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Résumé

Introduction

La déformation décrite par Madelung [START_REF] Madelung | Die spontane Subluxation der Hand nach Vorne[END_REF][START_REF] Arora | Madelung and the Recognition of Madelung's Deformity[END_REF] est une pathologie rare. Le ligament de Vickers, structure anormale radio-luno-triquetrale [START_REF] Kim | Madelung deformity with Vickers ligament[END_REF] pourrait être responsable d'une épiphysiodèse prématurée. De nombreuses techniques chirurgicales sont décrites pour cette pathologie [START_REF] Jouve | Orthopédie pédiatrique[END_REF] : une majorité d'ostéotomies radiales distales (ORD) parfois associées à des ostéotomies ulnaires et des résections du ligament de Vickers (RV). Parfois plusieurs gestes sont associés, comme une épiphysiodèse asymétrique radiale distale ou ulnaire [START_REF] Vickers | Madelung deformity: Surgical prophylaxis (physiolysis) during the late growth period by resection of the dyschondrosteosis lesion[END_REF], une ostéotomie et réaxation par fixateur externe [START_REF] Houshian | Madelung deformity treated with Ilizarov technique: A report of two cases[END_REF][START_REF] Billy | Treatment of Madelung's deformity by lengthening and reaxation of the distal extremity of the radius by Ilizarov's technique[END_REF]. Les différentes chirurgies et l'âge idéal de leur réalisation restent à préciser. Farr et al. [START_REF] Farr | Radiographic Criteria for Undergoing an Ulnar Shortening Osteotomy in Madelung Deformity: A Long-term Experience From a Single Institution[END_REF] ont défini des critères radiographiques et de sévérité afin Une RV isolée prophylactique, comme cela a déjà été rapporté [START_REF] De Courtivron | Results of the prophylactic operation in the deformity of the disease by the isolated resection of the radiolucent ligament[END_REF] à un âge moyen de 11 ans, un recul moyen de 3 ans pour 9 poignets, apportait des résultats esthétiques et fonctionnels similaires à notre étude mais des résultats radiographiques décevants attestant d'une progres-sion des déformations. Nous rapportons des résultats similaires à plus long terme. Le caractère pathologique de ce ligament est débattu, certains auteurs suggérant qu'il puisse s'agir d'une structure musculo-tendineuse issue du muscle carré pronateur [START_REF] Brito | Déformation de Madelung de l'enfant liée à la présence d'un ligament radio-lunaire anormal : à propos de 4 cas[END_REF][START_REF] Gabert | Malformation de Madelung : le ligament de Vickers serait-il un tendon du carré pronateur ?[END_REF]. Il n'est pas possible de prouver que la déformation finale n'aurait pas été plus sévère sans cette résection.

Elle n'a pas été associée à une désépiphysiodèse du radius comme décrite dans la technique originelle.

La RV associée à l'ORD + RU ne montrait pas de bénéfice significatif sur la correction radiographique et nous ne pouvons donc pas conclure.

