Protocole National
de Diagnostic et de Soins
(PNDS)

Microsomies craniofaciales

Argumentaire scientifique

Novembre 2021

Centre de Référence maladies rares des
Fentes et malformations faciales
(MAFACE)

Filiere de santé maladies rares TETECOU
(\f ‘, FILIERE SANTE
N\ /:/ MALADIES RARES ’W

’ . TeteCou

MAFACE MALFORMATIONS RARES TETE COU DENTS maladies rarES




Cet argumentaire a été élaboré par le Centre de référence Fentes et malformations faciales (MAFACE). Il a servi de
base a I'élaboration du PNDS sur les microsomies craniofaciales (MCF).
Le PNDS est téléchargeable sur le site Internet de la HAS (https://www.has-sante.fr/icms/c_1340879/fr/protocoles-
nationaux-de-diagnostic-et-de-soins-pnds) et sur celui de la filiere TETECOU (https://www.tete-cou.fr/parcours-
de-soins/pnds-et-recommandations)
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Liste des abréviations

HAS Haute Autorité de Santé
MCF Microsomie craniofaciale
PNDS Protocole National de Diagnostic et de Soins
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Préambule

Le PNDS sur les microsomies craniofaciales (MCF) 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
« Microsomies craniofaciales »

Le PNDS a été établi a partir des recommandations européennes élaborées pour harmoniser
I'organisation des soins des patients atteints de MCF'. Une premiére relecture/actualisation
du PNDS a été réalisée par un groupe de relecteurs multidisciplinaire composé de
spécialistes médicaux et paramédicaux sous la direction du Pr Arnaud Picard (Centre de
référence MAFACE Fentes et malformations faciales, Hopital universitaire Necker-Enfants
malades, Service de chirurgie maxillo faciale et chirurgie plastique pédiatrique, Paris) et sous
la coordination de Sonia Pavan, PhD, Chargée de mission de coordination du réseau
MAFACE (Paris). Plusieurs recherches bibliographiques ont été réalisées pour actualiser ces
recommandations européennes publiées en 2020 et établies a partir d’'une analyse critique
de la littérature internationale publiée jusqu’en 2018 ou 2019 selon les chapitres (voir
Annexe 1). Le PNDS a été complété avec les nouvelles informations issues des articles
sélectionnés avant d’étre soumis a relecture et modifications libres par un Groupe
multidisciplinaire, composé de spécialistes médicaux et paramédicaux localisés sur
I'ensemble du territoire national, ainsi que par I'association de patients soutenant les familles
des personnes atteintes de pathologies liées a des malformations craniofaciales incluant les
MCF.

Les remarques et modifications issues des relectures ont été intégrées, permettant d’aboutir
au document final. Le PNDS présenté est donc le fruit de ce travail collégial.

' Renkema RW; and the ERN CRANIO Working Group on Craniofacial Microsomia. European Guideline
Craniofacial Microsomia. J Craniofac Surg. 2020;31 Suppl 8:2385-2484. doi: 10.1097/SCS.0000000000006691.
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Argumentaire

1 Diagnostic et évaluation initiale

Alexander et al. Etude
2020 rétrospective
Caron et al. Etude
2017 rétrospective

Caractériser lincidence et Ia
morbidité des anomalies
cardiaques chez les patients avec
une microtie

(1) Analyser la plus grande
population de patients atteints de
MCF en étudiant la sévérité, la
latéralité et le rapport entre les
sexes ainsi que les corrélations
possibles entre les différentes
composantes du PAT-CFM, vy

Inclusion : enfants avec une
microtie diagnostiquée, fraités
dans un centre de soins
tertiaire pédiatrique entre 1997
et 2018

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Les patients étaient inclus si la
photographie médicale et/ou la
radiographie du visage et les
antécédents médicaux étaient
disponibles.

Nombre de patients inclus :

428

101
avaient

patients

eu

(23,5 %)

un

échocardiogramme suite &
la détection d’une anomalie
physique (ex. murmure)

Nombre de patients inclus :

755

MCF bilatérale : 86 (11,4%)

MCF

unilatérale :

669

(88,6%), dont 371 a droite et

298

a

gauche

(ratio

Parmi les 101 patients avec
échocardiogrammes documentés,
75,9 % avaient des anomalies
structurelles (18,5 % de tous les

patients).

Les  patients  syndromiques
avaient plus
d’échocardiogrammes,
d’anomalies cardiaques et de
suivi cardiologique que les

patients non syndromiques.

Les enfants avec une microtie
ayant un risque important d’avoir
une anomalie cardiaque
congénitale, les auteurs
préconisent  d'effectuer  un
examen cardiaque physique
approfondi et de considérer
I'échocardiogramme de dépistage
chez les enfants syndromiques
avec une microtie.

Le terme «syndrome de
Goldenhar » doit étre écarté.

Il n'a pas été possible d'identifier
des groupes spécifiques de
patients avec I'ACP car les
clusters chevauchaient avec au
moins un autre cluster, ce qui
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Chenetal. 2018 Revue

(étiologie et systématique
pathogenése de
la MHF)

Chenetal. 2020 Etude

(caractérisation  rétrospective/
3D de série de cas
l'asymétrie

mandibulaire

dans la MCF)

compris la fente labiale et palatine,

et les anomalies extra-
craniofaciales.

(2)  Etudier si  certaines
combinaisons  d’'anomalies  se

produisaient plus fréquemment que
d'autres en utilisant T'ACP, qui
pourrait fournir une meilleure vision
des processus embryologiques qui
causent les MCF.

Décrire les modéles pathogéniques
et l'étiologie de la MHF.

Evaluer I'asymétrie mandibulaire
tridimensionnelle dans la MCF et
son association avec la sévérité de
la déformation basée sur Ia
classification de Pruzansky-Kaban.

Exclusion :

Patients  présentant  une
microtie isolée, c.-a-d. sans
hypoplasie mandibulaire sur
les radiographies, et patients
diagnostiqués avec d'autres
syndromes craniofaciaux
incluant Ihypoplasie
craniofaciale (par exemple le
syndrome  de  Treacher
Collins).

Non décrit

Inclusion :

Patients adultes avec une MCF
sélectionnés consécutivement
dans le centre craniofacial
Chang Chung entre 2009 et
2018, et pour lesquels des
données de CBCT existaient
avant fraitement orthodontique
ou chirurgie orthognathique

droite:gauche=1,2:1).

408 M (54%)
347 F (46%)

Non décrit

Nombre de patients inclus :
48 patients

Age moyen 20,0 = 2,9 ans
(16,4-31,4 ans)

18 M

30F

38 patients dans le groupe
« modéré » (grades | et lla)

suggére que les MCF sont un
continuum  d’anomalies  qui
coexistent dans toutes les
combinaisons et degrés de
seévérité.

Un dépistage des anomalies
extra-craniofaciales incluant les
anomalies cardiaques, rénales,
rachidiennes, et vertébrales
devrait étre effectué chez les
patients présentant une forme
clinique mineure de MCF.

Trois modéles sont décrits : les
dommages du cartlage de
Meckel, le  développement
anormal des crétes neurales
craniennes et le  modéle
d’anomalie vasculaire et
d’hémorragie. Ces trois modeles
sont liés et aucun d'eux nest
complétement concordant avec
toutes les manifestations
variables de la MHF.

Les facteurs environnementaux et
génétiques pouvant étre
impliqués sont discutés.

Les longueurs du corps et du
ramus de la mandibule étaient
significativement plus courts du
coté affecté que du coté opposé.
La sévéritt de la déformation
mandibulaire selon la
classification de  Pruzansky-
Kaban était associée a des
mandibules plus petites, plus
reculées et plus asymétriques en

7
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Elsten et al. Revue
2020 systématique
Glaeser et al. Revue
2020 systématique
(Genes

candidats de la

région 22q)

Fournir une vue d'ensemble de la
prévalence et des  types
d’anomalies dentaires chez les
patients avec une MCF.

Résumer toutes les découvertes
moléculaires dans la région 22q de
sujets diagnostiqués avec avec un
spectre OAV et rechercher les
génes qui seraient impliqués dans
le développement de ce spectre

Exclusion :
Autre  syndrome  congénital
craniofacial, antécédent de
chirurgie craniofaciale ou de
traumatisme

Inclusion :
MCF et anomalies dentaires

Etudes sur 'Homme
Publications  en langue
anglaise, allemande ou
néerlandaise

Exclusion :

Patients avec microtie isolée

Inclusion:
Articles avec les termes OAV
et chromosome 22911

12 patients dans le groupe
« sévere » (grades IIb et IlI)

13 articles inclus :

- 4 études de cohorte
rétrospectives

- 4 études de cohorte
prospectives

- 4 études cas-témoin

- 1 série de cas

11 articles inclus :

- 2 articles originaux
- 5 rapports de cas
- 1 rapport succint

- 3 lettres

longueur.

L'asymétrie de la  forme
mandibulaire était trés variable,
indépendamment du grade dans
la classification de Pruzansly-
Kaban.

La classification de Pruzansky-
Kaban soutient le diagnostic,
mais une forte  variabilité
morphologique existe entre les
différents grades, et devrait étre
prise en compte dans la
planification des traitements.

Les anomalies dentaires sont plus
souvent diagnotiquées chez les
patients avec une MCF que chez
des témoins en bonne santé, et
sont situées plus souvent du coté
atteint que non atteint.

Prévalence de certaines
anomalies chez les patients avec
une MCF:

- agénésie dentaire 6,7-33,3 %
(population générale 4,5-13,3 %)

- retard de développement 20,0-
54,4 % (population générale 3,4-
4,3 %)

- autres
quantifiable
Les délétions et duplications dans
la région q11.2 étaient les
altérations les plus fréquentes

anomalies:  non

(18/22).

Au total 68 génes ont été décrits.
Les résultats renforcent
hypothése selon laquelle Ila
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Guida et
2021

Hartzell
Chinnaduria
2018

al.

et

Etude de cohorte
(analyse
génétique in vitro)

Revue générale

B

D

Identifier les mécanismes
épigénétiques  contribuant  au
spectre OAV, en comparant les
profils de méthylation de I'ADN sur
génome entier de patients avec un
spectre AOV et de sujets témoins.

Non décrit

Inclusion :
Patients avec un spectre OAV
Témoins :

d’'age et d’origine éthnique.

Non décrits

sélection (a partir
d’'une banque) de sujets ayant
les mémes caractéristiques

Cohorte de 41 patients (de
41 familles indépendantes)
avec un spectre OAV:
38 cas sporadiques, 3 avec
des antécédents familiaux.
Age: 5 jours — 46 ans

19F
22M
Origine caucasienne en
majorité; 6 patients du
Brésil, Bengladesh, Sri-

Lanka, Colombie, Inde et
Saint Domingue

Cohorte témoin : 48 profils
de méthylation de mémes
tissus provenant d’individus
sains anonymes

Non décrit

région 22911 est un locus
candidat dans le spectre OAV,
comme les génes CLTCLY,
GSC2, HIRA, MAPK1, TBX1 qui
sont des candidats potentiels
pour la corrélation génotype-
phénotype.

Un nombre accru de SEV a été
identifié chez les patients avec un
spectre OAV par rapport aux
témoins.

Des patients porteurs de
dérégulations épigénétiques
suggestives ont été identifiés.
Ces résultats suggerent la
contribution de  mécanismes
épigénétiques dans I'étiologie du
spectre OAV.

La correction chirurgicale de la
microtie et des anomalies faciales
associées est complexe et doit
étre intégrée de fagon réfléchie
dans un plan de prise en charge

global.
La familiarit¢ des praticiens
périnataux avec les types

d’anomalies de la face et des
oreilles, et leur association avec
des anomalies plus globales

Centre de référence Fentes et malformations faciales (MAFACE) / Novembre 2021

9



Heike et al.

2016

Kini et al. 2020

Etude
controle

Etude
rétrospective

cas-

C

Elaborer une approche
standardisée pour évaluer et
décrire les caractéristiques faciales
de la cohorte d’étude, en utilisant
de multiples sources d'information
recueillies au cours de cette étude
longitudinale et créer des sous-

groupes de cas avec des
caractéristiques phénotypiques
communes.

Caractériser la prévalence des
anomalies rénales chez des enfants
ayant une microtie

Inclusion :

Cas: les patients étaient
admissibles s'ils étaient agés
de moins de 48 mois et avaient
eu un diagnostic de MHF,
d'asymétrie faciale, de microtie
unilatérale ou bilatérale, de
spectre OAV, ou de syndrome
de Goldenhar, posé par un
pédiatre, un généticien, ou un
chirurgien affilié a une équipe
craniofaciale.

Controles: sujets appariés
ayant l'dge des cas * 2 mois
au moment du recrutement

Exclusion :

Diagnostic  d'un  syndrome
connu ou dune anomalie
chromosomique.

Inclusion :

Patients avec une microtie
etlou une atrésie auditive
congénitale documentées dans
un hopital pédiatrique tertiaire

Nombre de patients inclus :
- 142 cas
- 316 contréles

M:
- 61% des cas
- 48% des controles

Age moyen lors de |la
Phase 3 de I'étude (suivi):
13,5+ 1,3 ans (11,1 -
17,1 ans)

Nombre de patients inclus :
237

- 74 % hispaniques/latinos

- 29 patents (12 %)
syndromiques, dont
12 syndromes de Goldenhar
- 98/237 patients avec des
données rénales
(échographie)

peuvent étre plus bénéfiques au
patient.
Non décrit

Des anomalies structurelles ont
été détectées chez 25%
(24 patients) des 98 patients
ayant eu une échographie.

Un tiers des patients avec des
anomalies a nécessité un suivi
néphrologique  pour  maladie
rénale chronique ou insuffisance
rénale.

Parmi les 24 patients avec
échographie anormale,
22 % étaient non syndromiques et
43 % étaient syndromiques.

10
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Kolodzynski et

Renkema et al.

Examiner la prévalence de la
paralysie vélaire chez des patients
avec une microtie isolée et avec
une microtie et des signes du
spectre OAV.

Identifier des facteurs de risque
possibles associés a la présence
de paralysie vélaire.

Donner une vue d’ensemble de la
prévalence, des types et
caractéristiques d’anomalies extra-
craniofaciales chez les patients
avec une MCF.

Inclusion :

Tous les patients avec une
microtie vus dans le service
des auteurs entre janvier 2015

et mars 2017.

Inclusion :

Tous les patients vus pour une
MCF dans 4  centres
craniofaciaux (Rotterdam,

Londres, Boston, Toronto).

Nombre de patients inclus :
83 avec microtie et données
documentées de
mouvements vélaires

- 42 avec microtie isolée

- 42 avec microtie et signes
du spectre OAV

Nombre de patients inclus :
991, dont 462 avec des
anomalies extra-
craniofaciales

MCF unilatérale : 827

MCF bilatérale : 117

75% des patients avec
anomalies rénales avaient une
microtie de gradelll ou plus
(gradation de Marx).

Les auteurs recommandent le
screening rénal par échographie
pour tous les patients avec une
microtie.

La paralysie vélaire était présente
chez 18/42 patients avec une
microtie  isolée et  chez
33/41 patients avec une microtie
et des signes du spectre OAV
(prévalence supérieure de |la
paralysie vélaire significativement
associée aux patients avec des
signes du spectre OAV).

Un lien clair entre les
mouvements Vvélaires anormaux
et la microtie a été établi.

Il est suggéré d’examiner le palais
de tous les patients avec une
microtie, et pas seulement de
ceux qui ont des difficultés
d’élocution.

Prévalence des anomalies extra-
craniofaciales chez les
462 patients :

- vertébrales 28 %

- systéme nerveux central 11 %

- systéme circulatoire 21 %

- tractus respiratoire 3 %

- tractus gastrointestinal 9 %

- tractus urogénital 11 %

Chez les patients avec une MCF
bilatérale : prévalence plus élevée
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Sieblod et al. Etude

2019 longitudinale
multicentrique
Cas-témoin

Tokura et al. Etude

2019 rétrospective

Recueillir des données étiologiques

sur les facteurs de risque, et

en

particulier du diabéte de type 2,

dans la MCF.

Clarifier les

caractéristiques

morphologiques de la MHF par

analyse quantitative
radiographies céphalométriques

de

Inclusion :
Enfants de 12 & 24 mois avec
une MCF, recrutés dans

6 centres craniofaciaux aux
Etats-Unis

Témoins : enfants de 12 a
24 mois sans anomalie faciale
congeénitale ou blessure.

Exclusion :

Caryotype anormal, diagnostic
syndromique, affection
médicale ou neurologique
majeure au moment du
recrutement, risque  accru
d'incapacité a terminer I'étude,
enfants nés avant
34 semaines, frere/sceur
participant déja a ['étude,
parent ne parlant ni anglais ni
espagnol.

Inclusion :

Patients MHF avec données
d'imagerie a I'hépital

universitaire de Sapporo
Témoins non MHF

Nombre de patients inclus :
108 enfants avec MCF
84 enfants sans MCF

Administration d'un
questionnaire a la mére
biologique de I'enfant pour
recueillir les données de
grossesse.

Nombre de patients inclus :
183

des anomalies extra-
craniofaciales, déformations
mandibulaires, du nerf facial ou
des tissus mous plus séveres.
L'examen attentif des systémes
circulatoire, rénal et neurologique
des patients avec une MCF est
recommandé.

Association significative entre le
diabéte de type 2 chez la mére et
la MCF chez I'enfant.

La consommation par la mere de
vitamine A etlou de foie était
associée a un risque réduit de
MCF de I'enfant de 70 %

Pas dassociation significative
avec I'dge maternel.

Description des caractéristiques
morphologiques de la mandibule
dans la MHF.

Les auteurs suggérent
qu'améliorer I'hypoplasie de la
longueur du corps de |la
mandibule et 'étendue de I'angle
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Tuinetal. 2015  Etude
(classification rétrospective
OMENS-Plus!

dans la MCF)

Tuinetal. 2015  Etude
(distinction entre = rétrospective
syndrome  de

Goldenhar et

MCF)

Xu et al. 2020 Etude
(Mesure rétrospective
maxillaire en

Evaluer les associations entre les
différentes  catégories de |la
classification OMENS-Plus!.

Evaluer [utiisaton du terme
«syndrome de Goldenhar» et
déterminer les différences entre les
patients atteints du syndrome de
Goldenhar et de la MCF.

De plus, cette étude tente de
déterminer si les  patients
présentant toutes les
caractéristiques additionnelles du
syndrome de Goldenhar sont
phénotypiquement différents des
patients diagnostiqués avec une
MCF, en dehors de la présence des
dermoides épibulbaires et/ou des
anomalies vertébrales.

Evaluer la déficience maxillaire
hémifaciale et estimer la corrélation
avec le score de Pruzansky-Kaban.

Inclusion :

Patients atteints de MCF
unilatérale ou bilatérale vus a
hopital des enfants de
Philadelphie de 1990 a 2012.

Exclusion :

Patients avec documentation
incompléte de leurs anomalies
selon la classification OMENS-
Plust.

Inclusion :

Patients atteints de MCF
unilatérale ou bilatérale vus a
hopital des enfants de
Philadelphie de 1990 & 2012.

Exclusion :

Patients avec documentation
incompléte du diagnostic ou
des anomalies associées.

Inclusion :
Patients avec MHF

Nombre de patients inclus :

105

MCF bilatérale : 24 (23%)
MCF unilatérale : 81 (77%)

61 M
44 F
Ratio M:F=1,4:1

Nombre de patients inclus :

138

72 M (52%)
66 F (48%)

Caractéristiques
additionnelles :
Anomalies
34%
Dermoides
17%
Combinaison des 2 : 7,2%

Nombre de patients inclus :
67
Grade 1:10,4 %

vertébrales :

épibulbaires :

de la mandibule du coté affecté
conduirait a un traitement plus
efficace de la déformation de la
machoire.
Non décrit

Cette analyse révéle quiil y avait
plus de patients diagnostiqués
avec le syndrome de Goldenhar
que de patients présentant des
dermoides épibulbaires et des
anomalies vertébrales. De plus,
les patients présentant une de
ces caractéristiques n'ont pas
tous eu de diagnostic subjectif de
syndrome de Goldenhar. Les
patients ayant eu un diagnostic
subjectif de syndrome de
Goldenhar avaient une atteinte
plus sévére au niveau de la
mandibule, des anomalies des
tissus mous, étaient plus
susceptibles d'avoir une forme
bilatérale et une macrostomie.

Le volume maxillaire total était
significativement diminué du coté
affecté dans les grades Ila et lIb.
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3 dimensions)

Yang et al. 2020  Etude

rétrospective
Zamariolli et al. Etude de cohorte
2019 Analyse

génétique

C

Examiner la distribution et les
phénotypes de MHF et son
association avec d'autres
anomalies

Etudier les SNV dans des génes
candidats du spectre OAV

Grade lla: 38.8 %
Grade llb: 28,4 %
Grade Il : 22,4 %

Inclusion :
Patients avec MHF suivis ou

Nombre de patients inclus :
249

traités, et disponibilité des

documents  dimagerie  a

hépital universitaire et a

I'hopital dentaire de Séoul

entre 1998 et 2018.

Inclusion : Nombre de patients inclus :

Patients avec les criteres 73 (65 cas
diagnostigues minimaux du 8 membres de
spectre  OAV, modifiés par atteints)

index et
famille

Pas de différence significative de
la largeur maxillaire entre les
grades | et lll.

Pour le volume total maxillaire et
le développement transverse, le
groupe de grade Il présentait des
caractéristiques  similaires au
groupe de grade I.

La sévéritt de la déficience
maxillaire n'est pas totalement
concordante avec la classification
de la malformation mandibulaire.
Prévalence MHF unilatérale
86,3 %

Prévalence MHF bilatérale
13,7 %

Distribution significativement
difféerente des grades de
Pruzansky-Kaban entre les MHF
uni-et bi-latérale, mais pas de

différence concernant le coté
affecté.
48 patients (19,3 %) avaient

d’'aufres anomalies, dont 50 %
dans la MHF bilatérale et 14,4 %
dans la MHF unilatérale.

Un diagnostic et une planification
de traitement individualisés sont
requis pour les patients avec
MHF en raison des divers
phénotypes at associations avec
d’autres anomalies.

4 variants pathogéniques
probables & l'état hétérozygote
ont été identifés chez différents
patients. 2 SNV étaient localisés

Centre de référence Fentes et malformations faciales (MAFACE) / Novembre 2021
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Référence de Type d’étude Niveau  Objectif de I'étude Critéres Caractéristiques des Conclusion

I'étude de d’inclusion/exclusion patients
preuve (incluant moyenne + écart-type)
Tasse et al. et Gougoutas, dans la région 5UTR de YPEL1,
Singh, Low et Bartlett 1 dans la région 3UTR de CRKL
Exclusion : et 1 dans la région 3UTR de
Patients avec des anomalies OTX2.

squelettiques affectant les os

autres que les cotes et la

colonne vertébrale.
Abréviations : ACP, analyse en composantes principales ; AOS, apnée obstructive du sommeil ; ¢.-a-d., c’est-a-dire ; CBCT, Cone Beam Computed Tomography ; CGH-array, comparative
genomic hybridization array (puce d’hybridation génomique comparative) ; F, patient de sexe féminin; M, patient de sexe masculin ; MCF, microsomie craniofaciale ; MHF, microsomie
hémifaciale ; OAV, oculo-auriculo-vertébral ; OMENS, O=orbite, M=mandibule, E=ear (oreille), N=nerf facial, S=soft tissues (tissus mous) ; PAT-CFM, Phenotypic Assessment Tool-Craniofacial
Microsomia (outil d’évaluation phénotypique-microsomies craniofaciales). ; PCR, polymerase chain reaction; SEV, variant épigénétique stochastique ; SNV, Single-nucleotide variant
(polymorphisme d'un seul nucléotide) ; UTR, untranslated region (région non traduite)

1. Le score OMENS comporte 5 catégories : O=orbite, M=mandibule, E=ear (oreille), N=nerf facial, S=soft tissues (tissus mous). Chaque catégorie est cotée de 0 (état normal) a 3 (atteinte
sévere) en fonction de sa gravité. Le symbole « + » est ajouté si des malformations extra-craniofaciales sont présentes (classification Omens-Plus).
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2 Difficultés respiratoires

Caron et al.
2017

Caron et al.
2015

(OSA dans la
MCF)

Etude de cohorte
rétrospective

Revue
systématique

B

(1) Analyser la prévalence dAOS
chez les patients atteints de MCF ;
(2) Déterminer la relation entre la
sévérité de la MCF et le risque
d'ACS;

(3) Analyser les modalités de

traitement choisies et leurs résultats

(1) Quelle est la prévalence dAOS
chez les patients atteints de MCF ?
(2) Quelles sont les modalités de
traitement des AOS rapportées
dans les MCF ?

(3) Que sait-on du suivi apres le
traitement des AOS dans les

Inclusion :

Patients atteints de MCF avec
des images cliniques et/ou
radiographies

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Tous les articles sur la
prévalence et le traitement des
AOS chez les patients atteints
de MCF

Exclusion :

Nombre de patients inclus :
59

Inclusion :

16 articles inclus dans
l'analyse qualitative, qui
décrivent la prévalence
d’AOS, le traitement des
AQS, ou les 2 chez les
patients MCF

Les AOS sont plus répandues
chez les patients MCF que chez
les sujets sains, en particulier
chez les patients atteints de MCF
unilatérale de grade de
Pruzansky 1B ou lll, ou de MCF
bilatérale. Une PSG devrait étre
réalisée chez ces patients pour
dépister les AOS. De plus, les
cliniciens devraient étre
conscients du risque accru A0S
chez les patients présentant un
grade de Pruzansky | ou lIA.

Plusieurs modalités de traitement
sont disponibles pour le
traitement des AOS chez les
patients MCF. Cependant, le
traitement des AOS chez les
patients MCF devrait étre
individualisé et basé sur les
symptémes cliniques, la sévérité
de la déformation, et les
comorbidités.

Aucun critere ne peut étre défini
pour identifier les patients qui ont
besoin d'un traitement chirurgical
en raison du manque d’articles
sur le fraitement non chirurgical. Il
est impossible de parvenir & un
consensus sur le traitement idéal

16
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Cloonan et al.
2009

Cohen et al.
1999

MCF ?

Etude cas- B Non décrit
controle

Etude C Non décrit
rétrospective

Aucun

Inclusion :
MHF incluant Goldenhar et
microtie isolée

Exclusion :

Patients présentant une
hérédité mendélienne, des
anomalies chromosomiques,
ou ayant été exposes a
lisotrétinoine en période
prénatale ; enfants adoptés

Inclusion :
MHF hémifaciale

Exclusion :
Aucun

Exclusion :
Opinions d’experts

Nombre de patients inclus :
- 124 patients atteints de
MCF

- 349 contrdles.

Des données
supplémentaires sur le
sommeil étaient disponibles
pour 84/124 patients et
248/349 controles.

Nombre de patients inclus :
38

des AOS chez les patients
atteints de MCF a cause des
mesures hétérogénes des
résultats et du manque
d’information sur le suivi. Dans la
littérature, aucune preuve ne
soutient la supériorité du
traitement chirurgical des AOS
par rapport au traitement non
chirurgical a long terme.
Prévalence : 8%. Sur les

15 patients atteints de MCF ayant
un résultat de PSG, 10 avaient un
syndrome d’AOS (8%). Une PSG
avait été effectuée chez 20% des
patients atteints de MCF et 2%
des contrdles. Un diagnostic
d’AOS a été posé chez les 4/4
contréles qui ont eu une PSG.
Aucun résultat de PSG n’a été
communiqué.

Les patients avec une MHF
modérée/sévere (d'apres
I'évaluation par le spécialiste
craniofacial) présentaient une
incidence plus élevée de TRS
que les patients avec une
microtie/MHF Iégére.

Prévalence : 24%.

9 patients avaient des
antécédents d'AOS ou ont eu
besoin d'une trachéotomie ou
d’un traitement du syndrome
d’ACS.

7 patients avaient des
antécédents d'AOS intermittentes
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D'Antonio et al.
1998

Klazen et al.
2019

Etude
transversale

Etude
transversale

Décrire I'occurrence et 'ampleur
des anomalies du pharynx et du
larynx dans une population de
patients présentant un spectre
OAV.

Evaluer le volume et la morphologie

des voies aériennes supérieures
chez des patients avec une MCF, a
I'aide de la modélisation 3D de
scans de la téte et du cou.

Inclusion :

(1) le diagnostic de spectre
OAV a été indiqué
spécifiquement dans le rapport
d'équipe,

(2) le généticien de I'équipe a
rapporté un diagnostic de
spectre OAV spécifiquement
indiqué ou pas dans le rapport
de I'équipe craniofaciale, et/ou
(3) le patient a été
diagnostiqué par le généticien
de I'équipe avec un des noms
considérés comme synonymes
de spectre OAV.

Exclusion :

Aucun

Inclusion :

- Patients avec MCF et AOS

- Patients avec MCF sans AOS
- Témoins (patients avec
traumatisme cranien ou

Nombre de patients inclus :
41

23 patients étaient
disponibles pour une série
d’évaluations cliniques

21 M
14 F

MCF bilatérale : 3
MCF unilatérale : 38 (35 a
droite et 3 a gauche)

Nombre de patients inclus :
79 patients avec MCF, dont
25 avec AOS

88 témoins

potentielles ou ont eu un
événement d'apnée
périopératoire.

Aucun résultat de PSG n’a été
communiqué.

Les patients présentant une MCF
bilatérale, une perte d'audition
bilatérale, des anomalies extra-
craniofaciales, ou une
déformation orbitale et
mandibulaire plus sévere
semblent présenter un risque
accru d'AOS.

Prévalence : 12%. 22%

(9 patients) ont rapporté des
symptdmes d’obstruction des
voies respiratoires.

Aucun résultat de PSG n’a été
communiqué.

Les patients avec MCF avaient un
volume de I'oropharynx, une aire
cross-sectionnelle moyenne, une
aire cross-sectionnelle minimale
et une aire rétropalatine plus

18
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Sculerati et al.
1998

Sher et al. 1986

Szpalski et al.
2015

Etude
rétrospective

Etude
rétrospective

Etude
rétrospective

Non décrit

Non décrit

Etudier l'incidence des AOS chez

les patients atteints de MCF

unilatérales et déterminer les

associations significatives

épilepsie)

Inclusion :
Syndrome de Goldenhar, MCF,
et microtie

Exclusion :
Aucun

Inclusion :
Séquence facio-auriculo-
vertébrale

Exclusion :

Aucun

Inclusion :

Patients atteints de MCF
unilatérale avec des données
complétes. Diagnostic basé sur
des signes cliniques et la
radiographie

Exclusion :
Aucune

145 scans analysés

Nombre de patients
inclus :41

Syndrome de Goldenhar :
14

MCF : 12

Microtie bilatérale : 15

Nombre de patients inclus :

84

Nombre de patients inclus :

62

40 M
22F

La PSG n’a été effectuee
que chez les patients
présentant des signes ou
des symptémes d'ACS.

petits que les patients témoins.
Les patients avec MCF et AOS
avaient une aire rétroglossale
minimale, une sphéricité et une
uniformité nettement différentes
des patients avec MCF sans
AOS. La sphéricité a été identifiee
comme la variable prédictive
principale d’ACS.

En conclusion, les patients avec
MCF ont des voies aériennes
supérieures plus petites et sont a
risque de développer une AOS.
Prévalence : 22%. 9 patients ont
eu besoin d'une trachéotomie.
Aucun résultat de PSG n’a été
communiqué

Prévalence : 7%. 6 patients
avaient des ASO.

Aucun résultat de PSG n’a été
communiqué

Les auteurs proposent d'étre
vigilant dans le dépistage des
AOS chez les patients présentant
une MCF unilatérale pour éviter
les séquelles neurologiques et
cardiovasculaires des TRS.
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Référence de Type d’étude Niveau  Objectif de I'étude Critéres Caractéristiques des

Conclusion

I'étude de d’inclusion/exclusion patients
preuve
Xu et al. 2020 Etude C Décrire la gestion des voies Inclusion : Nombre de patients inclus :
(Prise en charge  rétrospective respiratoires chez des enfants avec =~ Enfants avec une MHF ayant 136, ayant subi
des voies une MHF, évaluer l'efficacité de la = subi une anesthésie entre 311 procédures
respiratoires) laryngoscopie directe versus un décembre 2016 et avril 2019 d’'anesthésie.
équipement de visualisation des dans un centre a Pékin. Age:5-17 ans
voies respiratoires pendant La ventilation au masque
I'intubation trachéale, et déterminer était possible pour tous les
si la distraction mandibulaire peut enfants sauf 1.

améliorer la vue laryngoscopique.

Les taux de succes de l'intubation
étaient de 100 % pour la
laryngoscopie et la fibroscopie
avec vidéo, et de 79,5 % pour la
laryngoscopie directe.

Les vues laryngoscopiques
étaient améliorées chez

23 enfants (43 %) apres
distraction mandibulaire.
L’équipement vidéo peut étre
utilisé efficacement pour
lintubation d’enfants avec une
MHF ayant une vue
laryngoscopique difficile. La
distraction mandibulaire peut
améliorer efficacement la vue
laryngée.

Abréviations : AOS, apnées obstructives du sommeil ; F, patient de sexe féminin ; M, patient de sexe masculin ; MCF, microsomie craniofaciale ; MHF, microsomie hémifaciale ; OAV, oculo-

auriculo-vertébral ; PSG, polysomnographie ; TRS, troubles respiratoires du sommeil.
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3 Difficultés d’alimentation

Brotto et al. Etude

2018 rétrospective
Caron et al. Revue

2015 systématique
(difficultés

d'alimentation

dans la MCF)

Définir la proportion
d’anomalies des glandes
parotides et submandibulaires
et étudier leur association avec
le phénotype du spectre OAV
établi par neuroimagerie,
c.-a-d., avec la présence
concomitante du nerf cranien,
de l'artére carotide interne, de
I'oreille interne, du cerveau, de
I'ceil, ou des anomalies de la
colonne vertébrale.

Donner un apergu de la
littérature concernant la MCF
ainsi que la prévalence et le
traitement des difficultés
d’alimentation sur la base des
questions clés suivantes :

(1) Quelle est la prévalence des
difficultés d'alimentation chez
les patients atteints de MCF et
quels types de difficultés
alimentaires sont signalés ?
(2) Comment les difficultés
d’alimentation sont-elles
traitées chez les patients
atteints de MCF ?

Nombre de patients inclus :
- 25 avec spectre OAV
- 11 controles

Inclusion :

Tous les patients atteints du
spectre OAV qui ont passé une
IRM de la téte

Exclusion :
IRM n'incluant pas la région des
glandes salivaires

Inclusion : Nombre d’articles inclus : 8
Articles sur la prévalence et le
traitement des patients atteints
de MCF et présentant des

difficultés d’alimentation.

5 articles < 10 patients
1 article antérieur a 1980

2 articles ont été inclus
dans le PNDS : Stromland
2007, Cohen 1995

Exclusion :
Avis d’experts

Voir les articles de Cohen
1995 & Strémland 2007

Dans les MHF, le spectre OAV
semble généralement englober un
développement anormal des
glandes salivaires du c6té atteint.
Selon cette étude, > 80% des
patients avec spectre OAV
présentaient une hypoplasie ou une
aplasie de la glande parotide, et
environ 25% avaient des anomalies
concomitantes de la glande
submandibulaire, soulignant que le
développement anormal des
glandes salivaires devrait étre
considéré comme une
caractéristique typique du spectre
OAV.

Voir les articles de Cohen 1995 &
Strémland 2007
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Caron et al.
2017

Cohen et al.
1995

Etude
rétrospective

Etude
transversale

Analyser la prévalence des
difficultés d'alimentation chez
les patients atteints de MCF. Le
but de I'étude était de

(1) déterminer les associations
entre la sévérité de la MCF et le
risque de difficultés
d'alimentation, et (2) décrire les
modalités de traitement
utilisées et leurs résultats
cliniques respectifs.

Examiner le profil
neurodéveloppemental
d’enfants atteints du syndrome
de Goldenhar et déterminer si
les manifestations physiques
sont révélatrices de difficultés
de développement

Inclusion :

Patients avec des images
cliniques et/ou radiographiques,
c.-&-d. des radiographies
panoramiques et/ou des images
de scanner (CT-scan) de la téte.

Exclusion :
Patients atteints de microtie
isolée

Inclusion :

Tous les patients avec un spectre
OAV nouvellement diagnostiqué
sur une période de 5 ans.
Diagnostic établi par 'un des
quatre généticiens cliniques
(qualifie)

Exclusion :
Aucun

Nombre de patients inclus :

755

408 M
347 F

MCF bilatérale : 86
MCF unilatérale : 669

180 patients avaient des
anomalies extra-
craniofaciales

133 patients avaient un
diagnostic d'AOS

Nombre de patients inclus :

24

Chaque patient a eu une
évaluation
neurodéveloppementale.

Nombre de patients avec
fente labiopalatine non
rapporteé.

16 M
8F

Dans cette étude multicentrique la
prévalence des difficultés
d'alimentation chez les patients
atteints de MCF était de 26,4%.

Les facteurs de risque des
difficultés d'alimentation étaient :
MCF bilatérale, fente labiopalatine,
AQS, et déformation mandibulaire
de grade de Pruzansky-Kaban I.
De plus, le risque de difficultés
d’alimentation était augmenté chez
les patients ayant des anomalies
extra-craniofaciales.

Les difficultés d’alimentation
devraient étre recherchées par un
orthophoniste chez tous les patients
atteints de MCF avant I'age de

1 an. Aprés '4ge de 1 an, une
attention particuliere aux difficultés
d’alimentation est toujours
nécessaire chez les patients
atteints de MCF ; ces patients
devraient étre réguliérement
surveillés par un spécialiste de
I'alimentation.

Ces résultats indiquent que les
enfants < 4 ans présentant un
spectre OAV ont un risque accru de
retard neurodéveloppemental,
d'hypotonie, de dysfonctionnement
de la déglutition, et de torticolis.
82% des patients avec diminution
du tonus oro-facial présentaient des
troubles de I'alimentation, un
dysfonctionnement de la déglutition
ou un retard de croissance.
L'hypotonie bucco-faciale et les
anomalies structurelles

22
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Stromlandetal. FEtude
2007 rétrospective

Van de Lande et Etude
al. 2018 rétrospective

Recenser les troubles
systémiques et fonctionnels
dans un groupe de patients
suédois présentant des
caractéristiques du spectre
OAV, avec une équipe
multidisciplinaire.

Documenter l'incidence des
difficultés de déglutition chez

les patients atteints de MCF et

mieux comprendre ces
difficultés en étudiant les
résultats des

(vidéofluoroscopies) VFS de la

déglutition dans 3 grandes
unités craniofaciales.

Inclusion :

Patients avec syndrome de
Goldenhar, spectre OAV, ou
MHF. Pour étre inclus dans
I'étude, le patient devait avoir des
malformations dans = 2 des 4
domaines suivants : oro-cranio-
facial, oculaire, auriculaire, et
vertébral.

