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Résumé

Introduction : La croissance maxillo-mandibulaire des enfants avec une séquence de Pierre Robin
(SPR) est controversée dans la littérature. Certains auteurs croient que la croissance mandibulaire est
accélérée apres la naissance, mais peu se sont penchés sur la croissance du maxillaire supérieur. Cette
étude rétrospective sur dossier vise a analyser la croissance maxillo-mandibulaire des enfants atteints
de la SPR. Dans un deuxi¢me temps, nous aurions aimé évaluer la sévérité et I’évolution de 1’apnée du
sommeil en lien avec la croissance des maxillaires, mais un manque de données a empéché ’atteinte de
cet objectif.

Matériel et méthode : Les dossiers médicaux et orthodontiques de 93 patients (82 volet apnée et 40
volet croissance) du CHU Ste-Justine avec une SPR isolée ont été révisés puis comparés au groupe
contrdle composé d’enfants normaux de 1’Universit¢é du Michigan. L’analyse statistique de modéele
mixte pour mesures répétées de méme que celle de Brunner-Langer furent effectuées.

Résultats : L’évaluation orthodontique a montré un changement statistiquement significatif pour la
relation molaire droite, la présence de chevauchement et de diastéme au maxillaire et le surplomb
vertical. L’analyse des données céphalométriques nous montre que le maxillaire supérieur, la branche
montante et le corps de la mandibule sont tous réduits par rapport a la normale. Ce dernier montre une
diminution significative avec 1’dge (p = 0,03). L’angle gonial, le SNA, SNB, ANB, l’angle de
convexité faciale et ’inclinaison de I’incisive supérieure par rapport & FH sont tous normaux. Par
contre, on remarque une augmentation statistiquement significative de cette derniére avec 1’age (p =
0,04). L’angle Y est augmenté tandis que les hauteurs faciales supérieure (HFS) et inférieure (HFI)
sont diminuées bien que cette derniére montre une tendance a s’approcher de la normale avec I’age (p
<0,001).

Discussion : Les dimensions des maxillaires sont similaires & plusieurs études. En ce qui concerne la
mandibule, la croissance est soit plus lente, soit diminuée. Cette observation est plus marquée lorsque
I’on s’approche du pic de croissance puisque 1’écart par rapport a la normale s’agrandit. On voit une
tendance a la croissance hyperdivergente qui pourrait expliquer I’augmentation de la HFI avec 1’age.
Le fait que SNA et SNB soient dans la normale pourrait s’expliquer par une diminution de la longueur
de la base cranienne.

Conclusion : [l n’y a pas de rattrapage de croissance maxillaire et mandibulaire. Les maxillaires restent
micrognathes quoique proportionnels 1'un envers 1’autre et le profil est convexe tout au long de la
croissance. La comparaison des données céphalométriques et des traitements orthodontiques avec ceux
des patients présentant une fente palatine isolée devrait se faire sous peu. Nous n’avons pas été en
mesure d’atteindre nos objectifs concernant ’apnée du sommeil. Une étude prospective serait a prévoir
pour y arriver.

Mots-clés : Séquence de Pierre Robin, croissance cranio-faciale, apnée du sommeil



Abstract

Introduction: Maxillo-mandibular growth in children with Pierre Robin sequence (PRS) is
controversial in the literature. Some authors believe that mandibular growth is accelerated after birth,
but few have looked at the growth of the maxilla. This retrospective study aims to analyze the maxillo-
mandibular growth in children with PRS. Secondly, we would have liked to assess the severity and
evolution of sleep apnea related to the growth of the jaws, but a lack of data prevented the achievement
of this objective.

Materials and Methods: The medical and orthodontic records of 93 patients (82 apnea, 40 growth) of
the CHU Ste-Justine with isolated PRS were reviewed and compared to the control group composed of
normal children of the University of Michigan. The mixed model repeated measures statistical analysis
as well as that of Brunner-Langer was performed.

Results: Orthodontic evaluation showed a statistically significant change in the right molar
relationship, the presence of crowding and diastema in the maxilla and the overbite. Analysis of
cephalometric radiographs shows that the upper jaw, the ramus and body of the mandible are reduced
compared to normal values. The latter shows a significant decrease with age (p = 0,03). The gonial
angle, SNA, SNB, ANB, facial convexity angle and inclination of the upper incisor compared with FH
are all normal. However, the latter is significantly increased with age (p = 0,04). The Y axis is
increased while the upper and lower facial heights (UFH, LFH) are reduced although the latter shows a

tendency to normalize with age (p < 0,001).

Discussion: Maxillary dimensions are similar to several studies. With regard to the mandible, the
growth is either slower or decreased. This observation was more pronounced when approaching the
peak of growth since the deviation from the normal enlarges. We see a growth trend hyperdivergent,
which could explain the normalization of the LFH. The fact that SNA and SNB are in normal limits
could be explained by a decrease in the length of the cranial base.

Conclusion: There is no catch up growth either for the maxilla or the mandible. Both jaws remain
smaller than normal and the profile stays convexe throughout growth. Comparison of cephalometric
data and orthodontic treatments with patients presenting an isolated cleft palate should be done shortly.
We have not been able to achieve our goals for sleep apnea. A prospective study would be expected to
get there.

Keywords: Pierre Robin sequence, cranio-facial growth, sleep apnea
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Introduction

Tous les ans environ un enfant sur huit mille a dix mille nait avec une triade bien
spécifique de caractéristiques qui permet aux professionnels de la sant¢ de poser un diagnostic
de séquence de Pierre Robin (SPR)." Loin d’étre anodin, celui-ci est souvent a I’origine de
troubles respiratoires, de problémes d’alimentation qui font obstacle a la prise de poids, de
difficultés d’¢locution et finalement d’anomalies de croissance cranio-faciale. Les troubles
respiratoires sont particuliérement vecteurs de morbidité et mortalité et ’apnée du sommeil est
une préoccupation constante. Alors que la prévalence de cette derniére dans la population
pédiatrique varie de 1 & 5%,” il a été démontré que la fréquence augmente chez les enfants
avec un syndrome cranio-facial qui implique une petite mandibule, comme c’est le cas avec la

SPR.}

La séquence de Pierre Robin et I’étendue de ses répercussions ne sont pas encore bien
comprises par la communauté médicale et cela méme si la condition est reconnue depuis les
années 20. En ciblant les patients porteurs de la séquence, on tentera de décrire et de mesurer
I’effet de cette condition sur la croissance des maxillaires de méme que sur les troubles

respiratoires du sommeil, plus particulicrement I’apnée du sommeil.

On ne peut cesser d’insister sur la gravit¢ des conséquences que les problémes
respiratoires du nouveau-né peuvent engendrer. La difficult¢ d’oxygénation peut affecter
I’alimentation et I’enfant peut rapidement accuser un retard de croissance.” Bien évidemment,
les parents d’enfant Pierre Robin doivent accepter le diagnostic, apprendre comment prodiguer
les soins spéciaux et jongler avec les rendez-vous médicaux que requiert celui-ci. Il va s’en
dire que cela entraine aussi son lot de colts biologiques et financiers. L’apnée du sommeil qui
vient souvent de pair avec le diagnostic de SPR, est responsable de plusieurs morbidités
touchant a la fois les systemes cardiovasculaire et métabolique et le fonctionnement
neurocognitif et comportemental.” De plus, les enfants qui souffrent de ce probléme ont des
visites plus fréquentes dans les établissements de santé en raison d’infections respiratoires et
se trouvent a consommer plus de médicaments. Il a été observé que suite au traitement de

r A < . , . , . 5
I’apnée, les colits annuels reliés au soins de santé ont diminué du tiers.



La littérature qui se rapporte a la croissance mandibulaire dans cette population est plus
¢laborée que celle concernant la croissance du maxillaire, mais reste encore déficiente. De
plus, plusieurs éléments sont incompris, non explorés ou controversés. Coté apnée, la
littérature rapporte une correction des difficultés respiratoires en bas age, et les suivis réguliers
permettent d’intercepter les problémes potentiels qui pourraient survenir plus tard. Par contre,
aucune statistique concernant la prévalence de la réapparition des symptomes d’apnée n’a été
avancée. Dans cette étude, nous aurions aimé évaluer la sévérité de 1’apnée du sommeil en lien
avec la croissance des maxillaires et I’évolution de ce trouble du sommeil entre la période
néonatale et ’age adulte. Par contre, le matériel disponible ne nous a pas permis d’atteindre
cet objectif. Les données concernant I’apnée ont tout de méme ¢été comptabilisées et sont

incluses a ’annexe 1 de ce mémoire.

Une meilleure compréhension de la croissance cranio-faciale dans la population
pédiatrique Pierre Robin aiderait 1’équipe multidisciplinaire médicale, y compris le dentiste et
I’orthodontiste, dans sa prise de décision quant a 1’¢laboration d’un plan de traitement global

qui favoriserait le développement optimal des enfants tout en limitant les morbidités.



Chapitre 1 : Revue de littérature

1. Croissance cranio-faciale

Une bonne connaissance de la croissance et la formation des os du visage est

essentielle a la compréhension globale de la SPR, son étiologie et son évolution.
1.1 Développement prénatal

1.1.1 Les arcs branchiaux

La majorité des structures oro-faciales émergent du systeme branchial. Ce dernier
apparait vers la deuxiéme semaine intra-utérine et disparait vers la sixiéme. Il se compose de
six épaississements cylindriques de mésoderme qui prennent naissance du mur externe du
pharynx. D’une vue latérale, les renflements se distinguent les uns des autres grace a des
concavités appelées poches ou fentes branchiales. Chez 1’humain, des six arcs branchiaux
seuls les quatre premiers sont majeurs, les cinquieme et sixiéme arcs sont des structures
transitoires. Tous les arcs branchiaux ont la méme composition de base, ¢’est-a-dire qu’ils sont

responsables de la formation de tissus osseux, nerveux, vasculaire et musculaire.

Le premier arc branchial est aussi appelé ’arc mandibulaire. Comme son nom
I’indique, il est responsable de la formation de la mandibule et du cartilage de Meckel. A la
sixieme semaine de développement, une condensation de mésenchyme se développe
latéralement au cartilage de Meckel. Une semaine plus tard elle s’ossifie par ossification intra
membraneuse, formant ainsi I’os mandibulaire. Ces formations bilatérales se rejoignent au

centre et forment la symphyse mandibulaire. (Figure 1)



Cawtilage de Meckel

Nerf mandibulaive

Branche linguale

Branche alvéolaive infériewre

Site de Vostéogéneése
initiade

Branche incisive Branche mentonniére

Figure 1: Formation de la mandibule. L'ostéogénése se fait en longeant le cartilage de Meckel.

Adapté de Nanci 2008. ©

1.1.2 Développement de la face

Le visage est constitué¢ a la base de cinq bourgeons : fronto-nasal, maxillaires (2) et
mandibulaires (2). Ils s’¢élargissent et se déplacent de fagon prédéterminée autour de la cavité
buccale primitive aussi appelée stomatodeum. Celui-ci est délimité en arriére par une cloison
didermique (composée d’ectoderme et d’endoderme) que ['on nomme membrane
pharyngienne. Cette membrane se dégrade vers la quatriéme semaine afin de procurer une

communication entre la cavité buccale et la voie intestinale. (Figure 2)



Figure 2: Cavité buccale primitive (stomatodeum) entourée des cinq bourgeons qui constituent

le visage. Adapté de Nanci 2008.°

Le bourgeon fronto-nasal donne naissance aux os frontaux. De chaque c6té de ce
bourgeon situ¢ au-dessus des bourgeons maxillaires se trouvent des excroissances rondes qui
sont les placodes optiques. Du c6té ventral on retrouve les placodes olfactives. Aux alentours
du 28° jour, une prolifération du mésenchyme sous-jacent permet la conversion de ces
dernicres en cavités nasales en forme de fer a cheval donnant ainsi naissance aux bourgeons
nasaux externes et internes. Tout au long du développement, les structures se rétrécissent vers
le centre rapprochant ainsi les structures latérales. Les proces maxillaires s’accolent au niveau
de la ligne médiane avant de fusionner avec les bourgeons nasaux internes et externes ainsi
qu’avec le procés mandibulaire ce qui délimite I’ouverture de la cavité buccale. La fusion des
deux bourgeons nasaux internes permet la formation du palais primaire et la portion centrale

de la 1évre supérieure aussi appelée philtrum.®®

1.1.3 Développement du maxillaire

Le maxillaire se développe via une ossification intra-membraneuse. Ainsi, aucun
cartilage ne participe a sa formation. Toutefois, il est a noter que le centre d’ossification du

maxillaire se retrouve a proximité du cartilage de la capsule nasale. C’est dans le mésenchyme



du procés maxillaire du premier arc branchial, a I’endroit ou le nerf dentaire antéro-supérieur

se sépare du nerf orbital inférieur, que 1’ossification débute.

A partir de ce centre, les cellules mésenchymateuses se transforment en cellules
ostéogéniques de fagon antéro-postérieure (vers le zygoma et la région incisive) et supérieure
(pour former le processus frontal). De plus, 1’ossification s’étend dans les proces palatins afin
de former le palais dur. Une plaque alvéolaire médiale et latérale se développe a la jonction du
proces palatin et du corps principal du maxillaire. Ensemble, elles vont former des structures
osseuses autour des bourgeons dentaires qui deviendront alors encapsulés dans leur propre
crypte. Le corps du maxillaire est relativement petit & ce moment, ce n’est que vers la 16°
semaine que le sinus maxillaire se développe. A la naissance, cette structure sera de la

. - 6.8
grosseur d’un petit pois.™

1.1.4 Développement du palais

Le palais se forme a partir de deux entités: le palais primaire et le palais secondaire. Le
premier débute sa formation a la 6° semaine in utero, suite au développement des deux
bourgeons nasaux internes.” Il constitue la portion du palais antérieure au foramen incisif. Un
manque de fusion entre les bourgeons maxillaires, nasaux internes et externes méne a des

fentes labiales, avec ou sans implication du palais secondaire. "

Le palais secondaire débute sa formation aprés que celle du palais primaire soit
terminée, soit vers la 7° semaine in utero. Trois excroissances contribuent a sa formation. Tout
d’abord, le septum nasal, une lame médiane verticale qui origine du bourgeon frontal. Ensuite
deux lames latérales horizontales, les processus palatins, qui se distinguent des bourgeons
maxillaires. Une semaine plus tard, ces trois lames convergent et fusionnent de fagon antéro-
postérieure sur la ligne médiane. Cette fusion sépare ainsi la cavité buccale de la cavité nasale.
A la jonction des palais primaire et secondaire se retrouvera le canal palatin antérieur. (Figure

3)



Figure 3: Formation du palais chez un embryon humain. Adapté de Nanci 2008.°

Le palais mou, formé du voile du palais et de la luette, est une formation
complémentaire qui apparait plus tard. Ce n’est que vers le 3° mois que le palais secondaire
sera complétement formé. Durant ce processus, la langue qui jusque 1a occupait la cavité orale
primitive, est refoulée vers la cavité buccale. Toute interférence dans la descente de la langue
peut résulter en une fente du palais secondaire.” ® ° Durant la méme période, le cartilage de
Meckel s’allonge ce qui permet a la langue de prendre sa place dans la mandibule en
développement. Parallélement, le maxillaire se développe antérieurement, ¢levant la téte et

facilitant la descente de la langue.'’