Selon Farr et al. [START_REF] Farr | Radiographic Criteria for Undergoing an Ulnar Shortening Osteotomy in Madelung Deformity: A Long-term Experience From a Single Institution[END_REF], le RU serait indiqué en première intention à partir de 14 ans avec une variance ulnaire > 5mm, une ascension du lunatum > 4mm et une translation palmaire du carpe > 22mm. L'EUD serait indiquée pour les enfants plus jeunes entre 10 et 14 ans permettant d'éviter la progression de la déformation. Nous montrons qu'il y avait plus d'EUD et de RU associés à l'ORD dans le groupe des 12-17 ans. Il nous semble important de proposer la double ostéotomie (ORD + RU) tout en prévenant de la possibilité de devoir répéter les gestes d'ostéotomie en fin de croissance. La correction des déformations radiographiques était significative concernant l'AFL (+24,5°) et le TCL (+36,2%). Il y avait également une diminution de HR, de la TTU et de l'AL bien que non significatif. Ceci confirme les données de la littérature qui retrouvent une amélioration fonctionnelle et esthétique [START_REF] Reis | Osteotomy of the radius and ulna for the Madelung deformity[END_REF][START_REF] Salon | Long-term follow-up of surgical correction of Madelung's deformity with conservation of the distal radioulnar joint in teenagers[END_REF][START_REF] Abid | Surgical correction of Madelung's deformity by combined corrective radioulnar osteotomy: 14 cases with four-year minimum follow-up[END_REF]. Cette intervention est essentiellement pratiquée à partir de 12 ans dans notre étude. L'ORD + RV permettait d'obtenir d'excellents résultats fonctionnels en comparaison à l'ORD pratiquée seule. L'effectif était trop faible pour avoir des données radiographiques significatives. Ces résultats étaient retrouvés par Harley et al. [START_REF] Harley | Volar Ligament Release and Distal Radius Dome Osteotomy for Correction of Madelung's Deformity[END_REF] pour l'ORD en dôme associée à la résection du ligament de Vickers. De la même façon, nous ne pouvions pas apporter de conclusion pour les EUD seules ou associées à ORD ou RV. Nous n'avions aucun cas de correction par fixateur externe [START_REF] Houshian | Madelung deformity treated with Ilizarov technique: A report of two cases[END_REF][START_REF] Billy | Treatment of Madelung's deformity by lengthening and reaxation of the distal extremity of the radius by Ilizarov's technique[END_REF]. Nous n'avions pas non plus de cas d'ostéotomie cunéiforme de retournement [START_REF] Dagrégorio | Réorientation de la glène radiale dans la déformation de Madelung par ostéotomie cunéiforme avec retournement[END_REF][START_REF] Mallard | Reverse wedge osteotomy of the distal radius in Madelung's deformity[END_REF].

Notre étude comporte des limites notamment le caractère rétrospectif multicentrique. L'analyse est basée sur l'âge civil. Néanmoins le recul pour certains patients est long jusqu'à 17 ans. L'étude apporte l'information des bénéfices esthétiques et fonctionnels des chirurgies réalisées avec une correction radiographique, sans permettre d'obtenir un AFL normal. On peut conclure que l'amélioration significative des paramètres anatomiques est obtenue par la simple association ORD+RU.

Conclusion

Ce travail confirme que la chirurgie chez l'enfant apporte des bénéfices fonctionnels, esthétiques et une amélioration de l'anatomie du poignet, quel que soit l'âge au moment de l'intervention. Il ne nous a pas été possible de montrer l'intérêt d'une chirurgie précoce, mais il semble que la RV devrait être pratiquée chez les enfants jeunes avant 12 ans idéalement.
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Introduction