Exclusion :
Présence de syndromes
supplémentaires

Inclusion :

Patients atteints de MCF vus
dans trois grands centres
craniofaciaux

Exclusion :

Rapports incomplets des études
de VFS et des études de VFS
réalisées aprés reconstruction

MCF bilatérale : 5
MCF unilatérale : 19

Age : naissance - 57 mois

Nombre de patients inclus :

18

Nombre de patients
présentant une fente
labiopalatine : 5

1M
7F

Age : 8 mois - 17 ans

Nombre de patients inclus :

755 dont 42 avec résultats
de VFS

24 M
18 F

MCF bilatérale : 11
MCF unilatérale : 31

contribuaient a la fois aux difficultés
d'alimentation et au retard du
langage expressif.

Chaque enfant présentant un
spectre OAV devrait subir un
examen multidisciplinaire incluant
une évaluation
neurodéveloppementale pour
mettre en ceuvre des soins
précoces afin de maximiser son
potentiel et atteindre un résultat de
développement optimal.

Le diagnostic et la prise en charge
de ces patients nécessite une
implication multidisciplinaire en
raison de la grande hétérogénéité
des troubles du spectre OAV.

La dysphagie pourrait
principalement étre expliquée par
un trouble moteur oral et I'asymétrie
des structures oro-faciales, mais
dans certains cas les problémes
d’alimentation étaient
principalement dus a d'autres
symptémes affectant I'état général
du patient comme des anomalies
cardiaques, des difficultés
respiratoires, et des problemes
gastro-intestinaux.

Pour les cliniciens, le traitement des
difficultés d'alimentation et des
difficultés de déglutition devrait de
préférence commencer au début de
la vie. Par conséquent, il est
recommandé de dépister les
difficultés de déglutition chez tous
les patients atteints de MCF lors
d’une consultation avec un
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mandibulaire. orthophoniste, et d’effectuer une

13 patients avec fente étude de VFS chez les patients
labiopalatine : 7 avec avec un grade de Pruzansky-
reconstruction faite avant Kaban Ill ou chez les patients ayant
I'étude de VFS, 3 avec un risque élevé de difficultés de la
fente non réparée, 3 avec déglutition diagnostiqué par

statut inconnu l'orthophoniste.

Trachéotomie chez

10 patients :

- 6 pendant I'étude de VFS

- 4 avant I'étude de VFS
Abréviations : AOS, apnées obstructives du sommeil ; c.-a-d., c’est-a-dire ; CT, computerized tomography (tomodensitométrie) ; F, patient de sexe féminin ; M, patient de sexe masculin ;
MCF, microsomie craniofaciale ; MHF, microsomie hémifaciale ; OAV, oculo-auriculo-vertébral ; VFS, vidéofluoroscopie.
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4 Difficultés de I'articulation, de la parole et du langage

Chenet al. 2009 Etude

rétrospective
Cohen et al. Etude
1995 transversale
Collett et al. Etude

Déterminer le nombre de patients

ayant une anomalie documentée
de la langue, et I'association
avec un développement anormal
du langage.

Examiner le profil
neurodéveloppemental des
enfants atteints du syndrome de
Goldenhar et déterminer si les
manifestations physiques sont
révélatrices de difficultés de
développement.

Comparer les résultats

Inclusion :

Patients ayant regu un
diagnostic de MCF de 1986 a
2006

Dans la phase prospective de
cette étude, un examen
méticuleux des anomalies de la
langue a été effectué chez tous
les patients avec MCF qui sont
arrivés a la clinique pendant
une période consécutive de

12 mois (de juillet 2006 a juin
2007).

Exclusion :

Score OMENS! incomplet dans
la partie prospective de I'étude
Inclusion :

Tous les patients avec un
spectre OAV nouvellement
diagnostiqué sur une période
de 5 ans. Diagnostic établi par
I'un des quatre généticiens
cliniques (qualifié)

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Nombre de patients inclus :

- analyse rétrospective : 167
- analyse prospective : 55
(10/65 exclus en raison d'une
classification OMENS!
incompléte).

Partie prospective :
MCEF bilatérale : 26
MCF unilatérale : 29

Nombre de patients inclus :
24

Chaque patient a eu une
évaluation
neurodéveloppementale.

16 M
8F

MCF bilatérale : 5
MCF unilatérale : 19

Age : naissance - 57 mois.
Nombre de participants :

Compte tenu de leur nature
légére dans la majorité des cas,
les anomalies de la langue sont
probablement souvent négligées
chez I'enfant en bas age atteint
de MCF. Cependant, la
prévalence élevée des anomalies
de la langue (43,6% dans cette
étude prospective) suggére qu’'un
examen intraoral soigneux de
tous les patients présentant une
MCF devrait étre réalisé.

L'étude suggére que les enfants
atteints de MCF présentent un
risque de retard
neurodéveloppemental plus élevé
que la population normale.
Chaque enfant atteint de MCF
devrait bénéficier d'un examen
multidisciplinaire incluant une
évaluation
neurodéveloppementale et des
tests audiométriques complets.

Les adolescents avec une MCF
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2019 observationnelle

comparative

D'Antonioetal. Etude
1998 transversale

d’élocution, de langage et de
communication d’adolescents
avec une MCF & ceux d’une
population témoin sans MCF afin
de :

- déterminer si les adolescents
avec une MCF sont affectés pour
ces paramétres

- déterminer si des facteurs
phénotypiques contribuent & des
différences de communications
entre adolescents avec et sans
MCF.

Décrire l'occurrence et 'ampleur
des anomalies du pharynx et du
larynx dans une population de
patients présentant un spectre
OAV.

Participants de 26 villes aux
Etats-Unis et au Canada, avec
MCF, asymétrie faciale,
microtie unilatérale, spectre
OAV, syndrome de Goldenhar.
Participants témoins : sans
MCF

Exclusion :

Syndromes diagnostiqués
(Treacher-Collins) et/ou au
moins 2 malformations
associées a la MCF

Inclusion :

(1) le diagnostic de spectre
OAV a été indiqué
spécifiquement dans le rapport
d’équipe, (2) le généticien de
I'équipe a rapporté un
diagnostic de spectre OAV
méme s'il n'était pas
spécifiquement indiqué dans le
rapport de I'équipe
craniofaciale, et/ou (3) le patient
a été diagnostiqué par le
généticien de I'équipe avec un
des termes considérés comme
synonymes de spectre OAV.

- avec MCF : 107
- témoins : 306

Age moyen & la phase 3 :
13 ans (11 - 17 ans)

Nombre de patients inclus :
41

23 patients étaient
disponibles pour une série
d’évaluations cliniques

Sur les 23 patients, 19 ont eu
une évaluation du langage et
4 ont été exclus en raison de
leur jeune &ge.

21 M
14 F

MCF bilatérale : 3
MCF unilatérale : 35 a droite

avaient des scores inférieurs aux
témoins sans MCF pour les
mesures d'intelligibilité,
d’articulation, de langage
expressif et de communication
évaluée par les parents et les
enseignants.

Différences plus prononcées chez
les participants avec MCF qui
avaient une hypoplasie
mandibulaire plus une microtie, et
chez les participants ayant
échoué au test auditif par rapport
a ceux ayant réussi.

Les jeunes avec MCF ayant une
hypoplasie mandibulaire plus
microtie et/ou perte auditive
devraient étre surveillés plus
étroitement pour I'élocution et le
langage.

Les anomalies structurales
trouvées dans les voies
respiratoires (pharynx et larynx)
de ces patients peuvent
prédisposer les patients atteints
de MCF a 'AOS et a des
difficultés d'intubation.

Les résultats suggérent que
I'évaluation précoce des voies
respiratoires devrait étre
considérée chez les patients
atteints du spectre OAV,
particuliérement en présence d’'un
stridor ou d'autres d’anomalies
des voies respiratoires, du larynx,
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Funayamaetal. FEtude
2007 transversale

Stromland etal. ~ Etude
2007 rétrospective

Déterminer la fréquence de
'UHP/IVP chez les patients
atteints de MHF et les
phénotypes associés.
Comparer la configuration et la
fonction vélo-pharyngées chez
des patients ayant une fente
palatine associée ou pas a une
MHF.

Le but ultime de cette étude est
de développer des moyens
cliniques pour détecter plus
précocement les problémes de
langage chez les patients atteints
de MHF et initier le traitement
approprié.

Recenser les troubles
systémiques et fonctionnels dans
un groupe de patients suédois
présentant des caractéristiques
du spectre OAV, avec une
équipe multidisciplinaire.

Exclusion :

Aucun

Inclusion :

Patients avec MHF unilatérale
ou microtie vus a I’Hokkaido
University Graduate School of
Medicine, Japon

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Patients avec syndrome de
Goldenhar, spectre OAV, ou
MHF. Pour étre inclus dans
I'étude, le patient devait avoir
des malformations dans = 2
des 4 domaines suivants : oro-
cranio-facial, oculaire,
auriculaire, et vertébral.

Exclusion :
Présence de syndromes
supplémentaires

et 3 & gauche

Nombre de patients inclus :
52

48 patients avec MCF
unilatérale ou microtie sans
fente palatine

4 patients avec MCF et fente
palatine unilatérale
reconstruite (aprés recul
primaire du palais), dont

2 avec fente palatine légére
et 2 avec fente labiopalatine
unilatérale

Nombre de patients inclus :
18

Nombre de patients
présentant une fente
labiopalatine : 5

11M
7F

Age : 8 mois - 17 ans

53% des patients avaient des
problémes de langage : 5 ne
parlaient pas, 1 avait des
troubles du langage sévéres,
et 2 avaient des troubles
légers

ou du tractus vocal.

Une évaluation périodique
rigoureuse du langage devrait
faire intégralement partie de la
prise en charge globale des
patients présentant des
anomalies du premier et du
second arc branchial.

Les tests d’audition sont
importants dans la petite enfance
et doivent étre répétés s'ils ne
sont pas concluants. Des
examens (scanner ou IRM)
doivent étre effectués pour
examiner l'oreille moyenne et
interne. La correction précoce est
importante.

Méthodes : Une équipe de
dentistes et un orthophoniste ont
réalisé 'examen oro-facial. Le
Mun-H-Center Observation Chart
a été utilisé pour enregistrer les
caractéristiques suivantes :
morphologie oro-faciale,
odontologie, fonction motrice
orale, et langage. Des
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Référence de Type d’étude Niveau  Objectif de I'étude Critéres d'inclusion/exclusion  Caractéristiques des Conclusion
I’étude de patients

preuve

photographies et des
enregistrements vidéo ont été
utilisés pour documenter
I'expression faciale, la motilité de
la langue, et le langage.
Abréviations : AOS, apnées obstructives du sommeil ; F, patient de sexe féminin ; IRM, imagerie par résonance magnétique ; IVP, insuffisance vélo-pharyngée ; M, patient de sexe masculin ;

MCF, microsomie craniofaciale ; MHF, microsomie hémifaciale ; OAV, oculo-auriculo-vertébral ; OMENS, O=orbite, M=mandibule, E=ear (oreille), N=nerf facial, S=soft tissues (tissus mous) ;
UHP, hémivoile hypodynamique.

1. Le score OMENS comporte 5 catégories : O=orbite, M=mandibule, E=ear (oreille), N=nerf facial, S=soft tissues (tissus mous). Chaque catégorie est cotée de 0 (état normal) a 3 (atteinte
sévere) en fonction de sa gravité. Le symbole « + » est ajouté si des malformations extra-craniofaciales sont présentes (classification OMENS-Plus).
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5 Difficultés d’audition

Bassila et al.
1989

Etude
rétrospective /
série de cas

Mentionner la prévalence des
caractéristiques cliniques de 50
patients atteints de MCF, en
particulier la parésie faciale, la
perte auditive, et les anomalies
faciales

Inclusion :

Les 50 patients les plus
récents ; tous les patients
avaient des examens
pédiatrique,
dysmorphologique, et
génétique complets

Exclusion :

Aucune anomalie
chromosomique ou antécédent
de tératogenese

Nombre de patients inclus :
50

21 M
23F

MCF bilatérale : 12
MCF unilatérale : 38

33 patients avaient une
microtie, 21 des appendices
préauriculaires ou des
fosses préauriculaires. Au
total, 92% avaient des
anomalies auriculaires.

11 patients avaient une
paralysie ou parésie du nerf
facial. 9 de ces patients
avaient une microtie, et les
2 autres des appendices
cutanés.

Tous les patients ont passé
un test audiométrique
complet incluant les
réponses du tronc cérébral
avec conduction osseuse
lorsque c'était indiqué.

Les radiographies
céphalométriques/panorami

Aucune conclusion pertinente
décrite
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Bisdas et al.
2005

Carvalho et al.

1999

Cohen et al.
2017

Série de cas

Etude
rétrospective /
série de cas

Etude
transversale

Etudier les malformations de
loreille interne chez des patients
atteints du syndrome de
Goldenhar

Déterminer la fréquence des
atteintes auditives et du nerf
facial et leur association avec des
formes plus séveres de MHF
bilatérale

Définir le type et la fréquence des
malformations maxillofaciales et
systémiques dans une cohorte de
patients atteints de MHF, et
discuter la pertinence de la
classification couramment utilisée
OMENS-Plus!.

Inclusion :

Critéres cliniques du syndrome
de Goldenhar (critéres non
précisés)

Inclusion :
Patients atteints de MHF avec
dossier médical complet

Exclusion :

Age >18 ans, présence
d'anomalies chromosomiques,
et antécédent connu de
tératogeneése.

Inclusion :

Présence de

= 3 malformations
craniofaciales identifiées par la
classification ’'OMENS!, ou

= 2 malformations
craniofaciales associées a
d’autres anomalies
systémiques et/ou appendices
préauriculaires, macrostomie,
et autres anomalies de I'ceil.

Exclusion :

ques et les résultats du
scanner ont été examinés.
Nombre de patients inclus :
14

™
7F

Age moyen : 6,5 ans
Nombre de patients inclus :
99

46 M
53 F

MHF bilatérale : 30
MHF unilatérale : 69, dont
30 & gauche et 39 a droite

71 patients avaient une
malformation mandibulaire,
et 91 des anomalies
auriculaires

Nombre de patients inclus :
89 (sur 95)

54 M
41F

Age moyen : 11,5 ans
(2 mois - 46 ans)

Le spectre OAV (syndrome de
Goldenhar) est un syndrome avec
des symptoémes auriculaires
hétérogénes.

Les anomalies auriculaires, la
perte auditive conductrice, la
perte auditive neurosensorielle, et
les atteintes du nerf facial sont
fréquents dans la MHF. La perte
d’audition neurosensorielle
devrait étre fortement suspectée,
et un bilan auditif complet devrait
étre effectué chez tous les
enfants avec un diagnostic de
MHF.

Aucune conclusion pertinente
décrite
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Cousley et al.

1993

Davide et al.
2017

Engiz et al.
2007

Goetze et al.
2017

Etude
rétrospective

Etude
transversale

Série de cas

Etude
transversale

Comparer deux systemes de
classification, OMENS! et SAT?,
chez des patients MHF

Etudier le type, la fréquence, et
les corrélations phénotypiques
des anomalies intracraniennes
chez des patients atteints du
spectre OAV.

Décrire les caractéristiques
phénotypiques et les résultats
d’analyse de 31 patients atteints
de dysplasie OAV ou du
syndrome de Goldenhar

Vérifier les caractéristiques
auditives des patients atteints du
spectre OAV et fournir des

Données cliniques,
radiographiques, ou de suivi
insuffisantes.

Non décrit

Inclusion :

MHF et microtie

Méthode : Tous les patients
atteints du spectre OAV ont
passé un scanner (CT) de la
téte ou du rocher.

32 patients atteints du spectre
OAV ont passé une IRM.

Exclusion :
Aucun

Non décrit

Inclusion :
Patients atteints du spectre
OAV c.-a-d. avec des troubles

Nombre de patients inclus :
50

29 M
21F

Unilatéral : 47

Bilatéral : 3

Nombre de patients inclus :
35, dont 32 ont passé une
IRM.

21 M
14 F

Age moyen : 4,8 ans
(0,3- 30 ans)

19 patients présentaient des
critéres du syndrome de
Goldenhar (anomalies
oculaires ou vertébrales
cervicales)

Nombre de patients inclus :
31

15 M
16 F

Age:0- 16 ans
Nombre de patients inclus :
10

Aucune conclusion pertinente
décrite

Le spectre impressionnant des
malformations intracraniennes
dans le spectre OAV impose une
évaluation par imagerie cérébrale
élargie, allant bien au-dela des
structures dérivées des premier et
second arcs pharyngiens, en
particulier parce que certaines de
ces modifications pourraient avoir
un impact clinique et chirurgical
significatif.

Un examen d'imagerie crénienne
et un caryotype devraient étre
effectués chez chaque patient
atteint du syndrome de
Goldenhar. Chaque patient
devrait étre examiné avec une
approche multidisciplinaire.

Des études complémentaires sont
absolument nécessaires pour
analyser les problémes de
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informations supplémentaires qui
peuvent contribuer & améliorer la

rééducation du langage.

cliniques dans = 2 des
domaines suivants : (i) oro-
cranio-facial, (ii) oculaire, (iii)
auriculaire, et (iv) vertébral.

5M
5F

Age médian : 4,5 ans

langage associés au spectre

OAV. Elles permettront d'identifier

plus clairement les anomalies
associées a ce spectre et

(1-27 ans) pourraient indiquer les types
Exclusion : d’examens radiologiques et
Aucun d’analyses médicales les plus
appropriés.
Heike et al. Etude de cohorte B Elaborer une approche Inclusion : Nombre de patients inclus:  Aucune conclusion pertinente
2016 rétrospective standardisée pour évaluer et Cas : enfants vus dans des - 142 cas décrite
décrire les caractéristiques cliniques craniofaciales - 316 contréles
faciales d’une cohorte d’enfants spécialisées, éligibles s'ils
avec des caractéristiques faciales = avaient moins de 48 mois et M:
du spectre de la MCF et d'enfants  s'ils avaient eu un diagnostic - 61% des cas
sans anomalies craniofaciales de MHF, d’asymétrie faciale, - 48% des contrdles
connues. de microtie unilatérale ou
bilatérale, de spectre OAV, ou Age moyen lors de la
de syndrome de Goldenhar Phase 3 de I'étude (suivi) :
posé par un pédiatre, un 13,5+ 1,3ans (11,1-
généticien, ou un chirurgien 17,1 ans)
affilié a une équipe
craniofaciale.
Contrdles : sujets appariés
ayant I'age des cas * 2 mois
au moment du recrutement
Exclusion :
Diagnostic d'un syndrome
connu ou d’une anomalie
chromosomique.
Hennersdorf et Etude de cohorte  C L’évaluation de la présence de Inclusion : Nombre de patientsinclus: = Approximativement 1/3 des
al. 2014 rétrospective / malformations de l'oreille interne  Le diagnostic du syndrome de 21 patients avaient des anomalies de
série de cas est importante dans la prise en Goldenhar a été établi selon loreille interne supplémentaires
charge otologique des patients des criteres cliniques. 13M pouvant mener a une perte
atteints du syndrome de 8F d’audition neurosensorielle.

Centre de référence Fentes et malformations faciales (MAFACE) / Novembre 2021
32



Jacobsson et
al. 1997 rétrospective

Llano-Rivas et
al. 1999 rétrospective

Etude de cohorte

Etude de cohorte

Goldenhar. Dans cet article, les
modifications de I'os temporal
chez les patients atteints du
syndrome de Goldenhar traités
dans les services (1) de
diagnostic et de neuroradiologie
interventionnelle et (2) d'oto-
rhino-laryngologie affiliés a
I'Université Eberhard Karl de
Tiibingen (Allemagne), et ayant
passé des examens d'imagerie
ont été rétrospectivement
analysés.

Comparer un syndrome
endogéne et entierement
développé (dysostose
mandibulofaciale) avec un
hémisyndrome (MHF) et un
syndrome exogene (le syndrome
lié au thalidomide limité aux 1er et
2éme arcs branchiaux) pour
clarifier les possibles similitudes
et différences et mieux
comprendre les raisons des
malformations.

Etudier le comportement clinique
et génétique de la microtie dans
les populations d’enfants vus au
National Institute of Pediatrics de
Mexico, Mexique

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Patients pouvant étre classés
comme ayant entiérement
développé une dysostose
mandibulofaciale et une MHF.

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Microtie unilatérale ou
bilatérale. Le diagnostic de
MHF a été posé lorsque, sur
des radiographies de face, la
ligne médiane frontale était
orientée vers le cbté sain, et la
ligne médiane squelettique
vers le coté affecté. La MHF a
été classée selon les 3 grades
de sévérité cités dans la

Age : 2 mois - 13 ans

Malformations bilatérales : 3

Nombre de patients inclus :
26 avec MHF, dont 4 ayant
le syndrome de Goldenhar.

MHF droite : 16
MHF gauche : 10

Nombre de patients inclus :
145 patients atteints de
microtie, dont 58 avec une
MCF.

Ratio M:F=1.5:1
Age : 3 mois - 18 ans

Autres atteintes des patients
MHF :

Les modifications de I'oreille
interne ne sont pas toujours
corrélées avec la sévérité des
anomalies de l'oreille externe et
moyenne. Par conséquent, un
scanner ou une IRM haute
résolution de I'os temporal devrait
étre effectué chez les patients
atteints du syndrome de
Goldenhar.

Aucune conclusion pertinente
décrite

Les résultats cliniques n'ont pas
montré de différences
significatives entre les patients
avec microtie isolée et ceux avec
MHF.

Les conclusions liées a cette
étude appuient la proposition
selon laquelle les microties
unilatérales ou bilatérales et le
spectre OAV sont la méme entité,
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Mitchell et al.
2017

Evaluer 'association entre le
phénotype craniofacial et la perte
auditive chez les enfants atteints
de MCF

Etude de cohorte B
rétrospective

littérature, en comparant les

2 arcs de la méchoire dans le
plan latéral.

Bien que seuls des patients
présentant une microtie aient
été inclus (sans autre
syndrome connu), 58 patients
avaient des caractéristiques
légéres du spectre OAV. Par
conséquent, 2 groupes ont été
faits : 1 avec microtie isolée et
1 avec des caractéristiques du
spectre OAV.

Exclusion :

Microtie faisant partie d'un
syndrome

Inclusion :

Patients atteints de MCF, c.-a-
d. avec = 1 des éléments
suivants : microtie, anotie,
asymétrie faciale avec
appendices préauriculaires,
appendices faciaux, dermoide
épibulbaire ou macrostomie,
appendices préauriculaires
avec dermoide épibulbaire ou
macrostomie, appendice facial
avec dermoide épibulbaire, ou
macrostomie avec dermoide
épibulbaire.

Exclusion :

Parents ne parlant pas anglais
ou espagnol ou enfants ayant
un syndrome connu avec

- tissus mous : 46/58

- MHF squelettique grade | :
24/58

- MHF squelettique grade Il :
8/58

- macrostomie : 3/58

- anomalies vertébrales
cervicales : 9/58

- anomalies vertébrales
thoraciques : 4/58

- anomalies rénales : 2/58

Nombre de patients inclus :
79

M:61%

Age moyen : 9 ans
(1-23ans)

MCF bilatérale : 39
MCF unilatérale : 40

Microtie : 94%

Hypoplasie mandibulaire :
76%

Déficit de tissus mous : 60%
Hypoplasie orbitaire ou
déplacement du globe
oculaire : 53%

Paralysie du nerf facial :

et que les microties unilatérales
ou bilatérales sont une
expression minimale du spectre
OAV.

Dans la MCF, la perte auditive est
fortement associée a des
malformations de l'oreille du coté
ipsilatéral, et est généralement
conductive. La perte auditive peut
se produire du cété controlatéral
a celui présentant des
malformations chez les enfants
présentant une atteinte
hémifaciale apparente.
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Rahbar et al.
2001

Rosa et al. 2011

Etude de cohorte B
rétrospective

Série de cas ©

Evaluer les résultats cliniques,
audiologiques, et de scanner (CT-
scan) de I'os temporal chez les
patients atteints de MHF, et
utiliser la classification ' OMENS!
pour évaluer les corrélations
possibles entre la sévérité des
caractéristiques dysmorphiques
et (i) le type d’anomalies de l'os
temporal et (i) le degré de perte
auditive

Etudier les anomalies de I'oreille
d’'un échantillon de patients
atteints du spectre OAV

microtie et sous-

développement de la méchoire

et/ou des anormales
chromosomiques.

Inclusion :

Patients avec diagnostic de
MHF, dossiers médicaux
complets, ayant passé un
examen audiologique et un
scanner (CT)

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Altérations dans = 2 des
domaines suivants : oro-
cranio-facial, oculaire,
auriculaire et vertébral.
Patients ayant passé un

scanner du mastoide et ayant

un caryotype normal.

Exclusion :

32%

Nombre de patients inclus :

40

17 M
23F

Age moyen : 12 ans
(2- 37 ans)

MCF bilatérale : 7
MCF unilatérale :17 a
gauche, 16 & droite

Nombre de patients inclus :

12

9M
3F

Age : 1jour - 17 ans
(10 patients <10 ans).

Chez les patients ayant une perte
auditive, un scanner (CT-scan) de
I'os temporal doit étre réalisé pour
mieux évaluer le degré de
sténose et d’atrésie du canal
auriculaire externe, I'état de la
chaine ossiculaire, et les
anomalies de 'oreille moyenne et
de l'oreille interne.

Le moment de réalisation du
scanner de 'os temporal doit étre
individualisé en fonction de 'age
du patient, la sévérité ou
I'aggravation du statut auditif, et
I'absence de chirurgie otologique.
Les auteurs recommandent
fortement une évaluation
audiologique complete de chaque
enfant ayant un diagnostic de
MHF, indépendamment du type
ou de la sévérité des
manifestations cliniques.

Les anomalies de l'oreille sont
fréquentes et variées chez les
patients atteints du spectre OAV ;
souvent il n'y a aucune corrélation
entre les résultats de l'oreille
externe, moyenne, et interne.

Par conséquent, il est important
d’évaluer ces structures en
utilisant des méthodes
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Sleifer et al.
2014

Stromland et al.
2007

Etude
transversale

Etude
rétrospective

Analyser les résultats
audiologiques des patients
atteints du spectre OAV par
l'audiométrie tonale liminaire
(sons purs) et le test
d’audiométrie vocal

Recenser les troubles
systémiques et fonctionnels dans
un groupe de patients suédois
présentant des caractéristiques
du spectre OAV, avec une équipe
multidisciplinaire.

Patients avec altérations
chromosomiques imitant un
spectre OAV

Inclusion :

Spectre OAV et résultats
cliniques dans = 2 des
domaines suivants : oro-
cranio-facial, oculaire,
auriculaire, et vertébral

Tous les patients ont subi des
évaluations auditives tonales et
vocales.

Exclusion :

Aucun

Inclusion :

Patients avec syndrome de
Goldenhar, spectre OAV, ou
MHF. Pour étre inclus dans
l'étude, le patient devait avoir
des malformations dans = 2
des 4 domaines suivants : oro-
cranio-facial, oculaire,
auriculaire, et vertébral.

Exclusion :
Présence de syndromes
supplémentaires

Nombre de patients inclus :

10

™
3F

Age moyen : 6,6 ans
Age médian : 9 ans
(3- 27 ans)

Nombre de patients inclus :

18

Nombre de patients
présentant une fente
labiopalatine : 5

1M
7F

Age : 8 mois - 17 ans

radiologiques (telles que le
scanner du mastoide) dans la
prise en charge des patients
atteints du spectre OAV.

La perte auditive conductive est
souvent observée chez les
personnes atteintes du spectre
OAV. Elle est généralement de
degré modéré et affecte plus
souvent le coté droit. Ceci est
sans doute lié aux anomalies
auriculaires observées qui
affectent la composante
conductive du systéme auditif.

Le diagnostic et la prise en
charge de ces patients nécessite
une implication multidisciplinaire
en raison de la grande
hétérogénéité des troubles du
spectre OAV.

Les résultats de cette étude
soulignent l'importance d’'un
examen ORL approfondi lorsque
des malformations craniofaciales
sont présentes. Les tests
d’audition sont importants au
début de I'enfance et doivent éfre
répétés s'ils ne sont pas
concluants. Des examens
(scanner ou IRM) doivent étre
effectués pour examiner I'oreille
moyenne et interne.
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Wan et al. 2003

Etude de cohorte
rétrospective

B

Identifier d'autres relations entre
les résultats cliniques, I'anatomie
de I'os temporal, et les résultats
audiologiques chez les patients
atteints de MCF

Inclusion :

(1) Diagnostic de MHF ou de
microtie, (2) dossiers médicaux
complets adéquats pour utiliser
la classification dOMENSH,

(3) scanner de I'os temporal, et
(4) résultats d'audiogramme.

Exclusion :

Patients présentant des
anomalies chromosomiques,
des antécédents tératogénes,
et patients ayant un lien de
parenté avec d’autres patients
inclus dans I'étude.

Nombre de patients inclus :
70

42 M (60%)
28 F (40%)

MCF bilatérale : 17 (24%)
MCF unilatérale : 53 (76%)

19 patients (27%) portaient
des protheses auditives

Les résultats du scanner de I'os
temporal étaient liés de maniére
significative aux mesures
cliniques de I'hypoplasie de
loreille, de I'hypoplasie
mandibulaire, et de la sévérité
globale de la dysmorphie
mesurées par le score
d’'OMENS!.

De fagon intéressante, le degré
de dysmorphie et la sévérité des
résultats du scanner de I'os
temporal n’étaient pas prédictifs
de la perte d’audition dans cette
cohorte de patients. Par
conséquent, les tests
audiologiques ne devraient pas
étre différés sur la base de
résultats cliniques relativement
peu séveres.

Abréviations : c.-a-d., c'est-a-dire ; CT, computerized tomography (tomodensitométrie) ; F, patient de sexe féminin ; IRM, imagerie par résonance magnétique ; M, patient de sexe masculin ;
MCF, microsomie craniofaciale ; MHF, microsomie hémifaciale ; OAV, oculo-auriculo-vertébral(e) ; OMENS, O=orbite, M=mandibule, E=ear (oreille), N=nerf facial, S=soft tissues (tissus mous) ;
ORL, oto-rhino-laryngologique ; SAT, S=skeletal (osseux), A=auricle (pavillon de I'oreille), T=soft tissue (tissus mous).

1. Le score OMENS comporte 5 catégories : O=orbite, M=mandibule, E=ear (oreille), N=nerf facial, S=soft tissues (tissus mous). Chaque catégorie est cotée de 0 (état normal) a 3 (atteinte
sévere) en fonction de sa gravité. Le symbole « + » est ajouté si des malformations extra-craniofaciales sont présentes (classification OMENS-Plus).

2. La classification SAT comporte 5 niveaux de déformation squelettique (S1 a S5), 4 niveaux de déformation de l'oreille (A0 & A3), et 3 niveaux de déformation des tissus mous (T1 a T3). Ainsi,
le score S1A0T1 sera atfribué a un patient avec une déformation Iégére, alors que le score S5A3T3 sera attribué a un patient ayant la déformation la plus sévere.
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6 Anomalies oculaires et des annexes

Caron et al.
2017

Etude de cohorte
rétrospective

B

Analyser une large population de
patients au niveau
démographique et phénotypique
typique incluant les anomalies
craniofaciales et extra-
craniofaciales, et des corrélations
entre les différents paramétres de
la MCF.

Inclusion :

Patients avec diagnostic de
MCF qui se sont présentés a
l'une des unités entre janvier
1980 et janvier 2016.

Les patients n'ont été inclus
que si la photographie
médicale et/ou la radiographie
du visage et les antécédents
médicaux étaient disponibles.

Exclusion :

Patients présentant une
microtie isolée, c.-a-d., sans
hypoplasie mandibulaire sur
des images radiologiques, et
patients diagnostiqués avec
d’autres syndromes
craniofaciaux incluant
I'hypoplasie craniofaciale (par
exemple, syndrome de
Treacher Callins).

Nombre de patients inclus :
755

MCF bilatérale : 86 (11,4%)
MCF unilatérale : 669
(88,6%)

Les analyses statistiques ont
montré que les structures
dérivées du premier arc branchial
étaient plus corrélées les unes
avec les autres qu'avec les
structures dérivées du deuxieme
arc branchial, et vice versa.

Les anomalies extra-
craniofaciales étaient
positivement, mais pas fortement,
corrélées avec la MCF. Des
recherches supplémentaires sont
nécessaires pour identifier une
éventuelle corrélation avec la
pathologie.

Bien qu'aucun groupe de patients
n'ait pu étre spécifiquement
identifié sur le phénotype, les
patients présentant une MCF
bilatérale étaient plus séverement
affectés que les patients
présentant une MCF unilatérale.
Par conséquent, les patients
bilatéralement affectés devraient
étre pris en charge de fagon plus
approfondie.

Un dépistage des anomalies
extra-craniofaciales incluant
anomalies cardiaques, rénales,
rachidiennes, et vertébrales

38

Centre de référence Fentes et malformations faciales (MAFACE) / Novembre 2021



Etude C
transversale

Définir le type et la fréquence des
malformations maxillofaciales et
systémiques dans une cohorte de
patients atteints de MHF, et
discuter la pertinence de la
classification couramment utilisée
OMENS-Plus!.

Cohen et al.
2017

Etudier une éventuelle relation
entre les anomalies craniofaciales
et le diabéte maternel.

Ewart-Toland et  Non décrit ©

al. 2000

Inclusion :

Présence de

= 3 malformations
craniofaciales identifiées par la
classification ’'OMENS!, ou

= 2 malformations
craniofaciales associées a
d’autres anomalies
systémiques et/ou appendices
préauriculaires, macrostomie,
et autres anomalies de I'ceil.

Exclusion :

Données cliniques,
radiographiques, ou de suivi
insuffisantes

Inclusion :

Patients nés de meres
diabétiques insulino-
dépendantes ou dépendantes
d’un traitement
hypoglycémique oral, dont le
diabéte a été diagnostiqué
avant la grossesse.

Tous les patients avaient des
caractéristiques communes

incluant MHF, microtie, et perte

d’audition

Exclusion :
Patients nés de meres

Nombre de patients inclus :
89 (sur 95)

54 M
41F

Age moyen : 11,5 ans
(2 mois — 46 ans)

MCF bilatérale : 36
MCF unilatérale : 53

Nombre de patients inclus :
21, dont 14 atteints de MHF

devrait étre effectué chez les
patients présentant une forme
clinigue mineure.

Un examen systématique
complet, clinique et instrumental,
devrait étre effectué chez tous les
patients soupconnés d'avoir une
MHF étendue, selon un calendrier
précis qui devrait tenir compte de
I'age du patient et de la
planification des interventions
chirurgicales afin de limiter les
examens invasifs.

Aucune corrélation n’a été
observée entre la sévérité des
anomalies systémiques et la
sévérité des déformations
maxillofaciales, suggérant que le
score ¢ OMENS-Plus! est
cliniquement insuffisant pour les
aspects pronostiques, la
morbidité, et la qualité de vie.

La liste des effets tératogenes du
diabéte maternel devrait inclure la
MHF et d’autres anomalies
associées au spectre OAV.

Un dépistage des anomalies
craniofaciales, y compris |a perte
auditive, devrait étre effectué
chez les nourrissons de méres
diabétiques, et une exposition au
diabéte maternel devrait étre
recherchée chez les sujets
atteints du spectre OAV/du
syndrome de Goldenhar.
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Hertle et al.
1992

Etude
rétrospective

Rapporter les atteintes oculaires
et des annexes des patients
atteints de MCF vus entre 1979 et
1989 dans le service
d’ophtalmologie

atteintes de diabéte
gestationnel isolé, dossiers
médicaux incomplets,
anomalie chromosomique
connue, MHF dominante
autosomique, syndrome
identifiable incluant le
syndrome de Townes-Brocks,
le syndrome BOR, le syndrome
de Treacher Collins, ou le
syndrome de Nager.

Inclusion :

Tous les patients avec un 49
diagnostic de microsomie
hémifaciale ou bifaciale seule
qui ont été vus a la clinique
craniofaciale entre 1979 et
1989. Age moyen au dernier
examen : 5,3 ans

(2 mois - 20 ans).

MCF bilatérale : 5
MCF unilatérale : 44

Exclusion :

Patients avec assez de
symptémes pour étre classés
comme ayant le syndrome de
Goldenhar, le syndrome de
Treacher-Collins, et les
syndromes de Miller ou Nager.

Nombre de patients inclus :

Une amblyopie unilatérale a été
diagnostiquée chez 16% des
patients pendant une de leurs
visites a la clinique craniofaciale.
Cette amblyopie était
multifactorielle avec des
contributions des erreurs
réfractives, du strabisme, du
nystagmus, et du ptosis.
L'anisométropie (8%) et les
erreurs réfractives (27%) étaient
présentes chez un grand nombre
de patients par rapport a la
population normale.

22% des patients de I'étude ayant
des anomalies faciales et
oculaires moins graves avaient un
strabisme. Parmi ces 11 patients,
6 avaient un strabisme incomitant
(3 syndromes de Duane,

2 paralysies du nerf VI, et

1 paralysie bilatérale de I'oblique
supérieur). Ces formes de
strabisme refletent probablement
le mauvais développement des
structures orbitales et faciales

Centre de référence Fentes et malformations faciales (MAFACE) / Novembre 2021

40



Mansouretal.  Etude

1985 rétrospective
Matsuo et al. Série de cas
2015

Etudier les atteintes oculaires
d’'une grande série de patients
atteints de MCF

Jusqu’a présent, aucune étude
n’a jamais abordé la question de
la prise de décision clinique pour
les dermolipomes ou dermoides
au niveau de la surface oculaire
(grade I). Dans cette étude
monocentrique, 13 patients
consécutifs présentant des
dermoides ou des dermolipomes
au niveau de la surface oculaire
ont été examinés afin de décrire
leurs caractéristiques cliniques du
point de vue de la décision
clinique : résection chirurgicale ou

Inclusion :
Inconnu

Exclusion :
Inconnu

Inclusion :

Patients avec dermoides
limbiques ou dermolipomes
dans le fornix de la conjonctive

Exclusion :
Aucun

Nombre de patients inclus :
57

La plupart des patients ont
été examinés par le service
d’ophtalmologie
pédiatrique ; les autres ont
été examinés par leurs
ophtalmologistes.

Nombre de patients inclus :
13 (8 avec résection
chirurgicale et 5 avec
observation). Au cours du
suivi, aucun patient
(résection chirurgicale ou
observation) n'a eu de
symptdmes diirritation, de
rougeurs au niveau de 'ceil,
ou tendance a se frotter les
YeUux.

contigués.

41% des patients avaient des
malformations de la paupiére ou
des annexes associées,
généralement dacryosténose et
ptosis.

Les atteintes oculaires étaient
plus fréquentes chez les patients
présentant des choristomes
épibulbaires. Parmi les différentes
caractéristiques du syndrome de
Goldenhar-Gorlin (appendices
cutanés, microtie, MHF, et
anomalies vertébrales), seuls les
appendices cutanés étaient
positivement corrélés avec la
latéralité des choristomes
épibulbaires. Les appendices
préauriculaires et faciaux
correspondent a des choristomes,
ce qui explique leur association
avec les choristomes épibulbaires
et la latéralité qu'ils partagent.

Le contrdle de l'acuité visuelle est
recommandé chez tous les
enfants atteints de dermoides ou
de dermolipomes au niveau de la
surface oculaire,
indépendamment du port de
lunettes correctrices qui sont
prescrites aprés examen de la
réfraction sous cycloplégique une
fois par an.

Les patients avec dermoides
limbiques en forme de dome ont
subi une résection chirurgicale
tandis que les patients avec
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Pirouzian et al.
2013

Rooijers et al
2020

observation.