1.1.5 Développement de la langue

La langue commence son développement vers la 4° semaine intra-utérine. Les arcs
pharyngés se rencontrent a la ligne médiane sous le stomatodeum. La prolifération locale de
leur mésenchyme donne naissance a trois tubercules. Le premier, le tuberculum impar, se

forme au centre du processus mandibulaire et est entouré par deux autres excroissances, les



gonflements linguaux. Ces derniers croissent rapidement et les trois structures fusionnent pour

former les 2/3 antérieur de la langue.

La base de la langue nait d’un élargissement du mésenchyme des 2°, 3°, et 4° arcs au
niveau de la ligne médiane. Ces renflements se composent de la copula (associée au 2° arc
branchial) et de I’éminence hypobranchiale (associée aux 3° et 4° arcs). Au fur et & mesure que
la langue se développe, I’éminence hypobranchiale engloutit la copula, qui finit par

disparaitre. La partie postérieure du 4° arc est responsable du développement de 1’épiglotte.’
P p p p

(Figure 4)

Tubercudmn impow
Eminence
hypobranchiale

Amygdale palatine
Epiglotte

Figure 4: Développement de la langue a partir des arcs branchiaux (1% arc: rose, orange et

beige; 2° arc: jaune, 3° arc: vert et 4° arc: bleu). Adapté de Nanci 2008.°



1.1.6 Développement de la mandibule

1.1.6.1 Cartilage de Meckel

Tel que mentionné précédemment, la mandibule origine du premier arc branchial. Le
cartilage de Meckel est aussi issu de cet arc. Bien qu’il ne contribue pas a la formation de la
mandibule proprement dite, le cartilage de Meckel se trouve a proximité de la mandibule en
formation. Vers la sixiéme semaine de vie intra-utérine, ce cartilage s’étend pour former une
tige solide de cartilage hyalin entourée par une capsule fibro-cellulaire, la capsule otique. Les
tiges des deux coOtés se rejoignent en leur milieu sans jamais se toucher, elles restent séparées

par une mince bande de mésenchyme.
1.1.6.2 Centres d’ossifications

1.1.6.2.1 Formation de la branche montante

Vers la septiéme semaine, une condensation mésenchymateuse a lieu a I’endroit ou se
trouvera le futur trou mentonnier. C’est le point de départ de 1’ossification intra-membraneuse
qui s’étend antérieurement et postérieurement le long de I’aspect latéral du cartilage de
Meckel. Une extension verticale de ce méme cartilage donne naissance a la lame osseuse

interne qui deviendra I’hote des bourgeons dentaires.

1.1.6.2.2 Formation de la région symphysaire

Le cartilage de Meckel est une structure paire et donc deux centres d’ossification sont
présents. Ces derniers se rapprochent de la ligne médiane sans toutefois se toucher. Ce n’est

que peu de temps apres la naissance qu’il y a fusion pour créer la symphyse mentonnicre.

1.1.6.2.3 Formation du ramus et de la branche montante

Le ramus de la mandibule se développe par une ossification postérieure rapide du
mésenchyme du premier arc branchial a I’extérieur du cartilage de Meckel. Cette divergence
marque 1’endroit de I’épine de Spix dans la mandibule adulte. Un prolongement du centre
d’ossification postérieurement avec une légeére flexion vers le haut permet de former la
branche montante. A la dixiéme semaine, la mandibule rudimentaire est formée entiérement

par ossification intra-membraneuse sans implication directe du cartilage de Meckel qui servira



a la formation des os de l'oreille interne (marteau et enclume) et du ligament sphéno-

malléaire.®®
1.1.6.3 Cartilages secondaires

1.1.6.3.1 Cartilage condylien

Ce cartilage secondaire apparait durant la 12° semaine de vie intra-utérine. Il forme
rapidement une masse conique qui occupe une grande partie du ramus en formation. Via une
ossification endochondrale, le cone est rapidement transformé en os. A la 20° semaine, seule
une mince couche de cartilage persiste a la téte du condyle. C’est elle qui permet la croissance
de la mandibule au méme titre que le cartilage épiphysaire dans les membres. Son activité

peut durer entre 18 et 20 ans.

1.1.6.3.2 Cartilage coronoide
Le cartilage coronoide est une structure temporaire qui apparait vers le 4° mois au
niveau antérieur et supérieur du processus coronoide et qui disparait longtemps avant la

naissance.

1.1.6.3.3 Cartilages symphysaires
Les cartilages symphysaires sont au nombre de deux. Ils se développent dans le tissu
conjonctif entre les deux portions du cartilage de Meckel, mais ils lui sont totalement

indépendants. Ces cartilages s’oblitérent durant la premiere année de vie.

2. Séquence de Pierre Robin

2.1 Définition

La séquence de Pierre Robin fut décrite pour la premicre fois en 1923 par le
stomatologiste frangais du méme nom. Dans son écrit il établissait le lien entre des difficultés
respiratoires, une glossoptose et une micrognathie.'' Onze ans plus tard, il publiait un
manuscrit dans lequel il montrait 1’association fréquente d’une fente palatine avec la trilogie

de caractéristiques décrite plus tot.'> Depuis ce temps, plusieurs cliniciens ont ajouté des
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informations pertinentes concernant la condition. Cette derniére a pris maintes appellations
dont syndrome, anomalie et séquence. Aujourd’hui elle est reconnue comme séquence de
Pierre Robin (SPR) puisque chaque caractéristique est la conséquence d’une autre. Ainsi, on
croit que le premier événement serait la micrognathie qui ne permettrait pas a la langue de
prendre une position normale et donc, la repousserait vers l’arriére ce qui causerait les

\ . . 13
problémes respiratoires.

L’ensemble de la communauté scientifique ne s’entend pas sur une définition
commune de la séquence de Pierre Robin. En effet, Breugem et al. a mené une étude pour
vérifier quels criteres étaient utilisés pour poser le diagnostic. Les résultats sont étonnants: sur
soixante-six questionnaires, vingt-neuf différentes descriptions sont ressorties. Parmi les
caractéristiques qui revenaient le plus souvent, notons une rétrognathie, une fente palatine, des
anomalies cardiaques et chromosomiques, une hypotonie pharyngée et une macroglossie.
L’étude conclut qu’il y a une confusion dans la définition de la séquence de Pierre Robin. Elle
suggere d’utiliser la description originale de Pierre Robin soit micrognathie, glossoptose et
difficulté respiratoire. A cela peuvent s’ajouter d’autres anomalies comme un syndrome, une

fente palatine ou une rétrognathie.'

Cette grande variabilit¢ dans la définition de la maladie rend 1’établissement d’une
incidence difficile. Une étude sur les admissions dans I'unité de fente palatine de deux centres
hospitaliers de Liverpool sur une période de 23 ans est arrivée a la conclusion que I’incidence
de la SPR était de 1:8500 naissances.'* La prévalence selon les sexes a aussi été un sujet de
I’¢tude. Dans I’analyse précédente, on notait une prévalence plus élevée de la SPR chez les
gargons que chez les filles.'* Cette découverte est surprenante si I’on considére que les fentes
palatines ont une incidence accrue pour le sexe féminin.”"” Toutefois, comme nous en
discuterons plus loin, la fente palatine n’est qu’une des caractéristiques associées a la SPR et
donc, les données ¢épidémiologiques des fentes palatines ne peuvent s’appliquer
qu’indirectement a celles de la séquence de Pierre Robin. Notons quand méme que dans
I’¢tude du Dre Caouette-Laberge, qui portait sur 125 sujets avec SPR, il y avait une légere

prédilection pour les filles, soit 51,2% de 1’échantillon.'®
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2.2 Caractéristiques cliniques

2.2.1 Micrognathie

Une micrognathie mandibulaire se caractérise par un maxillaire inférieur de taille
réduite par rapport a la normale. Il est reconnu que la micrognathie est la caractéristique

13, 19

principale de la SPR. Puisqu’il n’y a pas de consensus concernant la taille de la mandibule
requise pour définir une séquence de Pierre Robin, un groupe de chercheurs des Pays-Bas a
tenté d’établir un « index mandibulaire ». Pour ce faire il a définit trois mesures : le surplomb
horizontal alvéolaire (O) qui correspond a la distance, en millimétres, entre le point le plus
antérieur des arcades alvéolaires supérieure et inférieure; le périmétre d’arcade maxillaire (U)
mesuré, encore une fois en millimétres, en reliant le point tragion (encoche supérieure au
tragus de ’oreille) de chaque coté en passant par le point subnasale (point déterminé par
I’intersection du nez et de la lévre supérieure) et finalement le périmetre d’arcade
mandibulaire (L) calculé en reliant les points tragion gauche et droite en passant par le point
pogonion’ (le point le plus antérieur des tissus mous du menton). Cet « index mandibulaire »
se définit donc a ’aide de la formule mathématique suivante : O x U/L. La figure 5 en permet
une meilleure compréhension. Les résultats permettent de déduire qu’un index mandibulaire
inférieur & 4,2 +/- 1,8 est considéré comme une micrognathie.”® De fagon plus subjective, on
remarque des la naissance que le tiers inférieur du visage de ces enfants est différent. Le corps
mandibulaire est plus court *', la branche montante est raccourcie ** et les deux maxillaires

sont rétrognathes.?’
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Figure 5: L'index mandibulaire tel que défini par Van der Haven: O x U/L ou le surplomb
horizontal alvéolaire x longueur de I'arcade maxillaire/longueur de I'arcade mandibulaire.

Adapté de Van der Haven 1997. %/

2.2.2 Glossoptose

La glossoptose est la chute postérieure de la langue dans la cavité orale. Ce
déplacement de la langue dans I’hypopharynx était considéré comme la source principale de
I’obstruction respiratoire, troisiéme ¢élément de la triade de Pierre Robin. Toutefois, d’autres
hypothéses ont été avancées, comme une croissance disproportionnée de la langue, un
prolapsus de cet organe dans la fente palatine (s’il y a lieu), un manque de contrdle volontaire
sur la musculature linguale et une pression négative de la langue dans I’hypopharynx.”® La
grosseur de langue chez les enfants avec la séquence de Pierre Robin a fait 1’objet de plusieurs
études. Les résultats varient de macroglossie *° a microglossie *°. De plus, I’hypothése d’une
croissance disproportionnée de la langue par rapport aux structures adjacentes a été avancée
pour expliquer la sévérité de I’obstruction respiratoire.’’ Dans une étude comparant la grosseur
de la langue des enfants Pierre Robin par rapport a celle d’enfants présentant une fente
palatine et celle d’enfants normaux, une démonstration objective d’une microglossie dans la
population cible a pu étre établie. L’auteur explique alors 1’obstruction respiratoire par un

déséquilibre entre ’espace disponible dans la cavité orale et la masse de la langue.*
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2.2.3 Obstruction respiratoire

L’obstruction respiratoire est la caractéristique présentant le plus grand impact sur la
morbidit¢é de I’enfant Pierre Robin (Figure 6). La sévérité de ce symptome est variable.
Caouette-Laberge et al. a classifié en trois groupes les enfants avec la SPR selon la gravité des
symptomes. Le groupe I, auquel appartenait 44,8% de 1’échantillon, était caractérisé par une
respiration adéquate en décubitus ventral et une alimentation a la bouteille normale. Le groupe
II, représentant 32% de 1’échantillon, était composé des enfants qui avaient une respiration
adéquate en décubitus ventral, mais qui avaient nécessité une alimentation par tube de gavage
pendant un minimum de cinq jours. Enfin, le groupe III (23,2%) était composé des enfants
avec les symptdmes les plus séveres représentés par le besoin d’une intubation endotrachéale
pour un minimum de 48 heures et une alimentation par gavage.'® Les six a douze premiers
mois de vie constituent la période la plus critique de détresse respiratoire. Celle-ci est le plus
souvent transitoire, mais variable tant dans son moment d’initiation, que dans sa sévérité et sa

- 33,34
cessation.™

Notons que les difficultés respiratoires tendent a s’atténuer avec le temps, bien
35,36

que ce processus ne soit pas encore tout a fait compris.

Figure 6: Illustration de la triade de la SPR: micrognathie, glossoptose et obstruction

respiratoire. Adapté de Evans 2011.%°
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2.2.4 Anomalies associées

2.2.4.1 Fente palatine

Il existe une forte corrélation entre la séquence de Pierre Robin et la présence d’une
fente palatine. L’association de cette anomalie avec la SPR serait aussi élevée que 90%.'* " 11
est bien établi que le palais se forme par fusion antéro-postérieure des proces palatins. La fente
palatine associée a I’anomalie de Pierre Robin est différente de la fente palatine isolée
puisqu’elle épouse une forme de U plutdt qu'une forme de V. L’étiologie varie de celle que
I’on retrouve pour les fentes en V soit un facteur primaire empéchant les proces palatin de
grandir et de se fusionner ** En effet, il n’est pas étonnant d’observer une si forte prévalence
de fente palatine dans cette population particuliére puisque 1’étiologie semble secondaire a

I’obstruction mécanique que la langue provoque lorsqu’elle est refoulée vers I’arriere, entre les

N . . . ~ o . 1 4 .
procés palatins, par la micrognathie, empéchant ainsi leur fusion."**>**° (Figure 7)

Figure 7: Fente palatine en forme de U chez un jeune patient avec une SPR. Adapté de Evans

2011.%
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2.2.4.2 Anomalies dentaires

L’hypodontie ou I’agénésie d’une ou de plusieurs dents est une condition qui survient
fréquemment chez I’homme.*' L’étude de I’hypodontie en lien avec la SPR a débuté dans les
années 80 avec la recherche de Ranta et Rintala.** Cinquante-six enfants séparés en trois
groupes : SPR, fente palatine et sans anomalie, faisaient partie de la cohorte a I’étude. Les
résultats ont montré une prévalence accrue de 1’agénésie dentaire pour les enfants SPR (50%)
par rapport aux enfants avec une fente palatine (31,5%) et aux enfants « normaux » (8%).
D’autres observations intéressantes stipulaient que la prévalence de 1’hypodontie était plus
¢levée chez les filles que chez les garcons, que la mandibule était affectée deux fois plus
souvent que le maxillaire supérieur et que les dents manquantes étaient distribuées de fagcon
différente dépendamment du groupe. Les enfants avec la SPR présentaient une absence plus
élevée des 2° prémolaires inférieures (20,5%), suivi par I’incisive latérale supérieure (10,7%)
et enfin par les 2° prémolaires supérieures (5,4%). Du coté des enfants avec des fentes
palatines, 10,4% montraient une agénésie des 2° prémolaires mandibulaires et 11,2% de leurs

e , , . 42
incisives latérales supérieures.