  La déformation de Madelung est une pathologie rare. Il est souvent proposé des ostéotomies du radius ou de l'ulna, également des résections du ligament de Vickers (RV) ou des épiphysiodèses ulnaires. Nous rapportons à partir d'une étude rétrospective multicentrique les résultats cliniques et radiographiques obtenus après différentes interventions. L'hypothèse est que la chirurgie réalisée précocement améliore les résultats. Matériel et Méthode Ont été étudiés 36 dossiers d'enfants (47 poignets) opérés entre 1998 et 2015. L'âge moyen était de 12 ans (6-15 ans) avec un recul moyen de 7,2 ans (2 ans -17,4 ans). Deux groupes d'enfants (6 -11 ans et 12 -17 ans) ont été créés. Les résultats esthétiques, fonctionnels par le Mayo Wrist Score et radiographiques (angle de la fossette lunarienne, hauteur radiale, taux de couverture lunarienne, translation de la tête ulnaire, ascension du lunatum) ont été étudiés. L'analyse portait essentiellement sur l'ostéotomie radiale distale (ORD) avec raccourcissement ulnaire (RU), la RV isolée ou associée aux ostéotomies. Résultats Si l'âge au moment de la chirurgie orientait le choix de la technique, l'âge n'influençait pas les résultats. La RV permettait un résultat fonctionnel meilleur lorsqu'elle était réalisée chez un enfant jeune. Majoritairement réalisée dans le groupe 6 -11 ans, elle montrait des résultats très satisfaisants (7 sur 8) et fonctionnellement excellents (7 sur 8) sans amélioration des paramètres radiographiques, alors que chez les 12-17 ans, même avec des résultats esthétiques très satisfaisants, le résultat fonctionnel était bon à correct (3 sur 5) et un résultat était mauvais. L'ORD + RU était majoritairement pratiquée dans le groupe 12-17 ans avec des résultats très satisfaisants ou satisfaisants (8 sur 10) et fonctionnellement excellents (6 sur 10). L'ORD + RU semble être une intervention de choix améliorant significativement les critères radiographiques et corrigeant la déformation (amélioration de l'AFL de +24,5°, p = 0,0033 et du TCL +36,2%, p = 0,0103). L'ORD+RU+RV était majoritairement pratiquée dans le groupe des 12-17 ans avec des résultats très satisfaisants (4 sur 4) et dans la majorité des cas, un MWS excellent à bon (3 sur 4), mais sans amélioration significative des paramètres radiographiques. Discussion Les résultats esthétiques et fonctionnels étaient similaires quelque soit l'âge sauf pour la RV qui, pratiquée entre 6 et 11 ans, montrait des résultats fonctionnels meilleurs mais non significatifs.