Examiner les données de la
littérature (PubMed de 1937 a
2011) concernant la prise en
charge médicale et chirurgicale
des dermoides limbiques
oculaires pédiatriques

Revue narrative ©

Effectuer une revue de la
littérature sur les anomalies
oculaires et leur incidence, de
fagon a estimer les besoins de

Revue C
systématique

Non décrit Non décrit

Inclusion :

Recherche dans les principales
bases de données médicales
jusqu'a mars 2016 : MCF et

25 articles retenus,
analysant 1419 patients

14/25 articles : études

dermoides de forme plate ont été
observés. Le moment de la
résection de la dermoide ou du
dermolipome au niveau de la
surface oculaire par un
ophtalmologiste a été choisi en
consultation avec le chirurgien
plastique en charge de la
résection de I'appendice
préauriculaire. Les grands
dermoides limbiques en forme de
déme ont été associés & un degré
important d’astigmatisme tandis
que les dermoides limbiques plats
et les dermolipomes du fornix de
la conjonctive n'ont pas été
associés a un astigmatisme.

Le traitement médical standard
actuel pour les dermoides
limbiques pédiatriques de grade |
(c.-a-d., avec atteinte cornéenne
superficielle) est conservateur au
départ. Aux grades Il (c.-a-d.,
affectant I'épaisseur complete de
la cornée avec/sans participation
endothéliale) et Il (c.-a-d.,
participation de la cornée entiére
et de la chambre antérieure), une
combinaison d'excision, de
kératoplastie lamellaire, et de
greffe de la membrane
amniotique et de cellules souches
limbiques est préconisée.

Des anomalies oculaires ont été
rapportées chez 6,7-100 % des
patients.

Une nouvelle classification des
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Singh et al.
2020

Stromland et al.
2007

Etude C
rétrospective

Etude de cohorte  C
rétrospective

dépistage ophtalmologique chez
les patients avec une MCF.

synonymes connus +
anomalies oculaires ou des
annexes

Inclusion :
Enfants avec un diagnostic de
syndrome de Goldenhar

Etudier le profil clinique
ophtalmologique et les résultats
de prise en charge d’enfants avec
un syndrome de Goldenhar

Inclusion :

Patients avec syndrome de
Goldenhar, spectre OAV, ou
MHF. Pour étre inclus dans
I'étude, le patient devait avoir

Recenser les troubles
systémiques et fonctionnels dans
un groupe de patients suédois
présentant des caractéristiques
du spectre OAV, avec une équipe

rétrospectives

1/25 article : étude
prospective

10/25 articles : séries de cas

Nombre de patients inclus :
30 enfants (F : 18,6 %)
Age médian : 48 mois

Nombre de patients inclus :
18

11M
7F

anomalies oculaires en 4 sous-
types cliniques est proposée.
Anomalies rapportées le plus
fréquemment :

- type | : colobome de la paupiére,
lipodermoide, dystopie orbitale

- type Il : dermoide épibulbaire,
microphtalmie, anophtalmie

- type lll : ptosis, strabisme

- type IV : astigmatisme irrégulier.
Déficience visuelle : 8-71,4 % des
patients (déficience sévere 11,1-
71,4 % ; amblyopie 16,3 %)

Un dépistage ophtalmologique est
recommandé au moins 1 fois/an
pendant la période sensible.

27 enfants avaient une implication
ophtalmique unilatérale, dont les
signes majeurs étaient colobome
de la paupiére supérieure

(75,76 %), lipodermoide

(54,55 %), dermoide limbique
(30,3 %)

Diminution de 'acuité visuelle
pour 73,3 % des enfants.
Limitation des mouvement extra-
oculaires pour 16,7 % des
enfants.

Aprés interventions chirurgicales,
tous les enfants avaient des
résultats anatomiques et
fonctionnels satisfaisants.

Le diagnostic et la prise en
charge de ces patients nécessite
une implication multidisciplinaire
en raison de la grande
hétérogénéité des troubles du
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Référence de Type d’étude Niveau de Objectif de I'étude Critéres Caractéristiques des Conclusion

I'étude preuve d’inclusion/exclusion patients
multidisciplinaire. des malformations dans = 2 spectre OAV.
des 4 domaines suivants : oro- ~ Age : 8 mois - 17 ans Il est particuliérement important
cranio-facial, oculaire, d’étre conscient des problémes
auriculaire, et vertébral. Microsomie bilatérale : 3 fonctionnels tels que les
Microsomie unilatérale : 13 déficiences visuelles.
Exclusion : Pas de microsomie : 2
Présence de syndromes
supplémentaires

Abréviations : c.-a-d., c'est-a-dire ; BOR, branchio-oto-rénal ; F, patient de sexe féminin ; M, patient de sexe masculin ; MCF, microsomie craniofaciale ; MHF, microsomie hémifaciale ; OAV,
oculo-auriculo-vertébral ; OMENS, O=orbite, M=mandibule, E=ear (oreille), N=nerf facial, S=soft tissues (tissus mous).

1. La classification OMENS comporte 5 catégories : O=orbite, M=mandibule, E=ear (oreille), N=nerf facial, S=soft tissues (tissus mous). Chaque catégorie est cotée de 0 (état normal) a 3
(atteinte sévere) en fonction de sa gravité. Le symbole « + » est ajouté si des malformations extra-craniofaciales sont présentes (classification OMENS-Plus).
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7 Déformations dentaires et dysharmonie dento maxillo faciale

Ahiko et al.
2015

Farias et al.
1998

Etude C Comparer le développement

rétrospective dentaire du coté affecté par
rapport au coté non affecté dans
un groupe de patients japonais
avec MCF.

Etude C Déterminer si la taille et la

rétrospective morphologie des dents sont

affectées dans la MHF.

Inclusion :
MCF unilatérale

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Moulages de plétre des machoires
supérieures et inférieures de 40
sujets avec un degré variable de
MHF, 4gés de 8 4 21 ans.

La sévérité de la MCF était basée
sur une classification
radiographique qui divise la MHF
en 5 grades avec une sévérité
croissante d’expression :

- grade | : absence du cartilage
condylien et du disque ;

- grade Il : absence de téte
condylienne ou de col du
processus condylaire ;

- grade Il : ankylose ou

Nombre de patients inclus :

24

12M
12F

MHF droite : 15
MHF gauche : 9

Nombre de patients inclus :

40
Age:8-21ans
Sévérité :
Grade 1 :18
Gradell: 2
Grade lll : 2
Grade IV : 14
Grade V: 4

Les rapports affecté/non-affecté
du corpus et du ramus
mandibulaires étaient corrélés
avec les mesures de I'angle SNB,
de I'angle ANB, de la convexité,
et du plan mandibulaire. Ces
résultats suggérent que la
corrélation entre les parametres
de mesure latéraux et frontaux
est pathognomonique pour cette
pathologie.

Cette étude a également révélé
que, du coté affecté, les molaires
mandibulaires présentaient une
calcification retardée.

Cette étude montre que les
patients atteints de MHF ont
tendance a développer de plus
petites dents mandibulaires
permanentes sur le coté affecté
que sur le c6té controlatéral, et
que la différence de la taille des
dents augmente avec la sévérité
de la MHF. Par conséquent, il
semble que le degré d’atteinte au
niveau de la taille des dents soit
étroitement lié a I'ampleur de
I'anomalie de la méchoire.

Les canines mandibulaires
permanentes et les premieres
molaires mandibulaires
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Jacobsson et
al. 1997

Etude
rétrospective

Comparer un syndrome
endogéne et entiérement
développé (dysostose
mandibulofaciale) avec un
hémisyndrome (MHF) et un
syndrome exogeéne (le
syndrome lié au thalidomide
limité aux premier et deuxieme
arcs branchiaux) pour clarifier
les possibles similitudes et
différences et mieux
comprendre les raisons des
malformations.

syndesmose de ['articulation ;

- grade IV : présence du
processus coronoide uniquement ;
- grade V : absence des
processus coronoides et
condylaires.

La largeur mésio-distale de
chaque dent permanente et de
son antimére correspondant a été
mesurée avec une jauge a vernier
calibrée 4 0,1 mm.

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Patients pouvant étre classés
comme ayant entiérement
développé une dysostose
mandibulofaciale (26) et une MHF
(6).

Toute influence exogene possible
sur la malformation a été exclue et
des patients présentant un
syndrome exogéne aveéré induit
par le thalidomide affectant les
oreilles et les structures faciales
environnantes ont également été
étudies.

Pour étre classée comme MHF, la
malformation devait éfre
unilatérale et inclure une
malformation d'oreille, une
hypoplasie de I'os malaire, et une
micrognathie maxillaire et

Nombre de patients inclus :
26 avec MHF, dont 4 ayant
le syndrome de Goldenhar.

MHF droite : 16
MHF gauche : 10

permanentes sont
significativement plus petites du
coté affecté par rapport au coté
controlatéral ; 'incidence de
I'asymétrie cuspide de la
premiére molaire mandibulaire
permanente est significativement
plus élevée du cdté affecté que
du cbté controlatéral.

Les anomalies dentaires (taille et
morphologie des dents) sont plus
importantes chez les sujets
présentant les grades sévéres de
MHF que chez ceux ayant une
expression plus 1égére de la
pathologie.

La constatation de I'absence
congénitale de dents est
conforme aux études antérieures
des auteurs sur les malformations
du premier et du deuxiéme arc
branchial expérimentalement
induites chez les rats, dans
lesquelles les molaires étaient
manquantes mais pas les
incisives.
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Maruko et al.
2001

Ongkosuwito et
al. 2010

Etude
rétrospective

Etude
rétrospective

(1) Décrire les modeéles de dents

manquantes chez les patients

atteints de MHF et (2) comparer

la prévalence de dents
manquantes chez les sujets

atteints de MHF et un groupe de
sujets non affectés (contréles).

Comparer le développement
dentaire des cotés

mandibulaire.

Exclusion :

Aucun

Inclusion :

Dossiers d’enfants atteints de
MHF. Des radiographies
panoramiques ont été examinées
pour déterminer la présence ou
I'absence de dents.

Méthodologie : Les dents ont été
notées comme présentes Si
n’importe quelle partie du follicule
dentaire, du bourgeon dentaire, ou
de la dent était visible sur la
radiographie panoramique. La
calcification dans le follicule n’était
pas un critere de présence
dentaire.

Exclusion :

Les sujets ont été exclus s'il n'y
avait que des radiographies
panoramiques post-chirurgicales
ou post-orthodontiques.

Les 3emes molaires ont été exclues
de I'analyse en raison de
l'incidence élevée de leur absence
congénitale dans la population
générale.

Inclusion :
Patients avec expression

Nombre de patients inclus :
125

65M
60 F

Age moyen : 10,9 ans
(4 —32 ans)

Pruzansky | : 52 (41,6%)

Pruzansky IIA : 41 (32,8%)
Pruzansky 11B : 18 (14,4%)
Pruzansky IIl : 14 (11,2%)

76 patients = 4 ans avaient
une radiographie
panoramique pré-
chirurgicale disponible,
remplissant ainsi les critéres
d’inclusion pour 'analyse
radiographique de
I'hypodontie.

Pour comparer la
prévalence de dents
manquantes chez des sujets
avec MHF et des sujets
contrdles, 45 contrdles et 52
patients avec MHF (&ge

2 8 ans et radiographie
panoramique) ont été inclus.
Nombre de patients inclus :
84

Cette étude a démontré une
augmentation de 'hypodontie
avec la sévérité croissante de
MHF. De plus, cette étude a
démontré une prévalence accrue
de I'hypodontie chez les patients
atteints de MHF par rapport aux
sujets contrdles.

Chez ces patients atteints de
MHF, ni différence significative du
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mandibulaires affectés et non
affectés chez les patients
atteints de MHF, et comparer
ces données avec celles
recueillies aupres d’enfants
contrbles néerlandais.

Seow et al. 1998  Etude cas- C
controle

Comparer les dimensions
dentaires d’un groupe de sujets
avec MHF et d’un groupe de
sujets contrles appariés.

unilatérale de la pathologie et
=1 OPT ou panoramique
dentaire.

Exclusion :

Quand = 2 dents mandibulaires
étaient absentes du méme coté,
les OPT ont été exclus parce
qu’aucun score de maturité
dentaire ne pouvait étre déterminé
de maniére fiable dans ces cas.

Inclusion :

Moulages de plétre maxillaires et
mandibulaires de 50 patients avec
MHF enregistrés dans le centre
craniofacial.

Ces moulages dentaires avaient

37 M
47 F

Age médian de prise des
OPT: 10,0 ans (3,7 -
31 ans)

Nombre de patients inclus :

50

25M
25F

développement dentaire, ni
développement progressif au fil
du temps (aucune différence de
vitesse) entre les cotés affectés et
non affectés n'ont été trouves.
Cela signifie qu'il n’y a
probablement pas de progression
asymétrique du développement
dentaire. Toutefois, lorsque les 2
cOtés ont été examinés
ensemble, les données différaient
considérablement de celles des
sujets contréles néerlandais.
Dans les grades
Pruzansky/Kaban IIb et Il le
développement dentaire était
significativement plus tardif que
chez les contréles. Cependant, le
développement au fil du temps a
été au 50e percentile plus rapide
que chez les controles, ce qui
suggeére la présence d'un

« phénoméne de rattrapage » du
développement dentaire.

Les grades Pruzansky/Kaban I1b
et Il sont associés a un retard de
développement précoce par
rapport aux grades
Pruzansky/Kaban I, lla, et aux
contréles néerlandais.

Chez les sujets avec MHF, les

2 dents les plus postérieures du
coté affecté de la mandibule, c.-a-
d. la 2éme molaire primaire et les
1eres molaires permanentes,
avaient une dimension mésio-
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Silvestri et al.
1996
(agénésie dans
la MHF)

Evaluer lincidence de
I'agénésie et des inclusions
dentaires chez des patients
atteints de MHF.

Etude C
rétrospective

été réalisés dans le cadre des
procédures de routine
diagnostique et de traitement.
Des moulages contréles de sujets
examinés dans le cadre d’'un
diagnostic orthodontique de
routine ont été aléatoirement
chaisis.

Les sujets contréles ont été
appariés avec les sujets atteints
de MHF sur 'age dentaire. De
plus, les moulages dentaires ont
été vérifiés pour s'assurer que les
sujets étaient semblables en
termes de nombres et de types de
dents présents.

Exclusion :

Patients atteints de MCF bilatérale
et patients avec fente palatine.
Les dents présentant des défauts
d’émail, ayant subi des
réparations, ou avec des bagues
orthodontiques n'ont pas été
mesurées. De plus, les dents
partiellement éruptées ou mal
positionnées (ne permettant pas
d’effectuer des mesures précises)
ont été exclues.

Inclusion :

Non spécifiquement décrit

Exclusion :

Les patients < 8 ans n'ont pas été
inclus pour I'évaluation des
bourgeons des 3¢mes molaires.

MHF droite : 27
MHF gauche : 23

Pruzansky | : 15 (30%)
Pruzansky Il : 18 (36%),
Pruzansky Il : 13 (26%)
Non classeés : 4 (8%)

Patients : 20 (40%) avaient
des moulages de dentition
primaire, 15 (30%) de
dentition mixte (transitoire),
et 15 (30%) de dentition
permanente.

Controles : 20 jeux de
moulages de dentition
primaire, 15 de dentition
mixte, et 15 de dentition
permanente.

Nombre de patients inclus :
63

21 M
36 F

Age moyen : 18,7 ans (7 -

distale sensiblement réduite en
comparaison avec le coté non
affecté.

Les dents des cotés
apparemment non affectés
avaient une dimension mésio-
distale significativement plus
petite que les dents des sujets
contréles, indiquant que les cotés
supposément « normaux » étaient
affectés, mais dans une moindre
mesure.

Un gradient de sévérité a été
observé dans cette étude, avec
des modifications plus
significatives au niveau des

2 derniéres molaires de la
mandibule et du maxillaire, et
aucune modification visible dans
la région antérieure des arcs
dentaires.

Ces modifications dentaires sont
limitées & la dimension mésio-
distale uniquement, et non
vestibulo-linguale.

Ces résultats indiquent que les
patients atteints de MHF sont plus
susceptibles de présenter une
agénésie ou des inclusions
dentaires que des patients
contréles.
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Silvestri et al. Série de cas C Cette étude évalue la réponse
1996 squelettique au traitement

(traitement orthodontique fonctionnel chez

orthodontique les enfants en croissance

fonctionnel dans atteints de MHF. Une méthode

la MHF) de classification de la
croissance mandibulaire apres
traitement est également
suggérée.

L’agénésie n'a pas été considérée
comme avérée en cas d'absence
des 3¢mes bourgeons molaires.

Inclusion :

16 enfants en croissance avec
MHF unilatérale. Chaque patient a
été classé selon la classification
SAT!.

Exclusion :

Les patients classés S4-S5, ont
été exclus parce que la sévérité
de la malformation les a rendus
inéligibles au traitement
orthodontique fonctionnel.

43 ans)

MHF unilatérale : 61
MHF bilatérale : 2
Non décrit

L'utilisation de I'activateur a
bielles réglables chez les patients
en croissance atteints de MHF
unilatérale permet d'induire,
totalement ou partiellement, une
croissance maxillo-mandibulaire
équilibrée. Dans les cas moins
séveres avec une classification
S$1-S2/T1, l'activateur a bielles
réglables est capable d’induire un
rétablissement fonctionnel du
systéme neuromusculaire, et de
créer des stimuli pour la
croissance du ramus et du corpus
mandibulaires afin de contrer la
malformation. Le traitement
orthodontique ultérieur avec un
appareil fixe a pour seul but de
perfectionner I'occlusion.

Abréviations : F, patient de sexe féminin; M, patient de sexe masculin; MCF, microsomie craniofaciale ; MHF, microsomie hémifaciale ; OPT, orthopantomogramme ou panoramique
dentaire ; SAT, S=skeletal (osseux), A=auricle (pavillon de I'oreille), T=soft tissue (tissus mous).

1. La classification SAT comporte 5 niveaux de déformation squelettique (S1 & S5), 4 niveaux de déformation de l'oreille (A0 a A3), et 3 niveaux de déformation des tissus mous (T1 a T3). Ainsi,
le score S1A0T1 sera atfribué a un patient avec une déformation Iégére, alors que le score S5A3T3 sera attribué a un patient ayant la déformation la plus sévere.
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8 Anomalies vertébrales

Cohen et al. Etude
2017 transversale
Connell et al. Revue
2018 rétrospective

Définir le type et la fréquence des
malformations maxillofaciales et
systémiques dans une cohorte de
patients atteints de MHF, et
discuter la pertinence de la
classification couramment utilisée
OMENS-Plus!.

Evaluer les résultats
radiographiques et les
complications de la chirurgie de
modulation de croissance dans le
traitement de la scoliose précoce
associée au syndrome de
Goldenhar.

Inclusion :

Présence de

2 3 malformations
craniofaciales identifiées par la
classification d OMENS!, ou

2 2 malformations
craniofaciales associées a
d’autres anomalies
systémiques et/ou appendices
préauriculaires, macrostomie,
et autres anomalies de I'ceil.

Exclusion :

Données cliniques,
radiographiques, ou de suivi
insuffisantes.

Inclusion :

Patients diagnostiqués avec le
syndrome de Goldenhar et une
scoliose ayant débuté avant
I'4ge de 10 ans. Tous les
patients avaient subi

= 1 chirurgie d’allongement et
avaient = 2 ans de suivi depuis
la mise en place d'implants.
Les criteres de jugement

Nombre de patients inclus :
89 (sur 95)

54 M
41F

Age moyen : 11,5 ans
(2 mois-46 ans)

40 patients (47%) avaient
des anomalies vertébrales.
Type d’anomalies
vertébrales :

- vertébres papillon : 8

- hémivertébres : 20

- fusion vertébrale : 9

- schisis : 8

- spina bifida : 3

- scoliose : 18

- anomalies des cdtes : 10
- autres : 10

Nombre de patients inclus :
17 patients atteints du
syndrome de Goldenhar.
10 patients ont été traités
par chirurgie de modulation
de croissance, 3 par fusion,
3 patients ont été observés,

et 1 patient a été traité avec

un corset.

Un examen systématique
complet, clinique et instrumental,
devrait étre effectué chez tous les
patients soupconnés d'avoir une
MCF étendue, selon un calendrier
précis qui devrait tenir compte de
I'age du patient et de la
planification des interventions
chirurgicales afin de limiter les
examens invasifs.

Aucune corrélation n’a été
observée entre la sévérité des
anomalies systémiques et la
sévérité des déformations
maxillofaciales, ce qui suggére
que le score OMENS-Plus! est
cliniquement insuffisant pour les
aspects pronostiques, la
morbidité, et la qualité de vie. Une
classification plus compléte est
nécessaire.

Ces résultats indiquent que dans
cette population de patients, la
chirurgie de modulation de
croissance tend a améliorer la
scoliose, la hauteur totale de la
colonne vertébrale, et la hauteur
hémithoracique. Des
complications de grade | ou Il se
sont produites chez 80% des
patients.
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Davide et al. Etude C Etudier le type, la fréquence, et

2017 rétrospective les corrélations de phénotype des
anomalies vasculaires
intracraniennes, osseuses, et
cérébrales chez des patients
atteints du spectre OAV.

Pegler et al. Etude C Décrire les caractéristiques

2016 rétrospective cliniques principales d’une

cohorte de patients atteints de
dysplasie OAV au Brésil.

principaux incluaient la
scoliose (courbe majeure), la
cyphose maximale, la hauteur
de la colonne vertébrale
(hauteur T1-S1, plan coronal),

la hauteur hémithoracique et la

largeur hémithoracique.

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

MHF et microtie

Méthode : Tous les patients
atteints du spectre OAV ont
passé un scanner (CT) de la
téte ou du rocher.

32 patients atteints du spectre
OAV ont passé une IRM.

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Atteinte de = 2 des domaines
suivants : 1) bouche, crane et
visage, 2) yeux, 3) oreilles et
4) vertébres.

Caryotype en bandes G
normal.

Exclusion :

Nombre de patients inclus :
89

21 M
14 F

Age moyen : 4,8 ans
(0,3 -30 ans)

19 patients présentaient des
criteres de Goldenhar
(anomalies oculaires ou
vertébrales cervicales)
Nombre de patients inclus :
41

19 M (46,3%)
22 F (53,7%)

Age moyen & la 1¢re
consultation : 2 ans 10 mois
(34,4 + 48,8 mois)

Au moins 2 ans aprés une
chirurgie de modulation de
croissance pour le traitement de
la scoliose précoce liée au
syndrome de Goldenhar, une
tendance vers une amélioration
de la scoliose et de la hauteur de
la colonne vertébrale, et une
amélioration significative de la
hauteur hémithoracique convexe
ont été observées ; cependant,
des complications de grade I ou Il
se sont produites chez la majorité
des patients.

Le spectre impressionnant des
malformations infracraniennes
dans le spectre OAV impose une
évaluation par imagerie cérébrale
élargie, allant bien au-dela des
structures dérivées des premier et
second arcs branchiaux, en
particulier parce que certaines de
ces modifications pourraient avoir
un impact clinique et chirurgical
significatif.

La participation d’une équipe
multidisciplinaire est cruciale pour
que les patients soient traités de
fagon globale et bénéficient d’'un
accompagnement approprié.
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Renkema et al.
2017

Renkema et al.
2018

Revue
systématique

Etude
rétrospective

Etudier les données de la
littérature concernant les
anomalies vertébrales et leurs
taux de prévalence respectifs
chez les patients atteints de MCF.

Rapporter la prévalence, les
types, et les symptdmes des
anomalies vertébrales chez un
grand nombre de patients.

Identifier quels patients atteints
de MCF sont a risque d'avoir des
anomalies vertébrales et si ces

Sujets ayant des anomalies
chromosomiques ou des
dossiers médicaux incomplets.
Inclusion :

Une recherche systématique
de la littérature a été effectuée
pour identifier des articles
consacrés a la MCF et ses
synonymes, combinés avec
des synonymes des anomalies
du systéme nerveux central.
Les études concernant les
anomalies vertébrales liées a
la MCF ont été examinées.
Celles dans lesquelles la
prévalence et/ou les types
d’anomalies vertébrales chez
des patients atteints de MCF
étaient mentionnés ont été
incluses. Les articles devaient
rapporter des études
originales.

Exclusion :

Rapports de cas ; études
décrivant uniquement des
patients atteints de microtie
isolée.

Inclusion :

Patients avec images cliniques
et/ou radiographiques, c.-a-d.
des radiographies
panoramiques et/ou des
scanners (tomodensitométrie)
de la téte.

Inclusion :

31 articles ont été identifiés
pour étre inclus dans la
revue. 26 articles
décrivaient la prévalence
des anomalies vertébrales
et 22 articles décrivaient les
types d’anomalies
vertébrales dans la
population étudiée

2 études avaient inclus
moins de 10 patients (Al
Kaissi et al. et Healey et al.)

Nombre de patients inclus :
991

527 M
464 F

MCF unilatérale : 827
MCEF bilatérale : 117 (cbté

Des anomalies vertébrales sont
présentes chez une grande partie
des patients atteints de MCF. La
plupart du temps, ces anomalies
sont présentes dans la colonne
cervicale, mais des anomalies
apparaissent fréquemment au
niveau du thorax et des cotes.
Hémivertebres, blocs vertébraux,
scoliose/cyphoscoliose, et spina
bifida sont frequemment
observes.

Puisque ces anomalies
vertébrales peuvent se présenter
sans symptomes mais peuvent
avoir des effets néfastes,
I'examen physique et
neurologique soigneux et
approfondi des patients MCF est
important pour diagnostiquer ces
anomalies a un stade précoce.

Les patients présentant une MCF
bilatérale, un score de Pruzansky-
Kaban élevé, et/ou un score
d’OMENS! élevé avaient un
risque sensiblement plus élevé
d’avoir des anomalies

vertébrales ; les odds ratios
étaient respectivement de 2,21,
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Référence de Type d’étude Niveau de Objectif de I'étude

I’étude preuve

Critéres
d’inclusion/exclusion

Caractéristiques des
patients

Conclusion

anomalies sont associées a
d’autres anomalies extra-
craniofaciales dans la MCF.

(incluant moyenne + écart-type)
affecté connu pour 47
patients)

Exclusion :

Patients avec microtie isolée,
patients avec diagnostic de
MCF incertain.

1,39, 1,13, 1,27 et 1,23.

Les patients présentant des
anomalies vertébrales avaient un
risque accru de présenter

d’autres anomalies extra-
craniofaciales, incluant anomalies
du SNC, circulatoires, gastro-
intestinales, et du tractus
urogeénital.
Abréviations : CT, computerized tomography (tomodensitométrie) ; F, patient de sexe féminin ; M, patient de sexe masculin ; MCF, microsomie craniofaciale ; MHF, microsomie hémifaciale ;
OAV, oculo-auriculo-vertébral(e) ; OMENS, O=orbite, M=mandibule, E=ear (oreille), N=nerf facial, S=soft tissues (tissus mous) ; SNC, systéme nerveux central.

1. La classification OMENS comporte 5 catégories : O=orbite, M=mandibule, E=ear (oreille), N=nerf facial, S=soft tissues (tissus mous). Chaque catégorie est cotée de 0 (état normal) a 3
(atteinte sévere) en fonction de sa gravité. Le symbole « + » est ajouté si des malformations extra-craniofaciales sont présentes (classification OMENS-Plus).
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9 Difficultés psychosociales

Retard neurodéveloppemental

Cohen et al. Etude
1995 transversale
Cohen et al. Etude
2017 transversale

Examiner le profil
neurodéveloppemental
d’enfants atteints du spectre
OAV et déterminer si certaines
manifestations physiques sont
révélatrices d'un mauvais
développement neurologique

Définir le type et la fréquence
des malformations
maxillofaciales et systémiques
dans une cohorte de patients
atteints de MHF, et discuter la
pertinence de la classification
couramment utilisée OMENS-
Plus!.

Inclusion :

Tous les patients nouvellement
diagnostiqués sur une période
de 5 ans soumis & une
évaluation
neurodéveloppementale au
Center for Infant and Toddler
Development du Children's
National Medical Center.

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Présence de = 3 malformations
craniofaciales identifiées par la
classification ’OMENS!,

2 2 malformations craniofaciales
associées a d'autres anomalies
systémiques et/ou appendices
préauriculaires, macrostomie, et
autres anomalies de I'ceil.

Exclusion :

Nombre de patients inclus : 24

16 M
8F

MCF bilatérale : 5
MCF unilatérale : 19

Age : naissance - 57 mois

71% avaient des anomalies
extra-craniofaciales

Nombre de patients inclus : 89
(sur 95)

54 M
41F

Age moyen : 11,5 ans
(2 mois - 46 ans)

Parmi les patients évalués,

21% avaient un retard mental,
33% avaient un retard significatif
de la motricité brute, 20% de la
motricité fine, 32% du langage
réceptif, et 37% du langage
expressif.

Bien que le groupe d’étude soit
de petite taille et que les patients
aient un phénotype plus sévére
que ceux couramment observés
dans les services de consultation
craniofaciale externes, ces
résultats suggérent que les
enfants atteints du spectre OAV
ont un risque de retard
neurodéveloppemental accru en
comparaison avec la population
normale.

Aucune conclusion pertinente
décrite
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Collett et al.
2011

Johansson et
al. 2007

Etude cas-
controle

Etude
transversale

Déterminer si les
préadolescents atteints de MHF
ont un risque plus élevé de
retards neurodéveloppementaux
que des sujets contrdles non
affectés

(1) Utiliser les instruments
standards actuels de diagnostic
de I'autisme pour analyser la
relation entre le spectre OAV et
le TSA dans un groupe de
patients atteints su spectre

Données cliniques,
radiographiques, ou de suivi
insuffisantes.

Inclusion :

Les participants a 'étude étaient
al'origine inclus en tant que
nourrissons dans le cadre d'une
étude sur les facteurs de risque
de MHF pendant la grossesse.

Exclusion :

Anomalies chromosomiques
connues, maladie génétique
(mendélienne), exposition a
Iisotrétinoine in utero, enfant
adopté, et age > 36 mois.

Les contrdles ont été exclus s'ils
avaient une malformation
importante.

Inclusion :

Les criteres d'inclusion étaient
des malformations dans 2 des 4
domaines suivants : oro-cranio-
facial, oculaire, auriculaire, et
vertébral

Nombre de patients inclus : -
136 enfants atteints de MCF
- 568 contréles

Nombre de patients inclus : 20

12M
8F

Age : 8 mois - 17 ans

Ces résultats suggerent que les
enfants atteints de MHF ont un
risque accru de retard de langage
réceptif, de coordination visuo-
motrice, et scolaire. D’un point de
vue clinique, un criblage
neurodéveloppemental
systématique semble justifie dans
cette population. La détection et
la prise en charge précoces des
troubles du langage, de 'audition
et de la vue permettraient de
compenser en partie ce risque
accru chez les enfants atteints de
MHF.

Les enfants atteints de MHF
présentent des compétences
verbales, non verbales, et
scolaires inférieures a celles des
contréles non affectés. Par
exemple, les enfants atteints de
MHF présentaient un risque 3 fois
plus élevé de risque/retard relatif
du PPVT-IIl, impliquant des
besoins d’enseignement
spécialisé pour améliorer les
retards de langage réceptif.

Plus d'un tiers des patients (45%)
du groupe « spectre OAV » avait
des troubles d'apprentissage ;
cette proportion est plus élevée
que dans la plupart des rapports
précédents. 42% des patients
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Speltz et al.
2017

Etude cas-
controle

OAV;

(2) identifier les anomalies du
SNC et chromosomiques, et les
facteurs de risque pré- et
périnatals qui pourraient
contribuer a la pathogénie du
TSA dans le spectre OAV ;
(3) déterminer la période de
développement au cours de
laquelle ceux-ci auraient pu
intervenir.

(1) Par rapport a des pairs non
affectés, les adolescents atteints
de MCF ont-ils des problémes
persistants dans 2 domaines
clés du neurodéveloppement :
QI global et réussite scolaire ?
(2) Le statut cognitif/scolaire des
adolescents atteints de MCF
est-il lié & leur phénotype
craniofacial c.-a-d. différentes
combinaisons d’anomalies telles
que la microtie avec ou sans

Age moyen & l'examen
Exclusion : neuropsychiatrique : 8 ans et
Aucun 1 mois

11 patients avaient des scans
(CT)/IRM du cerveau
examinés par un neuro-
radiologue. Des
enregistrements dEEG
étaient disponibles pour

7 patients, 'analyse
chromosomique pour

14 patients, et 'analyse
d’ADN pour 4 patients.

Inclusion : Nombre de patients inclus :
Diagnostic de MHF, asymétrie - 142 cas

faciale, microtie unilatérale, - 316 contrbles

spectre OAV, ou syndrome de
Goldenhar établi par un

médecin craniofacial.

Environ 3 sujets contréles ont
été recrutés pour chaque cas et
étaient admissibles s'ils
n'avaient pas d'anomalies
congénitales connues, s'ils
n'avaient pas été adoptés et s'ils

Age moyen : 13 ans
(11-17 ans)

étaient dans la catégorie des
TSA, et 11% remplissaient tous
les criteres de 'autisme.

Ces données ne permettent pas
de conclure définitivement que les
malformations cérébrales sous-
tendent le développement de
symptdmes autistiques chez les
patients atteints du spectre OAV.
La découverte de TSA chez plus
du tiers de ces patients indique
que les TSA sont fréquents dans
le spectre OAV. La sensibilisation
a l'apparition de TSA dans le
spectre OAV est importante dans
la prise en charge de ces enfants.
Le cerveau et les anomalies
systémiques chez les patients
atteints d'OAV et de TSA dans
cette série suggérent que
l'autisme est associé au mauvais
développement du cerveau
embryonnaire précoce, au moins
dans certains cas.

Aprés ajustement sur les
variables démographiques
associées au
neurodéveloppement, les cas ont
obtenu des scores moyens de Ql
global et de réussite scolaire
inférieurs a ceux des controles.
Toutefois, ces effets étaient
relativement modestes et les
différences entre les cas et les
contréles étaient plus faibles que
celles observées dans
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Speltz et al.
2018

Etude cas-
controle

autres malformations
craniofaciales ?

Déterminer si les jeunes enfants
atteints de MCF ont un statut
neurodéveloppemental plus
faible que les enfants en bas
&ge sans diagnostic craniofacial
ayant des caractéristiques
démographiques similaires

(« controles ») et examiner les
résultats
neurodéveloppementaux des
cas par phénotype facial et
statut auditif.

avaient I'dge des cas + 2 mois
au moment du recrutement.

Exclusion :

Diagnostic d’'un autre syndrome
connu ou anomalie
chromosomique.

Des cas sans microtie et/ou
avec < 2 malformations
associées a la MCF ont été
exclus des analyses afin
d’inclure seulement des cas
avec les caractéristiques les
plus reconnues de la MCF et de
maximiser 'homogénéité
d’échantillon.

Inclusion :

Les cas devaient avoir

(1) = 1 des criteres d'inclusion
de MCF développés par le
réseau FACIAL ;

(2) un &ge entre 12 et 24 mois
(corrigé, le cas échéant, pour
les enfants nés entre 34 et

36 semaines d'age
gestationnel) ; et

(3) un tuteur légal qui a été en
mesure de fournir un
consentement écrit éclairé et
disposé a participer pendant
toute la durée de I'étude.

Exclusion :

Nombre de patients inclus : -
108 cas
- 84 controles

Age : 12 - 24 mois

Les cas étaient plus
susceptibles que les contrdles
d’étre des garcons, d'étre
hispaniques ou latinos, et de
passer leur évaluation en
espagnol ou en langue mixte
espagnol et anglais.

I'évaluation a I'école primaire. La
proportion de jeunes ayant des
problemes d’apprentissage — un
indicateur important pour identifier
les enfants ayant besoin d'un
enseignement spécial — était
plus élevée dans les cas (38%)
que dans les controles (25%),
mais cet effet était également
relativement faible.

A ce stade précoce de la
recherche sur la MCF et le
neurodéveloppement, les auteurs
pensent que leurs résultats
devraient étre considérés
principalement comme
générateurs d’hypotheses, plutét
que comme des conclusions
fermes.

Bien que des problémes
d’apprentissage aient été
observés chez les enfants plus
ages atteints de MCF, aucune
preuve de retard de
développement ou de langage
chez les enfants de 1a 2 ans n'a
été trouvée. La variation des
résultats par rapport aux études
antérieures peut refléter des
différences dans les méthodes de
d’évaluation et les critéres
diagnostiques de la MCF.

Cela suggeére que les problémes
scolaires observés chez certains
enfants atteints de MCF plus
&gés pourraient ne pas étre
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Stromland et al.
2007

Etude
rétrospective

Recenser les troubles
systémiques et fonctionnels
dans un groupe de patients
suédois présentant des
caractéristiques du spectre
OAV, avec une équipe
multidisciplinaire.

Les critéres d’exclusion pour les
cas incluaient (1) le diagnostic
d’'un syndrome connu (par
exemple, les syndromes de
Townes-Brocks, Treacher
Collins, BOR, ou Nager) ;

(2) présence d'un caryotype
anormal ou de troubles
médicaux ou neurologiques
majeurs (par exemple, cancer,
paralysie cérébrale) ;

(3) naissance prématurée

(< 34 semaines de gestation) ;
(4) toute circonstance qui
empécherait la famille de
participer pleinement a la
recherche ; (5) un frére ou une
sceur qui participe déja a I'étude
CLOCK; ou (6) un parent
consentant qui ne parlait ni
anglais ni espagnol.

Inclusion :

Patients avec syndrome de
Goldenhar, spectre OAV, ou
MHF. Pour étre inclus dans
I'étude, le patient devait avoir
des malformations dans = 2 des
4 domaines suivants : oro- MM
cranio-facial, oculaire, 7F
auriculaire, et vertébral.

Nombre de patients inclus : 18
Nombre de patients

présentant une fente
labiopalatine : 5

Age : 8 mois - 17 ans

Exclusion :
Présence de syndromes Les TSA ont pu étre évalués
supplémentaires chez 17 patients

présents ou évalués avec
précision a cet &ge, ou pourraient
étre influencés par les
conséquences accrues des
facteurs de risque liés a la MCF
sur le développement post-petite
enfance (par exemple, troubles
d'audition et de langage). Comme
de nombreux enfants plus &gés
atteints de MCF ont des résultats
moyens ou supérieurs a la
moyenne, il est important de
comprendre quelles variables de
la petite enfance distinguent le
mieux les cas retardés des cas
non retardés.

Ces résultats suggerent que les
TSA sont plus fréquents chez les
patients atteints de spectre OAV
que dans la population générale.
2 patients remplissaient les
critéres de troubles autistiques et
l'un d’eux remplissait tous les
critéres de l'autisme.

Il est trés important que les
approches éducatives et les
interventions comportementales
utilisées pour les enfants autistes
soient appliquées chez les
enfants ayant un spectre OAV et
un comportement autiste.
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Psychosociaux
Dufton et al.
2011

Hamlet et
Harcourt
2020

Etude cas-
controle

Etude
transversale

Déterminer si les enfants
atteints de MHF ont un risque
plus élevé d’avoir des
problemes psychosociaux que
les enfants sans MHF

Explorer 'expérience de
patients adultes avec une
microtie, plus particuliérement
I'impact psychosocial et les
expériences de reconstruction
d'oreille, via I'analyse
d’entretiens semi-structurés.