En 2005 et 2006, deux études canadiennes, une réalisée a Montréal et I’autre a
Toronto, ont été publiées a ce sujet. Celle de Montréal a été faite en collaboration avec le
Centre hospitalier universitaire Ste-Justine (CHU Ste-Justine). L’objectif de celle-ci était
d’étudier de fagon rétrospective 1’hypodontie (définie ici comme 1’absence congénitale d’au
moins une dent) chez la population Pierre Robin, selon la distribution, le nombre et les sites
affectés. L’étude, avec un groupe témoin (SPR isolée) de 39 patients (44% de garcons) et un
groupe controle (fente palatin isolée) de 49 patients (39% de gargons), s’est aussi penchée de
fagon plus précise sur I’absence de la 2° prémolaire mandibulaire. Une prévalence
significativement plus haute d’hypodontie dans le groupe de SPR a été démontrée (46%) par
rapport au groupe de fente palatine (19%). De plus, une atteinte mandibulaire était plus
fréquente dans le groupe SPR (41%) que dans le groupe FP (15%). Statistiquement, aucune
différence entre les agénésies du coté droit versus le coté gauche n’a été démontrée. Toutefois,
I’étude a permis d’établir une association significative entre la SPR et ’agénésie de la 2°

I3 . . y . N . . . . 43
prémolaire inférieure, a la fois cliniquement et statistiquement.
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L’étude torontoise a été conduite au département de craniofacial de I’hdpital Sick Kids.
L’échantillon était composé de 16 enfants avec une SPR isolée et hypodontie a la mandibule
(7 garcons, 9 filles) et 18 enfants avec SPR isolée sans hypodontie mandibulaire (6 garcons,
12 filles). Le but de 1’étude était de vérifier si I’hypodontie mandibulaire avait un impact sur la
morphologie mandibulaire. Les résultats ont montré que les enfants Pierre Robin, qui avaient
une absence congénitale d’au moins une dent, avaient une mandibule plus petite. Cette
découverte est d’autant plus importante que le patron de croissance de ces enfants ne s’est pas

amélioré durant I’adolescence et I’amplitude des différences a augmenté.**

2.2.4.3 Difficultés d’alimentation

Les difficultés d’alimentation chez les patients Pierre Robin sont une caractéristique
fréquente et non négligeable de la maladie. Plusieurs auteurs considérent que la micrognathie
et la glossoptose sont les facteurs responsables de ce probléme & répercussions multiples.*™**
Cette obstruction respiratoire empéche un apport calorique suffisant, ce qui conduit a la
nécessité d’avoir recours a des interventions complémentaires. La prévalence de I'utilisation
d’une gastrostomie pour pallier le déficit calorique tourne autour de 40% chez les patients
avec une SPR isolée et grimpe jusqu’a 83% pour ceux qui présentent un syndrome associé.*”
>0 Bien entendu, la gravité est variable et il a été noté que les anomalies associées peuvent
aggraver la situation alimentaire. Ainsi, les enfants présentant une SPR isolée ont un pronostic
plus favorable quant a la sévérité et la durée des difficultés d’alimentation. Les enfants
présentant des anomalies neurologique ou cardiopulmonaire ont le pronostic le plus sombre.
L’absence d’une alimentation per os implique souvent la mise en place d’un tube
nasogastrique ou, si cette option échoue, d’une gastrostomie. Une étude de la déglutition
pourrait étre nécessaire puisque l’on croit que certains de ces enfants auraient des voies
respiratoires incapables de tolérer le stress d’une diéte orale ou auraient une motilité orale
pharyngienne ou oesophagienne anormale. Toutefois, notons que ces difficultés alimentaires,

tout comme les difficultés respiratoires, tendent & s’atténuer avec les années."’

Une étude de Lidsky et al. a tenté d’évaluer si une intervention précoce des troubles
respiratoires permettrait de résoudre les difficultés d’alimentation.” Sur les 67 patients avec la

SPR, 51 n’avaient pas d’anomalie associée tandis que les 16 autres avaient un syndrome
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associ¢ a leur SPR. Les résultats de I’étude ont montré que non seulement les patients avec
une SPR isolée avaient un pronostic beaucoup plus favorable, mais qu’une intervention
s’adressant a 1’obstruction respiratoire effectuée dans les premiers trois mois de vie avait une

, . . . . . . , . . 48
répercussion importante sur le besoin d’intervenir dans les difficultés d’alimentation.

2.2.4.4 Forme syndromique de la SPR

On note plus de 40 syndromes associés avec la séquence de Pierre Robin. Les plus
fréquents étant le syndrome de Stickler avec une prévalence de 11 a 18% et la délétion
22ql11.2 ou syndrome de DiGeorges/vélocardiofacial. Outre ces syndromes, d’autres
conditions, moins fréquentes, peuvent aussi étre associées a la SPR. Notons, entre autres, des
dysplasies squelettiques, des syndromes dysmorphiques comme Treacher-Collins, Nager ou
Miller, des conditions neurologiques, des anomalies chromosomiques et autres conditions
comme le syndrome d’alcoolisme foetal ou du diabéte de grossesse.’® La prévalence de la SPR

136 Tel que

isolée, c’est-a-dire sans aucune anomalie ou syndrome associé, est d’environ 50%.
mentionné précédemment, le diagnostic d’un syndrome associ¢é avec la SPR entraine

. . 51
I’assombrissement du pronostic.

2.2.4.5 Morphologie craniofaciale

La séquence de Pierre Robin est une anomalie de développement embryologique des
premier et deuxiéme arcs branchiaux. Ces derniers sont responsables de la formation de
plusieurs structures de la téte et du cou. Il n’est donc pas étonnant de constater une

morphologie craniofaciale spécifique a la SPR.

Les ¢tudes ont démontré une rétrusion bimaxillaire dans le cas de la SPR. C’est-a-dire
que la longueur sagittale de la mandibule n’est pas la seule a étre affectée, celle du maxillaire
est aussi réduite.” *>* Plusieurs de ces études ont aussi remarqué une augmentation de la
largeur maxillaire postérieure et de la largeur de la cavité nasale, un angle gonial plus obtus,
une diminution de la hauteur postérieure du maxillaire et une réduction sévere dans les

. . . . . 7 23,25
dimensions des voies respiratoires pharyngées.”™

En comparant les tracés céphalométriques
d’enfants avec la SPR et ceux d’enfants avec une fente palatine isolée, Daskalogiannakis et al.
ont remarqué qu’en plus de la rétrusion mandibulaire, le plan mandibulaire et le plan palatin

est significativement plus abrupt chez le groupe SPR que celui avec la fente palatine.”® Une
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réduction de la longueur de la base cranienne a aussi été notée chez des adolescents avec la

SPR.*® Quelques auteurs se sont penchés sur la relation de 1’os hyoide avec différentes

structures du crane. Les résultats montrent une position plus inférieure et postérieure de 1’os
. . . 32 s . ,

hyoide par rapport au point nasion.” Cette dernicre a aussi noté une langue plus courte chez

les patients Pierre Robin.
2.3 Etiologie

2.3.1 Théorie mécanique

La pression intra-utérine ou « modelage intra-utérin » fait partie de la théorie
mécanique pour expliquer la SPR. Elle stipule qu’une pression a/n du visage chez le foetus
peut mener a une déformation des endroits a croissance rapide. Dans le cas de la SPR, on
suppose qu’une pression du menton contre le torse empéche la mandibule de croitre
normalement. Si telle est la cause de la séquence, un rattrapage de la croissance est possible
aprés la naissance.® Cette théorie a aussi été avancée pour expliquer la prévalence élevée de
fente palatine en forme de U plutdt qu'en forme de V. La mandibule étant poussée vers
’arriere, elle empéche la langue de descendre dans la cavité buccale, celle-ci se retrouve alors

. y N . . . ey erel, . 38
coincée entre les proces palatins qui, a leur tour, sont dans I’impossibilité de se fusionner.

Les causes de la malposition intra-utérine peuvent &tre multiples. Notons une grossesse
multiple, une anomalie physique de I'utérus ou un désordre neuromusculaire affectant le
volume de 'utérus et sa flexibilité. Enfin, un désordre des tissus conjonctifs peut influencer la

position du feetus ou sa mobilité.>>

Cette théorie fut mise a I’épreuve dans une étude de Rintala et al., dans laquelle ils ont
comparé un groupe d’enfants avec une SPR isolée et un groupe avec une fente palatine isolée
(sans micrognathie et détresse respiratoire). Ils ont alors remarqué que les fentes palatines en
forme de U et en forme de V présentaient une prévalence similaire dans les deux groupes. Ils
ont donc conclu que des facteurs génétiques plutot que mécaniques seraient responsables de la

SPR, rejetant de fagon indirecte le role de la position feetale dans la maladie.™
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2.3.2 Théorie métabolique

La théorie métabolique est apparue dans les années 60. A ce moment, Poswillo >* a mené
une ¢tude sur des rats. Il effectuait une ponction du sac amniotique a différentes périodes de la
grossesse. Ceci induisait une altération des dynamiques intra-utérines qui pouvait influencer la
posture du feetus jusqu’a causer des difformités. Ainsi, une force excessive du menton sur le
sternum cause un retard dans 1’ossification du corps de la mandibule. La micrognathie serait
donc le résultat d’'un modelage postural. De plus, cette compression maintient la langue entre
les proces palatins et nuit a la fermeture du palais causant une fente palatine. Cette étude a
aussi permis de déterminer que le moment ou il y a un retour normal des dynamiques
amniotiques est responsable de la sévérité de Datteinte.”* L’administration de médicaments a
des rates enceintes peut produire un développement anormal de la mandibule et du palais ce

. R r . 55
qui converge vers une théorie métabolique.

2.3.3 Théorie génétique

Une cause génétique a souvent été avancée pour expliquer la SPR. Ranta et Rintala en
1983 furent des pionniers de cette théorie. Selon eux, ’anomalie primaire de la séquence était
la croissance déficiente de la mandibule et la fente palatine était secondaire. Bien qu’ils
n’étaient pas en mesure de I’identifier, ils émettaient I’hypothése d’un facteur causant 1’arrét

ou le retard de croissance mandibulaire.>®

En se penchant sur cette hypothése, une étude a tenté d’observer une tendance
héréditaire de la séquence. Trente-six patients avec une SPR non-syndromique, mais une fente
palatine associée ont participé a 1’étude. Dans la descendance familiale, six patients ont
présentés une fente palatine isolée sans SPR. Ces résultats pourraient s’expliquer par de
simples coincidences, mais les auteurs croient qu’une succession polygénique multifactorielle
ne peut étre exclue.”’ Dans la méme veine, une étude parisienne s’est penché sur 117 cas de
SPR syndromique (35%), isolée (48%) et avec anomalies associées (17%). Dans le cas des
SPR isolées, 9% des patients avaient un jumeau et 13% avaient un parent atteint. Ceci

supporte la théorie d’une composante génétique.”®

Plus récemment, de véritables changements génétiques ont ¢t¢ identifiés. Des délétions

englobant la région 2q31-q33, région connue pour étre associée avec les manifestations
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cliniques de la fente palatine et de la micrognahtie, ont été reconnues.”” Une translocation
chromosomale balancée réciproque t(2;17)(q23;q23.3) a été observée chez six membres d’une
méme famille présentant une SPR isolée, mais cette méme translocation n’a pu étre observée

chez les membres sains de la famille.®

2.3.3.1 Implication du collagene

Plusieurs ¢tudes ont visé les génes codant pour les collageénes II et XI puisqu’ils sont
associés avec le cartilage de Meckel et sont impliqués dans le développement mandibulaire.’
Une étude américaine a tenté d’établir un lien génétique entre la micrognathie, la SPR isolée et
la fente palatine isolée. 24 patients avec une SPR, 17 avec une fente palatine isolée et 21
présentant une micrognathie ont composé I’échantillon de cette étude et ont été investigués
pour une mutation du géne COL11A2. Une analyse génétique pour une mutation au niveau du
COL2A1 et COL11ALI a aussi été effectuée chez 23 patients SPR. Les résultats ont permis
d’identifier une mutation des génes COL11A2 et COL11A1 chez les Pierre Robin et une
mutation du COL11A2 chez un patient micrognathe. De plus, deux patients SPR présentaient
aussi une mutation au niveau du COL2A1. Toutefois, aucune mutation commune n’a été
identifiée pour les trois désordres. Les auteurs concluent donc qu’il existe une étiologie

génétique, mais qu’il n’y a pas de lien génétique entre les différentes composantes.*

Une autre mutation a été découverte au niveau de SOX9, celle-ci serait responsable, du
moins en partie, de la SPR. En outre, ce géne influence Msx1, un facteur de transcription

impliqué dans le développement dentaire particuliérement I’agénésie.”

2.3.4 Aberration du cartilage de Meckel

Cette théorie se base sur la prémisse qu’une croissance mandibulaire normale est
nécessaire a une bonne position de la langue et, par le fait méme, a la fermeture palatine. Dans
leur étude, Ricks et al. ont utilisé des souris pour montrer qu’un retard dans la croissance du
cartilage de Meckel qui survient avant la fermeture du palais causait une micrognathie et une
fente palatine. Les auteurs ont conclu qu’une anomalie dans I’¢longation du cartilage de
Meckel contribuerait indirectement a la formation d’une fente palatine.®® Une observation
similaire a été évoquée par Edwards et al. Ils stipulaientt qu’'un dommage du cartilage de

Meckel jouait un réle dans la formation d’une fente palatine. Les auteurs de cette étude
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supposaient qu’un préjudice mineur in utero produirait un profil facial normal qui serait
obtenu par la déglutition, la mastication et les différents mouvements fonctionnels. Toutefois,

. Y . . Y . . . . , 55
une atteinte sévere de ce cartilage conduirait a une mandibule petite et disproportionnée.

2.3.5 Théorie environnemental

La theése d’une origine environnementale a la SPR ne peut étre écartée. Certains
facteurs empécheraient un redressement de la téte du foetus ou empécheraient la langue de
descendre dans la cavité buccale afin de permettre aux procés palatins de se positionner en
position horizontale et de fusionner.®* Certains auteurs croient que des substances tératogénes
seraient a 1’origine de la séquence. Notons ’alcool éthylique, I’hydantoin et la triméthadione

(pour le traitement de 1épilepsie, grand mal et petit mal respectivement).”

2.3.6 Pathogenése neuro-embryologique

En 2002, une équipe francaise a étudi¢ les désordres cardiorespiratoires et orodigestifs
de 66 patients atteints d’une SPR. L’étude s’est attardée aux projections neurales du tronc
cérébral sur les organes de nutrition et de respiration et sur la régularité cardiaque. Classés
selon trois catégories de sévérité, les problémes respiratoires et alimentaires ont été
enregistrés. Les auteurs ont conclu que la présence d’une hypertonie de 1’cesophage avec un
effondrement pharyngo-laryngé était probablement liée a une dysfonction au niveau du tronc
cérébral. La rétrognathie serait quant a elle due a un réflexe de succion et de déglutition faible

in utero.®®

2.4 Diagnostic

Un diagnostic précis et correct est essentiel a la prise en charge d’un patient, peu importe
la maladie dont il souffre. Afin d’arriver au bon diagnostic, on utilise les caractéristiques
cliniques et le tableau de signes et symptomes que présente le patient. Un diagnostic adéquat
permet aussi de faire de la recherche plus approfondie et pertinente. Dans le cas de la séquence
de Pierre Robin, le diagnostic est loin d’étre évident. En effet, plusieurs professionnels de la
santé croient a tort que la séquence de Pierre Robin inclut une fente palatine. En fait I’étude de

Breugem et al. conclut qu’environ 97% des spécialistes de la sphére oro-faciale incluent cette
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caractéristique dans la définition de la SPR." Ce n’est cependant pas la description que M.

Pierre Robin lui-méme faisait de la maladie.!

Le simple fait que la séquence puisse Etre associée avec une autre anomalie ou un
syndrome complique davantage le tableau clinique. Ainsi, un enfant avec une micrognathie et
une glossoptose 1égere, pourrait passer sous le radar de la SPR s’il présente en plus une fente
palatine isolée qui lui cause des problémes respiratoires. De la méme fagon, si ’enfant
présente un syndrome plus grave comme celui de Stickler ou de DiGeorges, le diagnostic de

SPR peut encore une fois étre ignoré.