  d'orienter la thérapeutique notamment entre raccourcissement ulnaire (RU) ou épiphysiodèse ulnaire distale (EUD) associée à l'ostéotomie radiale en dôme en fonction de l'âge. De nombreuses interventions sont pratiquées au cas par cas en fonction des constatations radioanatomiques et des habitudes. Aucun consensus n'existe. Les interrogations restent nombreuses : la RV est-elle efficace et à quel âge ? La chirurgie apporte-telle chez l'enfant un bénéfice fonctionnel et de correction de la déformation ? Nous souhaitions par une étude multicentrique nationale rétrospective, apprécier les résultats radiographiques et fonctionnels post chirurgicaux avec un long recul. Notre hypothèse est que la chirurgie réalisée précocement améliore les résultats. Matériel et méthode Parmi 69 dossiers d'enfants présentant une déformation de Madelung colligés dans six services, 57 enfants (82,6%) ont été opérés entre 1998 et 2015. Parmi ceux-ci, 40 ont pu être contactés et 36 patients avec un recul minimum de 2 ans ont été retenus. Les résultats des 36 patients (35 filles, 32 droitiers) représentant 47 interventions ont été analysés rétrospectivement. Les caractéristiques démographiques, antécédents familiaux, recherche génétique, signes fonctionnels motivant la consultation et signes cliniques étaient notés pour chaque patient. La série comportait 14 dyschondrostéoses de Leri-Weil (8 avaient une mutation du gène SHOX), aucun syndrome de Turner et 22 déformations idiopathiques. L'âge moyen au diagnostic était de 12 ans (6-15 ans). L'âge moyen à la chirurgie était de 12,3 ans (6-17 ans). Le recul moyen était de 7,2 ans (2 ans-17 ans). L'âge osseux n'a pas été répertorié, mais les patients avaient terminé leur croissance lors de l'analyse des données. Les résultats des différentes techniques chirurgicales ont été étudiés à l'aide de critères subjectifs de satisfaction esthétique, fonctionnels par le Mayo Wrist Score (MWS) et radiographiques. Les quatre premiers critères ont été décrits par McCaroll et al. [9] et Huguet et al. [10]. Il s'agit de l'angle de la fossette lunarienne (AFL), de la hauteur radiale (HR), du taux de couverture du lunatum par la glène radiale (TCL), de la translation dorsale de la tête ulnaire (TTU). La mesure de l'ascension du lunatum (AL) a été ajoutée (figures 1 à 5). Deux groupes ont été constitués afin d'analyser les résultats en fonction de l'âge civil : un groupe d'enfants de 6 à 11 ans (16 interventions) avec un recul de 8 ans et un groupe de 12 à 17 ans (31 interventions) avec un recul de 6,8 ans. Il y avait 27 IRM ou scanner réalisés en pré-opératoire sur les 47 interventions pratiquées. Le ligament de Vickers était présent dans 21 cas (77,8%). Treize RV isolées ont été réalisées chez 10 enfants à un âge moyen de 10,3 ans (8-13 ans). La RV était le plus souvent réalisée dans le groupe des 6-11 ans (8 poignets) mais on en comptait également 5 opérés dans le groupe des 12-17 ans. L'ORD + RU était majoritairement pratiquée dans le groupe des 12 -17 ans (10 cas sur 11) ainsi que l'ORD + RU + RV avec 4 cas sur 6. Le tableau 1 répertorie les interventions pratiquées et analysées. Les statistiques ont été réalisées en analyse uni et multi-variée avec comparaisons des groupes par les tests de Student et de Mann-Whitney Wilcoxon pour les variables quantitatives, par les tests de Chi2 ou de Fisher pour les variables qualitatives. Résultats On ne retrouvait pas d'influence significative de l'âge sur les résultats esthétiques et fonctionnels pour toutes les interventions pratiquées (tableau 2). Notre hypothèse n'est donc pas confirmée car nous ne pouvons pas conclure à l'intérêt d'une chirurgie précoce. Seule la RV isolée pratiquée chez les enfants plus jeunes (6 à 11 ans) semblait influencer de façon non significative les résultats fonctionnels qui apparaissent meilleurs puisqu'ils étaient excellents dans 7 cas sur 8 alors qu'ils étaient bons à corrects dans 3 cas sur 5 chez les 12-17 ans. Il semble que le choix de la technique chirurgicale ait été guidé par l'âge. Dans le groupe des 6-11 ans, la majorité des interventions étaient des RV (8 poignets). Les enfants étaient très satisfaits avec un MWS excellent (7 pour 8 cas). Les autres interventions réalisées dans ce groupe donnaient pour la majorité les mêmes résultats esthétiques très satisfaisants ou satisfaisants et fonctionnels bons. Il y avait un mauvais résultat fonctionnel pour une désépiphysiodèse radiale distale + RV avec un résultat esthétique peu satisfaisant. Dans le groupe des 12-17 ans, la majorité des interventions étaient des ORD + RU (10 poignets) avec 8 enfants très satisfaits et 6 résultats fonctionnels excellents. Les RV (5 poignets) et ORD (5 poignets) avaient des résultats esthétiques très satisfaisants et fonctionnels plutôt bons à corrects. Il y avait 5 résultats fonctionnels mauvais dans ce groupe mais sans lien avec les résultats esthétiques. Il est difficile de trouver une corrélation entre l'amélioration fonctionnelle, esthétique et anatomique car il n'y avait pas de lien significatif selon le type d'intervention. La RV isolée (tableau 3) ne permettait pas d'arrêter la déformation de l'épiphyse radiale puisque la pente radiale se majorait de façon significative (-3,5°; p=0,0036). L'AL augmentait significativement également (+ 3mm; p=0,0012) ainsi que la HR (+ 2mm ± 5,8 ; p=0,0296). Concernant la chirurgie osseuse: l'ORD+RU donnait les meilleurs résultats anatomiques par rapport à l'ORD+RU+RV, l'ORD seule ou l'EUD. L'ORD + RU (tableau 4) permettait d'améliorer de façon significative l'AFL (+24,5°; p=0,0033) (même si l'angle n'atteignait jamais la valeur normale de 60°) et le TCL (+ 36,2 %; p=0,0103). En revanche, l'ORD + RU + RV n'apportait aucune amélioration significative radiographique (tableau 5). L'ORD seule ou l'EUD n'améliorait aucun paramètre radiographique de manière significative. Discussion L'âge au moment de l'intervention n'a pas montré d'influence significative sur les résultats esthétiques, fonctionnels et radiographiques post opératoires. En revanche, il semblerait que la RV pratiquée entre 6 et 11 ans apporterait un bénéfice fonctionnel meilleur que lorsqu'elle est pratiquée après 12 ans. Elle est en effet davantage réalisée avant l'âge de 11 ans avec une satisfaction esthétique à chaque fois bonne contrairement au groupe plus âgé et l'amélioration fonctionnelle semble meilleure si elle est pratiquée jusqu'à 11 ans. Ce travail semblerait montrer que le choix de la technique soit influencé par l'âge. L'ORD + RU était pratiquée majoritairement dans le groupe des 12-17 ans et la majorité était très satisfaisait avec un résultat fonctionnel excellent ou bon.