Inclusion :

Les participants a I'étude étaient
al'origine inclus en tant que
nourrissons dans le cadre d'une
étude sur les facteurs de risque
de MHF pendant la grossesse.

Exclusion :

Anomalies chromosomiques
connues, maladie génétique
(mendélienne), exposition a
Iisotrétinoine in utero, enfant
adopté, et 4ge >36 mois.

Les contrdles ont été exclus s'ils
avaient une malformation
importante.

Inclusion :

Diagnostic de microtie (MHF
incluses), résidant au Royaume-
Uni, = 18 ans, et souhaitant
partager son expérience.

Nombre de patients inclus : -
136 enfants atteints de MCF
- 568 contréles

Age:5-10ans

Nombre de patients inclus :
15 (12 F)

Age : 20 - 62 ans

3 participants avec une
microtie bilatérale

3 participants avec une MHF
7 participants avaient subi une
chirurgie reconstructrice
d'oreille

3 participants avaient une
prothese auditive.

Bien que les enseignants aient
évalué les enfants atteints de
MHF comme ayant plus de
problemes de comportement et
de difficultés sociales, les parents
des cas et des contrdles ont
fourni des évaluations des
comportements de leurs enfants
presque équivalentes dans ces
domaines. La seule exception
pour les parents était un score
moyen plus élevé pour les cas sur
I'échelle d’évaluation CBCL.
Toutefois, les différences entre
les groupes a cette échelle ont
peut-étre été augmentées par
linclusion de I'élément

« problémes de langage », un
domaine de difficulté connu chez
les enfants atteints de MHF
(Collett et al., 2010).

3 themes principaux identifiés :

- la microtie comme différence
invisible

- la chirurgie comme opportunité
bienvenue

- bien vivre avec la microtie

Les participants avaient incorporé
la microtie dans leur « concept de
soi » et n'ont pas rapporté
d'impact négatif durable sur leurs
vies.

Des challenges psychologiques
ont néanmoins été rapportés, tels
que I'anxiété a montrer leurs
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Johns et al.
2018

Johns et al.

Etude C
transversale

(1) Recueillir l'avis d'aidants
d’enfants atteints de MCF, ainsi
que de patients adultes atteints
de MCF ; (2) décrire les
expériences des personnes
atteintes de MCF et de leurs
aidants dans leur foyer, leur
école, leur collectivité et leur
milieu médical ; (3) rapporter les
ressources que les participants
ont trouvées utiles, leurs
conseils aux autres personnes
touchées par la MCF, et leurs
suggestions pour améliorer les
soins médicaux.

Etude B Evaluer les ajustements

Inclusion :

Diagnostic dans le spectre des
MCF incluant MHF, spectre
OAV, microtie, et/ou syndrome
de Goldenhar ; caractéristiques
associées a la MCF : asymétrie
faciale, appendices
préauriculaires ou faciaux,
anotie ou microtie, atrésie
auditive, fentes orales latérales,
et dermoides épibulbaires ;
maitrise de I'anglais.

Inclusion :

Nombre de patients inclus : -
42 aidants
- 9 adultes MCF

La plupart des aidants étaient
des méres (90%) d'enfants de
sexe masculin (71%) agés en
moyenne de 7 +4 ans (0 -

17 ans).

La plupart des adultes atteints
de MCF étaient des femmes
(78%) agées en moyenne de
45 16 ans (24 - 76 ans).

Les personnes atteintes de
MCF ont généralement été
diagnostiquées & la naissance
(74%) et le diagnostic le plus
fréquent était la microtie
(84%), avec ou sans MHF,
MCF, et/ou syndrome de
Goldenhar. Les
caractéristiques faciales
courantes de MCF étaient la
microtie (86%), I'atrésie
auditive (78%), et I'asymétrie
faciale (75%).

Nombre de participants

oreilles (méme apres
reconstruction), dévoiler le
diagnostic a leurs partenaires, la
prise de décision chirurgicale, le
sentiment de n’étre pas soutenu
au travail.

Des interventions psychologiques
peuvent étre bénéfiques aux
patients avec microtie.

Cette étude aide a mieux
comprendre le point de vue des
personnes atteintes de MCF et
les facteurs de stress de leurs
aidants dans tous les milieux.
L’éventail de stratégies et de
soutiens adaptatifs décrits, et
leurs suggestions
correspondantes pour les
professionnels peuvent orienter
les normes de soins.

Les scores composites CBCL
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2020

Khetani et al.
2013

transversale

Etude cas-
controle

comportementaux d’enfants en
maternelle ayant ou pas une
MCF

Utilisation de I'échelle
d’évaluation CBCL

Comparer la qualité de vie liée a
la santé (HRQoL) d’enfants
atteints ou non de MHF évaluée
(1) par les parents et (2) par les
enfants eux-mémes pendant les
années d'école primaire

Meres, péres ou autres
personnes responsables
d’enfants avec une MCF
scolarisés en maternelle
Témoins : idem pour enfants
sans MCF

Inclusion :

Les patients ont été recrutés
dans 26 centres craniofaciaux
aux Etats-Unis et au Canada de
1996 & 2002. Les parents des
contrbles ont été recrutés par
lintermédiaire des pédiatres des
patients ou de cabinets
médicaux pédiatriques voisins
de taille comparable.

Exclusion :
Patients présentant une microtie

inclus :

Accompagnants de

161 enfants (89 enfants avec
MCF, 72 témoins)

(47 % d'enfants d'origine
éthnique latino)

MCF : 52 % de microtie avec
hypoplasie mandibulaire ;

30 % microtie seule ; 18 %
avec autres signes associés a
la MCF

20 % d'anomalies
extracraniennes

Nombre de patients inclus :
- 136 patients MCF
- 568 contréles

MCF :

9F

Age moyen : 6 ans 11,9 mois
(£ 1,004)

Controles :

285 F

Age moyen : 6 ans 10,2 mois
(£ 0,998)

étaient similaires pour les cas et
les témoins, et dans la moyenne
par rapport aux normes du test.
Dans les sous-échelles, les
parents d’enfants MCF ont
rapporté des scores

« anxieux/déprimé »,

« Problémes de stress »,

« Problémes d’anxiété » et

« Problémes du spectre
autistique » (liés a des problemes
d'élocution pour ce dernier score)
supérieurs.

Plus de problémes rapportés pour
les enfants avec anomalies
extracréniennes.

Le dépistage de I'anxiété et les
interventions pourraient étre utiles
aux enfants avec MCF. Les
difficultés d’élocution liées a la
MCF devraient étre distinguées
des symptoémes psychologiques
associés pendant les évaluations.
Cette étude est plus large que les
études antérieures en ayant
inclus des rapports sur la HRQoL
établis par les parents et leurs
enfants, avec un grand groupe de
cas atteints de MHF et un groupe
contrble apparié sur les critéres
démographiques, et une analyse
ajustée sur certains critéres
démographiques.

Des différences significatives
entre les rapports de HRQoL des
parents des cas et des controles
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Luquetti et al.
2018

Nuyen et al.
2020

Etude C Explorer les expériences

transversale diagnostiques, thérapeutiques,
et psychosociales précoces de
personnes atteintes de MCF et
de leurs aidants en utilisant une
approche mixte.

Etude B Examiner la perception sociale

comparative de la microtie et quantifier les

effets de la reconstruction sur la
perception publique générale.

observationnelle

unilatérale sans autre critére de
HFM ; gestations gémellaires
parce que la qualité de vie peut
étre affectée par le statut de
jumeau ; exposition &
lisotrétinoine ; HFM héréditaire.

Inclusion :

Les personnes atteintes de MCF
> 18 ans et les adultes qui
s'occupent d’enfants atteints de
MCF ont été invités a participer
par l'intermédiaire de sites Web
de défense des droits et
d’associations familiales.

Exclusion :
Aucun

Photographies de patients
volontaires utilisées pour
simuler la reconstruction
d'oreille par ordinateur.

Nombre de patients inclus :
- 42 aidants
- 9 adultes MCF

La plupart des aidants étaient
des méres (90%) d'enfants de
sexe masculin (71%) agés en
moyenne de 7 +4 ans (0 -

17 ans).

La plupart des adultes atteints
de MCF étaient des femmes
(78%) agées en moyenne de
45 + 6 ans (24 - 76 ans).

Le diagnostic le plus fréquent
était la microtie (84%), avec
ou sans MHF, MCF, et/ou
syndrome de Goldenhar. Les
caractéristiques faciales
courantes de MCF étaient la
microtie (86%), I'atrésie
auditive (78%), et I'asymétrie
faciale (75%).

Nombre de participants :
631 (= 18 ans) divisés pour
répondre a 3 questionnaires
(oreille normale, microtie,
reconstruction).

pendant la période des petite et
moyenne enfances (5 a 12 ans)
ont été observées, mais il n'y
avait pas de différences
significatives dans les rapports
des enfants aux niveaux
physique, social ou émotionnel.
Les informations détaillées
fournies par les parents et les
patients adultes illustrent la
complexité et les défis de la prise
en charge de la MCF et leur vécu
psychosocial, du diagnostic
jusqu’a I'dge adulte. Leurs
réponses ont souligné la
nécessité d'évaluations
psychologiques et d'interventions
permanentes pour les patients et
leurs familles.

Les familles ont exprimé un vif
intérét & comprendre I'étiologie,
les critéres diagnostiques, et les
recommandations de traitement
de la MCF. Une collaboration plus
étroite entre les communautés
scientifiques, les familles, et les
associations de patients peut
aider a expliquer les attentes liées
a tous les moments de la prise en
charge et du traitement médical
de la MCF.

Visage avec microtie :
significativement percu comme en
moins bonne santé, moins amical,
moins couronné de succes que le
visage avec oreille normale.
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Etude C
transversale

(1) Examiner quelles
caractéristiques de I'enfant
(c.-a-d. apparence
caractéristique, problemes
d’alimentation, d'articulation,
d’audition, difficultés
d’'apprentissage et problémes
psychosociaux) sont liées a des
niveaux plus élevés de stress
parental.

(2) Analyser si les modes
d’adaptation cognitifs parentaux
de rumination, d’acceptation, et
de réévaluation positive étaient
associés au stress parental.
Evaluer 'adaptation
psychosociale dans différents
groupes d’enfants ayant des
malformations craniofaciales
afin d'examiner les relations
entre la symétrie, les
déficiences fonctionnelles, et
I'adaptation sociale

Ongkosuwito et
al. 2016

Etude C
transversale

Padwa et al.
1991

Participants interrogés :
personnes enregistrées dans
une base de données d’un
Institut de sondage

Inclusion :
Couples ou parents isolés de
patients atteints de MCF

Exclusion :
Aucun

Inclusion :
Enfants ayant des
malformations craniofaciales

vus en consultation a la clinique

craniofaciale

Exclusion :
Aucun

N’ont pas eu connaissance de
I'objectif de I'étude et n'ont
pas répondu & plus d’un
questionnaire.

Nombre de patients inclus :
31 parents de patients

59 couples ou parents isolés
élevant un enfant avec MHF
(agé de 3 a 19 ans) ont été
abordés.

Au total, 31 questionnaires ont
été remplis et inclus dans
cette étude.

Nombre de patients inclus :
30, dont 11 atteints de MCF

Pas de différence significative de
perception entre le visage avec
oreille normale et le visage avec
oreille reconstruite.

Ces résultats peuvent expliquer la
détresse psychosociale
expérimentée par les patients
avec microtie et peuvent
permettre de mieux informer les
patients sur l'impact de la
reconstruction d’oreille sur la
perception des attributs sociaux
par les autres.

Les difficultés d’apprentissage de
I'enfant atteint de MHF et
I'acceptation parentale sont les
facteurs principaux qui influent
sur le stress des parents
d’enfants présentant une MHF, et
sont importants pour trouver une
méthode d'intervention ciblée
pour les parents ayant des
niveaux de stress parental élevés.

Les enfants avec des
malformations craniofaciales
symétriques ou asymétriques non
liés & une MHF seraient plus
déprimés, auraient plus de
problemes comportementaux, et
auraient plus de difficultés de
socialisation que des enfants

Centre de référence Fentes et malformations faciales (MAFACE) / Novembre 2021

64



Etude ©
transversale

Umbaugh et al.
2020

Décrire le contenu posté sur les
groupes Facebook d'individus
avec une microtie et/ou une
MCF et de leurs familles afin de
mieux comprendre leurs besoins
et expériences pour informer sur
la prise en charge clinique.

Etude C
transversale

Volpicelli et al.
2017

Comparer les différences de
perspectives psychosociales

Inclusion :

Deux groupes Facebook : « The
Ear Community » (groupe de
soutien pour la microsomie et
I'atrésie) aux Etats-Unis et

« The Goldenhar Syndrome »
au Royaume-Uni.

Collecte des données entre ao(t
et octobre 2019.

Inclusion :
Patients pédiatriques présentant

254 « posts »

7912 « like »

2245 commentaires
153 images

Nombre de patients inclus :
99 patients présentant des

avec des affections asymétriques
ou MHF.

Tous les enfants semblaient avoir
une mauvaise image d'eux-
mémes selon le test projectif. Les
enfants avaient tendance a nier
les problémes lorsqu'ils étaient
directement interrogés sur leur vie
sociale et leurs sentiments.

Les résultats de cette étude
suggérent que I'intervention
chirurgicale pratiquée tét pouvait
étre psycho-socialement
bénéfique aux enfants ayant des
malformations craniofaciales
symétriques.

Trois catégories de « posts » :
recherche de conseils (43 %,

9 thémes), promotion
d’événements/actualités (33 %,

5 thémes), partage d’expériences
(24 %, 3 themes).

Les membres ont souvent
échangé des informations liées a
la santé, suggérant une valeur
placée sur l'apport d’autres
familles et la praticité de
rechercher des informations en
ligne.

Les implications pour la prise en
charge clinique comprennent le
besoin d’avoir un accés facile,
fiable et personnalisé a
I'éducation médicale sur la MCF.
Les enfants agés de 8 a 10 ans
atteints d'anomalies
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Wallace et al.
2018

prospective

Etude cas-
controle

entre différents groupes d’age
d’enfants présentant des
anomalies craniofaciales et
suivant un traitement actif, en
utilisant le questionnaire
pédiatrique validé PROMIS du
NIH.

Introduction : L’age est
fréquemment pris en compte
pour déterminer le moment de
lintervention chirurgicale dans
la chirurgie craniofaciale
pédiatrique en faveur d'un
développement psychosocial
optimal. Cependant, les effets
de I'age chez les enfants sous
traitement actif n'ont pas été
systématiquement évalués.
L’hypothése de cette étude est
qu'il peut y avoir des différences
au niveau de la colére, de
l'anxiété, de la dépression, et de
la qualité des relations entre
camarades dépendantes de
I'&ge chez les patients atteints
de malformations craniofaciales.

(1) Déterminer si les
adolescents atteints de MCF
présentaient ou rapportaient un
ajustement psychosocial pire
que les adolescents ne
présentant pas de MCF et

(2) parmi les cas, évaluer
I'association entre le statut
psychosocial et le phénotype.

des anomalies craniofaciales
(agés de 8 a 17 ans) et
consentants.

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Diagnostic de MHF, syndrome
de Goldenhar, ou
anotie/microtie unilatérale, établi
par un généticien ou un
chirurgien craniofacial.

Exclusion :
Enfants présentant des

anomalies craniofaciales.

MCF : 22 (21,6%)

Fente labiopalatine : 44
(43,1%)

Fente palatine : 7 (6,9%)
Autres anomalies
craniofaciales (y compris le
syndrome
cérébrocostomandibulaire, le
chérubisme, I'otocéphalie, la
dysplasie ectodermique, le
syndrome de Kabuki, le
syndrome de Mébius, le
syndrome de Nager, la
neurofibromatose, le
syndrome de Treacher-
Collins, et les
craniosynostoses) : 29
(28,4%)

Enfants de 8 a 17 ans répartis
dans 3 groupes :

-les plus jeunes : 8 2 10 ans
- les moyens/plus agés : 11a
13 ans

-les plus &gés: 14 a 17 ans
Nombre de patients inclus : -
142 adolescents MCF (cas)

- 316 enfants sans MCF
(contréles)

Age moyen : 13,4 + 1,4 ans
(10- 17 ans)

craniofaciales montrent un
dysfonctionnement psychosocial
dans de nombreux indicateurs de
santé mentale et sociale par
rapport aux enfants atteints
d’anomalies craniofaciales plus
&geés, malgré un traitement actif.
Le renforcement des méthodes
de prévention et d'intervention
peut étre nécessaire, de la part
des familles et des écoles, pour
ce sous-groupe d’enfants atteints
d’anomalies craniofaciales a haut
risque.

Il n'y avait pas de différence entre
les cas et les contrdles au niveau
des différents phénotypes faciaux
ou en fonction de I'état auditif.

En dépit de nombreux facteurs de
risque, les adolescents avec MCF
ne présenteraient pas de troubles
du comportement plus
fréquemment que leurs pairs sans
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d’anomalies chromosomiques MCF.

ou des troubles d’hérédité Parmi tous les répondants, les
mendélienne, ou ayant été adolescents atteints de MCF
exposeés a l'isotrétinoine in rapportaient systématiquement
utero, ainsi que les enfants moins de problémes

adoptés ou > 36 mois. d’extériorisation que les contréles,

mais avaient des scores plus
faibles pour la plupart des
indicateurs de fonctionnement
social. L'ampleur des différences
observées au niveau des scores
d’extériorisation et du
fonctionnement social était faible,
correspondant généralement &
des tailles d’effet normalisées
<0,25, et un certain nombre
d’estimations étaient imprécises
avec des intervalles de confiance
incluant 0.
Abréviations : ADN, acide désoxyribonucléique ; BOR, branchio-oto-rénal ; c.-a-d., c'est-a-dire ; CBCL, Child Behavior Checklist ; CT, computerized tomography (tomodensitométrie) ; EEG,
électroencéphalogramme ; F, patient de sexe féminin ; FACIAL, Facial Asymmetry Collaborative for Interdisciplinary Analysis and Learning ; HRQoL, Health related quality of life (qualité de vie
liée a la santé) ; IRM, imagerie par résonance magnétique ; M, patient de sexe masculin ; MCF, microsomie craniofaciale ; MHF, microsomie hémifaciale ; NIH, National Institutes of Health ;
OAV, oculo-auriculo-vertébral ; OMENS, O=orbite, M=mandibule, E=ear (oreille), N=nerf facial, S=soft tissues (tissus mous) ; PPVT, Peabody Picture Vocabulary Test (adaptation francaise :
échelle de vocabulaire en images Peabody, EVIP) ; PROMIS, Patient-Reported Outcomes Measures Information System; Ql, quotient intellectuel ; SNC, systéme nerveux central ; TSA, trouble
du spectre de I'autisme.

1. La classification OMENS comporte 5 catégories : O=orbite, M=mandibule, E=ear (oreille), N=nerf facial, S=soft tissues (tissus mous). Chaque catégorie est cotée de 0 (état normal) a 3
(atteinte sévere) en fonction de sa gravité. Le symbole « + » est ajouté si des malformations extra-craniofaciales sont présentes (classification OMENS-Plus).
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10 Malformation mandibulaire et maxillaire

Ascenco et al. Etude C Evaluer des patients Inclusion : Nombre de patients inclus : 33
2014 rétrospective présentant une MCF Aucun MCEF unilatérale : 100%
unilatérale traitée par DOM unilatérale : 100%
distraction mandibulaire, et Exclusion :
ayant un suivi > 5 ans. Aucun Age moyen du traitement :
7,3ans
(2,3-19,3)
Suivi moyen : 9 ans
(5-15ans)
Almadanietal.  Etude Estimer quantitativement le Inclusion : Nombre de participants
2020 fardeau de I'asymétrie Recrutement des participants inclus :
mandibulaire dans la MCF, et via une plateforme de 463

évaluer précisément 'impact production participative.
d’'une DOM précoce sur la

Dans cette étude, 90% de patients
ont eu une récurrence et ont été
orientés vers une chirurgie
orthognathique malgré les résultats
initialement bons apres distraction
ostéogénique. Ceci montre qu'il est
important d’expliquer aux patients
et a leurs familles que les résultats
de la DOM peuvent étre
temporaires et non définitifs.
Indépendamment de la distraction
mandibulaire précédente, la
chirurgie orthognathique sera
indiquée pour une majorité de
patients. Dans ce contexte, il faut
alors considérer la valeur de la
capacité de normalisation de
I'apparence du visage déformé d'un
enfant pendant plusieurs années,
ce qui peut donner des résultats
positifs au niveau de son
développement normatif et avoir
des conséquences a vie sur la
santé mentale, la socialisation
positive, la productivité, et méme
des gains a vie.

Le score moyen de I'échelle visuelle
analogique s'est significativement
amélioré suite a une DOM précoce
(0,63 vs 0,48 pour hypoplasie
mandibulaire non traitée).
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Bertin et al.
2017

Etude
rétrospective

qualité de vie et I'acceptation
sociale pergues par les
patients.

Examiner la rentabilité d’'une
DOM précoce dans la MCF.

Evaluer les résultats
morphologiques et
esthétiques a long terme de la
chirurgie mandibulaire
primaire chez des patients
atteints de MHF.

Inclusion :

Patients avec MHF s’étant
présenté entre 1981 et 2015.
Dans la mesure du possible, la
chirurgie mandibulaire primaire
a été effectuée quand le patient
avait entre 9 et 12 ans, aprés
que les canines mandibulaires
permanentes avaient
commencé leur éruption, de
sorte qu'une génioplastie
associée ait pu étre effectuée.

Exclusion :

Patients n'ayant pas subi
d’opération ; chirurgie
mandibulaire primaire effectuée
dans un autre centre ; et
patients opérés sans chirurgie

Nombre de patients inclus : 39

Grade de Pruzansky :
lla: 43,6%
b : 30,8%
' 25,6%

Selon la nature de la
déformation mandibulaire, les
patients ont été traités a l'aide
d'une greffe costochondrale
ou d'une ostéotomie verticale
du ramus.

Les scores pour une chirurgie
imaginaire conduisant a un parfait
état de santé étaient identiques a
ceux pour une DOM précoce.

La DOM précoce a réduit la
distance sociale dans les

8 situations sociales évaluées.

Les ratios codt-efficacité
incrémentaux variaient par la durée
entre la DOM précoce et la 2¢me
intervention potentielle.

La DOM précoce devient rentable
quand les patients apprécient un
état de santé amélioré aprés la
DOM pendant plus de 1,48 années
avant une potentielle 2éme
intervention.

La greffe costochondrale et
I'ostéotomie verticale du ramus sont
toujours des procédures
appropriées et sires pour la
reconstruction mandibulaire
primaire chez les enfants avec MHF
de grade Il et IIl. De bons résultats
esthétiques et céphalométriques
sont rapportés alafin de la
croissance aprés une correction en
1 étape.

Une procédure orthognathique
secondaire a été nécessaire chez
23% des patients apres
achévement de la croissance, en
raison de la tendance a la récidive
de I'asymétrie du menton et de la
bascule du plan d'occlusion,
probablement en raison d’une
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Breik et al. 2016  Revue

(taux de systématique
distraction

mandibulaire,

type de dispositif
(interne/externe)

et résultat)

Breik et al. 2016 Revue
(DOM, systématique
alimentation et

RGO chez les

enfants)

C

C

Déterminer le taux idéal de
distraction et & comparer les
résultats entre les dispositifs
internes et externes chez les
enfants et les nourrissons
ayant une obstruction des
voies aériennes supérieures
due & une micrognathie.

Déterminer les effets de la
DOM sur l'alimentation et le
RGO.

mandibulaire primaire.

Inclusion :

Etudes incluant des enfants
ayant une micrognathie (criteres
cliniques) et ayant subi une
DOM bilatérale.

Des enfants avec une
micrognathie syndromique et
non-syndromique ont été inclus,
mais certaines affections
particuliéres ont été exclues.

Exclusion :

Enfants atteints d'ankylose de
I'ATM bilatérale, de MHF
unilatérale, et d’autres affections
qui pourraient avoir contribué a
I'obstruction des voies
respiratoires pour des raisons
autres que la micrognathie
seule ; enfants avec des
anomalies des voies aériennes
inférieures connues avant
traitement.

Inclusion :

Toutes les études ont inclus des
enfants avec micrognathie
(critéres cliniques) qui ont subi
une DOM bilatérale. Toutes les
études devaient inclure les
options de traitement
conservateur tentées, les

Nombre d’articles inclus : 66
au total, dont 43 articles avec
résultats chirurgicaux.

Une analyse de sous-groupe
a été effectuée pour évaluer
I'effet du taux de distraction
quotidien sur le risque d'échec
et de complications. Dans
'ensemble, les patients inclus
dans cette analyse ont été
divisés en 3 groupes
principaux basés sur le taux
de distraction: 1 mm/j, 1,1 a
1,9 mm/j, et =2 mmij.

Nombre d'articles inclus : 66
au total, dont 21 sur
I'alimentation, et 4 sur le
RGO.

Nombre total de patients
inclus dans I'analyse de
I'alimentation : 300 (sur

hypoplasie des tissus mous.

Dans les études incluses, I'age
moyen des patients subissant une
distraction a un taux = 2 mm/j
(9,9 mois) était significativement
plus petit que celui des enfants
subissant une distraction & un taux
de 1 mm/j (38,6 mois). Ces
résultats suggerent que pour les
enfants < 12 mois, la distraction a
un taux de 2 mm/j est s(ire et
efficace.

Les auteurs recommandent le taux
de distraction de 2 mm/j chez les
enfants < 12 mois en raison de la
distraction plus rapide et de la
période de traitement plus courte.
L'incidence d’échec est plus élevée
avec les dispositifs externes, le plus
souvent en raison de difficultés
techniques qui nécessitent un
retour au bloc. Les cicatrices sont
également plus fréquentes avec les
dispositifs externes par rapport aux
dispositifs internes. Des dispositifs
internes doivent étre utilisés dans la
mesure du possible.

Dans cette revue, 4 patients sur 5
ont pu se nourrir exclusivement
oralement dans les 12 mois suivant
la DOM. La plupart de ces enfants a
été sevrée de la gastrostomie ou de
l'alimentation entérique avant la
DOM, en passant a I'alimentation
orale aprés la DOM. Le
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Breik et al. 2016  Revue

(DOM dans le systématique
traitement de

I'obstruction des

voies aériennes

supérieures)

C

Déterminer I'efficacité de la
DOM dans le traitement de
I'obstruction des voies
respiratoires.

raisons de 'échec, et un suivi
minimum d’un an.

Les enfants syndromiques et
non syndromiques étaient inclus
s'il y avait des preuves cliniques
de glossoptose et d'obstruction
des voies respiratoires
supérieures.

Exclusion :

Patients présentant une
ankylose de I'ATM bilatérale,
une MHF unilatérale ou d'autres
affections pouvant contribuer a
l'obstruction des voies
aériennes pour des raisons
autres que la micrognathie
seule ; enfants avec des
anomalies des voies aériennes
inférieures connues avant le
traitement.

Inclusion :

Toutes les études incluses dans
cette revue portaient sur des
enfants avec micrognathie
(critéres cliniques) qui avaient
subi une DOM bilatérale et des
enfants qui avaient eu un
traitement conservateur en
premiére intention.

Cette revue a examiné les
raisons d'échec et de la prise en
compte de la trachéotomie.

Exclusion :
Patients présentant des

21 articles).

Nombre d’articles inclus : 66
au total, dont 51 avec des
résultats de DOM

dégagement des voies aériennes
supérieures permettrait a I'enfant de
respirer convenablement et de
maintenir 'oxygénation pendant
l'alimentation. De plus,
I'amélioration du profil squelettique
facial facilite le rapprochement des
[évres, permettant un meilleur
réflexe de succion apres la
consolidation.

L’age moyen des patients inclus
dans cette étude était de 7 mois
avec des ages allant de 5 jours au
moment de la chirurgie a 6 ans.
D’aprés ces résultats, les auteurs
extrapolent que la DOM précoce
permettrait d'améliorer
I'alimentation, ce qui pourrait
influencer la croissance de I'enfant
along terme.

Dans I'ensemble, la DOM a été une
grande réussite en évitant la
trachéotomie a des enfants avec
micrognathie chez qui le traitement
conservateur avait échoué. Le
succés dans la prévention de la
trachéotomie a été atteint chez
95,5% des nouveau-nés et des
enfants en bas age. Ceci a été
soutenu par une amélioration
statistiquement significative de
I'AHO. La raison la plus courante
de I'échec de la DOM pratiquée
pour soulager I'obstruction des
voies aériennes était I'obstruction
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Caron et al. Etude de cohorte
2017 rétrospective

Chen et al. 2020
(DOM chez les
jeunes enfants)

multicentrique

Etude prospective

1. Analyser la prévalence
d’AOS chez les patients
atteints de MCF ;

2. Déterminer la relation entre
la sévérité de la MCF et le
risque d'AOS ;

3. Analyser les modalités de
traitement choisies et leurs
résultats

Explorer le timing optimal pour
la distraction mandibulaire,
lorsque le squelette alentour
peut croitre de fagon
compensatoire de fagon a
réduire la récurrence.

affections particulieres telles
que 'ankylose de I'ATM

bilatérale, la MHF unilatérale et

d’autres affections pouvant
contribuer a l'obstruction des
voies aériennes pour des
raisons autres que la
micrognathie seule ; enfants
avec des anomalies des voies
aériennes inférieures connues
avant le traitement.

Inclusion :

Patients atteints de MCF avec
des images cliniques et/ou
radiographies

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Patients avec MHF unilatérale,
entre 1 et 6 ans, classés en
Pruzansky Il, sans syndrome,
recrutés dans 3 centres en
Chine.

Exclusion :
Autre maladie congénitale,

Nombre de patients inclus :
755

102 des 133 patients
diagnostiqués avec AOS ont
été traités pour leurs AOS

Nombre de patients inclus :
58

Division en 2 groupes, en
fonction des courbes de
croissance du maxillaire et de
la mandibule :

-groupe A:1-3ans

- groupe B:4 -6 ans

des voies respiratoires non
diagnostiquée a d'autres niveaux,
tels que trachéomalacie,
laryngomalacie, ou apnée centrale
non diagnostiquée.

Tous les enfants candidats a la
DOM devraient avoir une évaluation
approfondie des voies respiratoires
avec des examens d’endoscopie
nasale et de PSG pour confirmer
que I'apnée est une apnée
obstructive primaire, et pour exclure
des anomalies des voies aériennes
inférieures. Les anomalies des
voies respiratoires inférieures et
I'apnée centrale sont des contre-
indications pour la distraction
mandibulaire précoce.

Ces résultats suggerent que la
DOM pourrait ne pas étre une
option traitement efficace d’AOS
chez les patients présentant une
hypoplasie mandibulaire unilatérale.
Des recherches supplémentaires
sont nécessaires pour soutenir
cette hypothése.

La différence de pourcentage
d’augmentation du volume
maxillaire entre les cotés affecté et
non affecté était de 5,06 £ 2,72 %
(groupe A) et 3,18 £1,99 %
(groupe B), suggérant une meilleure
croissance compensatoire chez les
patients plus jeunes (p=0,004).

Cela confirme que la DOM est
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Fattah et al.
2014

Etude
rétrospective

Analyser rétrospectivement
les résultats céphalométriques
de la chirurgie orthognathique
chez des patients atteints de
MHF, en examinant
spécifiquement la stabilité du
résultat chirurgical > 1 an
aprés l'opération.

contre-indications a la chirurgie,
non consentement

Inclusion :

Tous les cas de MHF traités par
chirurgie orthognathique par le
dernier auteur (J.P.) entre 1993
et 2006.

Des cas unilatéraux et
bilatéraux ont été inclus.

Les patients devaient avoir des
enregistrements
céphalométriques et
orthodontiques antéro-
postérieurs complets a

3 moments : pré-chirurgical,
post-chirurgical immédiat, et
=1 an aprés chirurgie.

Exclusion :

Patients présentant d'autres
anomalies craniofaciales (par
exemple, craniosynostose ou
fente labiopalatine) ou ayant
subi une DOM.

CT scans avant implantation
de distracteur et aprés
chirurgie de retrait

Nombre de patients inclus : 10
patients MCF

Age moyen & la chirurgie :
17,8 ans
(12,8 - 20,9 ans)

Durée moyenne du suivi :
3.1ans
(1,1-4,75 ans)

MCF droite : 6
MCF gauche : 2
MCF bilatérale : 2

faisable et sre avant 'age de
4 ans.

Cette approche de la prise en
charge de l'occlusion dans cette
population de patients est basée
sur le postulat d’'une non-
aggravation de la déformation avec
I'age, et d'une meilleure stabilité
des résultats chirurgicaux chez les
patients ayant atteint la maturité
squelettique. Les méthodes de
correction précédentes incluaient
une approche en 2 étapes
consistant en des ostéotomies
verticales du ramus au stade de
dentition mixte, puis a maturité a
cause de la récidive. Les auteurs ne
pensent pas que la chirurgie
précoce « libére la croissance », et
limitent donc le nombre de
chirurgies en retardant la
reconstruction définitive jusqu'a la
maturité squelettique dans la
mesure du possible. En
conséquence, ils évitent la
distraction précoce en raison du
manque de données préconisant
son efficacité en tant que modalité
de traitement isolée, et limitent le
recours aux greffes
costochondrales aux patients qui
n'ont pas d'articulation

« fonctionnelle » avec la base de
crane, c.-a-d., I'absence de ramus
ascendant et ’ATM compromettant
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Jiang et al. 2019

Kaban et al.
1986

Kaban et al.
1988

Kim et al. 2018

Revue A1
systématique et
méta-analyse

Série de cas ©
Série de cas C
Etude ©

Evaluer les taux horizontaux
de rechute des techniques
chirurgicales utilisées pour
traiter 'hypoplasie maxillaire :
ostéogenése par distraction
de le Fort I, ostéogenése par
distraction maxillaire
antérieure

Evaluer les résultats & long
terme de la DOM pratiquée
chez des patients atteints de
MHF pendant leur croissance

Evaluer les résultats  long
terme de la DOM chez les
patients atteints de MHF
pendant leur croissance

Comprendre les

Inclusion:

Articles de PubMed, Embase,
Science Direct et Web of
Science jusqu'a juin 2018 ;
patients avec fente labiale et
palatine non en croissance,
ayant subi 1 & 3 procédures
chirurgicales et ayant eu une
évaluation post-opératoire des
changements maxillaires
horizontaux a plus de 6 mois.

Inclusion :
Des données suffisantes
devaient étre disponibles

Exclusion :

Aucun

Inclusion :

Des données suffisantes
devaient étre disponibles

Exclusion :
Aucun
Inclusion :

Nombre d'articles inclus :
24

Nombre de patients inclus : 17
Parmi les 20 patients qui ont
eu une correction précoce de
MHF, 17 avaient des données
et un suivi suffisants pour étre
inclus dans cette étude.
Nombre de patients inclus : 17
Parmi les 20 patients qui ont
eu une correction précoce de
MHF, 17 avaient des données
et un suivi suffisants pour étre
inclus dans cette étude.
Nombre de patients inclus :

I'ouverture de la bouche.

Taux de rechute :

- suivant ostéotomie de Le Fort | :
20 %,

- suivant ostéogenése par
distraction de Le Fort I : 12 %,

- suivant ostéogenése par
distraction maxillaire antérieure :
12 %.

Taux de rechute :

- avec greffe osseuse : 19 %

- sans greffe osseuse : 66 %

Le taux de rechute apres
ostéogenése par distraction avec
distraction interne était inférieur a
celui par distraction externe.

Limitations : hétérogénéité, faible
nombre d’études de haute qualité,
évaluation postopératoire
unidirectionnelle du mouvement
maxillaire.

Cette étude de suivi a montré que
la correction précoce de
I'hypoplasie mandibulaire dans la
MHF peut améliorer la croissance
maxillaire et diminuer 'asymétrie
finale.

D’aprés les auteurs, les avantages
de la correction mandibulaire
précoce dans la MHF sont
suffisamment clairs ; il est inutile
d’entreprendre des études
prospectives randomisées.

Les unités condylaires dans les
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Ko et al. 2017

rétrospective

Etude de cohorte
rétrospective

B

caractéristiques structurales
3D de la mandibule dans la
MHF, en termes d’unités
squelettiques, de fagon a
localiser notamment les
régions squelettiques sous-
développées, dans le but de
traiter.

Cette étude a été menée pour
analyser la croissance faciale
a long terme aprés DOM
précoce chez des patients
présentant une MCF.

Patients francais et coréens
avec une MHF, avec scans CT
disponibles

Témoins : sujets normaux

Inclusion :

1) MCF unilatérale avec
déformation mandibulaire de
grade Il ; 2) dossiers
radiographiques tragables
complets du traitement
précédent dans le groupe

DOM ; 3) croissance faciale
achevée et maturité de la
croissance physique atteinte ; et
4) CBCT effectué au moment de
I'accomplissement de la
croissance faciale et avant
correction faciale définitive dans
les 2 groupes.

Exclusion :
Aucun

28 (20 M, 8 F). 13 mandibules
coréennes, 15 frangaises

Témoins : 27 (11 M, 16 F).
27 mandibules coréennes

Analyse selon des groupes
d'ége:

- enfant < 11 ans

- adolescent 12-18 ans

- adulte > 19 ans

Nombre de patients inclus : 20
- avec DOM précoce : n=9
- sans DOM précoce : n=11

Age auquel a été effectuée la
DOM:5-94 ans.

Durée moyenne de suivi :
13,08 £ 3,25 ans

MHF de grade Il (classification de
Pruzansky) et les unités
condylaires/coronoides dans les
grades Il étaient plus petites que
les autres unités squelettiques dans
les groupes plus jeunes.

L'étude montre une implication
majeure de I'unité condylaire et une
implication mineure du corps
mandibulaire dans la MHF, et qui
s'améliorent avec 'age dans le
grade Il.

L’analyse des unités squelettiques
semble un outil efficace pour un
diagnostic individualisé.

Aprés 13 ans de suivi chez les
patients avec DOM précoce, le
maxillaire avait grandi vers I'avant
et vers le bas ; I'étendue de la
croissance était assez cohérente
par rapport aux changements de
croissance longitudinaux normaux
du maxillaire. Cependant, la
croissance de la longueur du ramus
et de la mandibule entiére était plus
faible du coté affecté que du coté
non affecté. Ainsi, le rapport de
longueur du ramus était réduit de
90,84% a 69,46%. Au niveau du
menton, la croissance importante
vers le bas était importante et
limitée vers 'avant. Le mode de
croissance mandibulaire était
semblable a celui observé chez les
patients avec MCF unilatérale non
traités.
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Lam et al. 2014

Lee et al. 2020

Etude de cohorte
rétrospective

Etude de cohorte
rétrospective

B

C

Evaluer le taux et les facteurs
prédictifs du succes
chirurgical et des
complications chez (1) les
patients qui ont subi une DOM
avant d'autres interventions
au niveau des voies
respiratoires (DOM d'abord),
et (2) les patients qui ont eu
besoin d'une trachéotomie
initiale et qui ont ensuite été
traités par DOM (trachéotomie
d'abord).