Tel que discuté précédemment, une étude a tenté d’établir des criteres pour définir la
micrognathie et rendre le diagnostic de SPR plus aisé. Avec leur « jaw index » 1’équipe des
Pays-Bas a réussi a définir la micrognathie. Malgré tout, peu de médecins utilisent cet outil et

le diagnostic de micrognathie est plutot subjectif.”

La SPR est quand méme une condition qui peut étre détectée tres tot. En effet, quelques
¢tudes sur la maladie ont montré des moyens de diagnostiquer certaines caractéristiques

36, 39, 67-71 :
3% ¢771 La plupart de ces articles se

cliniques de la maladie aussi tot que durant la vie fcetale.
basent sur la présence d’une micrognathie et d’une fente palatine pour effectuer le diagnostic.
Toutefois, puisqu’une fente palatine peut étre présente de fagcon isolée de méme que dans
quelques 274 syndromes et malformations, elle ne peut étre considérée comme suffisante pour
établir le diagnostic de SPR.”" En 2005, une étude prospective utilisait une sonographie pour
¢valuer la présence d’une glossoptose, caractérisée par un déplacement postérieur de la langue
avec la pointe antérieure qui ne touche pas a la créte alvéolaire mandibulaire, et d’une
micrognathie, établie de fagon subjective, chez 8000 femmes enceintes. De plus, quatre cas de
Pierre Robin ont été analysés de facon rétrospective. Une glossoptose et une micrognathie ont
¢été observées chez deux feetus, pour ces deux cas la grossesse fut interrompue. Les mémes

caractéristiques furent observées pour tous les cas rétrospectifs et aucun faux-négatif n’a été

identifié dans les 7998 autres cas.”

2.5 Théorie de rattrapage de la croissance mandibulaire

En 1965 Randall et al. ont avancé la théorie d’une croissance de rattrapage.” Cette

théorie stipule que chez les enfants avec la SPR, la mandibule a eu une croissance intra-utérine
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perturbée, mais que trés vite suivant la naissance, elle montre une croissance accélérée menant

a un rattrapage complet du « retard ».

Dans leur étude, Randall et ses collegues ont utilisé un échantillon de 22 patients avec
un diagnostic de micrognathie mandibulaire et de fente palatine a la naissance. Un an plus
tard, environ 30% de ces enfants pouvaient encore étre classifiés comme ayant une
rétrognathie mandibulaire. Poussant leur étude encore plus loin, trois patrons de croissance ont
été distingués. Le premier décrit une mandibule qui grandit suffisamment pour atteindre une
taille normale. Le deuxiéme montre une mandibule qui, méme aprés neuf ans, demeure de
taille inférieure a la normale. Finalement le troisiéme patron de croissance implique une
mandibule qui ne montre pas de taux de croissance supérieur, mais chez des patients qui ont

\ A . . N 3
une tendance a protruder leur machoire ce qui améliore le profil.’

Vingt ans plus tard, une étude de Ranta, Laatikainen et Laitinen a conclu que la
relation antéro-postérieure anormale qui existe entre le maxillaire et la mandibule a la
. y . oy 1A . :
naissance s’atténue suffisamment pour disparaitre a I’age de un an. Toutefois, la croissance
cranio-faciale aprés la premicre année de vie ralentit pour donner au final, une mandibule

micrognathique.”’

Figueroa et al. ont avancé I’hypothése d’une croissance de rattrapage partielle, c’est-a-
dire qu’il y a augmentation du taux de croissance, mais que celui-ci est insuffisant pour
permettre aux différentes structures d’atteindre les valeurs de références. Leur étude faite avec
un échantillon de 17 enfants avec la SPR, 26 avec une fente palatine isolée et 26
autres normaux, a permis de confirmer cette hypothese et elle a méme proposé une
explication a la résolution naturelle des problémes respiratoires — une augmentation du taux de
croissance augmente la taille des voies respiratoires et, par le fait méme, facilite la

. . 32
respiration.

En 1992, Shprintzen a publié¢ un article dans lequel il indique que si la SPR est de
forme syndromique, la mandibule restera de petite taille tout au long de la vie. Il ajoute que le
seul moment ou un rattrapage de la croissance peut étre espéré survient lorsque la mandibule a
une position anormale (rétrognathie) plutét qu’une taille anormale (micrognathie). Selon lui,

une étiologie positionnelle serait responsable de la rétrognathie, ce qui permettrait un
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rattrapage de croissance une fois la cause éliminée, mais un défaut de développement
L, . . . . , . 4 .

congénital ne serait pas en mesure d’obtenir un taux de croissance supérieur.”* Certains

auteurs affirment qu’une croissance de rattrapage survient typiquement vers 1’age de huit ou

neuf ans.”

Une ¢étude a petite échelle comparant la croissance de sept patients avec la SPR avec
celle de sujets normaux durant la premicre année de vie a permis, en utilisant le « jaw index »,
de déterminer s’il y avait une croissance de rattrapage. Les résultats ont montré que le taux de
croissance était similaire dans les deux groupes. Cette observation vient donc réfuter la these
d’une croissance de rattrapage dans la population Pierre Robin, du moins pendant la premiére

, . 6
année de vie.”

Au début des années 2000, la théorie de rattrapage de croissance continue de soulever
la controverse. A I’aide d’une étude rétrospective longitudinale comparant des enfants avec la
SPR et ceux ayant une fente palatine isolée, Daskalogiannnakis et al. ont montré que les
patients Pierre Robin avaient une mandibule plus petite que le groupe de fente palatine et que
sa relation avec le maxillaire et la base cranienne se maintenait apres 1’age de 5 ans. Cette
¢tude fut effectuée a 1’aide radiographies céphalométriques prises chez les sujets a 1’age de 5,5
ans, 10,3 ans et 16, 8 ans. De plus, s’il y a un rattrapage de croissance tot apres la naissance
jusqu’a I’age de cinq ans, celui-ci est insuffisant pour rétablir un profil esthétique et masquer

la malocclusion squelettique de classe I1.%

Une étude Danoise avec un échantillon de 114 enfants (66 avec une fente palatine
isolée, sept avec une SPR et 41 avec une fente labiale unilatérale incomplete) a évalué la
croissance a deux et 22 mois. Les résultats obtenus ont permis de conclure que le potentiel de
croissance chez les enfants SPR était le méme que ceux présentant une fente palatine isolée.

Ainsi, aucun rattrapage de croissance n’a pu étre observé.”’

Une évaluation tridimensionnelle du développement cranio-facial des enfants Pierre
Robin a permis de déterminer que la croissance faciale transversale et verticale était normale,
mais que la mandibule présentait un déficit de croissance sagittale. A I’exception des points

orbitale et nasion, tous les points de reperes de la face moyenne présentaient une déficience
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sagittale persistante dans le temps, ce qui ne peut supporter la théorie de rattrapage de

. . . 8
croissance mandibulaire.’

La direction de la croissance mandibulaire est rarement le point central des études
concernant les enfants Pierre Robin. Toutefois, lorsqu’il est question d’analyse
céphalométrique, I’angle Y est un fort indicateur de cette direction. La plupart de ces études

. . . . . 21,22,79
concluent & un patron de croissance hyperdivergent ou une croissance verticale. ">’

2.6 Traitements

Différentes approches thérapeutiques peuvent étre envisagées en fonction du degré
d’atteinte du patient. La fonction respiratoire demeure la priorité et c’est pourquoi les options
de traitements s’adressent principalement a la glossoptose et a la micrognathie. Les traitements
proposés dans la littérature peuvent étre séparés en deux catégories : conservateur ou non-
chirurgical et chirurgical. La premiére ligne d’action, comme nous le verrons ci-apres, et la
moins agressive, est souvent suffisante pour corriger la détresse respiratoire chez le nouveau-
né avec la SPR.'>** ** % Certains auteurs rapportent méme un taux de succés allant jusqu’a
70% chez les enfants avec une SPR isolée.*® S’ils sont laissés non-traités, les problémes
respiratoires et les difficultés d’alimentation peuvent se détériorer et causer de 1’asphyxie, de

. . o : o 36
I’hypoxie, un arrét respiratoire, un cceur pulmonaire, de la malnutrition et finalement la mort.
y , )

2.6.1 Non-chirurgical

Le traitement non-chirurgical est réservé pour les cas de détresse respiratoire mineure a

modérée ce qui, heureusement, représente la majorité des cas de SPR.

L’approche conservatrice la plus répandue est le positionnement adapté. Une position
ventrale soit dans un lit conventionnel ou adapté permet a la langue de prendre une position
plus antérieure et ainsi de dégager les voies respiratoires. A lui seul, le positionnement ventral

e . . 18,50, 80
est suffisant pour la moitié¢ des enfants Pierre Robin. ™~

Lorsque la précédente technique échoue, 1’obstruction respiratoire peut étre contournée
par la mise en place d’une canule nasopharyngée (ou nasopharyngeal airway — NPA). Cette
technique implique le placement dans une narine d’un tube endotrachéal modifié¢ avec la

pointe dans la partie distale de 1’oropharynx au-dela de la glossoptose. L obstruction est ainsi
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soulagée puisque le scellement, que la base de la langue et le voile du palais causaient, est
brisé par le tube. L’enfant peut alors respirer a la fois par le tube et par la narine adjacente.”’
Cette approche thérapeutique est bien décrite dans la littérature pour procurer un soulagement
de I’obstruction respiratoire, une augmentation de la saturation en oxygeéne et un gain de poids

, 81, 82
chez les nouveau-nés avec la SPR.*"

En 2007, Buchenau et al. ont testé un appareil orthodontique construit avec une
extension postérieure vers le palais mou qui permet une bascule de la langue antérieurement et
donc permet de réduire I’obstruction respiratoire des patients avec la SPR. Une dizaine
d’enfants avec la SPR et un index d’apnée de plus de 3 événements/heure ont recu un
traitement avec ce nouvel appareil. Ils ont été comparés a un groupe équivalent qui recevait un
appareil orthodontique, mais sans extension postérieure. Une amélioration de I’index apnéique
de 71% a été notée et I’étude a permis de conclure que le dispositif avec un prolongement vers
le palais mou était sécuritaire et efficace dans la réduction de 1’obstruction respiratoire chez les

enfants Pierre Robin.®

En 2011, un groupe de chercheurs a repris cette plaque pré-
épiglottique, I’a améliorée et a évalué¢ les résultats a long terme. L’étude a observé une
diminution de I'TAH de 17,2 a 1,2 chez des nouveau-nés et les résultats étaient stables pour

une période de trois mois, soit la totalité de la durée de 1’étude.** (Figure 8)
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Figure 8: Plaque pré-épiglottique avec extension postérieure au niveau du palais mou. A
gauche la premiére version de Buchenau 2007%, a droite version plus récente de Bacher

2011*. La partie bleue peut étre ajustée endoscopiquement pour s’adapter a chaque patient.

2.6.2 Chirurgical

Lorsque I’on fait face a des difficultés respiratoires persistantes méme avec 1 utilisation
de techniques conservatrices, le praticien doit se tourner vers des méthodes plus agressives et
non réversibles. Le choix de la technique chirurgicale peut se faire selon différents critéres: en
fonction de la cause de I’obstruction (hypotonie, laryngomalacie, tracheomalacie, sténose
bronchique), du niveau d’obstruction ou de plusieurs niveaux de rétrécissement des voies
aériennes évalués cliniquement ou de facon endoscopique, et finalement en fonction de la

oy . . 6 . . . . , . .
préférence du chirurgien.”® Les principales approches chirurgicales sont décrites ci-dessous.

2.6.2.1 Glossopexie

La glossopexie ou adhésion langue-lévre (tongue-lip adhesion ou TLA) est une
technique qui a fait ses preuves pour soulager 1’obstruction respiratoire causée par la base de
la langue. Elle consiste a suturer la pointe de la langue a la Iévre inférieure (figure 9). Cette

suture est ensuite maintenue jusqu’a la fermeture de la fente palatine. A long terme, cette
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intervention est souvent insuffisante pour maintenir les voies aériennes dégagées et les enfants
qui la regoivent ont fréquemment besoin d’une seconde intervention.'™ ® De plus, cette
chirurgie tend & amplifier la dysphagie et prolonge ainsi la période de gavage.*”*° Parmi les
avantages de la technique notons une procédure relativement simple, ne requérant pas
d’équipement spécialisé, I’absence de cicatrice a long terme et le fait qu’il n’y a pas de
potentiel de dommages nerveux ou dentaires. Du coté des inconvénients, les critiques citent

des résultats variables et la dysphagie post-opératoire.*

Langue
C

Figure 9: Vue sagittale. Adhésion langue-l¢vre afin de soulager la glossoptose et de favoriser

un dégagement des voies respiratoires. Adaptée de Qagish 2009.%

2.6.2.2 Reldche des muscles du plancher de la bouche

Cette technique se base sur la prémisse que la langue des enfants Pierre Robin n’est pas
déplacée postérieurement, mais bien en rotation postérieure avec la pointe en protrusion
supérieure. Cette position serait due a des insertions musculaires trop serrées au niveau de la
mandibule.”’” De plus, cette traction musculaire nuirait & la croissance mandibulaire. Cette

théorie a, en quelque sorte, révolutionné la vision de la glossoptose qui, autrefois, était
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considérée comme le résultat d’une musculature supra-hyoidienne trop lache et non pas trop
tendue.”® Delorme, Larocque et Caouette-Laberge ont été les pionniers de la relache
subpériostée du plancher de la bouche. Leur technique consiste a relacher les muscles supra-
hyoidiens via une incision sous-mentonnieére de deux centimeétres. Leurs résultats ont montré
que cette chirurgie permettait a la langue de faire une rotation antérieure et de reprendre

88-90
En outre, les auteurs

librement sa position naturelle libérant ainsi les voies respiratoires.
ont observé un déplacement postérieur du larynx ce qui facilite I’intubation endotrachéale.”

Les taux de succés varient de 50% °' a 100%.% %2

2.6.2.3 Ostéogenese de distraction mandibulaire

L’ostéogéneése de distraction mandibulaire durant la période néonatale permet de
soulager 1’obstruction respiratoire en donnant une position plus antérieure a la base de la
langue. L’ostéotomie est la premicre étape de la procédure. Suite a une courte période de
récupération, une distraction lente et réguliere peut débuter. Les segments osseux sont séparés
petit a petit et de I’os nouveau se forme afin de combler I’espace. Une fois la longueur désirée
atteinte, une période de consolidation de quatre a six semaines s’ensuit. C’est durant ce temps
que 1’os mature et se remodéle. L’appareillage est ensuite enlevé. La vitesse lente de la
distraction permet aux vaisseaux et aux tissus mous environnants de suivre la croissance ce qui
constitue un des avantages majeurs de cette technique.”” Le haut taux de succés et I’évitement

de la trachéotomie en font une technique appréciée.’’ (Figure 10)

Figure 10: A: Scan en trois dimension avant la procédure de distraction, B: aprés la procédure

et C: photo extra-orales avec distracteurs internes. Adapté de Evans 2011°°

30



Les premiers rapports d’une ostéogénése de distraction chez un patient pédiatrique
avec une micrognathie ont été publiés en 1992 par McCarthy et al.”> Cohen et al. en 1998, ont
rapporté I’utilisation de cette technique pour traiter I’apnée obstructive du sommeil chez des
patients avec une anomalie craniofaciale dés 1’Age de 14 semaines.”* Par la suite, plusieurs
auteurs ont rapporté des études faites sur de petites cohortes comparant la distraction
mandibulaire avec la glossopexie. Bien que trés efficace, cette procédure peut comporter des
risques de complications non négligeables. Notons des dommages aux molaires en
développement dans 21% des cas, cicatrice extra-orale et blessure au nerf facial (le plus
souvent temporaire). Etonnamment, aucun dommage au nerf dentaire inférieur n’a été

rapporté.”

