rédacteurs

Pr Franck Fitoussi, Chirurgien orthopédiste, Paris

Dr Manon Bachy-Razzouk, Chirurgien orthopédiste, Paris

Dr Malo Le Hanneur, Chirurgien orthopédiste, Paris

Dr Georges Pfister, Interne des Hépitaux des Armées, Paris
Dr Didier Pilliard, Chirurgien orthopédiste, Paris

Pr Sylvie Manouvrier, Généticienne clinique, Lille

Dr Nathaly Quintero-Prigent, Médecin MPR, Saint-Maurice
Mme Naima Brennetot, Psychologue, Saint-Maurice

Mme Coline Martinot-Lagarde, Ergothérapeute, Saint-Maurice

Groupe de travail multidisciplinaire

Pr Stéphanie Pannier, Chirurgien orthopédiste, Paris
Dr Sandra Whalen, Généticienne clinique, Paris

Dr Benoit de Courtivron, Chirurgien orthopédiste, Tours
Dr Maxime Bertrand, Pédiatre, Cholet

Dr Claire Morgand, Médecin généraliste, Paris

M. Denis Chatel, Masseur-kinésithérapeute, Paris

Dr Aurélie Lucet, médecin MPR, Lamorlaye

Associations
e M. Oscar Benavides, trésorier de '’Assedea, Paris

Gestion des intéréts déclarés
Tous les participants a I'élaboration du PNDS Main Bote Radiale ont rempli une déclaration d’intérét
disponible sur le le site internet du centre de référence.

Les déclarations d’intérét ont été analysées et prises en compte, en vue d’éviter les conflits
d’intéréts, conformément au guide HAS « Guide des déclarations d’intéréts et de gestion des conflits
d’intéréts » (HAS, 2010).

Modalités de concertation du groupe de travail multidisciplinaire
Réunions physiques

- Nombre : 0 (COVID)

- Dates:

Visioconférences
- Nombre: 1
- Dates:19/11/2020

E-meeting
- Nombre:
- Dates:

Correspondances par courrier électronique
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