Le succeés chirurgical a été
défini comme (1) évitement de
la trachéotomie chez les
patients qui ont été traités par
DOM d'abord et

(2) décanulation réussie chez
les patients qui ont subi une
trachéotomie avant DOM.

Déterminer si la DOM
effectuée pendant la période
néonatale augmente les
complications chez le patient

Inclusion :

Tous les patients qui ont subi
une DOM pendant la période de
l'étude.

Exclusion :

Patients perdus de vue aprés la
DOM ou qui avaient des
dossiers médicaux incomplets.

Inclusion :

Patients de la « Kid's inpatient
database » entre 2000 et 2011
ayant subi une DOM avant I'4ge

Nombre de patients inclus :
123

69 M
54 F

56% des patients avaient un
syndrome associé.

MCF : 11 (9%) dont 7 avec
trachéotomie d’'abord et

4 avec DOM d'abord.

Age médian au moment de la
DOM : 21 mois
(6 jours - 24 ans).

Trachéotomie avant DOM : 62
(50,4%)
DOM d'abord : 61 (49,6%)

Temps de suivi médian :
environ 5 ans
(30 jours - 16,2 ans)

Distraction médiane : 22 mm
(7-52 mm)

107 patients (87,0%) ont subi
une seule distraction, tandis
que le reste de la cohorte a eu
besoin de plusieurs
distractions.

Nombre de patients inclus :
102

50 (49 %) avec distraction
pendant la période néonatale.

Parmi les patients qui ont eu besoin
d’une trachéotomie initiale, ceux
atteints du syndrome de MCF-
Goldenhar semblent avoir une
probabilité bien moindre de succés
pour la DOM ultérieure que les
patients présentant une séquence
de Pierre Robin isolée. Cette
association ne semble pas
maintenue chez les patients qui ont
subi une DOM d'abord, sans
trachéotomie.

Cette analyse montre clairement
que les patients syndromiques ou
ayant des anomalies additionnelles
au niveau des voies respiratoires
étaient plus susceptibles d'avoir
une trachéotomie initiale pour traiter
cette pathologie aux symptémes
multiples. La DOM devrait étre
considérée comme intervention
initiale seulement dans une
configuration sans indication
supplémentaire de trachéotomie,
telle que I'obstruction des voies
respiratoires a plusieurs niveaux, la
dépendance d'un respirateur, ou
une dysphagie persistante.

Les patients avec DOM effectuée
pendant la période néonatale
avaient plus de fentes palatines et
de difficultés d’alimentation traitées
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Leu et al. 2019 Etude
observationnelle
rétrospective

Li et al. 2018 Etude
transversale

hospitalisé, via la mesure du
fardeau en soins médicaux

Evaluer les différences dans
les soins post-opératoires
suivant une DOM chez les
nourrissons avant et aprés
mise en oeuvre d’'un protocole
standard

Evaluation de la précision et
validation clinique d’un
planning virtuel, a partir d'un
modeéle chirurgical chez des
patients avec une MHF et

de 12 mois

Inclusion :

Nourrisson pris en charge dans
un hopital pédiatrique urbain
tertiaire pour une DOM avant
I'age de 90 jours.

Inclusion :

Patients avec déformation
mandibulaire acceptés pour
DOM dans le centre, entre
janvier 2014 et avril 2016, avec

Nombre de patients inclus :
16, sur une période de 6 ans
Les 4 premiers (groupe pré-
protocole) : prise en charge a
la discrétion de I'équipe de
soins intensifs. Age moyen :
26,5 jours.

Les 12 suivants (groupe
protocole) : période
d’intubation post-opératoire
planifiée de 4 a 6 jours, durant
laquelle un protocole standard
a fixé le choix, le dosage et la
durée de la sédation. Age
moyen : 20,6 jours.

Nombre de patients inclus :
16 (6 — 14 ans)

par nutrition parentérale totale que
les patients avec DOM effectuée
pendant la période post-natale.

Les modéles de régression multiple
ont confirmé que I'age néonatal
n'influence pas les critéres de
I'étude (nombre de procédures
effectuées, durée d’hospitalisation
post-opératoire, charges
hospitaliéres, taux de transfert de
sorties), bien que d'autres
prédicteurs secondaires influencent
ces critéres.

Durée moyenne de séjour
hospitalier post-

opératoire :13,3 jours de moins
dans le groupe protocole.

Nombre moyen de bolus de
midazolam : inférieur dans le
groupe protocole.

La durée d’hospitalisation post-
opératoire, la durée de la ventilation
mécanique, |'exposition aux
médicaments sédatifs étaient plus
cohérents dans le groupe protocole.
La standardisation des pratiques
d’intubation et de sédation post-
opératoire chez les nourrissons
ayant subi une DOM peut offrir un
parcours post-opératoire plus
prévisible.

Des modéles ont été congus pour
assister le chirurgien, sur la base du
planning virtuel, et fabriqués par
impression 3D.

Aucune difficulté a utiliser les
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Liu et al. 2017

Série de cas

C

traités par DOM.

Proposer une approche
combinant la distraction
ostéogénique bi-maxillaire et
la chirurgie orthognathique par
étapes, et évaluer ses
résultats cliniques a long
terme dans le traitement des
patients adultes présentant
une MHF.

Le but de la distraction
ostéogénique bi-maxillaire
était d'atteindre un plan
d’occlusion horizontal plutot
que la symétrie faciale
compléte, parce que
I'hypoplasie était
habituellement incohérente &
d’autres niveaux tels que les
angles goniaux ; ainsi, les
opérations orthognathiques
secondaires étaient toujours
nécessaires.

scans CT disponibles.

Exclusion : patients ayant
besoin de plus d'un distracteur
pour la mandibule, déficit
mandibulaire, traumatisme
mandibulaire antérieur.

Inclusion :

Patients ayant subi une
distraction ostéogénique bi-
maxillaire.

Les patients présentant une
occlusion sévere avaient regu
des soins orthodontiques apres
I'opération.

Exclusion :
Aucun

Nombre de patients inclus : 12

Mandibule de grade | : 5
Mandibule de grade lla: 7

Age : 18- 29 ans

Durée du suivi > 36 mois

modéles n'a été rapportée.

Le plus grand écart quadratique
moyen entre le planning et les
distracteurs post-opératoires était
de 0,93 mm dans la direction
antéropostérieure, et de 4,64° dans
le plan horizontal.

Le planning pré-opératoire peut étre
transféré de facon précise au
patient en utilisant le modéle.
L'effet chirurgical d'une simple
distraction ostéogenique bi-
maxillaire est limité dans ce groupe
de patients atteints de MHF. Certes,
la distraction ostéogénique bi-
maxillaire est une excellente
approche pour niveler le plan
occlusal et allonger les machoires
hypoplasiques ainsi que les tissus
mous environnants pour traiter
I'asymétrie intégrale. Mais la
déviation du menton et d’autres
asymétries locales ne pouvaient
pas étre entiérement prises en
charge par la distraction
ostéogénique bi-maxillaire seule ;
ainsi, des procédures
orthognathiques de stade Il seraient
nécessaires. Et les résultats
montrent que la distraction
ostéogénique bi-maxillaire associée
a la chirurgie orthognathique a
amélioré la symétrie faciale a long
terme chez tous les patients MHF.
Ainsi, cette approche devrait étre
recommandée comme traitement
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Lui et al. 2020

Master et al.
2010

Meazzini et al.
2012

Etude
rétrospective

Revue
systématique

Etude cas-
controle

Utiliser des plaques
spécifiques du patient et des
guides de coupe via la
conception/fabrication
assistée par ordinateur
(CAO/PAOQ) pour le
positionnement du maxillaire
aprés ostéotomie bimaxillaire
dans les MHF avec dysplasie

condylaire ou absence d’ATM.

Comparer les résultats avec
les guides chirurgicaux
fabriqués par CAO/PAO

Cette revue décrit les
complications documentées
de la DOM, présente des cas
illustrant les complications les
plus courantes, et offre des
solutions pour éviter ces
complications.

Comparaison du suivi a long
terme, jusqu'alafin dela
croissance, de deux groupes
homogenes d'enfants atteints
de MHF, I'un traité par DOM
au moment de la dentition

Inclusion :

Patients dans la base de
données de I'hdpital, ayant une
MHF avec dysplasie condylaire
ou absence d’ATM , grade Ilb
ou lll de Pruzansky-Kaban

Exclusion : maladie systémique,
troubles psychologiques,
traumatisme makxillaire ou
mandibulaire antérieur.

Inclusion :

(1) Articles répertoriés dans
PubMed et rapportant des
complications de DOM pour la
méta-analyse ;

(2) Rapports de cas pour
illustrer les complications

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Seuls les patients avec condyle
et ramus (grade | vertical
sévére, avec une disproportion
verticale = 75%, et grade Il)
(Pruzansky, 1969) ont été inclus

Nombre de patients inclus :
18 (17 - 30 ans)

Groupe | : utilisation des
plaques et guides de coupe
spécifiques, fabriqués par
CAO/PAO

Groupe Il : guides fabriqués
par CAO/PAO

Nombre d'articles inclus : 40
sur les complications de la
DOM

Nombre de patients inclus :24
14 patients (grade | vertical
sévere, avec une
disproportion verticale = 75%,
et grade Il) avaient subi une
DOM.

alternatif pour les patients adultes
présentant des déformations
asymétriques de la face.

Les plus grandes divergences du
segment de Le Fort | étaient de
0,5 mm dans la direction
antéropostérieure et 0,82° dans le
plan horizontal pour le groupe |
(1,32 mm et 8,48° pour le

groupe lI).

Les plaques patient-spécifiques et
les guides de coupes congus par
CAO/PAO étaient fiables et ont
amélioré la précision du
repositionnement du segment de Le
Fort | et I'efficacité du traitement
orthognathique

Ils sont une alternative utile a la
technique des guides.

La DOM peut étre associée a des
complications trés variées.
Cependant, toutes ces
complications peuvent étre
minimisées ou évitées dans la
plupart des cas avec une
planification préopératoire
appropriée, une technique
peropératoire méticuleuse, et une
prise en charge postopératoire
compléte.

A la fin de la croissance, aprés
distraction ostéogénique effectuee
pendant la petite enfance, le rapport
entre le ramus affecté et le ramus
non affecté était similaire a ce qu'il
aurait été sans distraction.
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Nagy et al. 2009

Revue
systématique

primaire ou du début de la
dentition mixte, 'autre n'étant
soumis a aucun traitement
jusqu'a I'age adulte.

Résumer les résultats
d’études de suivi et
déterminer la stabilité a long
terme des dimensions
mandibulaires aprées
distraction ostéogénique
précoce (effectuée avant la
maturité squelettique ; age
< 16 ans au moment de la
distraction) chez des patients
atteints de MHF.

dans cette étude, étant donné
que I'absence de l'unité
condylienne pourrait étre un
facteur de confusion dans
I'évaluation de la croissance
mandibulaire.

Seuls les patients agés de 5 a
7 ans au moment de la DOM
(dentition primaire tardive ou
mixte précoce) (4ge moyen :
5,9 + 0,8 ans), avec un suivi
> 10 ans (suivi moyen :

11,2 £ 2,4 ans) ont été inclus
dans I'étude.

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Séries de cas prospectives et
rétrospectives d’enfants en bas
&ge et d'adolescents < 16 ans,
ayant subi une DOM précoce
unilatérale en 1 étape pour
corriger une MHF ou équivalent,
et ayant une période de suivi
plus longue que la phase active
de distraction.

Exclusion :

Rapports sur la dysmorphie
craniofaciale bilatérale (pas
d'asymétrie) et rapports de cas
(faible niveau de preuve).

Le groupe contrdle se
composait de 8 patients avec
MHF (grade | sévére ou

grade Il) qui n'avaient pas,
pour différentes raisons, subi
de chirurgie précoce, bien que
leur sévérité it comparable a
celle du groupe traité.

Suivimoyen : 4 + 3,5 ans

(0,5- 12 ans). La plupart des
études avaient des périodes
de suivi allant de 3 & <5 ans.

Nombre moyen de patients
présentant une véritable MHF
dans les études individuelles :
8.8+7.6(1-28).

Somme de tous les patients
présentant une véritable

MHF : 115

é\ge des patients: 1,5- 16 ans
Age moyen au moment de la
DOM: 7,8 £ 2,6 ans

Dans cette étude, la comparaison
des patients traités et non traités
suivie jusqu’a la fin de la croissance
craniofaciale démontre clairement
que la contribution génétique
guidant le déséquilibre
neuromusculaire tend a rejeter
n’importe quelle nouvelle

« géométrie musculo-squelettique »
imposée pendant la croissance
active. Par conséquent, bien que la
distraction ostéogénique soit
toujours le traitement de choix dans
I'hypoplasie mandibulaire bilatérale
ou une détresse respiratoire est
associée (Bouchard et al, 2009),
dans les cas unilatéraux ses
indications ne sont pas aussi fortes.
Chaque étude a évalué I'efficacité
de la distraction ostéogénique sur la
stabilité a long terme des
dimensions mandibulaires. Méme
en acceptant les lacunes de la
conception des études et des
méthodes d’évaluation, aucune des
études n’a montré une stabilité
convaincante. Bien que plus de
50% des études aient conclu a des
résultats stables a la fin de la
période de suivi, celles-ci pouvaient
seulement prouver la stabilité a
court terme ou avaient utilisé une
méthode d’évaluation non objective.
Des malformations de grade Iib et
Il ont montré une rechute ou

« désastre occlusal » nécessitant

Centre de référence Fentes et malformations faciales (MAFACE) / Novembre 2021

80



Ow et Cheung Revue

2008 systématique
Padwa et al. Etude
1998 rétrospective

Fournir des données
probantes fondées sur les
applications cliniques de la
DOM pour I'allongement de la
mandibule, et les résultats
fonctionnels associés a cette
technique.

Documenter la croissance
médiofaciale verticale aprés
construction du ramus
mandibulaire par greffe
costochondrale chez des
enfants avec MHF de
grade b et Il

Inclusion :
Uniquement les études sur la
DOM pour I'allongement.

Exclusion :

Articles impliquant la distraction
alvéolaire, I'élargissement
mandibulaire, ou la distraction
des défauts segmentaires.

Inclusion :
Aucun

Exclusion :
Aucun

Nombre d'articles inclus : 178
incluant 1185 patients qui ont
subi une DOM.

DOM unilatérale : 539
DOM bilatérale : 646

MCF : 74% (n=399)

Les patients étaient le plus
souvent 4gés entre 6 et

10 ans (28,2%) au moment de
la DOM unilatérale.

Nombre de patients inclus : 33

Toutes les mandibules de
grade lIb ou Ill ayant subi un
allongement et une rotation
mandibulaires unilatéraux par
greffe constochondrale entre
1980 et 1990.

une nouvelle opération. Une
rechute a pu étre mesurée méme
pour les résultats cliniquement
stables. L'évaluation objective ne
pouvait pas prédire la durée de la
stabilité de la symétrie faciale a
long terme, particuliérement de la
taille du ramus affecté.

Cette méta-analyse a fourni un
apercu des applications cliniques
de la DOM et des modifications des
voies aériennes esthétiques et
fonctionnelles associées. Les
modifications fructueuses obtenues
grace a cette technique fournissent
au clinicien une alternative aux
méthodes de traitement
conventionnelles.

La reconstruction du ramus et du
condyle par greffe costochondrale
chez des patients en croissance
atteints de MHF de grade Ilb & IlI
convertit la déformation a une
déformation plus symétrique et
fonctionnelle de grade lla. Le
succés dépend du maintien de la
béance et de la régulation de
I'éruption dentaire pour produire la
croissance médiofaciale verticale et
dento-alvéolaire. Chez les patients
qui n’atteignent pas la croissance
adéquate des ramus/condyle, une
procédure d’allongement
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Paes et al. 2013

Pluijmers et al.
2014

Revue
systématique

Revue
systématique

Examiner de fagon
systématique les données
publiées sur les différents
types de DOM pour fournir
une base aux protocoles et
une stratégie de traitement
plus harmonieuse pour les
nourrissons atteints du
syndrome de Pierre Robin.

Fournir un apercgu de la
correction chirurgicale de la
mandibule dans la MCF
unilatérale chez des patients
en croissance, et de ses
résultats et de sa stabilité a
long terme.

Inclusion :

Séries de cas prospectives et
rétrospectives, décrivant le
résultat aprés distraction
mandibulaire externe ou interne
utilisant un dispositif de
distraction résorbable ou non
résorbable, chez plus de

5 enfants < 18 mois souffrant du
syndrome de Robin.

Exclusion :

Etudes incluant un groupe mixte
de patients, dans lesquelles les
patients avec un diagnostic de
syndrome de Robin n'ont pas pu
étre extraits de I'ensemble du
groupe d’étude pour une
analyse distincte de leurs
résultats.

Inclusion :

Articles rapportant des études
prospectives et rétrospectives
d’enfants et d’adolescents

<16 ans (N = 4) ayant subi une
correction chirurgicale d'une
pathologie craniofaciale du
spectre des microsomies par
greffe, ostéotomie, distraction
ostéogénique, ou une

Nombre d'articles inclus : 12

Total de 212 patients ayant
subi une DOM au cours de la
période 2004-2012.

Syndrome de Robin isolé :
82%

Syndrome de Stickler : 8%
Syndrome de Treacher-
Collins : 2%

Syndrome d'Opitz : 1%

Le reste souffrait de
syndromes variables.

Age moyen (semaines) :
DOM externe : 8,6

DOM interne non résorbable :
9,6

DOM interne résorbable : 8,3

Nombre d’études incluses :30
(17 ont dd étre combinées en
raison du méme échantillon
de patients étudié).

Au total, 19 études ont été
utilisées pour 'analyse.

Age moyen des patients
(n=247) : 8,9 ans
(2- 15,3 ans)

secondaire peut étre nécessaire. Le
moment idéal pour la construction
est la dentition mi-mixte quand il y a
éruption dentaire active et
croissance alvéolaire.

Chez les jeunes nourrissons

(< 6 mais), I'utilisation d'un
distracteur interne (résorbable) a
permis d’obtenir des résultats
prometteurs en ce qui concerne le
soulagement immédiat de
I'obstruction des voies respiratoires
ainsi que l'acceptation parentale et
la tolérabilité des soins & domicile.
Pour les cas plus &gés ou
complexes a plusieurs niveaux, un
distracteur externe peut étre plus
avantageux qu’un distracteur
interne. L'utilisation de la chirurgie
guidée au moyen de SurgiGuides
ou de navigation chirurgicale
planifiés en préopératoire pourrait
éliminer le besoin d’appareils
externes dans des cas complexes
et encourager ['utilisation de
dispositifs internes curvilinéaires.
Cette revue systématique de la
correction chirurgicale des patients
présentant une MCF unilatérale
montre que le résultat ne serait pas
traitement-dépendant mais plutét
patient-dépendant, c.-a-d.
dépendant du grade de la
déformation. Les patients avec un
grade de Pruzansky-Kaban | & lla
avaient les meilleurs résultats de
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Pluijmers et al.
2018

Etude
rétrospective

Evaluer la corrélation possible
entre l'inclinaison maxillaire et
I'hypoplasie mandibulaire, et
d’examiner les types de
correction maxillaire dans une
cohorte de patients atteints de
MCF.

combinaison de ces
interventions. La période de
suivi était de 1 an.

Toute la littérature jusqu’au
18 octobre 2012 a été incluse.

Exclusion :

Rapports sur des groupes
hétérogenes de patients et/ou
des groupes d'étude

< 4 patients en raison du biais

possible et d'un faible niveau de

preuve probable.

Inclusion :

Patients affectés
unilatéralement avec scanner
(CBCT) de la mandibule et
antécédents médicaux
disponibles.

Exclusion :

Scanners (CT-scan) des
patients qui avaient eu un
traitement de la méchoire
supérieure avant le scanner.

Délai moyen de suivi (n=230) :

4,3 ans. 226 patients ont eu
un suivi = 1 an post-chirurgie.
Cependant, le suivi était

> 5 ans dans 8 études.

Nombre de patients inclus : 81
MCEF unilatérale : 100%

Grade de la mandibule
(Pruzanksy-Kaban) :
|:8

lla: 11

llb: 29

Il 32

La plupart des patients
avaient une déviation légére
(42%) ou modérée (28,4%).

rechute minimale et/ou
d’augmentation minimale de
I'asymétrie. Toutefois, il faut garder
a l'esprit que les niveaux de preuve
des articles de cette revue
systématique sont de niveau 4 de
'OCEBM. La correction de
I'asymétrie en 1 étape devrait étre
reportée jusqu’au stade de dentition
permanente, ou méme jusqu'a la
maturité squelettique. On peut
conclure que dans le traitement de
la mandibule séverement
hypoplasique, le patient bénéficiera
d'un protocole de traitement en
plusieurs étapes s'il est indiqué
pour des problémes fonctionnels ou
psychologiques.

II'y a une corrélation positive entre
la sévérité de I'hypoplasie
mandibulaire et la déviation du
maxillaire.

Comme dans la revue systématique
des auteurs!, la chirurgie maxillaire
a été effectuée a maturité
squelettique, & un &ge moyen de
18,2 ans. En se basant sur les
parties 1 et 2 de la correction de
I'asymétrie maxillomandibulaire, les
auteurs suggerent d'attendre
jusqu’a la dentition permanente en
I'absence d'indications précises de
chirurgie précoce comme des
troubles fonctionnels (AOS par
exemple) et/ou psychologiques.
Contrairement a leur revue
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Pluijmers et al.
2019

Etude
rétrospective de
dossiers
médicaux

Objectif principal : évaluer le
type de corrections
chirurgicales des anomalies
craniofaciales chez des
patients atteints de MCF.
Objectifs secondaires :
évaluer 1) le moment des
interventions et le nombre
total de corrections
chirurgicales effectuées ; 2) le
nombre d’interventions
chirurgicales en corrélation
avec la sévérité, incluant
phénotype unilatéral versus
bilatéral.

Inclusion :
Patients atteints de MCF

Exclusion :

Patients chez lesquels un
diagnostic adéquat n'a pas pu
étre établi selon la classification
OMENS-Plus? ou un outil
d’évaluation phénotypique de la
MCF.

Nombre de patients inclus :
565

Ratio M:F=1,2:1

MCF unilatérale : 496
(87,8%), distribution
droite:gauche :1,2:1 (n=496),
grade de Pruzansky-Kaban :
[:26,8%

lla: 26,6%

b : 23,2%

' 15,9%

443 patients (78,4%) atteints
de MCF avaient subi une
intervention chirurgicale au
cours de leur vie.

systématique de la littérature?,
I'ostéotomie bi-maxillaire était le
type de chirurgie maxillaire le plus
souvent effectué dans le groupe
d’étude. Il faut noter que prés de la
moitié de ces patients avaient déja
subi une chirurgie mandibulaire plus
jeunes.

L’age du patient lors de la 1ére
intervention chirurgicale
mandibulaire a une influence sur le
nombre d'interventions chirurgicales
nécessaires tout au long de la vie.
Les patients, unilatéraux et
bilatéraux, qui ont subi = 3
corrections chirurgicales de la
mandibule ont été traités
significativement plus t6t que ceux
qui ont « seulement » subi 1 ou

2 corrections chirurgicales de la
mandibule (4ge moyen : 9,73 ans
(n=35) versus 12,81 ans (n=116) ;
t(149=2,11 ; p=0,036). De plus, le
modeéle de régression linéaire
indiquait que le nombre
d'opérations effectuées diminuait
pour chaque année d'age
supplémentaire, indépendamment
du grade de Pruzansky-Kaban. En
d'autres termes, ceux qui subissent
une correction de I'asymétrie de la
mandibule plus jeunes subiront plus
d’interventions chirurgicales pour
corriger 'asymétrie, suggérant que
les opérations pourraient étre
responsables d'une croissance
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Polley et al.
2018

Rachmiel et al.
2000

Revue
systématique

Série de cas et
revue de la
littérature

C

Les auteurs présentent une
série consécutive de patients
ayant atteint la maturité
squelettique présentant une
MHF de grade de

Pruzansky Il traitée avec
succés par reconstruction
alloplastique de la région
temporo-mandibulaire
absente/déformée.

Comparer la distraction
ostéogénique extraorale et
intraorale dans le traitement
de la MHF

Inclusion :

10 patients consécultifs atteints
de MHF de grade de
Pruzansky Il reconstruits entre
octobre 2014 et juillet 2017.
Tous les patients ont subi une
reconstruction alloplastique de
la cavité glénoide affectée et de
sa surface articulaire, du
condyle mandibulaire, du col du
condyle, et du ramus
mandibulaire ascendant. Tous
les patients ont également été
opérés au hiveau du ramus
mandibulaire non-affecté (sauf
les cas hilatéraux), avec ou
sans greffe d'os autologue, et
ont simultanément subi une
chirurgie maxillaire de Le Fort |
(avec ou sans segmentation).

Exclusion :
Aucun
Inclusion :
Aucun

Exclusion :
Aucun

Nombre de patients inclus : 10
Grade de Pruzansky Il : 10

Chirurgie a maturité
squelettique

Durée du suivi : 6-50 mois
(> 1 an de suivi: 8/10
patients)

11 implants alloplastiques ont
été utilisés chez ces 10
patients (1 remplacement
d'articulation bilatéral)

Nombre de patients inclus : 22

Distraction ostéogénique
extraorale : 12 (10 dispositifs
unidirectionnels et

altérée qui augmente alors le
besoin d’opérations
supplémentaires. Cela renforce la
politique de correction de
I'asymétrie mandibulaire a un age
plus avancé, a moins qu'il n'y ait
des problemes fonctionnels
importants (AOS par exemple).
Dans cette série de patients
présentant une MHF sévére et
ayant atteint la maturité
squelettique, la reconstruction
alloplastique de 'ATM et de la
mandibule ont permis d’obtenir
d’excellents résultats homogénes.
Les auteurs n'ont aucune
expérience avec le squelette
craniofacial en croissance, et ne
recommandent pas cette approche
dans ce cas.

s pensent que c'est la meilleure
solution de recours pour les
nombreux patients chez qui les
reconstructions autologues ont
échoué. Reste a déterminer si les
reconstructions autologues
précoces doivent étre abandonnées
au profit d’'une reconstruction
alloplastique définitive au moment
de la maturité squelettique.

Le dispositif extraoral est
inconfortable et socialement
inacceptable pour de jeunes
patients. Les 2 cicatrices cutanées
résiduelles au niveau de la zone
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Rachmiel et al.
2014

Série de cas

C

Comparer les dispositifs
externes et internes de
distraction ostéogénique pour
I'allongement mandibulaire en
termes d'efficacité, de
résultats, de confort pour le
patient, et de complications.

Inclusion :

Aucun

Exclusion :

Aucun

2 multidirectionnels).
Age :6-15ans

Distraction ostéogénique
intraorale : 10
Age :6-13ans

Etapes du traitement :

1. chirurgie

2. période de latence de

3 jours

3. période de distraction de
1 mm/jour pendant 18-

25 jours

4. période de rétention de
6 semaines

5. retrait de l'appareil.

Suivi:1an

Nombre de patients inclus :
37, dont 14 MCF

Tous traités avec DOM
bilatérale & 6 mois-14 ans.
20 avec dispositif
ostéogénique externe, et 17
avec dispositif ostéogénique
intra-oral.

21 patients ont souffert de

détresse respiratoire et étaient

candidats a la trachéotomie,
et 16 patients étaient
trachéotomiseés.

d’insertion transbuccale des
broches sont le principal
inconvénient.

Le dispositif intraoral est
socialement plus approprié et ne
crée pas de cicatrice extraorale
quand un foret latéral est utilisé
pour insérer les vis. Néanmoins,
une petite cicatrice invisible reste
dans la région goniale méme en
utilisant 'approche transbuccale
pour le pergage/forage.

La stabilité globale avec les
dispositifs ostéogénique internes
est plus grande qu'avec les
dispositifs ostéogénique externes.
Le taux de rechute était de 23,52%
avec les dispositifs externes contre
13,33% avec les dispositifs
internes. Cela peut s'expliquer par
le fait qu'il y a une certaine
déformation des broches avec un
taux moins précis de I'allongement
pendant la distraction, ce qui
compromet l'ossification pendant la
période de rétention.

Les dispositifs internes sont plus
confortables pour I'enfant avec un
vecteur précis et prévisible
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Rikhotso et
Sekhoto
2020

Santamaria et
al. 2008

Etude
rétrospective

Série de cas

C

Analyser rétrospectivement
I'expérience de 10 années de
reconstruction alloplastique
totale avec prothéses d'ATM

Les auteurs présentent leur
expérience d'utilisation de
lambeau libre ostéocutané de
fibula (péroné) pour la
reconstruction mandibulaire
chez des patients atteints de
MHF sévere.

Inclusion :

Patients ayant eu une prothese
alloplastique totale d’ATM,
implantée entre 2007 et 2017
dans le centre des auteurs
(Afrique du Sud)

Inclusion :
Aucun

Exclusion :
Aucun

Nombre de patients inclus :
31 (16 F, 15 M)

Age moyen 36,94 ans (11 -
72 ans)

Implantation de 51 prothéses
(20 bilatérales,

11 unilatérales)

Nombre de patients inclus : 10

4M
6F

Age moyen : 7,2 ans
(3-10ans)

d’allongement, et un risque plus
faible de rechute. lls laissent des
cicatrices moins visibles et doivent
étre considérés en premier. Leur
principal inconvénient est la
deuxiéme opération pour retirer
I'appareil sous anesthésie générale.
Prothéses standard implantées
chez 28 patients (90,32 %) ;

3 prothéses sur-mesure.

58 % des patients avaient une
ankylose de I'ATM, 22,58 % une
condition dégénérative, 9,68 %une
pathologie (MHF, chondromatose
synoviale, ostéochondrome),

9,68 % une malocclusion.

Il'y a eu des améliorations
significatives de I'ouverture buccale
maximale, en particulier dans
I'ankylose, de la consistance de
I'alimentation, et de la qualité de
vie.

Complications post-opératoires :
atteinte du nerf facial (N=4),
chéloides (N=2), formation d'os
hétérotopique (N=2).

Cette technique produit des
résultats cliniques et fonctionnels
satisfaisants.

L'utilisation de lambeau libre est
une procédure sire et efficace pour
la reconstruction mandibulaire chez
les enfants avec une mandibule de
grade de Pruzansky Il et de

grade llb sévere. Cette procédure
peut étre proposée comme premier
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Suh et al. 2013

Etude
rétrospective

Le but de cette étude était
d'évaluer les résultats du suivi
a long terme de patients
atteints de MCF unilatérale
relativement sévére apres
DOM.

Inclusion :

Patients atteints de MCF
unilatérale relativement sévére
ayant subi une DOM.

Exclusion :
Aucun

Opérations précédentes :

8 échecs de greffe osseuse
chez 5 patients : 6 de crétes
iliaques et 2 costochondrales ;
fermeture de fente
labiopalatine chez 2 patients.

Mandibule de grade IIB : 1/10
Mandibule de grade Il : 9/10

Suivi moyen : 45,4 mois (12-
94 mois)

Nombre de patients inclus : 26

16 M
10F

MCF unilatérale : 19 a droite,
7 a gauche

Grade lla : 13
Grade llb : 11
Grade lll : 2

Age moyen au moment de la
chirurgie : 6,08 ans
(3,6-11,9 ans).

Distraction moyenne globale :
23 mm verticalement (12 -

33 mm) et 21 mm
horizontalement (8 - 27 mm)

Durée moyenne de suivi
céphalométrique : 130,7 mois
(95 - 228 mois)

choix pour la reconstruction
mandibulaire chez les patients ou la
distraction ostéogénique n'est pas
faisable.

La distraction précoce de la
mandibule dans la MCF réduit non
seulement la sévérité de la
déformation mais favorise
également la fonction
psychosociale chez les patients.
Cependant, dans les cas de MCF
sévere, il y avait plus de rechutes et
moins de croissance de la
mandibule distraite, ce qui a
finalement nécessité une opération
supplémentaire comme une
nouvelle distraction ou une
intervention de chirurgie
orthognathique.

Par conséquent, des efforts sont
nécessaires pour trouver une
solution qui améliore les résultats.
Une période de consolidation plus
longue et une prise en charge
orthodontique plus appropriées
pourraient éviter les rechutes. Cette
étude n’est pas une étude
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Sun et al. 2020

Suppapinyaroj

Décrire une planification
chirurgical 3D et un systéme
de transfert avec guide de
repositionnement (impression
3D) pour une greffe chondro-
costale pour reconstruction du
ramus mandibulaire.
Comparer les résultats de la
planification a la
reconstruction post-opératoire
au niveau des scans CT.

Comparer les résultats de
traitements chirurgicaux-
orthodontiques entre des
patients avec MHF ayant eu
ou pas une DOM précoce

Evaluer l'efficacité de la DOM

Inclusion :

Patients avec MHF, Pruzansky-
Kaban grade lll, traités par
greffe chondro-costale pour
reconstruction du ramus.

Inclusion :

Patients consécutifs avec MHF
unilatérale, et scans CT
disponibles, ayant eu un
traitement chirurgical
orthodontique.

Inclusion :

Nombre de patients inclus :
14
Age moyen: 8 ans (5 -

12 ans)

Nombre de patients inclus :

20 adultes avec MHF
unilatérale : 7 avec DOM
précoce, 13 n'ayant pas eu de
DOM.

Tous de grade IIb, sauf

1 grade lla (groupe non-
DOM).

Age moyen lors de la chirurgie
définitive : 20,72 £ 2,96 ans

Nombre d’articles inclus : 74

comparative ; d'autres études sont
nécessaires pour évaluer les
différences de croissance entre des
patients traités par distraction
ostéogénique et des patients
atteints de MCF unilatérale non
traitée.

Le plus grand écart quadratique
moyen entre la planification et les
résultats post-opératoires était de
4 :41 mm dans la direction
antéropostérieure, et le plus grand
écart quadratique moyen d'angle
était de 19,25° dans le plan
horizontal.

La précision de ce nouveau
systéme de guide sur-mesure est
acceptable pour transférer la
position et la direction de la greffe.
Les résultats chirurgicaux et
définitifs n’étaient pas
significativement différents selon les
groupes. Pas de différence de
stabilité.

Les résultats suggeérent que la DOM
précoce a des effets bénéfiques
limités sur les résultats de
correction définitifs. Les patients
avec MHF aboutissent a une
symétrie acceptable et stable,
indépendamment d’'une DOM
précoce, aprés correction
chirurgicale-orthodontique a
maturité squelettique, en utilisant la
simulation chirurgicale 3D.

Les distracteurs externes
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2014 systématique pour le traitement de
l'obstruction des voies
aériennes chez des patients
pédiatriques (< 18 ans) avec
des malformations
craniofaciales impliquant une
hypoplasie mandibulaire, et

les complications associées.

Etude C
rétrospective de
dossiers

médicaux

Tahiri et al.
2015

Présenter une expérience de
reconstruction mandibulaire
par greffe costochondrale
chez des enfants présentant
une hypoplasie mandibulaire
de grade de Pruzansky-

L'obstruction des voies
respiratoires a été classée
comme (1) AOS d'aprés des
études de PSG et/ou I'AH,

(2) ayant une voie respiratoire
complémentaire comme une
intubation endotrachéale ou une
voie respiratoire
nasopharyngée/oropharyngée,
ou (3) dépendante d'une
trachéotomie.

Exclusion :

Cas de distraction ostéogénique
mandibulaire et maxillaire
simultanée, de distraction
mandibulaire médiane,
d’ankylose de l'articulation
temporo-mandibulaire, de
distraction alvéolaire, ou de
distraction orthognathique.

Inclusion :

Tous les patients atteints de
MCF ayant subi une
reconstruction mandibulaire par
greffe costochondrale a 'hopital
des enfants de Philadelphie

711 patients avaient subi une
DOM pour le traitement de
l'obstruction des voies
aériennes.

Age moyen au moment de la
DOM : 18,1 mois

(0,1 - 192 mois ; médiane,
12 mois)

Les diagnostics les plus
fréquemment cités dans
l'ordre décroissant de
prévalence étaient : séquence
isolée de Pierre Robin
(52,9%), séquence
syndromique de Pierre Robin
(7,0%), syndrome de
Treacher-Collins (6,8%),
syndrome de Stickler (3,5%),
syndrome de Goldenhar
(3,1%), micrognathie (3,1%),
hypoplasie mandibulaire
(2,5%), dysostose acrofaciale
de Nager (2,5%), MHF (2,0%),
microsomie (1,7%), et
rétrognathie (1,4%). Ces
affections représentaient

> 85% de I'ensemble des cas.
Nombre de patients inclus :22

12M
10F

Age moyen au moment de la

entrainaient plus de complications
que les distracteurs internes (22,1%
versus 8,3%).

Ces données suggérent que I'age
plus élevé au moment de la
chirurgie peut étre associé & un
taux accru de complication. L’age
moyen des patients qui ont éprouvé
des complications était 36,9 mois,
ce qui est approximativement

1,5 ans plus vieux que I'dge moyen
de I'ensemble des patients

(18,1 mais).

La DOM est une technique efficace
pour le traitement de I'obstruction
des voies aériennes supérieures
dans la population pédiatrique, et
devrait étre considérée chez des
patients pour lesquels les
traitements conservateurs ont
échoué avant de procéder a une
trachéotomie. La sélection
appropriée et 'examen complet des
patients en vue d’éliminer les
anomalies des voies respiratoires
inférieures associées sont
essentiels a des taux de réussite
éleveés.

Les auteurs présentent leur
expérience de reconstruction
mandibulaire par greffe
costochondrale chez des enfants
présentant une hypoplasie
mandibulaire de grade de
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Tan et al. 2019 Etude
rétrospective

Tsuietal. 2016  Revue

systématique

Kaban IIb et IlI.

Comparer les résultats de
DOM réalisées par chirurgie
assistée par ordinateur, chez
des patients OMENS-plus
M2A, M2B et M3.

Effectuer une revue
systématique pour répondre &
la question clinique « Quelle
est I'efficacité de la DOM et
quelles sont ses complications
dans le traitement des
patients présentant un

SAOS ? ».

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Patients avec MHF unilatérale,
OMENS-plus M2A, M2B et M3,
diagnostiqués dans le centre

entre juin 2015 et octobre 2016,

avec imagerie disponible,

bonnes conditions d'hygiéne, de

santé, et de nutrition.
Inclusion :

1. Essai clinique ou série de cas
(N> 10) rapportant les résultats
de traitement de 'AOS par DOM

2. Etudes humaines

3. Traitement clairement décrit
4. |AH ou IPR préopératoire et
postopératoire rapportés

5. Durée de la période de suivi
des sujets rapportée.

Exclusion :
Aucun

greffe : 7 ans 2 mois
(2 ans 2 mois - 15 ans
10 mois)

Classification des hémi-
mandibules :

Grade llb: 12

Grade Ill : 21

Nombre de patients inclus :
40 (2-9 ans)

Nombre d’articles inclus : 12

Nombre de patients inclus :
256

Age des patients avec ASO
dles & une rétrognathie
mandibulaire : 7 jours-60 ans

Avancement mandibulaire
réalisé : 12 - 29 mm

Période moyenne de suivi
rapportée : 6 - 37 mois

La période de latence était
habituellement plus courte
chez les enfants ou les

Pruzansky-Kaban IIb et Il dans le
cadre de la MCF, et spécifiquement
de la MHF et du syndrome de
Goldenhar. En utilisant leur
technique (décrite dans I'article) et
en adhérant a un protocole
d’amplitude de mouvement
relativement précoce aprés
I'opération, ils ont pu obtenir de
bons résultats fiables.