L’ostéogénese de distraction est une procédure qui a été étudiée chez des nouveau-nés
agés de 5 a 120 jours qui présentaient une micrognathie sévere avec un syndrome d’apnée du
sommeil. Dix-sept patients ont subi la chirurgie et la distraction se faisait a un rythme de
2mm/jour et une période de rétention de quatre a six semaines a précédé¢ le retrait des vis
d’expansion. Une augmentation de la longueur du ramus de 11,5mm a été observée et une
diminution de 6,08mm du surplomb horizontal a été notée amenant la moyenne a une valeur
dans la normalité. De plus, la totalit¢ des enfants (10 sujets) qui ont passé¢ une étude
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polysomnographique avant et apres la chirurgie ont montré une amélioration de leur apnée.

Une étude de 2009 a quantifié les changements squelettiques, des tissus mous et des
espaces hypopharyngés obtenus suite a de la distraction mandibulaire chez trois enfants avec
la SPR et un syndrome associé. Tous les sujets ont subi une distraction mandibulaire de 20mm
a un rythme de 0,6mm trois fois par jour. Les auteurs ont observé que le ramus de la
mandibule avait été allongé de 19,5% et le corps de 43,4%. De plus, 1’allongement total de la
mandibule apres la distraction était de 26,2% et les voies aériennes hypopharyngées ont
augmenté leur volume d’un impressionnant 192%. Bien que 1’échantillon était limité, cette
¢tude a permis de conclure que 1’ostéogénese de distraction est une technique utile dans la
gestion des troubles respiratoires des enfants Pierre Robin.’” En plus d’améliorer I’apparence
du visage, 1’ostéogénese de distraction est efficace dans le traitement de 1’obstruction

. . N , . . ;. 9
respiratoire associée a des défauts cranio-faciaux congénitaux.”’
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2.6.2.4 Trachéotomie

La trachéotomie est le traitement de dernier recours. En effet, il est réservé aux patients
qui ne répondent pas aux traitements présentés précédemment. Une ouverture est pratiquée
dans la trachée afin de contourner 1’obstruction respiratoire des voies respiratoires supérieures.

Toutefois, cette technique est associée a un haut taux de morbidité et mortalité.*

De plus, en comparant les colts engendrés par la distraction mandibulaire
comparativement a la trachéotomie, une étude a montré que cette derniere avait un colit moyen
par patient 1,6 fois plus important. Ceci di en majeure partiec a I’hospitalisation prolongée

. . N r - 98
requise suite a la trachéotomie.

2.6.2.5 Fermeture de la fente palatine

Au CHU Ste-Justine, le protocole de prise en charge de la fente palatine prévoit une
staphyloraphie (chirurgie de fermeture du palais) vers 1’age de 12 mois. Une autre chirurgie
peut parfois étre nécessaire s’il y a une insuffisance vélo-pharyngée et des troubles d’élocution
résiduels. En Europe, la chirurgie de fermeture s’effectue en deux étapes. Dans un premier
temps, vers I’age de 18 mois, le palais mou est fermé et c’est seulement vers 1’dge de cinq a

. . . . , 99
huit ans que le palais dur est, lui-aussi, fermé.
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Chapitre 2 : Problématique, objectifs et hypotheses

Problématique

La présente revue de littérature nous permet de constater que plusieurs éléments de la
séquence de Pierre Robin sont encore mal compris. Non seulement la définition de la maladie
porte a confusion, mais son étiologie et son évolution ne sont encore qu’hypothétiques. Les
données sont parfois contradictoires et la prise en charge reste a la discrétion de 1’équipe

multidisciplinaire.

La présente ¢tude se veut dans la continuité de celles qui ont été publiées auparavant.
C’est-a-dire que nous tenterons d’apporter de nouvelles informations concernant 1’évolution
de la condition afin de pouvoir adapter nos interventions futures auprés de ces enfants. La
controverse du rattrapage de croissance mandibulaire étant toujours présente au sein de la
communauté scientifique, des données complémentaires ne pourront qu’aider a faire pencher
la balance. De plus, la littérature met beaucoup d’emphase sur la croissance mandibulaire,
mais trés peu d’études évaluent la croissance du maxillaire supérieur alors que la rétrusion

. . . rer 17 O . . 23,25-2
bimaxillaire chez les SPR a été démontrée a plusieurs reprises.” >’

Du cété de I’AOS, les quelques études publiées sur I’évolution de la maladie vont dans
des directions différentes, voire méme opposées. Certains prétendent une récurrence apres la
résolution,'” d’autres observent une continuité avec possibilit¢ d’exacerbation des

A 101 4 . I 102
symptomes,  alors que d’autres rapportent des résolutions spontanées.

Objectifs

L’objectif principal de cette recherche est d’analyser la croissance maxillo-
mandibulaire des enfants atteints de la SPR. Une question de recherche découle naturellement
de cet objectif : Y a-t-il un taux de croissance similaire entre la mandibule et le maxillaire

supérieur des enfants avec la SPR qu’ils aient regu un traitement orthodontique ou non?



Hypothese

A la lumiére de nos connaissances, je suppose qu’il y a présence d’une croissance
normale de la mandibule, mais d’une déficience de croissance du maxillaire chez les enfants

avec la SPR peu importe s’ils ont regu un traitement orthodontique ou non.
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Chapitre 3 : Méthodologie

Suite a I’approbation du projet par le comité d’éthique de I’hopital Ste-Justine (annexe
I), les dossiers médicaux de tous les patients présentant un diagnostic de SPR isolé nés entre
1979 et 2012 ont été révisés. Afin de prendre part a I’étude, il devait y avoir un suivi médical a
I’hopital Ste-Justine (HSJ). La recherche étant divisée en deux volets (croissance et apnée), les
patients inclus devaient avoir un suivi orthodontique a la clinique de I’HSJ et/ou un minimum
d’une oxymétrie nocturne ou analyse polysomnographique. L’échantillon initial était de 132
patients. De ceux-ci, 35 ont été exclus de 1’étude puisque les patients avaient un syndrome
associ¢ et quatre enfants n’ont pas été comptabilisés puisque décédés en bas adge. Somme

toute, le dossier médical de 93 patients a été révisé.

De ces 93 patients, quarante ont regu leurs suivis orthodontiques au CHU Ste-Justine.
Les patients nés apres 2010 n’avaient pas encore de radiographie céphalométrique au dossier
et n’ont pas pu participer au volet croissance de 1’étude. La majorité des patients pour ce volet
(n=37) avaient aussi au moins une évaluation orthodontique pratiquée dans le cadre des
réunions multidisciplinaires. Cette évaluation, pratiquée par un orthodontiste de la clinique
cranio-faciale ou de fissure palatine, dresse un portrait complet de I’occlusion du patient. Les
informations notées sont le profil, la position antéro-postérieure des maxillaires, I’angle naso-
labial, la dimension verticale, le scellement labial, I’hygiéne, 1’état des tissus durs (dents
surnuméraires, absentes ou dysmorphiques), la relation molaire et canine, la position des
lignes médianes, les diastémes et chevauchement, la courbe de Spee, la présence d’occlusion

croisée s’il y a lieu et les surplombs horizontal et vertical. (Annexe II)

Un total de 123 radiographies céphalométriques ont été analysées chez 40 patients. La
figure 12 représente ’attrition de 1’échantillon et 1’age moyen a chacune de ces visites. Les
radiographies ont ét¢ numérisées au besoin et enregistrées dans le logiciel Audaxceph®. Le
tracé céphalométrique et la calibration des radiographies furent effectués avant de générer
I’analyse de I’Universit¢ de Montréal et des tissus mous. La définition des points
céphalométriques et des mesures utilisées se trouvent aux annexes III et IV. La figure 14

illustre les points utilisés.
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Les données recueillies par 1’analyse céphalométrique furent comparées avec celles des
enfants normaux de la banque de données des standards céphalométriques de I’étude de
croissance de 1I’Université du Michigan de 1974 en fonction de I’age. Le score Z pour toutes
les variables a été utilisé pour faire I’analyse de modéle mixte pour mesures répétées. Cette
analyse permet de prendre en considération le fait que le méme patient revient plus d’une fois.
Par le fait méme, nous avons ¢été en mesure d’identifier les variables hors norme en fonction
de I’dge et de voir s’il y avait modification de cette variable avec le temps. La figure 11

représente 1’échantillon de cette étude.

132 dossiers avec dx SPR
entre 1979 et 2012

4 enfants décédés
en bas age

35 avec syndrome associé

!

93 patients éligibles

Croissance
40 patients

4 "

37 patients
avec
évaluation

ortho

40 patients
avec au moins

1 ceph

Figure 11: Echantillon pour le groupe & I'étude
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La croissance maxillaire et mandibulaire chez les enfants
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Auteurs : Stéphanie Claveau, D.M.D.', Nelly Huynh, Ph.D.", Alix Sauvagnac' et Daniel
Borsuk M.D., F.R.C.S. (c)’

1. Faculté de médecine dentaire, Université de Montréal, Québec, Canada
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Introduction

La triade classique de la séquence de Pierre Robin (SPR) fut décrite pour la premicre
fois par M. Robin lui-méme qui faisait alors 1’association entre la micrognathie, la glossoptose

. , . . , 11 . . ,
et des difficultés respiratoires chez les nouveau-nés.  Depuis, plusieurs auteurs ont observé

. . 12,18,3 36 . .43 44
des associations avec une fente palatine,'> '* " des syndromes,*® des anomalies dentaires* **

%6 et des difficultés d’alimentation.*”>°

La rétrusion bimaxillaire est une caractéristique cranio-faciale des enfants Pierre Robin

. ror . . r r 3, 25-2 r . . y yoo.
qui a été maintes fois démontrée.” ***7 L’étude des radiographies céphalométriques montre
¢galement un angle gonial plus obtus, une réduction séveére des dimensions des voies

> 2un plan mandibulaire et palatin plus abrupt,” une direction de

7,21,22,79

respiratoires pharyngées,
croissance hyperdivergente, une position plus inférieure et postérieure de 1’os hyoide
par rapport au point nasion’” et une longueur de base cranienne réduite.*

En 1965 Randall et al. a avancé le concept du rattrapage de croissance mandibulaire.
La prémisse veut que la mandibule micrognathe des enfants Pierre Robin ait un taux de
croissance plus élevé que la normale afin de « rattraper » son retard.”” Depuis, certaines études
ont appuyé cette théorie, spécifiant que le rattrapage s’effectuait si la mandibule était
rétrognathe plutdt que micrognathe,” ou que celui-ci avait lieu vers 1’dge de huit ou neuf

ans.”” D’autres I’ont partiellement soutenu, observant une augmentation du taux de croissance

entre zéro et cing ans, insuffisant toutefois a 1’obtention d’une position antéro-postérieure
9

32,35 76-78

adéquate. Enfin, les études les plus récentes réfutent complétement le concept.
L’évolution de la SPR continue de susciter le débat. La majorit¢ des études se
concentrant surtout sur la croissance mandibulaire, 1’objectif de la présente étude vise donc a

analyser la croissance maxillo-mandibulaire des enfants atteints de la SPR.
Matériel et méthode

Population a I’étude

Les dossiers médicaux de tous les patients présentant un diagnostic de SPR isolée nés
entre 1979 et 2012 ont été révisés. Afin de prendre part a I’étude, il devait y avoir un suivi
médical au Centre Hospitalier Universitaire Ste-Justine (CHU Ste-Justine). Les patients inclus

devaient avoir un suivi orthodontique a la clinique du CHU Ste-Justine. Les critéres
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d’exclusion comprenaient la présence d’un syndrome associé, un déceés en jeune age ou
I’absence au dossier d’une radiographie céphalométrique de qualité suffisante pour permettre
une analyse. L’approbation éthique du projet a été obtenue du comité d’éthique du CHU Ste-

Justine.

Le groupe expérimental de cette étude descriptive rétrospective était composé¢ de 40
patients (21 garcons/19 filles) et s’étendait de une a sept visites avec un age moyen allant de
8,35 a 20,42 ans (figure 12). Une majorité¢ de ces patients avaient au moins une évaluation
orthodontique obtenue dans le cadre de la clinique multidisciplinaire du département de fissure

palatine (n = 37; 17 gargons/19 filles).

Visite 1 Visite 2 Visite 3 Visite 4
n=40 n=235 n=22 n=13
y = 8,35 y= 1021 = 14,84

Visite 5 Visite 6 Visite 7
n —

=20,42

Figure 12: Attrition de I'échantillon et 4ge moyen pour chacune des visites de suivi a la

clinique d'orthodontie du CHU Ste-Justine

Analyse céphalométrique

Les données suivantes ont été extraites de 1’examen clinique : profil, position antéro-
postérieure des maxillaires, angle naso-labial, dimension verticale, scellement labial, hygiéne,

¢tat des tissus durs (dents surnuméraires, absentes ou dysmorphiques), relation molaire et
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canine (Classe I, II ou III), position des lignes médianes, diastémes et chevauchement, courbe

de Spee, présence d’occlusion croisée et surplombs horizontal et vertical.

Les radiographies céphalométriques ont été numérisées et tracées en utilisant le logiciel
Audaxceph ® (figure 13 et tableau 1). Les radiographies de qualité inadéquate ont été exclues

de 1’étude.

Figure 13: Points de repéres sur la radiographie céphalométrique
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Tableau 1: Description des mesures céphalométriques

Ans-Pns mm Longueur du maxillaire - Distance entre 1’épine nasale antérieure et
I’épine nasale postérieure
Ar-Go mm Longueur du ramus- Distance entre articulare et gonion
Go-Pog mm Longueur du corps mandibulaire — Distance entre gonion et
pogonion
Angle gonial ° Angle formé par les points articulare, gonion et menton
AxeY o R . . .
Angle entre I’axe Y (formé par les points sella et gnathion) et le
plan de Frankfort
NAns mm Hauteur faciale supérieure - Distance entre le point nasion et 1’épine
nasale antérieure
Ans-Me mm Hauteur faciale inférieure - Distance entre I’épine nasale antérieure
et le point menton
N-A-Pog ° Angle de convexité faciale - Angle formé par les points nasion, A et
pogonion
SNA ° Position antéro-postérieure du maxillaire - Angle formé par les
points sella, nasion et A
SNB ° Position antéro-postérieure de la mandibule - Angle formé par les
points sella, nasion et B
ANB ° Relation antéro-postérieure des maxillaires - Différence entre SNB
et SNA
MP-FH ° Angle formé par le plan mandibulaire et le plan de Frankfort
1/-FH ° Angle formé par I’incisive supérieure et le plan de Frankfort
1/1 ° Angle interincisif
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/1-MP ° Angle formé par I’incisive inférieure et le plan mandibulaire

OP-FH ° Angle formé par le plan occlusal fonctionnel et le plan de Frankfort

Analyse statistique

Les résultats pour 1’évaluation orthodontique n’étaient pas distribués selon la loi
normale, tel que démontré par le test de Shapiro-Wilk. Ces données ont donc été analysées de
fagon non-paramétrique avec 1’analyse de Brunner-Langer qui prend en considération que le
méme patient revient et permet de considérer les données absentes comme des données

manquantes de fagon aléatoire.