  Margaux Bebing : recueil des données, écriture de l'article Benoit de Courtivron : relecture de l'article Stéphanie Pannier : relecture de l'article Pierre Journeau : relecture de l'article Franck Fitoussi : relecture de l'article Christian Morin : relecture de l'aticle Philippe Violas : méthodologie de l'étude, relecture de l'article

Figure 1 :Figure 2 :Figure 3 :Figure 4 :Figure 5 :

 12345 Figure 1 : Angle de la fossette lunarienne (AFL) : Axe entre diaphyse ulnaire et pente épiphysaire radiale (tenir compte de la valeur de l'obliquité anatomique de la pente radiale de 20°) Normale : > 60°

Tableau 4. Comparaisons des paramètres radiographiques pré et post-opératoire pour l'ostéotomie radiale distale avec raccourcissement ulnaire (ORD + RU) Comparaisons pré et post-opératoires ORD + RU (n=11)

  

	Tableau 5.				
		Pré-	Post-	Différence	P
		opératoire	opératoire		
	Angle de la Fossette Lunarienne (°) (>60°)	13,6 33,75	15,6 58,25	+ 2 ± 5.8 + 24.5 ± 12	0.0296 0.0033
	Taux de Couverture du Lunatum (%) (>70%) Hauteur Radiale (mm) (10 mm)	66,9 19,12	78,9 14,19	+12 ± 29.6 -4.9 ± 4.2	0.5077 0.0508
	Translation de la Tête Ulnaire (mm) (0 mm) Taux de Couverture du Lunatum (%) (>70%)	5,2 50,1	4,7 86,3	-0.5 ± 5.4 +36.2 ± 41.3	0.1582 0.0103
	Ascension du Lunatum (mm) (0 mm) Translation de la Tête Ulnaire (mm) (0 mm)	1,6 10,62	4,6 7,12	+3.0 ± 3.7 -3.5 ± 5.6	0.0012 0.6558
	Ascension du Lunatum (mm) (0 mm)	9,37	6,96	-2.4 ± 5.5	0.4552

Comparaisons des paramètres radiographiques pré et post-opératoire pour l'ORD + RU associées à la RV (ORD+RU+RV) Comparaisons pré et post-opératoires ORD + RU + RV (n=6)

  

		Pré-	Post-	Différence	P
		opératoire	opératoire		
	Angle de la Fossette Lunarienne (°) (>60°)	34,8	48,2	+ 13.4 ± 7.1	0.8939
	Hauteur Radiale (mm) (10 mm)	21,8	17,8	-4 ± 2.4	0.2234
	Taux de Couverture du Lunatum (%) (>70%)	83,6	79,4	-4.2 ± 13.3	1.0000
	Translation de la Tête Ulnaire (mm) (0 mm)	8	4,6	-3.4 ± 4.8	0.3442
	Ascension du Lunatum (mm) (0 mm)	6,8	3,6	-3.2 ± 7.3	0.3485