Pas de différence de précision entre
la planification préopératoire et les
résultats réels.

Les guides personnalisés
améliorent la précision de la DOM.
Ils aident le chirurgien a identifier le
déficit mandibulaire et a atteindre le
résultat désiré aprés I'opération.
Cette revue systématique a montré
que la DOM était trés efficace en
résolvant le SAOS chez les enfants
et les adultes avec rétrognathie
mandibulaire. Cette procédure s'est
avérée inestimable pour soulager
les obstructions des voies
respiratoires chez les enfants pour
lesquels la chirurgie orthognathique
traditionnelle était jugée irréalisable.
Elle pourrait également aider &
éviter la trachéotomie ou aider a la
décanulation chez les
enfants/nourrissons.

Les notions de réussite ou de
guérison n'étaient pas clairement
définies dans les études incluses
(pas de consensus). La définition
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Van de Lande et
al. 2018

Revue
systématique

Fournir un apercu des options
chirurgicales de correction
maxillaire chez les patients
présentant une MCF
unilatérale.

Inclusion :

Etudes incluant > 4 patients
avec MCF unilatérale qui ont
subi une correction maxillaire
(avec/sans correction
mandibulaire simultanée), avec
un suivi 2 6 mois.

Exclusion :

Etudes avec population
hétérogene et/ou études
rapportant exclusivement des
cas bilatéraux (exclues en
raison de biais possibles) ;
études < 4 patients et études
avec délai de suivi < 6 mois
(faible niveau de preuve
probable).

nourrissons (1 - 5 jours) que
chez les patients adultes (5 -
7 jours). Le protocole de
distraction variait également
d’'une étude a l'autre, allant de
0,8 a2 mm/jour en 1 & 4 fois.
La période de consolidation
variait de 4 a 28,9 semaines
(majoritairement : 2 - 4 mois).
Nombre d’études incluses :

7 séries de cas

Prospectives : 2
Rétrospectives : 5

Toutes les études avaient un
niveau de preuve IV d’apres
les critéres de 'OCEBM.

57 patients avec MCF
unilatérale ont eu une
correction maxillaire.

Dans tous les cas, I'asymétrie
mandibulaire a été traitée
simultanément & un age
moyen de 20,2 ans (12,0 -
26,0 ans).

Délai moyen de suivi :
24,8 mois (6,0 - 75,0 mois)

de ces notions et la mise en place
d’essais cliniques randomisés
contrélés sont recommandées pour
comparer I'efficacité de la DOM et
de la chirurgie orthognathique
conventionnelle dans le traitement
du SACS.

Cette revue systématique montre
que la correction chirurgicale du
maxillaire et la correction de la
mandibule ont été effectuées
simultanément & un 4ge moyen de
20,2 ans chez les 57 patients avec
MCF unilatérale.

Les grades | et lla bénéficieraient
de Le Fort + DOM ; les grades lIb
de Le Fort + DOM ou ostéotomie bi-
maxillaire ; et les grades Il
d'ostéotomie bi-maxillaire (dont
50% des cas avaient subi une
chirurgie mandibulaire antérieure,
incluant I'utilisation d’une prothése
adaptée au patient).

Cependant, en raison du manque
de données, aucune conclusion
ferme concernant le traitement
chirurgical idéal pour corriger
I'asymétrie et le moment de la
chirurgie chez les patients atteints
de MCF ne peut étre établie. De
plus, d'autres procédures
(esthétiques) ont souvent été
suggérées pour atteindre le résultat
final souhaité.
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Verlinden et al.
2015

Wang et al.
2018
(Sécurité de la
DOM dans la
MHF)

Wang et al.
2020

(Précision d'une
planification
chirurgicale
virtuelle - adultes
avec hypoplasie
maxillaire lice a
une fente labio-
palatine)

Revue
systématique

Etude
rétrospective

Etude
rétrospective

(1) Effectuer une revue
systématique de la littérature
sur des complications de la
DOM pour des malformations
congénitales, et

(2) Introduire un index pour la
classification des
complications de la DOM en
général.

Cette étude s’est concentrée
principalement sur la sécurité
et les incidents inattendus de
la DOM chez des patients
atteints de MHF.

Evaluer la précision d'une
planification virtuelle de prise
en charge chirurgicale avec
différentes techniques
d’avancement maxillaire.

Inclusion :

Les articles ont été inclus s'ils
remplissaient les critéres
suivants : (1) article clinique,
(2) DOM, (3) malformation
congénitale, et (4) rapport sur
des complications.

Exclusion :

Données sur les complications
insuffisantes, aucune traduction
disponible ou article non
clinique.

Inclusion :

Patients présentant une
hypoplasie mandibulaire
unilatérale de grade de
Pruzansky Il et Il ayant subi
une DOM au centre de chirurgie
maxillofaciale de I'hdpital de
février 2010 a mars 2015

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Patients adultes avec
hypoplasie maxillaire liée & une
fente entre avril 2010 et avril
2016 dans un centre de
chirurgie orthognathique a
Sichuan, Chine.

Exclusion : patients avec
maladie systémique ; patients

Nombre d'articles inclus : 81
(sur DOM pour malformations
congénitales).

1258 patients

Nombre de patients inclus : 71

MCEF unilatérale, grade de.
Pruzansky :

lla:18

b : 52

1

Age au moment de la
distraction : 5 - 14 ans

Durée du suivi >1 an (durée
moyenne : 33,2 £ 15,7 mois.
Nombre de patients inclus :
90

Différentes techniques
chirurgicales, incluant la
chirurgie orthognathique
conventionnelle, la DOM
totale, la distraction
segmentaire maxillaire
antérieure.

L'incidence globale de
complications dans cette population
était de 34,4%. Des infections
(5,8%) et des problemes relatifs aux
dispositifs (7,3%) étaient rapportés.
Cette revue systématique montre
que la DOM peut étre appliquée a
différentes indications de distraction
ostéogénique dans les
malformations congénitales, et que
le traitement et ses résultats varient
considérablement.

La DOM est une procédure
employée couramment pour traiter
des patients atteints de MHF. Il est
extrémement important d'étre
parfaitement conscient de la variété
des incidents qui se produisent
pendant et aprés l'intervention
chirurgicale afin de réduire au
minimum la fréquence de tels
incidents.

Les profils et I'occlusion étaient
significativement améliorés dans
tous les cas.

La planification chirurgicale virtuelle
a été transférée a la chirurgie réelle
avec succes, avec l'aide des
impressions de gouttiéres en 3D.
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Wang et al.
2019

(Traitement
hybride de la
MHF combinant
DOM et dispositif
fonctionnel guidé
parla
mandibule)

Wang et al.
2019

(DOM et
chirurgie
orthognathique
avec planification
3D - patients
adultes avec
MHF)

Wang et al.
2020

Etude
rétrospecvie

Etude
rétrospective

Etude
rétrospective

Evaluer I'effet thérapeutique
d’un traitement hybride de la
MHF combinant la DOM et un
dispositif fonctionnel guidé par
la mandibule pour corriger
I'asymétrie mandibulaire.

Evaluer la précision de 2
traitements, distraction
ostéogénique et chirurgie
orthognathique, avec I'aide
d'une planification chirurgicale
virtuelle chez des patients
adultes avec MHF

Etudier les effets de la
distraction ostéogénique

choisissant le modéle de
chirurgie conventionnelle.

Inclusion :

Patients avec MHF unilatérale,
de grade Il, ayant eu une DOM
du ramus entre février 2013 et
juillet 2015, avec ou sans
utilisation de la technique
hybride.

Inclusion :
Patients adultes avec MHF
unilatérale, ayant eu une

distraction ostéogénique ou une

chirurgie orthognathique
guidées par des modéles
chirurgicaux 3D.

Inclusion :

Enfants avec MHF et distraction

Aide du planning chirurgical
virtuel pour tous les patients.et
des gouttiéres chirurgicales
imprimées en 3D

Nombre de patients inclus :
10

5 patients dans le groupe

« MG-DO » (combinaison
DOM et dispositif)

5 patients dans le groupe
témoin (DOM seule)

Nombre de patients inclus :
68

Age : 18 - 34 ans ; Pruzansky-
Kaban grade | (20 patients ),
1a (26 patients) et I1b (22
patients)

Nombre de patients inclus :
20 (9,5 £ 2,5 ans) avec MHF

Elongation verticale plus
importante, moins de sur-correction
et de déviation mandibulaire dans le
groupe « MG-DO ».

La reconstruction occlusale a été
possible avec I'appareil guidé par la
mandibule, grace a une diminution
du déplacement latéral.

La symétrie du squelette et des
tissus mous a été significativement
améliorée dans le groupe « MG-
DO ».

La technique hybride s'est révélée
efficace pour corriger inclinaison et
la déviation pendant I'élongation
mandibulaire, ce qui a amélioré la
symétrie faciale et I'équilibre
occlusal.

Pas de différence statistique pour la
précision de la hauteur du ramus
affecté et l'inclinaison occlusale
entre les 2 approches chirurgicales.
Le groupe « chirurgie
orthognathique » avait une
précision significativement plus
grande pour la déviation du menton.
La planification chirurgicale virtuelle
3D a facilité le plan de traitement et
a apporté une précision des
résultats chirurgicaux.

Aprés distraction ostéogénique,
l'oropharynx et le nasopharynx
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(Distraction
ostéogénique
unilatérale et
voies aériennes
supérieures -
enfants avec
MHF)

Weichman et al.

2017

Etude
rétrospective

unilatérale sur les voies
aériennes supérieures
d’enfants avec une MHF, en
utilisant la dynamique des
fluides numérique.

Le traitement des jeunes
patients atteints de MCF
unilatérale et de dysmorphie
modérée est controversé.
L'indication relative pour la
distraction mandibulaire chez
de tels patients pose plusieurs
questions : est-elle délétere
dans le contexte de la
croissance craniofaciale et de
I'apparence ? Cette étude a
été congue pour répondre a
ces questions.

En 'absence d'AQOS, de
difficulté d’alimentation ou de
dysmorphie craniofaciale
sévere, les indications de
distraction élective ne sont
pas claires. Cette étude
examine les résultats & long

ostéogénique du ramus ou de la
mandibule.

Inclusion :

Patients atteints de MCF
unilatérale, mandibule de grade
de Pruzansky-Kaban | ou lla
(définition d'une déformation
légére & modérée dans cette
étude), age < 10 ans au moment
de la distraction (définition d’une
distraction précoce dans cette
étude), maturité squelettique
atteinte au moment de I'analyse,
et suivi longitudinal & long terme
avec des photographies et des
céphalogrammes.

Exclusion :

Patients avec atteinte bilatérale,
mandibule de grade de
Pruzansky-Kaban lla ou lll,
absence de maturité

modérée

Nombre de patients inclus : 19

MCEF unilatérale avec
mandibule de grade de
Pruzansky | ou lla (incidence
de ces 2 grades similaire dans
les 2 cohortes : satisfaisante
et non satisfaisante) : 100%

Age moyen au moment du
suivi semblable dans les

2 cohortes :

- cohorte satisfaisante :
16,5 + 4,2 ans

- cohorte non satisfaisante :
16,9 + 3,1 ans

étaient les régions majoritairement
élargies, la pression moyenne
augmentait dans toutes les cross-
sections, la vélocité moyenne
diminuait (sauf sur la bordure
supérieure du plan de I'épiglotte) et
la résistance du flux d’air diminuait
dans toutes les voies respiratoires
supérieures.

La distraction unilatérale élargirait
l'oropharynx et le nasopharynx,
donnerait une forme relativement
symétrique des voies respiratoires
et diminuerait la résistance du flux
d’air, ce qui réduit I'effort nécessaire
pour respirer et facilite linspiration.
Dans une étude portant sur des
patients atteints de MCF unilatérale
avec dysmorphie 1égére a modérée,
> 50% des patients traités avaient
des résultats satisfaisants s'ils
avaient été opérés a un plus jeune
age et si la surcorrection était
documentée avant I'arrét de
I'activation. De plus, cette
distraction n'a pas eu d'effets
délétéres sur la qualité du stock
0sseux requis pour d’autres
opérations.
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Yamaguchi et
al. 2017

Zhang et al.

Etude
rétrospective

Etude

terme des patients atteints de
MCEF unilatérale légere a
modérée qui ont subi une
distraction précoce pour
déterminer les facteurs et les
prédicteurs contribuant aux
résultats satisfaisants a long
terme.

Examiner la validité d'un
protocole de traitement intégré
pour la correction de la MHF.
Les auteurs ont développé un
protocole de traitement en

2 étapes pour les patients
adultes atteints de MHF,
incluant la chirurgie osseuse
et la reconstruction des tissus
mous. La 1¢ér étape consiste a
corriger 'asymétrie osseuse a
l'aide de la chirurgie
orthognathique bi-maxillaire
combinée & des procédures
de remodelage du contour du
visage. La 2¢me étape consiste
a combler le déficit résiduel en
utilisant une technique de
micro-autogreffe de tissu
graisseux.

Les auteurs ont comparé le

squelettique au moment de
I'étude ou absence de suivi
longitudinal & long terme.

Inclusion :

Le protocole de traitement en

2 étapes a été appliqué a tous
les patients présentant une MHF
qui avaient fini leur poussée de
croissance et avaient une ATM
fonctionnelle. Les dossiers de
tous les patients adultes atteints
de MHF qui ont subi une
chirurgie orthognathique des
procédures de remodelage du
contour du visage ont été
examinés.

Exclusion :

1) Grade Ill de Pruzansky,

2) suivi < 6 mois apres la
derniére chirurgie, 3) données
incomplétes ou manquantes, et
4) refus du patient a étre inclus
dans I'étude.

Inclusion :

Nombre de patients inclus : 14

Age moyen & la chirurgie
orthognathique :
21,7 3,8 ans

Durée moyenne de suivi
aprés:

- chirurgie orthognathique :
25,8 £11,8 mois

- lipoinjection :

16,8 £ 10,3 mois

Grade de Pruzansky :
[:4

lla:7

lb:3

Nombre de patients inclus : 38

Cette approche intégrée utilisant la
chirurgie orthognathique, le
remodelage du contour du visage,
puis la lipoinjection est satisfaisante
et permet une amélioration
significative de la déformation
faciale compte-tenu de la
complexité de la MHF.

En termes de tissus mous, la
correction du plan occlusal et la
configuration osseuse n’assurent
pas |'atteinte d’une symétrie faciale
satisfaisante. La chirurgie
orthognathique peut accentuer le
déficit autour de la machoire du
coté affecté en raison du
déplacement du maxillaire et de la
mandibule et de I'extension du tissu
mou indépendamment de
l'augmentation osseuse, en
particulier chez les patients
présentant un déséquilibre
important au niveau des tissus
mous. Cette approche intégrée
réduit ce déséquilibre, et le
comblement ultérieur des tissus
mous devient plus simple.

Les résultats de cette étude
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2018 rétrospective

Zhang et al. Etude

2019 rétrospective
(Facteurs de

risque

respiratoires

aprés une DOM)

besoin de chirurgie
orthognathique chez des
sujets atteints de MCF ayant
atteint la maturité squelettique
ayant subi (groupe d’étude) ou
pas (groupe controle) une
DOM précoce.

Evaluer les facteurs de risque
potentiels associés aux
événements respiratoires péri-
opératoires, en particulier le
besoin de réintubation, suite a
une DOM.

Sujets avec une mandibule de
grade de Pruzansky-Kaban | &
[l = 14 ans au moment du
dernier suivi avec I'équipe
multidisciplinaire de chirurgie
craniofaciale a 'hopital des
enfants de Philadelphie.

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Nourrissons < 1 an ayant subi
une DOM pour obstruction des
voies respiratoires due a la
langue entre novembre 2010 et
décembre 2017.

- DOM précoce : 17
- pas de DOM : 21

Age moyen semblable dans
les 2 cohortes (p=0,246) :
-DOM: 18,95 + 2,82 ans

- pas de DOM :

17,95 £ 2,14 ans

Nombre de patients inclus :
90 nourrissons.

Age médian : 35 jours

50 % de patients
syndromiques

suggerent qu'il n’y a aucune
différence significative dans les taux
de chirurgie orthognathique au
moment de la maturité squelettique
entre les patients atteints de MCF
qui ont subi une DOM précoce et
ceux qui n'ont pas subi cette
intervention.

35% des sujets du groupe « DOM »
ont subi une nouvelle distraction,
suggérant que la prise en charge a
long terme des patients atteints de
MCF puisse nécessiter une
nouvelle correction de I'asymétrie
mandibulaire aprés l'intervention
initiale.

27 patients (30 %) ont eu un
événement respiratoire nécessitant
une intervention avant sortie.

Les sujets extubés avant 5 jours
post-chirurgie avaient un échec
d'extubation plus fréquent (33 %)
par rapport a ceux extubés plus tard
(9 %).

Les événements respiratoires
étaient plus fréquents quand
I'extubation était tentée a des
longueurs de distraction de 5 mm
ou moins (42 % vs 21 % pour
distraction > 5 mm).

Le statut syndromique et les
anomalies des vois respiratoires
étaient des prédicteurs significatifs
d’événements respiratoires.

Abréviations : AOS, apnées obstructives du sommeil ; ATM, articulation temporo-mandibulaire ; c.-a-d., c'est-a-dire ; CAO/PAO, conception assistée par ordinateur/production assistée par
ordinateur ; CBCT, Cone Beam Computed Tomography ; CT, computerized tomography (tomodensitométrie) ; DOM, distraction ostéogénique mandibulaire ; F, patient de sexe féminin ; IAH,
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indice d'apnée-hypopnée ; IAHO, indice d'apnée-hypopnée obstructive ; IPR, indice de perturbation respiratoire ; M, patient de sexe masculin; MCF, microsomie craniofaciale ; MHF,
microsomie hémifaciale ; mm, milimétre ; OCEBM, Oxford Centre for Evidence-Based Medicine ; OMENS, O=orbite, M=mandibule, E=ear (oreille), N=nerf facial, S=soft tissues (tissus mous) ;
PROMIS, Patient-Reported Outcomes Measures Information System ; PSG, polysomnographie ; RGO, reflux gastro-cesophagien ; SAOS, syndrome d’apnée obstructive du sommeil.

1. van de Lande LS et al. Surgical correction of the midface in craniofacial microsomia. Part 1: A systematic review. J Craniomaxillofac Surg. 2018;46(9):1427-1435. doi:
10.1016/}.jcms.2018.05.043.

2. La classification OMENS comporte 5 catégories : O=orbite, M=mandibule, E=ear (oreille), N=nerf facial, S=soft tissues (tissus mous). Chaque catégorie est cotée de 0 (état normal) a 3
(atteinte sévere) en fonction de sa gravité. Le symbole « + » est ajouté si des malformations extra-craniofaciales sont présentes (classification OMENS-Plus).
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11 Nerf facial

Généralités

Fuzietal. 2020 Revue
systématique

Luijmes et al. Revue

2017 systématique

A1

Faire une synthése de la
littérature sur I'efficacité de la
thérapie par toxine botulique
pour améliorer la qualité de vie
de patients avec une paralysie
faciale

Etudier I'effet d'une paralysie
faciale périphérique sur la
qualité de vie

Inclusion :

Articles a partir des bases
Medline, Embase, Pubmed,
Cochrane Library.

Patients avec une paralysie
faciale ayant subi une
injection de toxine botulique.

Inclusion :

Littérature publiée jusqu'en
aodt 2015.

Les critéres d'inclusion
étaient : études de cohorte
et/ou séries de cas
prospectives et/ou
rétrospectives mesurant la
qualité de vie avant et aprés
le traitement ; patients
présentant une paralysie
faciale périphérique
(indépendamment de
I'étiologie) ; traitements
divers (médicament
[antiviraux et/ou
corticostéroides],
kinésithérapie, injections de

Nombre d’études retenues :
6

Méta-analyse impossible en
raison d'une hétérogénéité
des critéres mesurés.

Nombre d’études incluses : 12
- prospectives : 9
- rétrospectives : 3

Au total, 1 étude a rapporté
I'effet de la thérapie de mime
(forme de kinésithérapie) sur
la qualité de vie, 1 étude a
rapporté |'effet de
corticostéroides, 2 études ont
rapporté I'effet du traitement
avec des injections de toxine
botulique, et 8 études ont
rapporté 'effet d’opérations
chirurgicales.

Tendance globale & I'amélioration
de la qualité de vie aprés thérapie
par toxine botulique, la majorité des
études montrant un bénéfice
statistiquement significatif.

Cette synthese montre un bénéfice
de la toxine botulique sur la qualité
de vie des patients avec paralysie
faciale. Des études plus larges,
randomisées et controlées
aideraient les cliniciens a quantifier
les bénéfices pour les patients.
Dans I'ensemble, ces résultats
indiquent une influence significative
de la paralysie faciale périphérique
sur la qualité de vie, et une
augmentation significative de la
qualité de vie des patients atteints
d’'une paralysie faciale périphérique
aprés traitement.
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Rahman et al. Revue narrative
2007
Reddy et al. Revue narrative
2015

Volk et al. 2010 = Revue narrative

toxine botulique, et plusieurs
types d'interventions
chirurgicales).

Critére de jugement
principal : qualité de vie ;
critére de jugement
secondaire : rétablissement
de la fonction faciale.

Exclusion :
Aucun
Examiner la prise en charge Non décrit Non décrit
ophtalmologique dans le cadre
d'une paralysie faciale
Examiner la prise en charge Non décrit Non décrit
contemporaine de la paralysie
faciale en considérant plus
spécifiquement les enfants.
Développer une approche Non décrit Non décrit

standardisée pour le diagnostic
et le traitement des patients
demandant une reconstruction
faciale.

La blépharorraphie (ou
tarsorraphie) est plus adaptée aux
cas de parésie combinée des nerfs
craniens V et VIl car la sensibilité
cornéenne peut étre altérée chez
ces patients. Cependant, les
procédures de blépharorraphie ont
été critiquées pour leur médiocrité
esthétique et leur inefficacité
fréquente.

La blépharorraphie doit étre utilisée
en dernier recours en raison de la
perte de vision périphérique.
L’approche préférentielle nécessite
3 étapes : (1) greffe nerveuse trans-
faciale, (2) transfert de tissu libre,
(3) procédures esthétiques de
compensation.

Puisque les premiers signes
cliniques d’une régénération réussie
ne se produisent pas avant 6 mois,
et que les résultats finaux ne se
produisent pas avant 12 & 18 mois,
la suture du nerf est souvent
combinée avec la réanimation
statique de la fermeture de I'ceil par
alourdissement de la paupiere
supérieure. Si la paupiére inférieure
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Paupiére
Baheerathan et
al. 2009

Série de cas C

Hontanillaetal. Etude rétrospective  C

2013

Décrire I'expérience de

16 patients consécutifs chez
lesquels un implant en or d’'un
poids prédéterminé a été inséré
dans la paupiére supérieure
pour corriger une lagophthalmie

Expérience en réanimation
oculaire avec des implants en
or et une suspension
tendineuse pendant les

6 derniéres années

Inclusion :

Patients chez lesquels un
implant en or a été inséré
dans la paupiére supérieure
pour corriger une
lagophthalmie

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

La présence de lagophtalmie,
sécheresse oculaire, ulcére
cornéen, épiphore et de la
ptosis/ectropion de la
paupiere inférieure a été
évaluée en préopératoire.

Exclusion :
Aucun

Nombre de patients inclus : 16
Ratio M:F=3,2:1

La cause la plus courante de
paralysie faciale était la
parotidectomie radicale (69%),
suivie de paralysie faciale
congénitale, paralysie de Bell,
chirurgie pour cholestéatome
récurrent, syndrome de
Ramsay Hunt, et curage
ganglionnaire cervical (1 cas
pour chaque affection).

Age moyen & I'opération :
70 ans (42 - 84 ans)
Nombre de patients inclus : 74

Les 74 patients ont subi

101 procédures incluant

58 implants en or dans la
paupiére supérieure, et

43 élingues de tendon pour la
paupiere inférieure,

27 patients ayant eu les

2 techniques.

Aucun des 74 patients n'avait
de paralysie congénitale.

tombe en raison de la perte de
tonus de la face, il est recommandé
de combiner la chirurgie de la
paupiére supérieure avec la plastie
de la paupiére inférieure.

Aucune conclusion pertinente n'a
été décrite.

Les principaux objectifs de
réanimation oculaire sont atteints
de maniére satisfaisante avec les
techniques statiques présentées.
Pour les lagophtalmies, Iimplant en
or améliore considérablement
I'excursion de la paupiere et la
vitesse du clignement sans altérer
le réflexe cornéen physiologique.
La suspension de la paupiere
inférieure avec des greffes de
tendon restaure entiérement la
position de la paupiére en
corrigeant le ptosis/ectropion et en
inversant I'épiphora chez de trés
nombreux patients. Une évaluation
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Loyo et al. 2015

Terzis et al.
2010

Revue rétrospective

Etude rétrospective

C

C

Présenter une expérience dans
le traitement chirurgical du
complexe périoculaire chez des
patients se présentant &
I'hépital Johns Hopkins pour le
traitement de lagophthalmies
paralytiques.

Présenter une revue
rétrospective des patients
pédiatriques qui ont subi des
procédures dynamiques visant
a restaurer le réflexe de
clignement de I'ceil, exécutées
par I'auteur principal (J.K.T.)
dans le cadre des procédures
de réanimation faciale en
plusieurs étapes.

Inclusion :
Aucun

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Seule la population
pédiatrique est considérée.
Critéres d'inclusion :
antécédents médicaux,
obstétricaux, et chirurgicaux
complets ; examen physique,
neurologique et
électrophysiologique ;
examen détaillé de la
musculature faciale ; et
période de suivi = 18 mois.

Exclusion :
Aucun

Nombre de patients inclus :
101

Age moyen : 55 ans
(15- 88 ans)

Les causes les plus courantes
de paralysie faciale étaient
des tumeurs de I'angle ponto-
cérébelleux (63%) et des
tumeurs malignes de la
parotide (27%). La
radiothérapie postopératoire a
été utilisée chez 26% des
patients.

Pas d’origine congénitale.
Nombre de patients inclus : 49

Groupe A (n=42) : patients
ayant subi des transferts de
nerf : greffe nerveuse trans-
faciale et micro-coaptations,
mini-transferts de nerf
hypoglosse, et neurotisation
directe du muscle orbiculaire
de I'ceil ultérieurs.

Groupe B (n=14) : patients
ayant subi des procédures de
substitution du muscle
sphincter oculaire : frontalis
pédiculé, platysma libre, mini-

préopératoire de 'ensemble du
visage paralysé, une planification
chirurgicale individualisée, une
technique chirurgicale méticuleuse,
et une méthode quantitative
d’évaluation des résultats sont
essentielles pour obtenir le meilleur
résultat possible

La prise en charge des
lagophthalmies paralytiques n'est
pas universelle. Le traitement
principal consiste en
l'alourdissement de la paupiére
supérieure ; cependant, des
procédures complémentaires
appliquées a la paupiére inférieure
et aux sourcils sont indiquées chez
la majorité des patients.

Cette étude clinique offre des
connaissances supplémentaire sur
le traitement de jeunes patients
présentant une paralysie faciale en
présentant une quantification
efficace du retour du clignement
aprés des procédures de
réanimation oculaire. Traiter le
patient pendant sa croissance
implique de bien prendre en compte
les besoins futurs et les
changements en termes physiques
et psychologiques. La restauration
du potentiel neurophysiologique de
ces patients prépare le terrain pour
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Bouche

Chen et al. 2007  Etude rétrospective

Lindsay et al.
2011 de dossiers
médicaux

Etude rétrospective

Apporter une expérience de la
résection chirurgicale ou de
linjection de toxine botulique
pour la myectomie du
dépresseur du cbté non
paralysé comme une procédure
simple et efficace pour des
patients présentant une
paralysie du rameau marginal
mandibulaire du nerf facial,
particulierement apres des
reconstructions oro-
mandibulaires ou quand des
interventions du c6té paralysé
ne sont pas réalisables.

Examiner rétrospectivement les
résultats obtenus aprés
traitement de la lévre inférieure
asymétrique, et proposer un
algorithme progressif pour la
prise en charge de I'asymétrie
de la lévre inférieure dans la
paralysie faciale.

Inclusion :

Causes de paralysie :
congénitales (MHF et
syndrome de Goldenhar) ;
chirurgicales (traitement d’'un
cancer oro-mandibulaire, de
tumeurs de la parotide, ou de
tumeurs intracraniennes) ;
ostéonécrose liée aux
radiations ; et paralysie
faciale idiopathique.

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

L’examen rétrospectif des
dossiers a été effectué pour
tous les patients avec
asymétrie de la |évre
inférieure soignés dans un
centre multidisciplinaire
expert du nerf facial sur une
période de 18 mois.

temporal, et un glissement de
transfert libre du petit pectoral.

7 des patients inclus dans les
groupes ont subi des
procédures de transfert de
nerf et de muscle.

Nombre de patients inclus : 76

Myectomie chirurgicale du
dépresseur : 25

Myectomie du dépresseur
suivie par l'injection de toxine
botulique : 8

Injection de toxine botulique
seule dans le dépresseur :43

58 M
28F

Age moyen : 40,5 ans
(17 - 68 ans)

Nombre de patients inclus : 58

Injection de toxine botulique :
57

Transfert du ventre antérieur
du muscle digastrique : 4
Résection du dépresseur
labial inférieur : 3

Age moyen : 48 + 14 ans
(14 - 84 ans)

Durée moyenne de suivi :
18,3 £5,9 mois

de futurs ajustements et
adaptations, et amplifie leur
contribution & la restauration du
clignement.

La myectomie peut étre un
traitement efficace pour la
malformation significative liée a la
paralysie du rameau marginal
mandibulaire du nerf facial. La
myectomie chimique par injection
de toxine botulique est un mode de
traitement sOr et approprié ;
cependant, les inconvénients sont
la nécessité d'injections répétées et
le colt éleve.

Des récidives ont été observées
chez 24% des patients a la suite
d’'une myectomie chirurgicale,
nécessitant un traitement
supplémentaire avec des injections
de toxine botulique.

Aucune conclusion pertinente n'a
été décrite.
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Réanimation dynamique

Banks et al.
2019

Barr et al. 2011

Bianchi et al.
2014

Série de cas

Revue

Série de cas

Exposer une expérience
préliminaire de 59 cas ayant
subi un transfert de nerf V vers
nerf VII (anastomose
massétéro-faciale), afin de

(1) rapporter les résultats
fonctionnels et les résultats
rapportés par les patients, et
(2) commencer a définir les
paramétres potentiels prédictifs
du résultat.

Passer en revue les procédures
chirurgicales qui ont été
employées pour traiter la
paralysie du nerf facial chez
des enfants et permettre une
réanimation faciale.

Examiner les indications de
['utilisation du nerf masséter
dans les techniques de
réanimation faciale en tenant
compte des caractéristiques du
patient, du type de paralysie, et
des sources d'innervation

Inclusion :

Les critéres utilisés pour
déterminer la candidature au
transfert de nerf incluaient :
paralysie faciale flasque

<4 ans ; faible amplitude de
sourire consécutive a une
atteinte du nerf facial et
phase de récupération
syncinétique et hypertonique
avec amplitude de
commissure labiale < 3 mm.
Tous les adultes avec
paralysie faciale flasque ont
subi un transfert de nerf V
vers nerf VIl aprés
dénervation < 30 mois.

Exclusion :

Paralysie faciale congénitale.

Inclusion :
Aucun

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Les patients ayant subi des
interventions de réanimation
faciale utilisant le nerf
masséter entre le 1er janvier
2003 et le 1er janvier 2013
ont été évalués

(10- 30 ans)

Nombre de patients inclus : 60
avec transferts de rameau
trijumeau sur nerf facial :

- anastomose massétéro-
faciale : 55

- transfert de nerf temporal
profond vers nerf facial : 5

(« Nous avons utilisé le nerf
temporal profond comme
donneur, au lieu du nerf
masséter, chez les patients
pour lesquels le potentiel de
réinnervation nous
préoccupait ; nous avons ainsi
voulu préserver le masséter
comme option pour le gracilis
si le transfert de nerf V vers
nerf VIl échouait. »)

Aucune conclusion pertinente
n'a été décrite

Nombre de patients inclus : 60

23 M
37 F

Age moyen : 28 ans
(6-73 ans)

Le transfert de nerf V vers nerf VI
est une option viable dans la
réanimation faciale. Cette
expérience préliminaire indique que
les temps de dénervation plus
courts et la flaccidité préopératoire
(plutét que 'hypertonicité) sont des
facteurs prédictifs positifs. Les
meilleurs résultats ont été obtenus
dans les cas de fonction faciale
normale avec indication
oncologique du sacrifice du nerf
facial pour une tumeur de la
parotide, ou la greffe du nerf facial
natif n’est pas indiquée en raison de
marges positives, ou est effectuée
en plus du transfert de nerf V vers
nerf VII.

Dans cette série, les résultats de
transfert de nerf V vers nerf VII
n’étaient pas fiables pour booster la
fonction zygomatique existante
dans le traitement de la paralysie
du nerf facial.

Aucune conclusion pertinente n'a
été décrite

Aucune conclusion pertinente n'a
été décrite
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Birgfield &
Heike 2012

Bos et al. 2016

Chuang et al.
2018

Revue narrative

Revue
systématique

Etude de cohorte
rétrospective

disponibles.

Examiner les traitements
chirurgicaux couramment
pratiqués chez les patients
atteints de MCF.

Comparer les résultats de la
chirurgie de réanimation faciale
suite & une paralysie de longue
durée obtenus avec le transfert
de lambeau libre de gracilis ou
la myoplastie d'allongement du
muscle temporal.

Comparer la greffe nerveuse
transfaciale, le nerf spinal
accessoire, et 'anastomose
nerf masséter-gracilis pour la
réanimation faciale, en évaluant

rétrospectivement.

Exclusion :
Aucun

Non décrit

Inclusion :

Résultats : Les résultats
d'efficacité ont été analysés
en évaluant la symétrie de la
bouche au repos et lors du
sourire, ainsi que la qualité et
la spontanéité du sourire.
Des essais randomisés
contrblés, des essais
cliniques controlés, et des
séries de cas avec

> 5 patients ont été
recherchés.

Exclusion :

Aucun

Inclusion :

Tous les patients traités entre
1986 et 2015

Exclusion :

Paralysies faciales
unilatérales récentes

(<18 moais) : 13

Paralysies unilatérales
installées ou congénitales : 21
Paralysies bilatérales
installées ou congénitales : 26
Non décrit

Nombre d’articles inclus : 16
(séries de cas rétrospectives :
100%)

Nombre de patients inclus :
362 :

greffe nerveuse trans-faciale :
272

- nerf spinal accessoire : 56

Quand le médecin identifie la
paralysie du nerf facial, il doit
d’abord déterminer si le patient peut
protéger et lubrifier sa cornée. Si ce
n'est pas le cas, des gouttes pour
les yeux, du lubrifiant, ou une
intervention chirurgicale comme
une blépharorraphie ou un implant
en or avec élingue du tendon de la
paupiére devraient étre envisagées.
Les patients ayant subi une
myoplastie d’allongement du
muscle temporal ont un sourire de
moindre amplitude dans la plupart
des études, a I'exception de celle
de Labbe, avec des preuves de
spontanéité controversées. Ainsi, il
n'y a aucune preuve clinique
suggérant que la myoplastie
d’allongement du muscle temporal
pourrait étre une meilleure option
que le transfert de lambeau libre de
gracilis.

La greffe nerveuse trans-faciale
associée au transfert musculaire
libre reste le 1er choix des auteurs
pour la réanimation de la paralysie
faciale unilatérale, particuliérement
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Dusseldorp et
al. 2019

Etude rétrospective

C

leurs avantages et leurs
inconvénients.

Evaluer I'utilisation d’une
nouvelle méthode vidéo
horodatée et les outils
standards de mesure des
résultats pour déterminer les
résultats de la réanimation
faciale réalisée selon diverses
stratégies d'innervation.

Aucun

Inclusion :

Patients traités par greffe de
muscle gracilis libre
doublement innervé, pour
paralysie faciale unilatérale
entre 2007 et 2017.

Patients par greffe de gracilis
simplement innervé pendant
la méme période.

- nerf masséterin : 22

Nombre de patients inclus :
25

Age moyen 38,4 ans (29,3 -
46,0 ans).

Pour le sourire spontané,

17 patients ont été comparés
a 24 patients traités par
transfert de gracilis innervé
par une source unique.

pour des enfants et les patients de
sexe féminin. Cependant, le
transfert de muscle spinal
accessoire libre, une procédure
efficace en 1 étape, s'est avérée
une bonne alternative. Il reste
quelques indications spécifiques
pour le transfert de muscle
masséter libre, telles que la
paralysie faciale bilatérale, les
échecs de greffe nerveuse trans-
faciale, de transfert de muscle
spinal accessoire libre, 'age plus
avance des patients (> 70 ans) et la
résection de tumeur maligne, mais
c'est généralement le 3¢me choix
des auteurs.

L'utilisation de la vidéo a montré
que le mouvement synchrone
spontané de la commissure orale
dans un pourcentage médian de
sourires était de 33 % chez les
patients avec un gracilis
doublement innervé et de 75 %
chez les patients avec une greffe
nerveuse fransfaciale.

La gradation du sourire spontané
faite par les cliniciens dans les
doubles innervations était :

- absent dans 40 % des cas (6/15)
- al'état de trace dans 33 % des
cas (5/15)

- présent dans 27 % des cas (4/15).
La technique d'innervation double
peut améliorer le sourire spontané,
mais pas au niveau de la greffe
nerveuse fransfaciale. L'évaluation
du sourire spontané est difficile et
semble mieux évaluée par des
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Gousheh et al.
2011

Harrison et al.
2012

Hontanilla et al.

Etude rétrospective

Etude rétrospective

Etude de cohorte

C

C

C

Evaluation indépendante du
rétablissement du véritable
sourire spontané et du
mouvement du muscle facial.

Décrire I'expérience de 637 cas
sur une période de 35 ans

Comparer le déplacement

Inclusion :
Aucun

Exclusion :
Aucun

Inclusion :
Aucun

Exclusion :

Les patients sans évaluation
indépendante a long terme

Inclusion :

Nombre de patients inclus :
655

505 transferts
microneurovasculaires de
gracilis en 2 étapes, 1 de
grand droit, et 14 de muscle
de grand dorsal en 1 étape,
en plus de 28 procédures de
greffe nerveuse trans-faciale
avec neurotisation.

Tous les patients avaient une
paralysie faciale unilatérale.

Cause de la paralysie faciale :
- Développementale : 350
(53,4%)

- Chirurgie de résection
tumorale (iatrogéne) : 131
(20,0%)

- Traumatismes : 109 (16,6%),
dont 25 blessures de guerre
(3,8%)

- Paralysie de Bell : 65 (9,9%).
Nombre de patients inclus :
561

Le muscle petit pectoral a été
utilisé dans la majorité des
cas (528). Alternativement, le
grand dorsal (28 cas), le
gracilis (3 cas) ou le muscle
court extenseur des orteils

(2 cas) ont été utilisés dans
une approche standard en

2 étapes.