Les résultats pour I’analyse céphalométrique furent comparés a ceux des enfants
normaux de la banque de données des standards céphalométriques de 1’étude de croissance de
I’Université du Michigan de 1974. Le score Z pour chaque variable a été utilisé pour faire
I’analyse de modele mixte pour mesures répétées. L’objectif de cette méthode statistique était

d’identifier quelles variables étaient hors norme en fonction de 1’age.

Pour toutes les analyses, un p < 0,05 était considéré comme statistiquement significatif.
Résultats

Evaluation orthodontique

Parmi toutes les variables de 1’évaluation orthodontique, seulement quatre ont montré
un changement statistiquement significatif avec I’age. En effet, la relation molaire droite de
classe II tend a se normaliser vers une classe I (p = 0,0258). La présence de diastéme tend a
diminuer (p = 0,0431) et le chevauchement au maxillaire diminue en sévérité¢ (p = 0,0199).
Enfin I’occlusion tend a s’ouvrir avec I’age (p = 0,0431) démontrée par la diminution du
surplomb vertical. Une variable intéressante par le fait qu’elle ne varie pas de facon

significative pendant la croissance est le profil qui reste convexe (p = 0,1065) (figure 14).
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Figure 14: Evolution du profil en fonction de 1'age

Les autres variables observées ne montrent aucun changement significatif durant la
croissance. Ainsi, le maxillaire et la mandibule restent ortho et rétrognathique respectivement,
I’angle naso-labial est normal, la HFI mesurée de facon subjective se maintien dans les limites
de la normale, le scellement labial est le plus souvent absent, la relation molaire gauche et les
relations canines restent en classe II, les lignes médianes sont centrées, la courbe de Spee reste

modérée tandis que le surplomb horizontal se maintien autour de Smm.

Analyse céphalométrique

L’analyse des radiographies céphalométriques nous a permis d’observer des anomalies
cranio-faciales chez les enfants Pierre-Robin et leur évolution avec la croissance. La longueur
du maxillaire supérieur représentée par la distance entre 1’épine nasale antérieure et
postérieure (Ans-Pns), est inférieure a la normale pour 92% des radiographies analysées et

cette différence semble se maintenir avec 1’age (figure 15).
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Figure 15: Représentation du score Z pour la longueur du maxillaire, montrant une diminution

par rapport a la normale, stable dans le temps pour 92% des radiographies

La mandibule est sous-dimensionnée par rapport a la norme a la fois pour la longueur
de la branche montante (60% des radiographies) et du corps mandibulaire (97,5% des
radiographies). On remarque aussi que cette derniére s’éloigne de la norme de fagon
significative avec I’age (p = 0,0299) (figures 16 et 17). Toutefois, ’angle gonial est dans la
norme et semble y rester au cours de la croissance pour la majorité des radiographies
céphalométriques (62%) (figure 18). La direction de croissance telle qu’observée par I’axe Y
montre une tendance a I’hyperdivergence chez les enfants Pierre Robin et ce, tout au long de

la croissance (figure 19).
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Figure 16: Score Z montrant la longueur diminuée de la branche montante
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Figure 17: Longueur mandibulaire diminuée et tendance a s'éloigner de la norme avec l'age
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Figure 18: Angle gonial dans la norme pour l'age tout au long de la croissance

7,50+ =
o o
° 5 o
5,00 - o © ° o
o 0 o © 62,8%
0o o o o}
0. L F° o0 o° ce o
N o o o
p go oo ° soo o
X 250 . 08 0 200 -
> og% "~ o - 0 O
o 00
o fo & o° ~~ o % °
o o [o] 00 o
o
00— ©
oo
2501
o
T I T I T
5,00 10,00 15,00 20,00 25,00
age

Figure 19: Direction de croissance hyperdivergente chez les enfants Pierre Robin
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Les données concernant la hauteur faciale supérieure montrent un léger penchant
(20%) vers une diminution par rapport a la normale. La hauteur faciale inférieure, mesurée de
I’épine nasale antérieure au point menton, est diminuée de fagcon marquée. En effet, 88% des
radiographies céphalométriques sont sous la norme. Toutefois, on observe une normalisation

significative avec la croissance (p = 0,0013) (figure 20).
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Figure 20: La hauteur faciale inférieure diminuée tend a se normaliser avec la croissance

L’angle de convexité facial (N-A-Pog) se trouve dans la norme pour 77% des
radiographies. Notons que les valeurs hors norme penchent le plus souvent vers une
augmentation de la convexité faciale. Les positions du maxillaire et de la mandibule par
rapport a la base cranienne ne s’éloignent pas des normes selon I’age comme en témoigne les
figures 21 et 22. Par le fait méme, les maxillaires ont une relation adéquate entre eux

représentée par la valeur ANB.
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Figure 21: Position du maxillaire supérieur par rapport a la base cranienne
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Figure 22: Position de la mandibule par rapport a la base cranienne
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L’inclinaison de ’incisive supérieure par rapport au plan de Frankfort est une valeur
dans la norme pour les patients avec la SPR. On remarque une tendance statistiquement

significative (p = 0,0368) a augmenter avec la croissance (figure 23).
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Figure 23: Augmentation de l'inclinaison de l'incisive supérieure par rapport au plan de

Frankfort avec 1'age

Discussion

L’évaluation orthodontique des patients a montré quelques changements
statistiquement significatifs dont la relation molaire, la présence de diasttme ou de
chevauchement et la diminution du surplomb vertical avec la croissance. Toutefois, ces
données sont probablement influencées par le fait que ces patients étaient en traitement
orthodontique. Ce dernier vise, entre autre, a obtenir une relation molaire de classe I, éliminer
les diastemes et le chevauchement et optimiser les surplombs vertical et horizontal. De ce fait,

la valeur de ces changements est relativement faible. Par contre, le maintien d’un profil
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convexe tout au long de la croissance malgré les traitements orthodontiques, nous indique que
la croissance mandibulaire des enfants Pierre Robin est insuffisante pour rétablir un profil
adéquat. Ceci est similaire aux conclusions des études de Ranta, Laatikainen et Laitinen *' et

Daskalogiannakis.”

L’analyse céphalométrique a démontré qu’il y avait une micrognathie antéro-
postérieure du maxillaire supérieur (Ans-Pns). Cette observation rejoint celle faite par
Hermann,” Johnson,”* Suri® et Shen®’ dans leurs études respectives. La différence par rapport
a la norme est stable dans le temps, montrant une absence de rattrapage de la croissance, mais

un taux de croissance similaire.

La mandibule, quant a elle, présente aussi une taille réduite non seulement au niveau
du corps mandibulaire, comme I’on s’y attendait, mais aussi au niveau de la branche montante.
La distance réduite entre les points Ar et Pog a aussi été observée dans une étude de Laitinen
en 1997.* L’analyse statistique de Brunner-Langer a permis d’observer une augmentation
significative de I’écart par rapport a la norme au niveau de la longueur mandibulaire avec une
pente de -1,64. Ces observations viennent appuyer les études qui rejettent la théorie de
rattrapage de la croissance.”” "®’® Ainsi, non seulement il n’y a pas de rattrapage de
croissance, mais en plus on remarque que le fossé¢ avec les enfants normaux se creuse
particulierement au moment du pic de croissance. Trois hypothéses pourraient expliquer le
phénomeéne. Soit que la croissance mandibulaire est plus lente et se poursuit sur une période
prolongée qui va au-dela de 20 ans soit la quantité de croissance globale est moindre ou bien il

s’agit d’un mélange des deux.

Les résultats que nous avons obtenus pour 1’angle gonial se trouvent dans la normale
pour 62% des radiographies céphalométriques ce qui s’opposent aux résultats de Hermann en
2003.” Celui-ci avait observé un angle gonial plus obtu chez les enfants Pierre Robin. Bien
que la majorité de nos données étaient dans la norme, les résultats hors normes penchaient tous

vers une augmentation de cet angle.

La direction de croissance déterminée par I’axe Y nous indique que 62,8% des

radiographies ont une croissance mandibulaire verticale. Cette hyperdivergence a été observée

2

ar Sideris,” Ranta,”’ Laitinen,” et Lu” qui ont fait leurs analyses sur des radiographies
p q y grap
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bidimensionnelles. Une croissance normale a été¢ observée par Krimmel lorsqu’il a fait ses
analyses sur 37 radiographies tridimensionnelles de patients Pierre Robin.”® Cette information
explique aussi, du moins en partie, la diminution du surplomb vertical qui tend a ouvrir

I’occlusion statistiquement significative qui a été observée lors de 1’évaluation orthodontique.

Les hauteurs faciales supérieure et inférieure sont toutes deux réduites. Peu d’études
ont regardé ces données, mais celle de Sideris avait observé une augmentation de la distance
du point nasion (N) a I’épine nasale antérieure (Ans) et une distance normale et stable dans le
temps entre cette derniére et le point menton (Me).” De notre coté, nous avons remarqué que la
hauteur faciale inférieure, qui est réduite par rapport a la normale, tend a s’approcher des
valeurs standard avec la croissance selon une pente de 2,69. Ceci est en lien avec la croissance
hyperdivergente mentionnée plus t6t qui tend a ouvrir I'occlusion et, par le fait méme, a

augmenter la hauteur faciale inférieure.

Les figures 21 et 22 montrent une position normale du maxillaire et de la mandibule
respectivement. Toutefois, une tendance a la rétrusion est notable. Ceci va a I’encontre de la
littérature établie. Cet écart pourrait s’expliquer par le fait que ces mesures sont dépendantes
de la base cranienne et que la littérature a rapporté une distance réduite entre les points sella
(S) et nasion (N) dans cette population.”® Ainsi, les résultats que nous avons obtenus pour
SNA et SNB peuvent camoufler une rétrusion bi-maxillaire puisque leurs positions seraient
proportionnelles avec la longueur réduite de la base cranienne. La position des maxillaires
entre eux est dans la normale, ce qui est en accord avec la littérature qui rapporte une rétrusion

bi-maxillaire proportionnelle.” ** 2’

L’augmentation de I’inclinaison de I’incisive supérieure avec 1’age s’effectue selon une
pente de 1,7. Ce changement pourrait s’expliquer par une compensation dentaire ou par le

traitement orthodontique lui-méme.
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Limites de I’étude

Cette étude rétrospective a pu étre influencée par plusieurs facteurs. Notons d’abord le
fait que les données recueillies n’ont, a la base, pas été enregistrées pour des fins de recherche:

leurs qualité et quantité ne sont donc pas optimales.

La qualité de certaines radiographies céphalométriques a aussi pu nuire a notre étude,
puisque certains points céphalométriques ¢étaient parfois difficiles, voire impossibles a

positionner.

Cette étude n’a pas pris en compte les types de traitements orthodontiques qui ont été
recus. En effet, certaines thérapies telles que 1’extraction de dents, I’expansion palatine ou bien
la mise en place d’appareil myofonctionnel peuvent influencer I’évaluation orthodontique et

les valeurs céphalométriques.

Enfin, on peut questionner le choix du groupe contrdle a savoir si celui-ci est le plus
approprié. Les moyens utilisés pour I’analyse céphalométrique en 1974 ne sont pas les mémes

que ceux que nous avons utilisés. Par contre, 1’analyse elle-méme reste identique.

Conclusion

Cette étude nous a permis de confirmer qu’il y absence de rattrapage de croissance
mandibulaire chez les enfants présentant une SPR. Le taux de croissance pourrait méme étre
diminué et s’étaler sur une période prolongée ou bien la quantité totale de croissance pourrait
étre réduite expliquant I’agrandissement de I’écart a la norme pour la longueur du corps
mandibulaire. Le maxillaire supérieur, de son coté, présente un taux de croissance normal et sa
longueur, une fois la croissance terminée, est encore sous la norme. Le profil reste convexe et

le déficit antéro-postérieur des maxillaires persiste.

Nous n’avons pas été en mesure d’atteindre nos objectifs pour le volet apnée de cette
recherche. Par contre, nous avons observé que les troubles respiratoires du sommeil étaient
détectés lors du dépistage initial a quelques jours de vie, et qu’ils semblent se corriger durant

la premicre année de vie.
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Chapitre 6 : Discussion

Volet croissance

L’objectif principal de cette étude était d’analyser la croissance maxillo-mandibulaire
des enfants atteints de la SPR. Pour ce faire, nous avons utilisé¢ les évaluations orthodontiques
et les radiographies céphalométriques présentes au dossier. Les résultats des analyses
statistiques pour I’évaluation orthodontique ont démontré que les seules variables avec un
changement statistiquement significatif ¢étaient la relation molaire du c6té droit, la présence de
diasteme et de chevauchement au maxillaire et le surplomb vertical. Ces changements au cours
de la croissance se trouvent a coincider avec le traitement orthodontique. L’importance de
I’implication de cette variable confondante est indéterminée, mais 1’on peut supposer qu’elle y
joue un role substantiel. En effet, le but d’un traitement orthodontique est de rétablir une
relation harmonieuse dento-squelettique. Ceci est accompli en favorisant une relation molaire
et canine de classe I, en éliminant les diastémes et les chevauchements et en optimisant les
surplombs vertical et horizontal, des variables qui présentent, pour la plupart, un changement

statistiquement significatif.

Le profil est une variable qui est stable dans le temps. Ceci a aussi été observé dans
I’¢tude de Ranta, laquelle a montré que les patients Pierre Robin restaient avec un profil plus

2l et dans Détude de

convexe que les patients avec fente palatine a 1’dge adulte
Daskalogiannakis qui a observé un rattrapage de croissance entre zéro et cinq ans qui était

insuffisant a I’obtention d’un profil adéquat.>

L’analyse céphalométrique a révélé une micrognathie maxillaire dans le sens antéro-
postérieur. La distance réduite entre 1’épine nasale antérieure et postérieure peut Etre
influencée par le fait que le positionnement du point PNS sur la radiographie est parfois ardu
puisque plusieurs structures se superposent a cet endroit. Il s’agit tout de méme d’une
observation fréquente chez les patients Pierre Robin comme 1’a montrée la littérature. > ** 2% %7

Cette micrognathie maxillaire est stable dans le temps, indiquant un taux de croissance

normal, mais aucun rattrapage.
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La longueur de la branche montante et du corps de la mandibule sont elles-aussi
réduites. La premiere reste stable dans le temps exhibant un taux de croissance normal, mais
sans plus, ne permettant pas d’atteindre les valeurs de référence pour I’age. Cette observation
vient appuyer celle de Laitinen en 1997.”* La deuxiéme par contre montre un écart avec la
norme qui s’agrandit de facon significative avec 1’age. Ceci pourrait s’expliquer par une
croissance totale moindre, une croissance mandibulaire plus lente qui se prolonge dans la vie
adulte ou une combinaison de ces deux hypothéses. Cette observation importante vient

appuyer les études qui rejettent la théorie de rattrapage de croissance. "= '¢7®

L’angle gonial se
trouve dans la norme pour notre échantillon ce qui s’oppose a I’observation de Hermann en
2003 qui notait un angle gonial plus obtus.” Par contre, on note que 38% des valeurs hors

norme penchent vers un angle plus ouvert.

La majorité de notre échantillon a montré une croissance faciale hyperdivergente. En
effet, 'axe Y était plus élevé que la norme dans 62,8% des cas. Cette observation est en
opposition a celle de Krimmel qui avait noté une direction de croissance normale pour la
majorité de ses 37 patients Pierre Robin lors de radiographies tridimensionnelles.”® Toutefois,
elle est similaire aux résultats obtenus lors d’analyse sur radiographies bidimensionnelles
comme la nétre.” " ** ™ Cette croissance verticale pourrait expliquer les changements

observés au niveau du surplomb vertical, puisque 1’hyperdivergence tend a ouvrir I’occlusion.