Le nerf sural est employé pour
la greffe de nerf facial.
Nombre de patients inclus : 28

cliniciens.

La transposition et la myoplastie
d’allongement du muscle temporal
sont des options acceptables pour
les patients qui ne sont pas de bons
candidats a la neurotisation du nerf
facial.

Pour le rétablissement du véritable
sourire spontané et du mouvement
du muscle facial, le transfert de
muscle libre microneurovasculaire
neurotisé par le nerf facial
controlatéral sain est devenu la
technique chirurgicale de 1er choix
des auteurs.

D’aprés cette étude rétrospective, le
transfert de muscle et la myoplastie
d’allongement du temporal sont des
options acceptables pour les
patients qui ne sont pas des
candidats appropriés a la
neurotisation par le nerf facial
controlatéral sain.

La réanimation faciale avec des
transferts musculaires fonctionnels
est une procédure complexe qui
permet une amélioration
significative de I'expression de
I'humeur et des émotions chez le
patient.

La réanimation de la paralysie
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2018

MacQuillan et
al. 2010

Nguyen et al.
2020

rétrospective

Etude transversale
(avec controles)

Etude rétrospective

C

C

commissural, la vitesse de
contraction, la satisfaction, et la
spontanéité aprés la
réanimation d’'une paralysie
faciale partielle en utilisant la
greffe nerveuse trans-faciale ou
I'anastomose nerveuse
massétero-faciale.

Examiner I'incidence de
I'agénésie du ventre antérieur
du muscle digastrique chez des
patients atteints de MHF

Comparer 2 procédures
courantes utilisées pour
restaurer 'animation faciale
dynamique et améliorer la
symétrie faciale : la myoplastie
d’allongement du muscle
temporal, et la greffe nerveuse
trans-faciale avec transfert de
muscle gracilis libre.

Patients présentant une
paralysie faciale unilatérale
partielle.

Pour I'évaluation qualitative,
les patients ont été évalués a
la clinique universitaire de
Navarre (Espagne) 1 an
aprés l'opération.

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Tous les patients
consentants avec microtie
congénitale se présentant
dans 'unité de la clinique de
reconstruction d’oreille du
RAFT Institute of Plastic
Surgery, Mount Vernon
Hospital, Northwood,
Middlesex (Royaume-Uni).

Exclusion :

Aucun

Inclusion :

Patients avec paralysie
faciale ayant subi une
myoplastie d'allongement du
muscle temporal ou une
greffe nerveuse trans-faciale
avec transfert de muscle
gracilis dans un centre
unique entre 2008 et 2016.

Paralysie faciale unilatérale
incompléte : 100%

Greffe nerveuse trans-faciale :
10
Transfert du nerf masséterin :
18

Nombre de patients inclus : 45

31 M
14 F

Age :5-53 ans
Atteinte bilatérale : 5

Des examens d'imagerie ont
également été réalisés chez
16 controles.

Nombre de patients inclus :
16 (6 patients avec greffe
nerveuse frans-faciale avec
transfert de muscle gracilis ;
10 patients avec myoplastie
d’allongement du muscle
temporal).

faciale incompléte peut étre
satisfaisante avec la greffe
nerveuse frans-faciale ou
I'anastomose nerveuse massétero-
faciale.

Cependant, une meilleure symétrie,
un degré de rétablissement plus
élevé, et un niveau accru de
satisfaction sont obtenus avec le
nerf masséter, par une opération en
1 étape.

Par ailleurs, les 2 types de greffes
nerveuses permettaient de
réanimer le visage = 50% sans
différences significatives.
L’incidence de 'agénésie du ventre
antérieur du muscle digastrique
chez les patients atteints de MHF
est élevée. La présence du
plancher de la bouche doit étre
vérifiée par un examen d'imagerie
avant toute tentative d'entreprise
d’'une réanimation de la levre
inférieure a I'aide de ce muscle.

L’activité musculaire a été identifiee
pour la 1¢re fois aprés 3 mois.

Il'y avait une augmentation
significative de 3,33 mm de
I'excursion commissurale pendant
la période 0 - 3 mois pour la
myoplastie. L’excursion
commissurale a été observée plus
tard, entre 3 et 6 mois pour la
greffe.

Pendant le sourire, les patients
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Panossian et al.
2016

Park et al. 2020

Série de cas

Etude rétrospective

C

Décrire une expérience
d’utilisation de la myoplastie
d’allongement du muscle
temporal dans une population
majoritairement pédiatrique

Décrire une nouvelle technique
chirurgicale pour la réanimation

faciale et évaluer son efficacité :

transposition intraorale du
muscle temporal

Inclusion :
Aucun

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Patient avec paralysie faciale
ayant subi une transposition
intraorale du muscle
temporal entre février 2016 et
décembre 2017.

Exclusion :

Patients dont le début des
symptémes était < 1 an et/ou
dont la période de suivi était
< 6 mois.

Nombre de patients inclus : 14

Reconstruction bilatérale en
1 étape : 4
Procédures unilatérales : 10

Nombre de patients inclus :
14
Age : 17 -69 ans.

avec greffe avaient une meilleure
symétrie que les patients avec
myoplastie unilatérale. Pas de
changement significatif chez les
patients avec myoplastie bilatérale.
Les 2 techniques améliorent les
résultats. Le recrutement
musculaire est plus rapide avec la
myoplastie, mais aprés 3 mois, les
résultats sont comparables.
La myoplastie d’allongement du
muscle temporal est une alternative
s(ire au transfert de tissu libre pour
la réanimation dynamique du
sourire chez les enfants ayant une
paralysie faciale. Les avantages de
cette procédure, en comparaison
avec les options de tissu libre, sont
la morbidité limitée du site donneur,
la durée d'opération plus courte, et
les séjours d’hospitalisation plus
courts. Cependant, des révisions
sont fréquemment nécessaires
suite aux avulsions et adhérences
de tendon.
Au repos, I'affaissement de la
bouche et de la joue étaient
améliorés.

Pendant le sourire, 'excursion du
coté non affecté était de 10 -

17 mm. Pour le c6té reconstruit,
8 cas ont été considérés comme

« excellents », dépassant 75 % du
c6té normal, 5 cas étaient « bons »
(> 50 % du coté normal) et 1 cas

« passable » (> 25 % du coté
normal).

Cette technique est moins invasive,
immédiatement efficace avec une
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Roy et al. 2019

Roy et al. 2020

Revue rétrospective  C

Revue C
systématique et
méta-analyse

Etudier les résultats
chirurgicaux du transfert
microneurovasculaire de
lambeau de muscle libre en
termes de complications, de
révisions secondaires et de
gains d’amplitude du sourire.

Evaluer l'efficacité et la sécurité

de la chirurgie de réanimation
dynamique du sourire utilisant
la transplantation de muscle
gracilis libre chez des patients
avec une paralysie faciale.

Inclusion :

Enfants atteints du syndrome
de Mabius ou Mébius-like qui
avaient subi une chirurgie de
réanimation faciale avec un
transfert
microneurovasculaire de
lambeau libre de muscle
gracilis entre le 1er janvier
1985 et le 31 aolt 2014.

Exclusion :

Patients qui avaient subi une
greffe nerveuse trans-faciale
sans transplantation de
muscle gracilis.

Inclusion :

Etudes avec patients adultes
et enfants ayant subi une
animation faciale ou une
chirurgie de réanimation pour
paralysie faciale due a toute
étiologie, incluant les causes

Nombre de patients inclus :
107 patients ayant subi
197 procédures
reconstructives.

Le nerf moteur du muscle
masseter a été utilisé
dans174 cas de transfert
microneurovasculaire, et le
nerf hypoglosse dans 4 cas.

Nombre d'études incluses :

31

Nombre de patients : 1647,

ayant eu 1739 lambeaux de
muscle gracilis libre.

Aucune étude randomisée

récupération rapide, et une
morbidité minimale du site donneur
sans cicatrice visible.

Les transferts
microneurovasculaires de lambeau
libre de muscle gracilis ont été
utilisés pour la réanimation du
sourire en raison du pédicule fiable
du muscle et de la faible morbidité
du site donneur associé ; les taux
de complication (12%) et de
révision (3%) étaient faibles.
L’amplitude du sourire s'est
significativement améliorée dans la
période périopératoire pour les

37 patients (35% de cette cohorte)
pour lesquels des photographies
étaient disponibles.

Les procédures de réanimation
médiofaciale utilisant le muscle
gracilis chez les patients
pédiatriques atteints du syndrome
de Mébius ont mené a peu de
complications postopératoires
précoces, et ont donné de bons
résultats d’amplitude de sourire et
de symétrie. Le faible taux de
révision doit étre interprété avec
prudence compte tenu de la
répartition géographique des
patients traités et du suivi post-
opératoire variable.

12 études ont mesuré I'excursion
du sourire en période péri-
opératoire, a 'aide de 6 outils
différents. 6 de ces études ont pu
étre incluses dans la méta-analyse,
montrant un changement moyen de
7,5 mm en péri-opératoire.
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Terzis et al. Revue narrative
2008
Terzis et al. Série de cas

2009 - enfants

Présenter les nerfs utilisés dans
le Microsurgical Research
Center, Eastern Virginia
Medical School, Norfolk,
Virginia (Etats-Unis) comme
donneurs moteurs potentiels
pour la réanimation faciale
dynamique.

Evaluer le devenir du transfert
de muscle libre & long terme
chez des patients pédiatriques.

congénitales syndromiques
et non syndromiques, et les
causes acquises (maladie,
traumatisme).

Etudes expérimentales et
observationnelles.

Etudes investiguant le
transfert
microneurovasculaire du
muscle gracilis libre.

Bases : Medline, Embase,
Web of Science, jusqu'a
mars 2018, toutes langues.

Exclusion : résumés de
congres, lettres,
commentaires, éditos,
rapports de cas, séries de
cas < 10, synthéses
Inclusion :

Aucun

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Enfants avec suivi = 5 ans
ayant regu un transfert de
muscle libre pour la
réanimation du sourire.

Pour mieux analyser I'effet
du temps, les patients ont été
classés en groupes en
fonction de la durée du suivi:
-groupe A:5a6ans
-groupe B: 7a10ans
-groupe C: 11a15ans

identifiée

Aucun patient pertinent décrit

Nombre de patients inclus : 32
(2 patients atteints du
syndrome de Mdbius ont eu
des transferts de muscle
bilatéraux, portant le nombre
de greffes musculaires a 34).

11M
21F

Age moyen des enfants a la
1ére consultation :

20 études ont rapporté des
complications péri-opératoires.
Les proportions réunies d’échecs
du lambeau étaient de 2,9 %.
Cette technique peut représenter
une procédure efficace pour
retrouver un mouvement de la
commissure. Relier le nerf
masséterin apporte des
améliorations supérieures (10 mm)
pour I'excursion péri-opératoire du
sourire que la greffe nerveuse
transfaciale (6,8 mm).

Des études avec une mesure
homogéne de I'excursion et des
mesures rapportées par le patient
restent nécessaires.

Aucune conclusion pertinente n'a
été décrite

Ces données cliniques soutiennent
I'utilisation du transfert de muscle
libre pour la réanimation du sourire
chez les enfants. Le muscle
transplanté semble se développer
harmonieusement avec le squelette
craniofacial, et la fonction
musculaire et les résultats
esthétiques s'améliorent au fil du
temps.
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Terzis et al.
2009 - adultes

Van Veen et al.

2019

Vila et al. 2020

Série de cas

Etude transversale

Revue
systématique et
méta-analyse

C

C

Evaluer les résultats & long
terme de la greffe nerveuse
trans-faciale associée au
transfert musculaire libre pour
la réanimation du sourire chez
des patients adultes.

Quantifier la perception du
patient sur I'utilisation du nerf
masséter dans la chirurgie de
réanimation du sourire.

Caractériser les résultats chez

les adultes ayant eu un transfert
de muscle gracilis primaire pour

paralysie faciale, stratifiés par
nerf donneur utilisé pour la
neurotisation.

- groupe D : =15 ans.

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Les critéres d'inclusion
exigeaient un suivi rigoureux
=5 ans.

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Tous les patients traités dans
un centre par la technique
chirurgicale du nerf masseter
pour la réanimation du
sourire, entre 2007 et 2016,
volontaires et ayant une
adresse e-mail valide.

Inclusion :

Bases Ovid Medline, Enbase,
Scopus, Cochrane Central,
clinicaltrials.gov, jusqu'a
2019.

Etudes chez les adultes avec
paralysie faciale et ayant subi
un transfert de muscle

7,17 £3,91 ans
(2-15ans)

21 patients avaient une
paralysie développementale et
11 des paralysies acquises.
Nombre de patients inclus : 24

Toutes les interventions ont
été réalisées par l'auteur
principal (J.K.T.), en utilisant
la technique de greffe
nerveuse trans-faciale et de
transfert de muscle libre
décrite précédemment.

Nombre de patients inclus : 71
(63,4 % F)

Age moyen : 51,1 ans

Suivi médian : 3,8 ans

Nombre d'études retenues :
10, incluant 295 patients.

Résultats étudiés pour la
méta-analyse : excursion de la
commissure, symétrie faciale.

Pas d'études randomisées

La greffe nerveuse trans-faciale
associée au transfert musculaire
libre est une technique efficace
pour restaurer un sourire
fonctionnel et symétrique
coordonné. Une récupération
fonctionnelle progressive a été
démontrée au fil du temps, sans
réduction ou affaiblissement de la
fonction musculaire.

Un sourire volontaire en mordant a
été rapporté au moins « le plus
souvent » par 83,1 % des patients.
46,5 % ont rapporté une capacité a
sourire du coté affecté sans mordre.
Un sourire spontané « normal » ou
« presque normal » a été rapporté
chez 23,9 % des patients. Les
patients ont rapporté une bonne
capacité a sourire volontairement
apres l'intervention, avec de faibles
taux de séquelles (18,3 %
d'atrophie du muscle masseter,

1,4 - 14 % de dysfonction de
ATM).

En raison de I'hétérogénéité des
résultats rapportés de réanimation
faciale, il na pas été possible
d’établir des conclusions définitives
quant au nerf donneur optimal.
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gracilis libre sélectionnées.

Exclusion :

Descriptions de cas.
Abréviations : ATM, articulation-temporomandibulaire ; eFACE, electronic clinician-graded facial function ; F, patient de sexe féminin; FGS, Facial grading system; M, patient de sexe
masculin ; MCF, microsomie craniofaciale ; MHF, microsomie hémifaciale.
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12 Tissus mous

Abduch et al. Etude

2019 rétrospective
Birgfield & Revue
Heike 2012

Evaluer le contour facial et le
pourcentage de symétrie aprés
une greffe de graisse cutanée
chez des patients avec MCF
ayant déja subi des ostéotomies

Examiner les traitements
chirurgicaux couramment
pratiqués chez les patients
atteints de MCF.

Inclusion :

Patients avec une MCF, ayant
recu une greffe de graisse
cutanée et ayant déja subi des
ostéotomies, suivis dans le

« Associate centre for cleft lip
and palate » (Curitiba, Brésil)
entre 2001 et 2018.

Non décrit

Nombre de patients inclus :

17

Non décrit

Base nasale : en pré-opératoire, le
cOté hypoplasique avait une
médiane de 93 % par rapport a la
taille du coté normal, et 97,78 % en
post-opératoire.

Limite de la Iévre supérieure :
médiane de 87,8 % en pré-
opératoire, et 98,15 % en post-
opératoire.

L’évaluation & long-terme montre
une efficacité proche de 100 % de
la greffe de graisse cutanée pour la
correction de la symétrie faciale,
indépendamment du degré
d’hypoplasie du patient.
L’augmentation des tissus mous
avec des greffons de graisse
cutanée est une autre technique
éprouvée. Les greffons de graisse
cutanée peuvent apporter un
volume adéquat dans les
malformations Iégéres et modérées
mais sont enclins & un certain degré
de résorption, et d’autres
augmentations peuvent étre
nécessaires. La morbidité et la
cicatrisation du site donneur
constituent également des risques,
et le site donneur choisi ne devrait
pas étre contraint par I'anatomie
vasculaire ou les angiosomes pour
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Denadai et al.

2017

Denadai et al.

2019

Rajan et al.
2019

Sinclair et al.

Etude de cohorte  C
prospective

Etude prospective C

Etude prospective C

Revue C

Evaluer la rétention du greffon
adipeux chez des patients
présentant des malformations
craniofaciales, et identifier des
prédicteurs indépendants de la
rétention du greffon adipeux a
12 mois.

Evaluer les résultats objectifs et
subjectifs de la correction de
I'asymétrie volumétrique de la
partie inférieure du visage par
greffe isolée de graisse chez des
patients squelettiquement
immatures.

Explorer la greffe de graisse
autologue comme option de
reconstruction seule pour le
camouflage des tissus mous et la
correction esthétique de la
difformité faciale dans la MCF de
grades de Pruzansky-Kaban |
etll.

Evaluer les techniques

Inclusion :
Aucun

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Patients au squelette immature
avec MCF et syndrome de
Parry-Romberg, ayant subi une
greffe isolée de graisse (sans
chirurgie osseuse antérieure ou
concomitante) pour
reconstruction de la symétrie de
la partie inférieure du visage.

Inclusion :

Patients demandeurs d’une
correction esthétique de la
difformité faciale, ayant une
MCF de grade | ou Il et
possédant des quantités
adéquates de graisse aux sites
donneurs préférentiels (bas-
ventre et cuisse antéro-
latérale).

Exclusion :

MCEF grade Ill, paralysie faciale,
chirurgie squelettique
antérieure.

Inclusion :

Non décrit

Nombre de patients inclus :
73

Evaluation objective par
ultrasons et analyse
photogrammétrique.
Evaluation subjective a
l'aveugle par des
professionnels en chirurgie
et par des personnes non
initiées.

Nombre de patients inclus :
12 (11 F, 1 M)

Non décrit

faciliter le camouflage des
cicatrices.

Aucune conclusion pertinente
décrite

Des améliorations significatives,
objectives et subjectives, de la
symétrie de la partie inférieure du
visage ont été mesurées aprés la
greffe, sans différence entre les
mesures & 3 mois et les mesures &
12 mois.

La majorité des patients a nécessité
3 sessions d'injection de graisse
pour atteindre une symétrie faciale
bilatérale (12 - 35 mL de graisse
injectée par session).
L’augmentation de I'épaisseur au
pincement de la peau était de
6,4167 £ 1,31 mm. Le score moyen
de satisfaction du patient était de
8,83 £ 0,717 (utilisation d'une
échelle visuelle analogique gradée
de 1 [trés insatisfaisant] a 10 [tres
satisfaisant]).

La technique est utilisable, simple,
efficace et peu coliteuse et permet
d'obtenir un résultat esthétique a
long terme dans la MCF moyenne a
modérée.

Aucune conclusion pertinente
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2019 systématique chirurgicales utilisées pour traiter
la malformation des tissus mous
observée dans la MHF.

Tanna et al. Etude de cohorte  C Il n’est pas nécessaire

2011 rétrospective d’entreprendre la reconstruction
de tissus mous apreés correction
osseuse ; des petits gains
peuvent améliorer le contour du
visage plus t6t. Pour étudier cette
stratégie alternative de traitement
des tissus mous, les auteurs ont
comparé le résultat volumétrique
de patients qui ont subi une
autogreffe périodique de tissu
adipeux et/ou un transfert
microvasculaire de lambeau libre.

Abréviations : MCF, microsomie craniofaciale ; MHF, microsomie hémifaciale.

Rapports de cas, études cas-
contrble, études de cohortes
rétrospectives et études
prospectives non randomisées.
Seules les données concernant
des patients atteints de MHF
ont été rassemblées.

Exclusion :

Aucun

Inclusion : Non décrit
Patients avec MCF ayant subi
une reconstruction de tissus
mous par une série d'autogreffe
de tissu adipeux ou transfert de
lambeau libre avec lambeau
circonflexe scapulaire sous-
mammaire étendu.

Tous les patients avaient un
suivi = 1 an.

Exclusion :

Patients avec dossiers
incomplets (examens,
photographies, ou documents)
et suivi inadéquat.

décrite

Aucune conclusion pertinente
décrite
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13 Microtie

Braun et al. Etude transversale

2010

Chan et al. 2019  Etude transversale

Analyser non seulement le
résultat, mais aussi le bénéfice
subjectif du patient dans une
propre population de patients a
l'aide de questionnaires validés
destinés a mesurer l'effet des
interventions oto-rhino-
laryngologiques, y compris la
chirurgie plastique, sur la
HRQoL.

Décrire l'implantation
simultanée d’'un implant

« Bonebridge »et la
reconstruction de l'oreille chez
des patients avec une microtie
avec atrésie/sténose du canal
auditif.

Inclusion :

Patients ayant subi une
reconstruction auriculaire
avec un implant en
polyéthyléne poreux
(Medpor ; Porex Surgical,
Newnan, Géorgie) dans le
service d'oto-rhino-
laryngologie (Munich,
Allemagne) entre juillet 2003
et janvier 2009.

Un questionnaire a été
envoye a tous les patients.

Exclusion :
Aucun

Inclusion :
Patients avec microtie
unilatérale ou bilatérale

Nombre de patients inclus :65

Délai moyen de suivi : 2,9 ans
Délai médian de suivi :

2,4 ans

(0,5-6,0 ans)

Age médian des patients au
moment de I'opération :
18 ans (4 - 68 ans).

Microtie congénitale :

55 patients (84,6%)

Dysplasie auriculaire de grade
de Weerda lll : 44 patients
Dysplasie auriculaire de grade
de Weerda I1.7 : 11 patients
Nombre de patients inclus :

10

Implantation du Bonebridge
soit pendant la reconstruction
totale de I'oreille avec un
cadre Medpor, soit pendant le
second stade de projection de
loreille avec un cadre de
cartilage costal.

En conclusion, la reconstruction
auriculaire avec le polyéthyléne
poreux peut augmenter de maniére
significative la HRQoL du patient et
mener a un taux de satisfaction
patient élevé en considérant les
adultes et les enfants. Il faut noter
que 75,6% des adultes et 100% des
enfants ont bénéficié de
l'intervention, mais quelques
patients (adultes) ont également
rapporté des scores totaux négatifs
sur 'échelle GBI (17,8%), indiquant
un effet indésirable.

Tous les patients et leurs familles
étaient satisfaits des résultats
esthétiques et n'ont pas eu de
demandes pour des améliorations
futures.

Aucune complication majeure n'a
eu lieu.

Un patient a développé une
épidermolyse partielle mineure du
greffon cutané, qui s'est résorbée.
Un patient a eu une période de

3 mois d’adaptation auditive au
Bonebridge, qui a été résolue.
Aprés I'opération, l'aide moyenne
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Chen et al. 2020
(Reconstruction
totale d’oreille -
patients avec
MHF et ligne de
cheveux
extrémement
basse)

Etude transversale

Cho et al. 2020 Etude transversale

Description d’une nouvelle
technique de reconstruction
totale d'oreille utilisant un
lambeau de cuir chevelu sans
greffe de peau, combiné a des
traitements intenses de lumiére
pulsée, pour les patients avec
MHF et ligne de cheveux
extrémement basse.

Etudier l'influence esthétique
de la canaloplastie, par rapport
a la création d'un canal auditif
externe visible.

Inclusion :

Patients avec MHF, et ligne
de cheveux extrémement
basse (70-100 % de la
proportion de scalp dans le
lambeau post-auriculaire),
recrutés entre janvier 2015 et
avril 2019 dans le
département de
reconstruction d'oreille,
hépital de chirurgie plastique,
Pékin.

Inclusion :

Patients avec microtie et
atrésie congénitale du canal
auditif, diagnostiqués dans
un centre de référence
tertiaire entre avril 2014 et
janvier 2018 ; canaloplastie
effectuée par un méme

Nombre de patients inclus :

41

Age moyen : 10,2 ans (7 -
17 ans)

Opération en 3 étapes :

- insertion d’expanseur et
gonflage

- refrait de 'expanseur,
fabrication du cadre de
cartilage costal et
reconstruction auriculaire

- reconstruction du tragus et
perfectionnement du pavillon
reconstruit

Suivi : 10 mois - 4 ans
Nombre de patients inclus :
34

23M,11F

Age moyen : 13,56 ans (9 -
24 ans)

PTA4 (pure-tone average) a
diminué de 35,35 dB (gain d’écoute
fonctionnel). Le SRT était de
54,5 dB HL sans aide et de

28 dB HL avec le processeur de
son du Bonebridge. Le SDS a
augmenté de 16,4 % a un nivau
sonore de 65 dB SPL.
L’implantation du Bonebridge
pendant la reconstruction est
possible et sire.

Pendant le suivi, 90,2 % des
patients étaient satisfaits des
résultats, particulierement
concernant la cicatrice minimale, la
correspondance avec la couleur
naturelle et le contour clair de
l'oreille reconstruite.

Pas de complication sérieuse
rapportée.

Lorsque le traitement a la lumiére
pulsée a été réalisé pendant
I'expansion, les traitements
dépilatoires nécessaires ont été
moins nombreux.

Les scores GSC pré-opératoires
étaient supérieurs chez les patients
=12 ans.

Un an aprés |'opération, le score
GSC a significativement diminué
(de 27,02 £ 6,0 a 21,76 £ 6,0).

8 items du score GSC ont été
améliorés.
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Constantine
2014

Fan et al. 2019

Etude rétrospective
des dossiers
médicaux

Etude rétrospective

C

C

Evaluer et comparer les
résultats de reconstruction
d'une microtie a l'aide
d’implants en polyéthyléne
poreux et de greffons

autologues de cartilage costal.

Evaluer les résultats a long

chirurgien.

Inclusion :

Patients ayant subi une
réparation auriculaire
compléte pour microtie par
un seul chirurgien (J.L.) du
1er Janvier 2001 au 31
Décembre 2011.

Le classement en aveugle
des photographies pré- et
post-opératoires par les

2 observateurs a été analysé
avec le test des rangs signés
de Wilcoxon pour
I'excroissance, la définition
de l'oreille, la forme, la taille,
'emplacement et la
correspondance de la
couleur.

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Questionnaire DAS pour
I'évaluation de la détresse des
patients

Nombre de patients inclus : 35
(36 oreilles)

- Implant en polyéthyléne :
17 oreilles

- Greffon de cartilage costal :
17 oreilles

- Les 2 matériaux : 2 oreilles

Age moyen :

- Implant en polyéthyléne
poreux : 6,9 + 3,0 ans

- Greffon de cartilage costal :
8,0 £3,8 ans

Nombre moyen de procédures
totales :

- Implant en polyéthyléne
poreux : 3,35 £ 1,27

- Greffon de cartilage costal :
4,88 + 1,54

Durée de suivi :

- Implant en polyéthyléne
poreux : 2 - 6 ans

- Greffon de cartilage costal :
2-11ans

Nombre de patients inclus :

L’évaluation audiométrique ABG
était de 49,88 dB en préopératoire,
28,09 dB 6 mois apreés I'opération et
29,02 dB 1 an apres (valeurs
moyennes).

La canaloplastie améliore I'audition
mais réduit également la détresse
des patients liée a l'apparence.
Bien que les complications soient
rares avec les 2 techniques,
linfection et I'extrusion se sont
seulement produites avec des
implants en polyéthyléne. La
balance bénéfice-risque doit étre
considérée avec soin, en tenant
compte de la possibilité d’obtenir un
meilleur résultat esthétique avec
limplant en polyéthylene sile
chirurgien et la famille du patient
choisissent cette technique.

La décision concernant la technique
a utiliser est un choix personnel
pour le patient et le chirurgien
effectuant l'intervention.

2 ans apres chirurgie, le seuil auditif
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Fu et al. 2019

Etude rétrospective

C

terme de 3 types d'implants &
conduction osseuse différents
(BAHA, Ponto, Bonebridge)
chez des patients avec
microtie-atrésie bilatérale.

Fournir des connaissances
complétes sur 'occurrence, le
développement, le pronostic,
les facteurs de risque, et le
traitement des complications.

Patients avec une microtie-
atrésie bilatérale, avec un
seuil limite de conduction
0sseuse supérieure de

20 dB HL a des fréquences
de 0,5 a 4 kHz, vus dans un
méme centre a Pékin entre
janvier 2014 et janvier 2016.

Exclusion :

Patients avec microtie-atrésie
unilatérale, malformations de
I'oreille interne, ou condition
concomitante (paralysie
cérébrale, déficience
intellectuelle).

Inclusion :

Patients ayant subi une
reconstruction auriculaire
pour microtie avec du
cartilage autologue dans un
seul centre de reconstruction
auriculaire plastique entre
mars 2005 et juin 2016.
Critéres d'inclusion : patients
présentant une microtie et
ayant subi une reconstruction
avec cartilage autologue (au
moins la 1¢r étape) en
utilisant la technique de Brent
ou de Nagata.

Exclusion :
Aucun

59

Tous ont eu une chirurgie
unilatérale pour la pose
d'implant :

- implant BAHA : 26 (18 M, 8
F, 4ge moyen 8,7 + 1,9 ans)
- implant Ponto : 10 (7 M, 3 F,
&ge moyen 11,7 + 2,8 ans)

- implant Bonebridge : 23
(14 M, 9 F, &ge moyen

9,0+ 1,8ans)

Les modeles ont été choisis
par les parents aprés
consultations de conseil,
d'essai, et d’information sur
les avantages et
inconvénients.

Nombre de patients inclus :
429 patients ayant subi

470 procédures (1¢r étape)

Age moyen & la chirurgie :
12,27 £5,01 ans (6 - 32 ans)
Durée moyenne de

suivi :3,67 £ 2,45 ans (1 -

11 ans)

moyen a augmenté de

22,6 £ 1,6 dB (BAHA),

21,6 £ 1,2 dB (Ponto) et

22,5 £ 1,5 dB (Bonebridge).

Les pourcentages moyens de
reconnaissance de la parole &

65 dB SPL dans des conditions
calmes étaient de 97,7 + 4,2 %,
96,3 £1,1% et 94,4 +9,4 %,
respectivement (pourcentages dans
des conditions bruyantes :
87,0£1,8%,89,3+9,3%,

85,3 £4,7 %).

Les trois dispositifs étaient bien
tolérés a long terme, tous les seuils
audiométriques ont été améliorés
ainsi que l'intelligibilité de la parole.

La maquette de la technique de
Nagata est plus compliqué et
stéréoscopique, et la translocation
du lobe de l'oreille a été achevée
lors de la 1¢r étape de la technique
de Nagata mais pas de la technique
de Brent. La technique de Brent
minimise le risque de compromis
vasculaire du lambeau cutané. Bien
que la technique de Nagata
entraine plus de complications, la
technique de Brent nécessite 3 ou
4 étapes, tandis que la technique
de Nagata n’en nécessite que 2.
Par conséquent, malgré le risque
plus élevé de complications, il est
conseillé d'utiliser la technique de
Nagata.
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Fu et al. 2020 Etude transversale  C

Guoetal. 2020  Etude rétrospective = C

Kadah et al.
2018

Etude rétrospective  C

Evaluer le réle de 'échographie
pour évaluer la qualité du
cartilage costal chez des
patients préts a recevoir une
chirurgie de reconstruction de
la microtie.

Etudier comment le cartilage et
la peau restants peuvent étre
manipulés dans de nouvelles
stratégies de reconstruction,
sans utiliser de greffe de
cartilage costal, dans les
microties de type conque.

Etablir une classification pour
grader la sévérité des microties
de type conque.

Décrire I'expérience d’une
seule institution avec des
patients ayant subi une
reconstruction auriculaire avec
des prothéses en polyéthyléne
poreux ou en silicone avec un
suivi a long terme = 24 mois.

Inclusion :

Patients ayant subi une
chirurgie de reconstruction
de microtie.

Inclusion :

Patients avec une microtie de
type conque opérés dans un
centre & Pékin entre janvier
2012 et juin 2019.

Inclusion :

Patients ayant subi une
reconstruction auriculaire au
moyen d’une prothése en
polyéthyléne poreux ou en
silicone au département
d’oto-rhino-laryngologie,
chirurgie de la téte et du cou,

Nombre de patients inclus :
65 (50 M, 15 F)

Age : 8 - 39 ans (médiane :
13 ans)

Nombre de patients inclus :
424 (436 oreilles)

Quatre grades ont été établis
pour la classification des
microties de type conque :

- grade | : 151 patients

- grade Il : 101 patients

- grade Il : 93 patients

- grade IV : 79 patients

Nombre de patients inclus : 39
(43 implants)

Groupe implant en
polyéthyléne poreux
(Medpore) : n=18

&ge moyen : 19 ans (8 -
56 ans)

Le taux positif de calcification était
de 10,9 % chez les patients

<18 ans, et de 80 % chez les
=18 ans.

Le taux positif de phénoméne
d’alvéole était de 2,8 % chez les
<12 ans, 42,9 % entre 12 et

18 ans, et 25 % chez les = 18 ans.
Taux de précision de
I'échographie : 100 % pour la
calcification, 83,3 % pour le
phénomene d'alvéole.

La qualité du cartilage costal
change avec I'age. Les ulfrasons
permettent de déterminer la qualité
du cartilage avec une grande
précision.

L'article décrit les caractéristiques
des différents grades, et les
interventions proposées selon ces
grades.

329 patients (95,4 %) étaient
satisfaits des résultats esthétiques
aprés intervention.

Les prothéses en polyéthyléne
poreux et en silicone sont des outils
utiles pour la reconstruction
auriculaire chez les patients
présentant des malformations
auriculaires. Cette étude montre
que les complications sont rares
avec les prothéses en polyéthyléne
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Kim et al. 2020

Etude rétrospective

C

Evaluer comment les révisions
chirurgicales et les
interventions interdisciplinaires
sont impliquées dans la
reconstruction de la microtie,
selon les sous-types.

clinique universitaire de
Homburg/Sarre, Allemagne,
entre 2002 et 2013, avec
suivi = 2 ans.

Les criteres d'évaluation
comprenaient I'étiologie
conduisant a une nécessité
de reconstruction, le type de
prothese, le taux de
complications post-
opératoires et la nécessité
d’une révision.

Groupe prothese en silicone
(externe) : n=21

&ge moyen 41,3 ans (6 -
84 ans)

Exclusion :

Patient ayant été
précédemment traité avec un
implant en polyéthyléne
poreux ou une prothése de

silicone.
Inclusion : Nombre de patients inclus :
Patients avec une microtie 602

congénitale unilatérale, ayant
subi une reconstruction en

2 étapes entre juin 2001 et
juin 2019.

poreux, en termes de réactions
cutanées, tandis que les taux de
complication sont acceptables avec
les prothéses en silicone, de sorte
que les 2 techniques constituent
des alternatives intéressantes a la
reconstruction d’oreille traditionnelle
mais compliquée par cartilage
costal.

407 patients (67,6 %) ont eu des
révisions/interventions en plus de la
reconstruction en 2 étapes, avec
une moyenne de 2,2 interventions
supplémentaires.

La majorité des cas de lobule petit
ou atypique a subi des révisions
pour améliorer 'esthétique.

Dans les types conque, la nécrose
du lambeau cutané était plus
fréquemment observée (4,0 %).

En dehors de I'anotie et des lobules
petits/atypiques, prés d’un tiers de
tous les sous-types ont subi une
canaloplastie, nécessitant des
mesures de protection contre les
mauvaises conditions circulatoires.
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Long 2013 Revue

systématique

Mandelbaum et ~ Etude rétrospective

al. 2017

Dans cette revue systématique,
les auteurs souhaitaient

(1) calculer les taux de
complications (global et par
type) de la reconstruction
auriculaire avec cartilage costal
autologue et

(2) identifier le taux de
complications liées a certaines
méthodes chirurgicales, y
compris le type de fascia,
avec/sans pré-expansion, et
les étapes chirurgicales.

Passer en revue des
caractéristiques de patients
avec MCF ayant des atteintes
de l'oreille externe et de
I'appareil auditif qui influent sur
3 indicateurs de résultats a
long terme : complications de
cicatrisation, nombre total de
chirurgies, et développement
psychosocial.

Inclusion :

Publication en anglais, sujets
humains, reconstruction
auriculaire, résultats de
complications extractibles, et
disponibilité des textes
intégraux.

Exclusion :

Revues systématiques et
méta-analyses, rapports de
cas et séries de cas

<15 patients, et pas de lien
avec la chirurgie.

Inclusion :

Patients > 13 ans atteints de
MCEF fraités entre 2008 et
2014 ala clinique
craniofaciale de I'Université
de Californie a Los Angeles
(UCLA).

Exclusion :

Patients avec interventions
chirurgicales non identifiées
effectuées avant leur
admission & la clinique
craniofaciale, patients
présentant d’autres
syndromes craniofaciaux
diagnostiqués, et patients
perdus de vue avant que le

Nombre d'articles inclus : 60
9415 patients au total

1525 patients ont eu des
complications (prévalence :
16,2% [0% - 72,9%))

Nombre de patients inclus :
68, dont 62 avaient des
anomalies auriculaires
(91,2%).

Microtie :

67,7% M

63,8% sur le coté droit dans
les cas unilatéraux

24.2% de cas bilatéraux
Sévérité variable

75,3% des anomalies de
I'oreille externe ont été
classées comme microtie de
grade IlI.

Les patients avaient entre 5 et
18 ans au début de la

Dans cette cohorte, les révisions et
opérations interdisciplinaires ont été
utilisées différemment pour chaque
sous-type.

Dans la littérature, il y a une
variabilité significative des taux de
complication dans la reconstruction
auriculaire avec cartilage autologue
chez les patients avec microtie. En
fournissant un examen complet des
différentes complications avec
différentes techniques chirurgicales,
cette étude pourrait aider les
chirurgiens plasticiens & prendre
des mesures adéquates pour
minimiser les taux de complications
dans leurs opérations futures.

Bien que 'on puisse s'attendre a ce
que la sévérité de la malformation
de l'oreille, la bilatéralité, les
malformations de structures
associées, I'ensemble des
complications, le nombre total de
chirurgies, ou le résultat esthétique
puissent affecter les résultats
psychosociaux, les auteurs ont
constaté qu'aucune de ces
variables ne prédisait les résultats
psychosociaux de fagon
significative. En fait, le traitement de
la déficience auditive,
indépendamment de l'unilatéralité
ou de la bilatéralité, était le seul
facteur qui avait une incidence sur
les résultats psychosociaux.
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Park et al. 2018

Etude rétrospective

C

Evaluer les résultats
postopératoires de patients
ayant subi une reconstruction
d’oreille pour microtie avec

3 techniques de couverture, en
considérant la sévérité de

5 caractéristiques de
malformation externe de la
MHF : atrophie du mastoide,
implantation basse des
cheveux, taille, et emplacement
du vestige d'oreille.

projet chirurgical soit achevé.

Inclusion :

Patients atteints de MHF
ayant subi une reconstruction
d’oreille pour microtie entre
2006 et 2016.

Exclusion :

Patients avec asymétrie
minimale de la face, relevant
de la variabilité normale.

procédure de reconstruction
de l'oreille.

La 1ere étape de la
reconstruction d’oreille a été
effectuée en utilisant la
technique de Nagata/Firmin
modifiée.

La 2¢me étape (décollement de
l'oreille reconstruite) a été
effectuée en utilisant le
cartilage costal mis en
réserve, au minimum 6 mois
aprés.