Les hauteurs faciales supérieures et inférieures ont ét¢ peu rapportées dans la littérature
pour la population Pierre Robin. Nous avons observé un penchant pour des hauteurs faciales
diminuées ce qui va a I’encontre de ce que Sideris avait obtenu en 2009.” La distance entre
I’épine nasale antérieure et le point menton est diminuée par rapport a la norme pour 88% des
radiographies analysées. Par contre, I’analyse statistique de Brunner-Langer nous indique qu’il
y a une augmentation de cette valeur avec I’age. La hauteur faciale inférieure tend donc a se
normaliser avec le temps. Ce fait peut s’expliquer par la croissance hyperdivergente qui, en
ouvrant I’occlusion, allonge le tiers inférieur du visage.

Les études précédentes concernant 1’angle de convexité faciale montraient une

21, 2279 Az
721227 De notre coté, les

convexité augmentée qui semblait s’amplifier avec le temps.
résultats céphalométriques montrent un angle de convexité faciale normale, mais penchant

vers le coté supérieur de la norme, qui est stable dans le temps. Ceci pourrait s’expliquer par la
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rétrusion bi-maxillaire, laissant supposer une croissance déficiente tant au niveau du maxillaire

que de la mandibule.

Les valeurs céphalométriques indiquant la position du maxillaire et de la mandibule par
rapport a la base cranienne se retrouvent elles aussi dans la norme quoiqu’une tendance vers la
rétrusion soit notable. Ceci va ’encontre de la littérature établie qui mentionne une position
postérieure des maxillaires par rapport a la base cranienne.” »*’ Ces résultats pourraient
s’expliquer par le fait que la base cranienne des enfants Pierre Robin a montré étre plus
courte,”® influengant ainsi les valeurs SNA et SNB. La valeur ANB qui en découle est donc
aussi dans la norme indiquant une relation inter-maxillaire normale. Il existe donc une
rétrusion proportionnelle entre le maxillaire et la mandibule ce qui est en accord avec la

littérature établie.?> 22

L’inclinaison de I’incisive supérieure par rapport au plan de Franckfort se trouve vers
la limite basse de la normalité. De plus, une augmentation statistiquement significative avec
I’age est notée avec une pente de 1,696. Ce résultat pourrait s’expliquer par une compensation

dentaire ou par le traitement orthodontique.

Limites de I’étude

Le design de 1’étude, soit rétrospective sur dossier, vient d’emblée avec des limitations.
En effet, une partie importante de 1’expérimentation consistait en la lecture de dossiers
médicaux. Un probléme majeur avec cette méthodologie vient de la qualité des données, c’est-
a-dire, que les données au dossier n’ont pas été enregistrées pour fins de recherche et peuvent
manquer en terme de qualité et de quantité. Plusieurs intervenants sont présents dans les
dossiers et chacun y apporte son opinion professionnelle et personnelle. Les dossiers étant
complétés sous forme de notes manuscrites, ils sont parfois difficiles a lire et laissent place a
I’interprétation. De plus, plusieurs dossiers n’étaient pas tenus de facon chronologique,

entrainant une cueillette de données plus complexe.

Certaines données céphalométriques n’ont pas pu étre enregistrées a cause d’un
manque de qualité¢ de la radiographie. Effectivement, ce n’est qu’en 2012 que la clinique
dentaire du CHU Ste-Justine s’est dotée de la radiographie numérique nous permettant

d’obtenir une image beaucoup plus claire et précise. Lorsque les points céphalométriques
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n’étaient pas visibles, ils étaient éliminés et le logiciel informatique ne générait pas les
mesures associées. Les données contrdles pour I’analyse céphalométrique provenaient des
standards céphalométriques de 1’Université du Michigan faite en 1974. A ce moment, les
logiciels informatiques n’étaient pas utilisés pour générer les données d’analyse. En outre, il
est légitime de se demander si les enfants normaux d’aujourd’hui ont les mémes valeurs

céphalométriques que ceux d’il y a 40 ans.

Recherches futures

Prochainement, les données céphalométriques et 1’évaluation orthodontique pour les
patients avec une fente palatine isolée seront comptabilisées. Il nous sera donc possible de
comparer les résultats obtenus avec les patients Pierre Robin. Ainsi, nous pourrons évaluer si
les anomalies des enfants avec la SPR, notamment la déficience antéro-postérieure du

maxillaire supérieur, sont attribuables a la fente palatine ou a la SPR.

Eventuellement, un protocole de suivis polysomnographiques a intervalles réguliers
pourrait étre mis en place aupres des patients Pierre Robin afin de pouvoir analyser 1’évolution
de la condition au cours de la petite enfance, de I’adolescence et de I’age adulte. Il nous serait

alors aussi possible de corréler les résultats avec la croissance et les traitements orthodontiques
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Chapitre 7 : Conclusion

En conclusion, cette étude vient confirmer I’absence de rattrapage de croissance
mandibulaire chez les patients présentant une séquence de Pierre Robin venant appuyer la
littérature la plus récente sur le sujet. De plus, elle suggere une croissance soit moindre soit

ralentie par rapport a une population normale entrainant la persistance d’un profil convexe.

\

En s’intéressant a la croissance du maxillaire, on a pu remarquer que le taux de
croissance est similaire a la norme. Ainsi puisqu’il y a un déficit antéro-postérieur du
maxillaire, celui-ci ne parvient pas, au cours de la croissance a atteindre des valeurs similaires

aux patients non atteints du méme age.

L’hyperdivergence de la croissance permet aux enfants Pierre Robin de rattraper leur
retard au niveau de la hauteur faciale inférieure (inférieure aux valeurs standards en jeune age)

et d’ouvrir ’occlusion.

D’un point de vue clinique, ceci signifie que I’on pourrait penser a une approche plus
proactive pour favoriser la croissance antéro-postérieure des maxillaires ou encore considérer

une approche chirurgicale une fois la croissance terminée pour corriger I’esthétique facial.

L’évaluation polysomnographique et oxymétrique nous a fait remarquer que les
troubles respiratoires du sommeil sont I’objet d’un dépistage précoce et que vers I’age de 12
mois la majorité des enfants, sont hors de danger imminent. Ceci signifie entre autre, que la

prise en charge des patients du point de vue respiratoire est adéquate.

Finalement, ce projet de recherche nous approche encore un peu plus de la prise en

charge idéale des patients atteints de la s€quence de Pierre Robin.
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Annexe I : Apnée du sommeil
1. Revue de littérature

1.1 Définitions

Les troubles respiratoires obstructifs du sommeil sont un ensemble de problémes qui
comprennent différents types d’événements respiratoires tels que apnée, hypopnée et
syndrome de résistance des voies aériennes supérieures. Afin de mieux saisir la subtilité des
termes, voici des définitions tirées d’un article publié par I’American Academy of Sleep

Medicine Task Force.'”
Apnée pédiatrique
Un éveénement respiratoire qui remplit les critéres suivants :

- Chute du passage de ’air de 90% ou plus par rapport aux données de base du

patient.

- La durée de la chute est conforme au temps minimum déterminé par les critéres

spécifiques pour les apnées obstructive, centrale et mixte.

- Les évenements respiratoires répondent aux criteres d’effort respiratoire
, - , . . . . 104
spécifiques déterminés pour les apnées obstructive, centrale et mixte.
Apnée obstructive

Eveénement respiratoire qui remplit les critéres d’apnée pédiatrique pour une durée
minimum de 2 respirations et qui est associ¢ a un effort respiratoire durant toute la période

d’absence du passage d’air.
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Apnée centrale

Evénement respiratoire qui remplit les critéres d’apnée pédiatrique et est associé a une
absence d’effort respiratoire durant toute la période d’absence du passage d’air et qui

rencontre au moins un de ces critéres :
- L’éveénement dure 20 secondes ou plus.

- L’événement dure au moins le temps de 2 respirations et est associ¢ avec un réveil

ou une désaturation d’oxygeéne > 3%.

- Chez les enfants de moins de 1 an, ’événement dure au moins le temps de 2
respirations et est associé avec une diminution du pouls a moins de 50 bpm pour au

moins 5 secondes ou moins de 60 bpm pour 15 secondes.

Apnée mixte

Eveénement respiratoire qui rempli les critéres d’apnée pédiatrique pour une durée
minimum de 2 respirations et qui est associ¢ avec 1’absence d’effort respiratoire durant une
portion de I’événement et la présence d’effort respiratoire dans une autre, peu importe quelle

portion vient en premier.

Hypopnée

Diminution du passage de ’air de 50% d’une durée de 2 respirations associée soit avec

une désaturation en oxygene de 3% ou plus et/ou un éveil.

IAH

Indice d’apnée/hypopnée (IAH): Nombre d’épisodes d’apnées et d’hypopnées par

heure de sommeil.

SAOS

Le syndrome d’apnée obstructive du sommeil (SAOS) ou apnée obstructive du

sommeil (AOS) chez I’enfant se définit comme un trouble respiratoire du sommeil caractérisé
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par une obstruction prolongée partielle ou compléte des voies respiratoires supérieures qui

entraine une perturbation de la ventilation normale et du cycle de sommeil.”

1.2 Prévalence et sévérité de ’AOS

Les premicres études a établir la prévalence de I’AOS dans la population pédiatrique la
plagaient a 2%. '°'%7 La littérature plus récente a déterminé qu’elle se situait entre 1,2% et
5,7%.'%% 1% Selon les études, la prévalence entre les filles et les gargons est soit similaire ''*''?
soit augmentée pour les gargons.'® ' Ceci pourrait possiblement s’expliquer par un facteur
d’age. Quelques autres facteurs de risques ont été identifiés tels que les minorités ethniques,

les enfants obeses, ceux avec des anomalies nasales, prématurés ou avec une hypertrophie

adéno-amygdalienne.’
1.3 Conséquences de ’AOS

1.3.1 Déficits neurophysiologiques et cognitifs

L’apnée obstructive du sommeil peut avoir des conséquences sur le développement
cognitif et neurophysiologique des enfants qui en souffrent.” Plus particuliérement, des
difficultés d’apprentissage, de mémoire et d’habiletés visuo-spatiales, un retard de
développement du langage (phonologie et fluidité), des lacunes au niveau de la pensée
analytique, la compréhension verbale et non-verbale et finalement des résultats scolaires plus
faibles et une difficulté marquée en mathématique.” De plus, une étude a remarqué que les
enfants qui ronflaient étaient beaucoup plus a risque de recevoir un diagnostic d’hyperactivité

J . 114
dans les années suivantes.

D’autres troubles du comportement ont été associés aux
problémes respiratoires du sommeil, notamment, le trouble d’attention et hyperactivité
(TDAH), I’hypersomnolence, la dépression, 1’agressivité et des comportements sociaux
anormaux.” La fatigue diurne est aussi une conséquence fréquente de ’AOS dans la

population pédiatrique.''> '
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1.3.2 Effets cardiovasculaires

Une corrélation a été établie entre la sévérité de I’AOS et une pression artérielle
élevée.” Les effets néfastes sur le coeur ont aussi été observés par une étude de Kaditis et al.
qui ont remarqué un changement cérébral du niveau de peptide natriurétique durant la nuit
chez les enfants qui présentaient un IAH de plus de 5 événements/heure.'’” Ceci suggére que

le coeur doit fournir un effort supplémentaire chez ces enfants.”

1.3.3 Effets sur la croissance

Les enfants souffrant de troubles respiratoires du sommeil ont tendance a présenter un

M8123 1 a littérature sur le sujet observe un rattrapage de croissance aprés

retard de croissance.
. . o . . 121 -

une intervention chirurgicale, le plus souvent, une adénoamygdalectomie. ©~ Du point de vue

physiologique, une augmentation des facteurs de croissance « insulin-like growth factor — 1 »

(IGF-1) et « IGF binding protein 3 » (IGFBP-3) a été rapportée suite a cette chirurgie.'**'*°

1.3.4 Effets inflammatoires

L’inflammation systémique a fait I’objet de plusieurs recherches. Les théories
invoquées sont, d’une part, que ’AOS cause une hypoxémie intermittente menant a la
production de dérivés réactifs de 1’oxygene, et d’autre part, que I’hypoxie et les éveils durant
le sommeil ménent a I’activation du systéme sympathique ce qui induit de 1’inflammation.”
Certaines études ne parviennent pas a faire le lien entre le niveau de protéine C-réactive (CRP)
et I’AOS."?""*° D autres études ont été en mesure de faire le lien entre ces deux entités, mais
seulement lorsque 1’AOS atteint un certain niveau de sévérité.” Parmi les autres marqueurs de
I’inflammation, une étude a montré une ¢élévation de la p-selectine chez les enfants avec une
AOS comparativement au groupe contrdle.'” Une autre étude a trouvé une augmentation de
I’interféron gamma."*® Enfin, une étude a observé une augmentation de 1’interleukine-6 et une
diminution de [I’interleukine-10 chez les sujets atteints d’AOS."”' Théoriquement, ces
observations montrent 1’utilit¢ potentielle de I'utilisation de médication anti-inflammatoire

dans le traitement des enfants avec AOS.?
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1.4 Diagnostic de ’AOS

1.4.1 Histoire et évaluation clinique

La valeur prédictive de I’histoire et de 1’évaluation clinique (examen physique) pour le
diagnostic de I’AOS est de 65% et 46% respectivement.” Cette valeur est trés faible et
cliniquement elle est peu significative. L’utilisation d’un questionnaire sur les habitudes de
sommeil représente un outil de repérage des enfants a risque plutdt qu’un de diagnostic, et
permet ainsi de pousser un peu plus loin les investigations dans cette population.” Une étude,
réalisée sur une cohorte de 480 enfants agés de 6 a 11 ans en utilisant un polysomnogramme a
domicile, a montré que le ronflement, la fatigue diurne extréme et les difficultés
d’apprentissage sont tous trés spécifiques, mais peu sensibles pour prédire un trouble
respiratoire du sommeil.'”® L’association entre le ronflement et la présence/sévérité de 1’AOS

est trop faible pour que le ronflement soit considéré comme un outil diagnostic efficace.'>

Une étude d’envergure, The PANIC Study, a évalué la masse graisseuse de méme que
I’hypertrophie amygdalienne, les proportions faciales, 1’occlusion dentaire et la structure des
tissus mous chez 491 enfants (agés de 6 a 8 ans) dont les parents ont rempli un questionnaire
sur le sommeil. Les auteurs étudiaient I’association de ces parametres avec les troubles
respiratoires du sommeil dans la population pédiatrique. Ceux-ci incluaient apnée, ronflement
fréquent ou fort et respiration buccale tels qu’observés par les parents. L’hypertrophie
amygdalienne, 1’occlusion croisée et un profil facial convexe ont tous été associés a un risque
plus élevé de trouble respiratoire du sommeil alors qu’il n’y avait aucune différence observée
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chez les enfants avec un surplus de poids.