Nombre de patients inclus : 52

Durée moyenne de suivi :
40,3 mois (6 mais - 10 ans)
Durée médiane de suivi :
33 mois

Lorsque le patient a un degré léger
(pas de cheveux) a modéré
d’'implantation basse des cheveux
et des reliquats utilisables, et un
volume de peau mastoide suffisant,
la technique d'intégration doit étre
utilisée en combinaison avec une
épilation au laser complémentaire.

Dans les cas de MHF sévére, de
dépression mastoide, d'implantation
basse des cheveux, de petits
vestiges auriculaires (anotie ou petit
lobule) et/ou de vestiges d'oreille
considérablement réduits, la
technique des lambeaux de fascia
doit étre utilisée.

La technique d’expansion, lente et
fastidieuse, a donné les plus
mauvais résultats. On devrait éviter
d’utiliser cette technique chez la
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Qian et al. 2017

Reinisch et al.
2020

Etude rétrospective

Etude rétrospective
descriptive

C

C

Le but de cette étude était
d'étudier l'application clinique
d’'une méthode utilisant

2 lambeaux expansés pour la
reconstruction auriculaire dans
la MHF.

Les auteurs décrivent leur
expérience, a partir d'une
revue de leur base de données
médicales, sur les procédures
secondaires chez les patients
qui ont été insatisfaits ou chez
qui la reconstruction initiale
d'oreille a échoué.

Inclusion :

Patients avec MHF
présentant une microtie et
ayant subi une reconstruction
auriculaire avec peau
mastoidienne et rétro-
auriculaire élargie et du
cartilage costal autologue.

Exclusion :

Patients présentant le
syndrome de Treacher-
Collins ou le syndrome de
Goldenhar.

Inclusion :

Tous les patients consécutifs
ayant eu une reconstruction
totale d’oreille secondaire
entre mars 1991 et décembre
2017 dans le centre des
auteurs (Californie).

Nombre de patients inclus :
111

Age moyen des patients :
9,2 ans (5- 27 ans)

Atteinte unilatérale chez tous
les patients :

Gauche : 53 (47,7%)

Droite : 58 (52,3%)

Nombre de patients inclus :
144 patients avec une microtie

Age au moment de la
reconstruction secondaire : 3 -
59 ans

Période de suivi: 1-21 ans

plupart des patients.

Dans la méthode de Nagata et la
méthode utilisant 2 lambeaux
expansés, un phénoméne de
rétraction a été observé,
particulierement chez les patients
avec MHF de grade de Pruzansky-
Kaban-Mulliken 1l. Avec la
technique de Nagata, plusieurs cas
de rétraction et de déformation
structurelle ont été observés. lis
pourraient étre dus a une faible
vascularisation et un support
osseux insuffisant dans la MHF
sévére. Ainsi, les auteurs ont choisi
la méthode utilisant 2 lambeaux
expansés pour les patients atteints
de MHF sévére, en particulier ceux
avec peau rétro-auriculaire tendue,
implantation basse des cheveux, et
o0s temporal creusé.

La reconstruction primaire a été
effectuée avec du cartilage costal
chez 91 patients, des implants en
polyéthyléne poreux chez

47 patients, une prothése chez

4 patients et du cartilage costal
irradié de cadavre chez 2 patients.
Toutes les reconstructions
secondaires ont été réalisées avec
des implants en polyéthyléne
poreux. Le cadre alloplastique a été
couvert avec un lambeau de fascia
temporopariétal controlatéral chez
64 patients et un lambeau de fascia
libre chez 4 patients.
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Roos 2015

Si et al 2012

Etude rétrospective

Etude rétrospective

C

C

Déterminer si l'oreille
reconstruite se développe, et
comparer sa croissance avec
celle de l'oreille normale.

Evaluer le taux de complication
et la satisfaction patient de la
reconstruction des
malformations auriculaires
acquises, et des échecs de
reconstruction antérieure par la
technique d'ostéointégration.

Inclusion : Pour évaluer la
croissance de l'oreille
reconstruite, les critéres
d'inclusion étaient les
suivants : (1) microtie
unilatérale,

(2) reconstruction terminée
avec documentation
photographique post-
opératoire avant I'age de
12,5 ans, et

(3) photographie finale aprés
I'age de 14,5 ans.

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Les patients qui avaient des
atteintes auriculaires
diagnostiqués au Sun Yat-
Sen Memorial Hospital,
université de Sun Yat-Sen,
ont été sélectionnés sur les
critéres suivants : atteinte
auriculaire entiére provoquée
par un trauma, une brllure
ou un échec de

Nombre de patients inclus : 22

Une photographie initiale avait
été prise aprés la
reconstruction & un &ge
médian de 11,2 ans (8,0 -
12,5 ans) et une deuxieme
photographie a un &ge médian
de 16,3 ans (14,5 - 21,6 ans).
Durée de suivi médian :
5,6 ans (2,1-10,6 ans).
Dans la série de validation,
l'erreur aléatoire des mesures
de longueur était de 0,63 mm
pour l'oreille reconstruite et de
0,79 mm pour l'oreille
normale. L'erreur
systématique pour cette
méthode était négligeable.
Nombre de patients inclus : 24
(25 oreilles implantées)

Age au placement de
I'implant :

<16 ans : n=10

>16 ans : n=14

Age médian du patient :
28 ans (9 - 46 ans)
La 1¢e visite de suivi a eu lieu

14 patients ont eu des
complications nécessitant une
chirurgie de révision.

La chirurgie secondaire a été
réussie chez tous les patients
sauf 1.

La croissance des oreilles
reconstruites normales était
similaire, et les auteurs pensent

qu'il est donc raisonnable d’utiliser
I'oreille normale comme modéle au

moment de la 1¢re étape de la

reconstruction. Leurs résultats sont
également en faveur d’'un début de
reconstruction dés I'dge de 7 ans.

Aucune conclusion pertinente n'a

été décrite
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Vijverberg et al
2019

Wright 2008

Série de cas

Série de cas

Evaluer la procédure
chirurgicale, les résultats
cliniques, et la satisfaction du
patient porteur d’'une prothese
d'oreille fixée sur un implant
ostéo-intégré (implants VXI,
systéme Vistafix®).

(1) Rapporter le taux de survie
de 16 patients traités avec des
implants extraoraux dans la
région auriculaire,

(2) analyser les résultats du

reconstruction ; suivi

régulier ; consentement
éclairé obtenu avant le début
du traitement.

Exclusion :

Aucun

Inclusion :

Tous les patients ayant recu
une prothése auriculaire avec
des implants Cochlear
Vistafix VXI300 (Cochlear
Bone Anchored Solutions
AB, Mélnlycke, Suede) dans
le service d'oto-rhino-
laryngologie du Radboud
University Medical Center
(Pays-Bas) entre décembre
2012 et novembre 2017.

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Tous les patients traités pour
des atteintes auriculaires
avec des protheses d'oreille
fixées sur des implants au

1 semaine aprés la pose de
prothese. Des visites de suivi
ultérieures étaient prévues
tous les 2 mois pendant

6 mois, tous les 3 mois au
cours des 6 mois suivants, et
1 fois/an par la suite.

Nombre de patients inclus : 11
(31 implants)

Durée moyenne de suivi :
2 ans et 7 mois (> 7 mois)

Age moyen des patients a
l'implantation : 44 ans et

6 mois

(13 ans et 4 mois - 85 ans)

Trois des patients dont le
pavillon a été amputé en
raison d’une tumeur avaient
été traités par radiothérapie
avant 'implantation des
implants VXI. Un de ces trois
patients a recu un traitement
par radiothérapie
supplémentaire aprés
implantation.

Nombre de patients inclus : 16
(39 implants ont été placés
entre 1987 et 2003)

Origine des atteintes :

Cette étude décrit e bilan des
patients présentant une absence de
pavillon optant pour des prothéses
d'oreille fixées sur un implant ostéo-
intégré. Aucun implant n'a été
perdu dans cette cohorte totale de
patients présentant une absence de
pavillon due a une microtie, un
trauma, ou une tumeur du pavillon
de l'oreille (conque) et/ou du méat
auditif externe. Aucune chirurgie de
révision n'a été nécessaire au cours
de la période moyenne de suivi

> 2,5 ans. Les implants VXI utilisés
sont une option de traitement sire
et fiable pour maintenir les
prothéses auriculaires chez les
patients sans pavillon.

Des réactions cutanées
indésirables sont apparues pour
32,2% des implants et chez 27,2%
des patients ont été résolues aprés
traitement avec une pommade
antibiotique.

Cette étude clinique rétrospective a
révélé un taux cumulé de survie de
limplant (n=39) et de la prothese
(n=16) de 100% chez 16 patients.
L'efficacité des implants ostéo-
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Xu et al. 2019
(Microtie de type
lobule -
nouvelles
stratégies de
sculpture du
complexe tragus-
antitragus)

Younis 2010

Série de cas

Etude transversale

C

traitement, et

(3) discuter des variables
cliniques importantes du
traitement.

Discuter les détails pertinents
pour la sculpture du complexe
tragus-antitragus basé sur le
cartilage résiduel dans
différentes conditions.

Examiner différents aspects de
la satisfaction des patients a
l'aide d’'un questionnaire postal
en 18 points destiné a mesurer
les résultats des patients sur
une échelle de Likert.

Columbia’s Maxillofacial
Center.

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Patients avec microtie de
type lobule ayant eu une
greffe autologue de cartilage
costal pour reconstruction du
pavillon, entre 2007 et 2016

Inclusion :

Le questionnaire (auto-
développé) a été envoyé a
33 patients qui ont subi une
reconstruction auriculaire
avec prothése compléte sur
une période de 16 ans dans
une unité spécialisée en
chirurgie plastique au
Royaume-Uni.

- Anomalies congénitales : 10
- Lié a un trauma :2

- Secondaires a une résection
tumorale : 4

Age:

<18 ans: 12,5% (n=2/16)
19-40 ans : 50% (n=8/16)
41-69 ans 12,5% (n=2/16)
270 ans : 25% (n=4/16)

Age moyen des 16 patients au
moment de I'étape 1 de la
chirurgie : 40,6 ans (6 -

76 ans)

Nombre de patients inclus :
562

Nombre de patients inclus : 20
(taux de réponse : 61%).

Age moyen : 37 ans (17 -

56 ans)

Tous les répondants ont subi
une reconstruction unilatérale.

Raison de la chirurgie :
Malformation congénitale : 10
Perte traumatique : 9

intégrés utilisés pour restaurer les
atteintes auriculaires dans cette
étude était excellente. Des
complications ont été observées la
ou les tissus mous environnants
n’étaient pas minces et faisaient
preuve de mobilité, ou quand les
mesures d’hygiéne n’étaient pas
respectées et empéchaient le
maintien en bon état des tissus
mous autour de l'implant.
L’amélioration des mesures
d’hygiene a permis de résoudre les
complications.

En fonction des formes et tailles
diverses du cartilage résiduel, les
auteurs décrivent différents scénarii
de fabrication.

Les résultats montrent des résultats
harmonieux pour le complexe
tragus-antitragus.

L’usage correct du cartilage
résiduel est primordial pour la
reconstruction de l'oreille.

Les patients de cette enquéte
étaient insatisfaits ou au mieux
partagés envers la reconstruction
de leur oreille & 'aide d’une
prothése de rétention de type
Branemark. Les taux élevés de
complications cutanées antérieures
et actuelles sont la raison la plus
évidente expliquant le faible taux de
satisfaction obtenu dans cette
étude : la majorité des patients
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Zhang et al.
2019

Critéres d'inclusion : age
2 16 ans au moment de la
chirurgie, procédure de
reconstruction auriculaire
achevée, et recul = 6 mois
apres la chirurgie.

Exclusion :
Aucun

Inclusion :

Patients avec microtie traités
pour reconstruction avec
Medpor & I'hépital Xiangya
(Chine) entre janvier 2011 et
décembre 2015.

Etude transversale  C Discuter la pratique clinique,
I'efficacité et les techniques
chirurgicales pour la

reconstruction d'oreille avec

Medpor.

Cancer : 1

Dans 14 cas, la chirurgie
d'implant a été exécutée
aprés échec d'au moins

1 tentative de reconstruction
autologue.

Délai de suivi moyen : 31 mois
(7 - 108 mais).

L’examen des notes relatives
aux cas a indiqué que 20 des
33 patients avaient subi des
tentatives antérieures ala
reconstruction auriculaire bien
qu’aucun n'ait regu de
radiothérapie.

Nombre de patients inclus : 17
Traitement de 19 microties

(2 bilatérales).

(15/20) avaient eu des problémes
cutanés dans le passé et la moitié
(10/20) en avait encore. Ces
résultats contrastent avec les
résultats d'une enquéte de
satisfaction plus large menée en
Suede, qui avait montré des taux de
satisfaction de patients beaucoup
plus élevés.

Aprés 1 a 3 ans de suivi,

16 microties chez 14 patients ont
atteint I'apparence idéale.
L’exposition de I'implant s'est
produite chez 3 patients avec
microtie unilatérale. Le probléme a
pu étre résolu chez 1 patient, et
limplant a été retiré chez les

2 autres patients car il était toujours
exposeé apres réparation.

L'implant Medpor présente des
avantages, et est une alternative
assez simple & utiliser pour la
reconstruction d'oreille. Elle a
également des inconvénients, dont
un risque d’exposition important.
Des études d'efficacité a long terme
sont nécessaires.
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Abréviations : ABG, Air-bone gap ; DAS, Derriford Appearence Scale ; dB, décibel ; GBI, Glasgow Benefit Inventory ; GSC, General self-consciousness score ; HL, hearing loss ; HRQoL,
Health related quality of life (qualité de vie liée a la santé); M, patient de sexe masculin ; MCF, microsomie craniofaciale ; MHF, microsomie hémifaciale ; mm, millimetre ; SDS, speech
discrimination score ; SPL, Sound pressure level ; SRT, speech reception threshold ; VSS, Vancouver scar score.
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14 Autres traitements chirurgicaux

Guevara-
Valmana et al.
2020

Lonergan et al.

2020

Meazzini et al.
2020

Etude descriptive

Etude rétrospective

Etude rétrospective

C

C

C

Présentation de I'expérience de
prise en charge chirurgicale du
syndrome de Goldenhar dans
un centre de référence au
Mexique

Déterminer les taux de
complication au niveau du site
donneur utilisant la greffe
costochondrale effectuée par
des ORL pédiatriques chez des
enfants ; comparer ces taux de
complications a ceux établis
chez les adultes.

Evaluer l'efficacité a long terme
de la greffe costochondrale
chez des patients avec une

Inclusion :

Patients avec syndrome de
Goldenhar traités dans 'unité
de chirurgie craniofaciale du
centre, département de
chirurgie reconstructrice et
plastique du Dr Manuel Gea
Gonzales, entre 2010 et
2018.

Inclusion :

Patients ayant subi une
reconstruction de la
mandibule, des voies
respiratoires, du nez ou de
loreille externe au moyen
d’'un greffon autologue de
cote, entre 2010 et 2018
dans un centre médical
urbain tertiaire de Boston,
Etats-Unis.

Inclusion :
Patients en croissance avec
MHF de grade I, traités

Nombre de patients inclus :
42.

57 % de patients avaient
moins de 10 ans.

Nombre de patients inclus : 33
(41 greffes costochondrales
sur 36 sites d'incision).

Age <18 ans
Age moyen au moment de la
chirurgie :2,5 ans

Nombre de patients inclus :
20 (10 patients traités par
greffe, 10 patients non fraités)

L’expression du syndrome de
Goldenhar est variable selon les
patients ; la prise en charge doit
étre multidisciplinaire et
individualisée.

Cet article décrit les symptomes
des patients, les examens et les
procédures pratiqués dans ce
centre.

Les incidences poolées des
complications au site donneur
étaient de 1 fuite pleurale
intraopératoire (2,8 %) et 1 infection
au site d'incision (2,8 %).

Aucune intervention d’un spécialiste
tiers n'a été nécessaire pour la
gestion des complications.

2 cas de cicatrices hypertrophiques
chez des patients ayant eu des
excisions de peau pour des greffes
cutanées ou pour excision de la
cicatrice au site d'incision pour le
prélévement.

La procédure est considérée
comme sdre et pouvant étre
effectuée par des ORL
pédiatriques.

Dans le groupe greffé, la croissance
moyenne du greffon était inférieure
a celle du ramus sain.
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Yang et al. 2020 = Etude rétrospective

C

MHF de grade Il.

Etudier les modalités de
traitement (Tx-Mod) des
patients avec une MHF
unilatérale en fonction des
grades de Pruzansky-Kaban et
du stade de croissance

pendant leur croissance dans
le méme centre par greffe
costochondrale, par le méme
chirurgien ; patients suivis
pendant au moins 8 ans.

Témoins : patients avec la
méme malformation, non
traités.

Exclusion :

Macrostomie associée,
paralysie faciale, chirurgie
intermédiaire effectuée
pendant la période de suivi.
Inclusion :

Patients avec MHF
unilatérale traités et suivis
dans la clinique
multidisciplinaire,
département de chirurgie
reconstructrice plastique et
pédiatrique, hopital
universitaire de Séoul, entre
1998 et 2008.

Age au moment de la
greffe :6 — 8 ans

Période de suivi : 8 ans

Nombre de patients inclus :
82

Age au stade initial :

7,6 £4,68 ans

Tx-Mod-1 : observation de
croissance due a une
asymétrie faciale moyenne
Tx-Mod-2 : appareillage
fonctionnel unilatéral
Tx-Mod-3 : traitement
orthodontique fixe
Tx-Mod-4 : observation de
croissance due a un besoin
défini d'intervention
chirurgicale

Tx-Mod-5 : DOM unilatérale

ou bilatérale

Tx-Mod-6 : fixation maxillaire
via ostéotomie mandibulaire

de Le Fort l/ostéotomie par
coupe sagittale du ramus

Une bonne symétrie faciale était
obtenue aprés chirurgie, mais a été
perdue dans la plupart des cas au
suivi le plus récent.

Dans le groupe non greffe,
linclinaison occlusale a légérement
augmenté, et 'asymétrie faciale est
restée stable dans le temps.

La greffe costochondrale permet
une restauration immédiate de la
symétrie faciale, mais il existe un
retour de |'asymétrie sur le long
terme.

Le degré d'invasivité et de
complexité des Tx-Mods augmente
avec le stade de traitement et avec
le grade de Pruzansky-Kaban.

Le pourcentage de patients
subissant une chirurgie augmente
jusqu'a 4,2 fois avec 'augmentation
du grade de Pruzansky-Kaban.
Ces observations pourraient étre
utilisées comme recommandations
pour établir un planning de
traitement et prédire le pronostic.
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Référence de Type d’étude Niveau  Objectif de I'étude

I’étude de
preuve

Critéres Caractéristiques des Conclusion
d’inclusion/exclusion patients

(incluant moyenne + écart-type)

Tx-Mod-7 : chirurgie

orthognathique

Tx-Mod-8 : greffe

costochondrale.

Abréviations : DOM, distraction ostéogénique mandibulaire ; F, patient de sexe féminin ; M, patient de sexe masculin ; MHF, microsomie hémifaciale.
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Annexe 1. Recherche documentaire et sélection des
articles

Recherche documentaire

Plusieurs recherches ont été effectuées, en accord avec celles réalisées par les auteurs
des recommandations européennes?, pour actualiser les recommandations indiquées
dans le PNDS.

Recherche générale

Source consultée Base de donnée : Medline (PubMed)

Site internet : https://pubmed.ncbi.nim.nih.gov/

Période de recherche Du 01/10/2018 au 09/02/2021
Langues retenues Francgais, anglais, allemand, espagnol, italien
Requéte 1 "Mandibulofacial Dysostosis"/ OR (((facial OR face OR

hemifacial OR orbitocranial OR facies OR cranial OR
mandibulofacial OR otomandibular OR craniofacial OR
faciocranial OR hemimandibular ) ADJ3 (microsom* OR
asymmetr* OR dysosto* OR dysplasia OR anomal* OR
deformit* OR hypoplasia OR syndrom* OR malformation*))
OR goldenhar OR oculoauriculovertebral* OR
facioauriculovertebral* OR (auriculo ADJ vertebral*))[Title])

Requéte 2 (("macrostomia"[MeSH Terms] OR "macrostomia"[All Fields]
OR "macrostomias"[All Fields]))) OR ("oculoauriculo"[All
Fields] AND ("spine"[MeSH Terms] OR "spine"[All Fields]
OR "vertebral"[All Fields] OR "vertebrals"[All Fields]) AND
("spectrum"[All Fields] OR "spectrum s"[All Fields] OR
"spectrums"[All Fields]))) OR ("oculo"[All Fields] AND
"auriculo"[All Fields] AND ("spine"[MeSH Terms] OR
"spine"[All  Fields] OR "vertebral"[All Fields] OR
"vertebrals"[All Fields]) AND ("spectrum"[All Fields] OR
"spectrum s"[All Fields] OR "spectrums"[All Fields]))) OR
("facio-auriculo-vertebral"[All Fields] AND ("base
sequence"[MeSH Terms] OR ("base"[All Fields] AND
"sequence"[All Fields]) OR "base sequence"[All Fields] OR
"sequence"[All Fields] OR "sequences"[All Fields] OR
"sequence analysis"[MeSH Terms] OR ("sequence"[All
Fields] AND T"analysis"[All Fields]) OR ‘"sequence
analysis"[All Fields] OR "sequencing"[All Fields] OR
"sequence s"[All Fields] OR "sequenceable"[All Fields] OR
"sequenced"[All Fields] OR "sequenceing"[All Fields] OR
"sequencer"[All Fields] OR "sequencers"[All Fields] OR
"sequencies"[All Fields] OR "sequencings"[All Fields]))) OR
("facio-auriculo-vertebral"[All Fields] AND ("syndrom"[All
Fields] OR "syndromal"[All Fields] OR "syndromally"[All
Fields] OR "syndrome"[MeSH Terms] OR "syndrome"[All
Fields] OR "syndromes"[All Fields] OR "syndrome s"[All

2 Renkema RW,; and the ERN CRANIO Working Group on Craniofacial Microsomia. European Guideline Craniofacial
Microsomia. J Craniofac Surg. 2020;31 Suppl 8:2385-2484. doi: 10.1097/SCS.0000000000006691.
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Fields] OR "syndromic"[All Fields] OR "syndroms"[All
Fields]))) OR (("branchial region"[MeSH Terms] OR
("branchial"[All Fields] AND ‘"region"[All Fields]) OR
"branchial region"[All Fields] OR ("branchial"[All Fields] AND
"arch"[All Fields]) OR "branchial arch"[All Fields]) AND
("syndrom"[All Fields] OR "syndromal"[All Fields] OR
"syndromally"[All Fields] OR "syndrome"[MeSH Terms] OR
"syndrome"[All Fields] OR "syndromes"[All Fields] OR
"syndrome s"[All Fields] OR "syndromic"[All Fields] OR
"syndroms"[All Fields]))) OR ("oculo-auriculo"[All Fields]
AND ("spine"[MeSH Terms] OR "spine"[All Fields] OR
"vertebral"[All Fields] OR "vertebrals"[All Fields]) AND
("dysplasia"[All Fields] OR "dysplasias"[All Fields]))) OR
("oculo-auriculo"[All Fields] AND ("spine"[MeSH Terms] OR
"spine"[All  Fields] OR "vertebral"[All Fields] OR
"vertebrals"[All Fields]) AND ("spectrum"[All Fields] OR
"spectrum s"[All Fields] OR "spectrums"[All Fields]))) OR
(("goldenhar syndrome"[MeSH Terms] OR ("goldenhar"[All
Fields] AND ‘"syndrome"[All Fields]) OR "goldenhar
syndrome"[All Fields]))) OR (("goldenhar syndrome"[MeSH
Terms] OR ("goldenhar"[All Fields] AND "syndrome"[All
Fields]) OR "goldenhar syndrome"[All Fields] OR
("hemifacial"[All Fields] AND "microsomia"[All Fields]) OR
"hemifacial microsomia"[All Fields])))

Nombre d’études recensées

131 + 211 = 342

342 - 125 doublons = 217

317 - 10 articles déja cités dans les recommandations
européennes = 207

Nombre d’études retenues

41

Recherche sur la chirurgie mandibulaire/micrognatie

Source consultée

Base de donnée : Medline (PubMed)

Site internet : https://pubmed.ncbi.nim.nih.gov/

Période de recherche

Du 01/05/2019 au 09/02/2021

Langues retenues

Francgais, anglais, allemand, espagnol, italien

Requéte 1

(Micrognathism OR Retrognathia OR Pierre Robin
Syndrome OR (micrognath* OR hypognath* OR retrognath*
OR pierre-robin OR Robin-Sequence OR ((Mandib* OR
Maxill*) ADJ3  Hypoplas*) OR small-jaw*)[tiab]) AND
(Surgical Procedures, Operative OR Fibula OR mandibular
distraction osteogenesis OR surgery.fx. OR (surger* OR
surgical®* OR operative OR distraction®* OR osteotom* OR
prosthe* OR reconstruct® OR lefort OR le-fort OR flap OR
fibula OR rib OR (mandib* ADJ3 advancement*))[tiab]) AND
(systematic review.pt. OR Meta-Analysis.pt. OR
((systematic* ADJ3 review*) OR meta-analy* OR
metaanaly*)[tiab])

Requéte 2

((("Retrognathia"[Mesh]) OR "Micrognathism"[Mesh]) OR
"Pierre Robin Syndrome"[Mesh]) OR ("Pierre Robin
syndrome with fetal chondrodysplasia" [Supplementary
Concept] OR "Robin sequence and oligodactyly"
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[Supplementary Concept])

Requéte 3

(((("Retrognathia"[Mesh]) OR "Micrognathism"[Mesh]) OR
"Pierre Robin Syndrome"[Mesh]) OR ("Pierre Robin
syndrome with fetal chondrodysplasia" [Supplementary
Concept] OR "Robin sequence and oligodactyly"
[Supplementary Concept])) AND ("Surgical Procedures,
Operative"[Mesh] OR "surgery" [Subheading] OR "Surgery,
Plastic"[Mesh] OR "Reconstructive Surgical
Procedures"[Mesh])

Nombre d’études recensées

3+ 130 + 63 =196
196 - 70 doublons = 126

Nombre d’études retenues

5

Recherche sur Ia reconstruction d’oreille

Source consultée

Base de donnée : Medline (PubMed)

Site internet : https://pubmed.ncbi.nim.nih.gov/

Période de recherche

Du 01/05/2019 au 09/02/2021

Langues retenues

Francgais, anglais, allemand, espagnol, italien

Requéte 1

(Congenital Microtia OR (microtia OR ((auric* OR external-
ear) ADJ3 (hypoplas* OR reconstruct* OR malform* OR
congenital* OR defect*)) OR ear-reconstruct* OR small-
ear*).ab,ti) AND (Surgical Procedures, Operative OR
surgery.fx. OR (surger* OR surgical* OR operative OR
prosthe* OR reconstruct® OR rib OR implant* OR alloplast®
OR medpor).ab,ti.) AND (systematic review.pt. OR Meta-
Analysis.pt. OR Cohort Studies OR Retrospective Studies
OR ((systematic* ADJ3 review*) OR meta-analy* OR
metaanaly* OR cohort* OR retrospect®).ab,ti.)

Requéte 2

("Congenital Microtia"[Mesh]) OR ear-reconstruct* OR small-
ear* AND ("Surgical Procedures, Operative"[Mesh] OR
"surgery" [Subheading] OR "Surgery, Plastic'[Mesh] OR
"Reconstructive Surgical Procedures"[Mesh])

Nombre d’études recensées

0+61=61
61 - 5 doublons =56

56 - 1 article déja cité dans les recommandations
européennes = 55
Nombre d’études retenues 8

Recherche sur la paralysie du nerf facial

Source consultée

Base de donnée : Medline (PubMed)

Site internet : https://pubmed.ncbi.nim.nih.gov/

Période de recherche

Du 01/05/2019 au 09/02/2021

Langues retenues

Francgais, anglais, allemand, espagnol, italien

Requéte

("Facial-Nerve-Diseases"[MESH] OR  "Bell-Palsy"[MESH]
OR "Facial-Hemiatrophy’MESH] OR  "Facial-Nerve-
Injuries"[MESH] OR  "Facial-Neuralgia"[MESH] OR

Centre de référence Fentes et malformations faciales (MAFACE) / Novembre 2021

136




"Melkersson-Rosenthal-Syndrome"[MESH] OR "Mobius-
Syndrome"[MESH] "Facial-Paralysis"[MESH] OR “facial
palsy” OR “facial paralysis” OR ((facial OR idiopathic OR
congenital) NEAR/3 (paraly* OR palsy))) AND ("Ophthalmic-
Solutions"[MESH] OR "Corneal-Diseases"[MESH] OR
"Eyelid-Diseases"[MESH] OR "Eyelids"[Mesh] OR "Surgery-
Plastic"[MESH] OR "Surgical-Flaps"[MESH] OR
"Microsurgery"[MESH] OR "Anastomosis-Surgical"[MESH]
OR "Nerve-Regeneration"[MESH] OR "Neurosurgical-
Procedures"'[MESH] OR "Nerve-Transfer'MESH] OR
explode "Reconstructive-Surgical-Procedures"[MESH] OR
"Neurosurgical-Procedures"[MESH] OR "Nerve-
Transfer'[MESH] OR "Botulinum Toxins"[Mesh] OR
‘reconstruction” OR (nerve NEAR/3 graft*) OR (muscle
NEAR/3 transp*) OR (facial NEAR/3 sling) OR (plastic
NEAR/3 recontruct*) OR ((repair) NEAR/3 (cosmetic OR
function®)))

Nombre d’études recensées

124 - 1 article déja cité dans les recommandations
européennes = 123

Nombre d’études retenues

8

Recherche sur I'xil et les dermoides épibulbaires

Source consultée

Base de donnée : Medline (PubMed)

Site internet : https://pubmed.ncbi.nim.nih.gov/

Période de recherche

Du 01/03/2019 au 09/02/2021

Langues retenues

Francgais, anglais, allemand, espagnol, italien

Requéte 1 "epibulbar dermoid"[tiab] OR "epibulbair dermoid"[tiab] OR
"orbital dermoi*"[tiab] OR "corneal dermoid"[tiab] OR "limbal
dermoid"[tiab] OR colobomata [tiab]

Requéte 2 "epibulbar dermoid"[tiab] OR "epibulbair dermoid"[tiab] OR

"orbital dermoi*"[tiab] OR "corneal dermoid"[tiab] OR "limbal
dermoid"[tiab] OR colobomata [tiab] OR
"coloboma"[MeSH]"[tiab]

Nombre d’études recensées | 31 + 154 =185
185 - 39 doublons = 146
Nombre d’études retenues 0

TOTAL

Nombre d’études recensées

657 (207 + 126 + 55 + 123 + 146)

Nombre d’études retenues

62 (41+5+8+8 +0)

Criteres de sélection des articles

Les articles ont été sélectionnés selon leur pertinence pour la rédaction du PNDS.

De plus, les critéres d’exclusion suivants ont été appliqués :
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études non cliniques

études portant sur < 10 patients

rapports de cas

articles détaillant une(des) technique(s) chirurgicale(s)

lettres a I'éditeur, éditoriaux

commentaires, discussions, réponses

protocoles d’études cliniques.

Criteres d’évaluation des articles

Le niveau de preuve des articles a été établi selon la méthode EBRO, en fonction de la
qualité meéthodologique des articles, comme décrit dans la Table 2 des recommandations
européennes?, et en frangais dans le tableau ci-dessous.

Intervention

Etudes de précision
diagnostique

Effets indésirables*, étiologie,
pronostic

A1 Revue systématique d’au moins 2 études indépendantes de niveau A2

A2 Etude clinique comparative Etude comparative avec un test Etude de cohorte prospective
randomisée, en double aveugle, de référence (standard), incluant avec une taille d'échantillon et un
de bonne qualité et de taille des valeurs seuils prédéfinies et suivi adéquats, incluant
adéquate. une évaluation indépendante des  également un contréle appropiré

résultats et du standard, et un pour exclure confusion et suivi
nombre adéquat de ayant été sélectif.

testés avec le test index et le test

de référence.

B Etude comparative ne présentant ~ Etude comparative avec un test Etude de cohorte prospective
pas toutes les caractéristiques de référence mais ne présentant mais ne présentant pas toutes les
incluses dans la catégorie A2 (y pas toutes les caractéristiques caractéristiques incluses dans la
compris les études cas-contrle et incluses dans la catégorie A2. catégorie A2 ou étude de cohorte
de cohorte). rétrospective ou étude cas-

contréle.

C Etude non comparative

D Opinion d’experts

* Cette classification ne s'applique que dans les situations ou des essais contrdlés ne peuvent pas étre réalisés pour des
raisons éthiques. Si des essais controlés peuvent étre réalisés, la classification sapplique aux interventions.

3 Renkema RW,; and the ERN CRANIO Working Group on Craniofacial Microsomia. European Guideline Craniofacial
Microsomia. J Craniofac Surg. 2020;31 Suppl 8:2385-2484. doi: 10.1097/SCS.0000000000006691.
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Annexe 2. Liste des participants

Ce travail a été dirigé par le Pr Arnaud Picard (Centre de référence MAFACE Fentes et
malformations faciales, Hopital universitaire Necker-Enfants malades, Service de chirurgie maxillo-
faciale et chirurgie plastique pédiatrique, Paris), et coordonné par Sonia Pavan, PhD, chargée de
mission de coordination du réseau MAFACE (Paris).

Ont participé a I'élaboration du PNDS :

Rédacteurs

Pr Arnaud Picard, MD, PhD, Chirurgien maxillo-facial, Paris

Laurence Rous, PhD, Rédactrice médicale, Muret

Marielle Romet, PhD, Rédactrice médicale, Paris

Sonia Pavan, PhD, Chargée de mission de coordination du réseau MAFACE, Paris

Relecteurs

Dr Eva Galliani, Chirurgien maxillo-facial, Paris

Pr Natacha Kadlub, Chirurgien maxillo-facial, Paris

Pr Hervé Bénateau, Chirurgien maxillo-facial, Caen

Pr Frédéric Lauwers, Chirurgien maxillo-facial, Toulouse

Pr Francoise Denoyelle, Chirurgien ORL et cervico-facial pédiatrique, Paris

Pr Dominique Brémond-Gignac, Ophtalmologiste, Paris

Mme Cécile Chapuis, Orthophoniste, Paris

Dr Catherine Tomat, Stomatologue et orthopédiste dento-maxillo-faciale, Paris

Dr Caroline Baumler, Orthodontiste, Montpellier

Mme Pascale Gavelle, psychologue clinicienne, Paris

Mme Caroline Rebichon, psychologue clinicienne, Paris

Dr Venance Varille, pédiatre libérale, Paris

Mme Catherine Siret, parent de patient porteur d’'une microsomie craniofaciale, Fréjus
M Olivier Quilez, parent de patient porteur d’'une microsomie craniofaciale, Seillans
M Florian Quilez, patient porteur d’'une microsomie craniofaciale, Paris

Participants au groupe de travail ayant donné lieu aux recommandations européennes*

Pr E.B. Wolvius, Chirurgien maxillo-facial, Rotterdam, Pays-Bas
Pr E.B. Wolvius, Chirurgien maxillo-facial, Rotterdam, Pays-Bas
Pr 1.M.J. Mathijssen, Chirurgien plasticien, Rotterdam, Pays-Bas
Dr A.l. Romance, Chirurgien maxillo-facial, Madrid, Espagne

Dr M.S.M. Muradin, Chirurgien maxillo-facial, Utrecht, Pays-Bas
Dr R.H. Khonsari, Chirurgien maxillo-facial, Paris, France

Pr A. Picard, Chirurgien maxillo-facial, Paris, France

Dr N.W. Bulstrode, Chirurgien plasticien, Londres, Royaume-Uni
Dr T. Pihlamaa, Chirurgien plasticien, Helsinki, Finlande

Dr R.W. Renkema, Chercheur, Rotterdam, Pays-Bas

Dr K. Joosten, Pédiatre, Rotterdam, Pays-Bas

Mme N. Prendeville, Orthophoniste, Londres, Royaume-Uni
Mme N. Behari, Orthophoniste, Londres, Royaume-Uni

Dr M.P. Van der Schroeff, ORL, Rotterdam, Pays-Bas

Dr S.E. Loudon, Ophthalmologiste, Rotterdam, Pays-Bas

Dr E. Ongkosuwito, Orthodontiste, Nijmegen, Pays-Bas

Dr B.S. Harhangi, Neurochirurgien, Rotterdam, Pays-Bas

Dr C. Moffat, Psychologue clinicien, Ecosse, Royaume-Uni

Dr N. Rooney, Psychologue clinicien, Londres, Royaume-Uni

4 Renkema RW; and the ERN CRANIO Working Group on Craniofacial Microsomia. European Guideline Craniofacial
Microsomia. J Craniofac Surg. 2020;31 Suppl 8:2385-2484. doi: 10.1097/SCS.0000000000006691.
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Déclarations d’intérét

Tous les participants a I'élaboration du PNDS ont rempli une déclaration d’intérét.

Les déclarations d’intérét sont en ligne et consultables sur le site Internet de la filiere TETECOU
(https://www.tete-cou.fr/parcours-de-soins/pnds-et-recommandations).
Les déclarations d’intérét des participants au groupe de travail
recommandations européennes sont disponibles dans la publication®.

ayant donné lieu aux

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

Date Type de réunion Objectif

Juin 2020 Echanges par mails Obtention de 'autorisation de 'TERN CRANIO pour
I'adaptation des recommandations européennes

Septembre 2020 Publication des recommandations européennes

par 'TERN CRANIO

Octobre - décembre 2020

Réunions
téléphoniques
Echanges par mails

Cadrage du PNDS

Novembre 2020 Réunion en Obtention de 'autorisation de chacun des

présentiel participants des recommandations européennes
pour leur adaptation

Novembre 2020 Réunion en Constitution du groupe de travail (rédacteurs,
présentiel relecteurs)
Echanges par mails

Janvier 2021 Réunion en Cadrage du PNDS
présentiel
Réunion en

visioconférence

Janvier - juin 2021

Echanges par mails

Obtention du matériel par les auteurs des
recommandations européennes (fichiers de
références bibliographiques, arbres décisionnels)

Février-avril 2021

Echanges par mails
Réunions en
visioconférence

Elaboration du plan

1™ traduction des recommandations européennes
Revue complémentaire de la littérature (par
rapport a la revue déja effectuée dans les
recommandations européennes)

Mai 2021

Réunion en
présentiel

Validation du plan, de la traduction, et sélection
des références supplémentaires par le
coordonnateur du PNDS

Juin - ao(t 2021

Echanges par mails

1" relecture par les experts, inclusion des
modifications, ajout des références
supplémentaires a 'argumentaire

Aot - septembre 2021

Echanges par mails

Inclusion des modifications

Septembre - octobre 2021

Echanges par mails

2° relecture par les experts, le patient, les parents
de patients, et le médecin généraliste

Novembre 2021

Echanges par mails

Inclusion des modifications

Novembre 2021

Echanges par mails

Finalisation du PNDS

5 Renkema RW; and the ERN CRANIO Working Group on Craniofacial Microsomia. European Guideline Craniofacial
Microsomia. J Craniofac Surg. 2020 Nov/Dec;31 Suppl 8:2385-2484. doi: 10.1097/SCS.0000000000006691.
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