1.4.2 Etudes radiologiques

L’imagerie médicale est aussi un moyen diagnostique qui a fait 1’objet de plusieurs
¢tudes. La radiographie latérale du cou, la radiographie céphalométrique, le CT scan et 'IRM
ont toutes été¢ étudiées. Somme toute, ces études ont montré que la présence de voies
respiratoires réduites, visible sur une radiographie latérale du cou, augmente la probabilité de
la présence d’A0S."**"*° L ytilisation de la radiographie céphalométrique tend & montrer des

137-139

dimensions antéro-postérieures réduites des voies aériennes pharyngées, un palais mou
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137-141 138, 142

, , . 13 . . ,
allongé et plus épais, une langue plus large,"”” un angle cranio-cervical augmenté,

137, 143

. . . . .. . y . . 13
une protrusion maxillo-mandibulaire et une position plus inférieure de 1’0s hyoide."”

138, 141,194 1 4 littérature rapporte aussi une augmentation des hauteurs faciales totale et

138, 145 1 146 133, 147
3

inférieure, un patron dolichofacia un profil facial convexe, une malocclusion

148

de classe IL,'" une augmentation de 1’angle ANB'*® et une rétroclinaison des incisives

supérieures.'*” Aucune des études utilisant la radiographie céphalométrique n’a montré une

S.2 ' Toutefois, une association entre la rétrusion bi-

corrélation avec le diagnostic d’AO
maxillaire et I'TAH a été significativement plus élevé en utilisant I’analyse céphalométrique de
Delaire comparativement & celle de Tweed.'” De plus, une étude a établi une association
positive entre les données céphalométriques et la sévérité¢ de I'lAH chez les enfants présentant
un SAOS " alors qu’une autre conclut qu’il y a des évidences statistiques qui montrent une

association entre la disharmonie cranio-faciale et les troubles respiratoires de sommeil dans la

population pédiatrique.'*®

1.4.3 Parameétres cardiovasculaires

L’utilité¢ de tests diagnostiques basés sur le pouls ou d’autres paramétres vasculaires
afin de prédire I’AOS a fait I’objet de quelques études. Celles-ci ont montré des changements
dans les variables cardiovasculaires des enfants qui souffraient d’AOS avec des sensibilité et
spécificité variables. Ainsi, certains tests pourraient potenticllement étre utiles comme tests
préliminaires de dépistage, mais leur manque de sensibilité/spécificité rend leur utilisation

. . r 2
clinique encore non recommandée.

1.4.4 Oxymétrie nocturne

L’oxymétrie nocturne permet de dépister de fagon adéquate I’AOS si le résultat est

Pl oxymétrie seule

positif, mais un résultat négatif nécessite un polysomnogramme complet.
est donc insuffisante comme outil diagnostique. Ceci pourrait étre attribuable au fait que les
enfants peuvent avoir de I’apnée qui résulte en réveil et fragmentation du sommeil, mais qui

\ r . 2
provoque tres peu de désaturation.
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1.4.5 Polysomnogramme

1.4.5.1 Ambulatoire

L’évaluation polysomnographique a domicile est considérée comme une méthode

132 Toutefois, les études dans la population pédiatrique

diagnostique adéquate chez 1’adulte.
donnent des résultats contradictoires. Il semblerait que cette technique diagnostique soit

applicable chez les enfants d’Age scolaire, mais peu adéquate chez les plus jeunes.

1.4.5.2 Hospitalier

L’étude polysomnographique en laboratoire est, encore aujourd’hui, considérée comme
le test diagnostique par excellence a cause de son évaluation objective et quantitative. Ceci
permet d’identifier la sévérité de I’AOS, ce qui, par conséquent, permet d’identifier les enfants

a risque de développer des séquelles.'
1.5 Traitement de I’AOS

1.5.1 Adénoamygdalectomie

L’hypertrophie des amygdales et des adénoides est 1’étiologie la plus commune de
I’AOS. Le traitement principal est donc 1’ablation de ces tissus, chirurgie qui se nomme
adénoamygdalectomie. Cette chirurgie peut parfois étre modifiée par exemple en procédant a
un retrait partiel des amygdales, ceci pour limiter les complications post-opératoires.
Toutefois, la littérature montre que cette technique a un taux de succes plus faible par rapport

a une ablation totale et que les tissus restant peuvent croitre dans 0,5 a 16% des cas.’

De plus, ’adénoamygdalectomie n’a pas un taux de succes de 100%. Bien que la
plupart des enfants voient une amélioration considérable au PSG post-opératoire, les enfants
qui ont des conditions cranio-faciales sous-jacentes sont plus a risque de voir leur AOS
persister aprés la chirurgie.” Dans le méme sens, une étude qui a évalué le sommeil post-
opératoire de 199 enfants a remarqué une prévalence de la persistance d’AOS chez les enfants

, : . . 154
présentant une mandibule rétrusive.
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1.5.2 Pression positive d’air

L’utilisation de pression positive d’air sous forme de CPAP ou BPAP dans la
population pédiatrique est possible. La littérature a ce sujet montre que la thérapie est efficace
surtout chez les enfants qui ont une AOS persistante aprés la chirurgie d’ablation des
amygdales et adénoides. L’inconvénient majeur demeure I’adhésion au traitement qui est
souvent difficile.” Une étude a établi I’adhérence thérapeutique a 1’appareil de pression

positive chez les enfants et les adolescents a 70%.'™

1.5.3 Médication

L’utilisation de corticostéroides et d’antagoniste de leucotriéne fait I’objet de quelques
¢tudes. Certaines de celles-ci se penchent sur les stéroides en application topique intra-nasale
et d’autres se concentrent plutét sur le montelukast (antagoniste des récepteurs de
leucotriénes). Les résultats sont similaires, une amélioration modérée est observée chez les
156-158

patients avec une apnée du sommeil 1égere et une apnée résiduelle reste parfois présente.

\ S . r 2
En outre, les effets a long terme des stéroides intra-nasaux sont encore méconnus.

1.5.4 Expansion maxillaire rapide

L’expansion palatine est un traitement orthodontique qui vise a augmenter la
dimension transverse du maxillaire en ouvrant la suture palatine médiane. Peu d’études ont
évalué cette thérapie en tant que traitement de I’AOS. Une premicre étude a montré une

normalisation de I'TAH quatre mois aprés le traitement.'>

Une seconde étude comportant 14
sujets a trouvé une diminution significative de ’IAH et du nombre d’éveils 12 mois apres le
traitement.'®® La méme équipe a par la suite fait un suivi 24 mois plus tard sur 10 des 14 sujets
de leur étude précédente et ils ont ainsi montré que les résultats étaient stables dans le

161
temps.

1.5.5 Thérapie positionnelle

En évaluant des radiographies céphalométriques de patients souffrant soit de syndrome
de résistance des voies aériennes supérieures ou d’apnée du sommeil en position couchée et

debout, les auteurs d’une étude finlandaise ont trouvé qu’il y avait un rétrécissement des voies
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aériennes oropharyngées dii entre autre a un €paississement du palais mou et une rétraction
postérieure de la langue, la rendant plus large et épaisse lorsque le patient était en position

r 162
couchée.

Pour I’instant les résultats concernant 1’efficacité de la position de sommeil sur
I’AOS sont contradictoires d’autant plus qu’aucune étude n’évalue la faisabilité de maintenir

un enfant dans la méme position tout au long de la nuit.”

1.5.6 Autres traitements

D’autres appareils intra-oraux ont été étudiés pour controler I’apnée du sommeil. Le
principe de base est de maintenir les voies aériennes supérieures dégagées par un avancement
de la mandibule ou en éliminant les sources potenticlles d’encombrement.'® Deux types
d’appareils ont principalement été étudiés, soit 1’appareil d’avancement mandibulaire et
I’appareil de retenue linguale. Les conclusions générales des études sur le sujet indiquent que
I’appareil d’avancement mandibulaire est moins efficace dans le soulagement de 1’AOS
(lorsque le I’'TAH est la variable observée) que le CPAP avec une adhérence au traitement et

% L’appareil de retenue linguale est trés peu utilisé puisque

un confort similaire.'
particulicrement inconfortable. Ces études n’ont toutefois jamais ét¢é menées dans la

population pédiatrique.

Une thérapie plus agressive peut aussi étre envisagée chez les patients présentant une
anomalie craniofaciale. L’avancement mandibulaire ou maxillo-mandibulaire est une thérapie
possible. Une étude comportant 19 patients avec un diagnostic d’AOS ayant subi une chirurgie
d’avancement maxillo-mandibulaire a observé les changements radiologiques 6 mois suite a
I’intervention. Ils ont ainsi trouvé que pour chaque millimétre d’avancement maxillaire et
mandibulaire, il y avait 0,76mm d’augmentation dans la région du palais postérieure et 1,2
mm d’augmentation dans la région du pharynx rétrolingual. Un repositionnement supérieur de

. s s r 164
1’0s hyoide a aussi été observé.

1.6 AOS et SPR

Comme I’a démontrée I’étude PANIC, la morphologie craniofaciale est un facteur de
risque trés important dans les troubles respiratoires du sommeil comme 1’apnée.'” En effet,

plusieurs études ont montré la présence d’apnée du sommeil dans cette population a 1’aide du
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101,120,165, 166 pay contre, une étude comportant huit patients Pierre Robin a

polysomnogramme.
tenté d’identifier la présence d’apnée ou d’hypopnée chez ces enfants. Tous les enfants ont été
soumis a une étude polysomnographique et a une vidéo-endoscopie afin d’évaluer leur
déglutition. Six enfants avaient un PSG normal et un seul montrait une AOS légere. Par
contre, une dysphagie modérée a été identifiée chez trois sujets. Les auteurs ont conclu que la
dysphagie est un probléme plus prévalent que I’AOS dans cette population. Ils expliquent ces

résultats en avangant que les muscles et les tissus mous semblent avoir une fonction plus

. .. . Jon) o 16
importante dans le maintien des voies aériennes supérieures.'®’

Les enfants souffrant de la séquence de Pierre Robin ont donc, tout naturellement, une
prévalence d’AOS plus élevée que la population pédiatrique en générale. Une étude menée sur
une cohorte de huit patients SPR d’age moyen de 16 ans, a observé que la sévérité des apnées
était proportionnelle au degré de déplacement postérieur de la mandibule par rapport a la base
cranienne. Suite a ’analyse céphalométrique, polysomnographique et echocardiographique,
des anomalies du sommeil mineures étaient toujours persistantes a 1’adolescence ce qui

101 A 1,
Dans le méme ordre d’idée, une

pourrait prédire une AOS plus sévére avec les années.
cohorte de 29 patients considérés guéris de leur AOS suite a une intervention chirurgicale et
un traitement orthodontique alors qu’ils étaient encore prépubéres (dge moyen 11 ans) a vu
une réapparition des symptomes et plaintes cliniques d’apnée chez 20 sujets a 1’adolescence

1% A Popposé, la littérature rapporte aussi le cas d’une jeune fille de 12

(age moyen 14 ans).
ans souffrant d’'une SPR qui a recu un traitement avec CPAP pour traiter son SAOS sévere
pendant trois ans. Suite a cela une résolution spontanée a eu lieu avec des changements
physiques observables des voies aériennes supérieures autant au niveau squelettique que des

. 102
tissus mous.

Parmi les traitements avancés pour éliminer ou du moins diminuer 1’apnée du sommeil
chez ces jeunes enfants, I’adhésion langue-lévre a montrée qu’elle permettait de stabiliser les
voies aériennes supérieures.'® Une chirurgie de traction mandibulaire a I’aide de fils
métalliques posés de chaque coté de la symphyse mentonnicre attachés a un poids ont permis a
un nouveau-né Pierre Robin souffrant d’apnée du sommeil sévere de diminuer son [AH de 97

) . . o, N . 168
a 22/h et d’augmenter sa saturation en oxygene considérablement aprés cing semaines.
y
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Tel que mentionné précédemment, la séquence de Pierre Robin est associée dans 90%
du temps a une fente palatine. Cette problématique entraine souvent une déficience
vélopharyngée affectant la phonologie. Afin de remédier a cette problématique, un lambeau
pharyngé est souvent nécessaire. Toutefois, en observant les polysomnogrammes d’enfants
SPR ayant regu cette chirurgie, les auteurs d’une étude de 1’Université Havard ont remarqué
une augmentation de 1’incidence de 1’apnée obstructive du sommeil suggérant qu’une méthode
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alternative devrait étre envisagée.

L’apnée du sommeil chez les enfants Pierre Robin est un sujet peu présent dans la
littérature et son évolution avec la croissance I’est encore moins. Une étude rapporte le cas
d’une jeune fille de 12 ans Pierre Robin, ayant subi plusieurs chirurgies en bas age, dont la
réparation de sa fente palatine, une adénoamygdalectomie et, un peu plus tard, une révision de
la palatoplastie. A ce moment, la patiente souffrait d’AOS avec un IAH de 49/h. Une thérapie
avec de la pression positive d’air fut entreprise avec succes. Apres trois ans, la patiente a
décidé de cesser son utilisation. Un PSG fait a ce moment a révélé un IAH de moins de 5/h
avec une saturation constante au-dessus de 90%. En comparant les radiographies
céphalométriques, une augmentation de la longueur de la mandibule et de 1’espace des voies
respiratoires postérieures et une diminution de la longueur du palais mou ont pu étre

, . \ . N . . < . . 102
observées. Ceci suggere que la croissance a elle seule pourrait aider a diminuer 1’AOS.

Tel que mentionné précédemment, la plaque pré-épiglottique (PPE), un appareil
orthodontique prometteur dans le traitement non-chirurgical de I’apnée du sommeil, a fait
I’objet de quelques études. Cet appareil est équipé d’une extension vélaire permettant a la
langue d’étre repoussée antérieurement, ¢largissant ainsi I’espace hypopharyngé. Dans une
étude clinique randomisée, la PPE a réduit 'TAH de 70%.*’ Une autre étude a observé une

diminution de 'TAH de 17,2 4 1,2 chez des nouveau-nés.**

Bien que le lien entre ’apnée du sommeil et les enfants avec une SPR soit bien établi,

la prise en charge et 1’évolution de la maladie restent encore incertaines.
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2. Méthodologie

Les données polysomnographiques enregistrées comprenaient le temps de sommeil
total, I’efficacit¢ du sommeil, I’'index apnée-hypopnée (IAH), la saturation en oxygene
minimale, maximale et moyenne, le rythme cardiaque minimal, maximal et moyen, les temps
de sommeil dans les différentes positions (dos, c6té gauche, c6té droit et sur le ventre), I'TAH
dans les différentes positions, le pH minimal et maximal et I’étendue de la PCO,. Les données
notées lors des oxymétries nocturnes comprenaient le temps total au lit, ’étendue et la
moyenne de la saturation en oxygene et du rythme cardiaque, le nombre de désaturations, le
pourcentage de temps en mouvement et le pourcentage de temps ou la saturation était sous les

95% et sous les 90%.

3. Résultats

Puisque le volet apnée de cette recherche ne figure pas dans I’article joint a ce

mémoire, les résultats seront présentés dans cette section.

Le groupe expérimental pour ce volet apnée était composé de 82 patients, tous avaient
au moins un polysomnogramme et 81 avaient une oxymétrie nocturne ou plus. Au total, les
données de 284 PSG ont été comptabilisées chez 41 gargons et 41 filles. L’age moyen était de
2,37 ans, I’age médian de 1,07 an et 1’échantillon s’étendait de 0,01 a 15,96 ans. 285
oxymétries (37 garcons et 44 filles) ont été notées. L’age moyen était de 1,20 an, ’age médian

¢tait de 0,11 an et I’échantillon s’étendait de 0 a 16,34 ans (Figure 13).

PSG Oxymétrie
n=284 n =285
0,01 -15,96 0,00 — 16,34

x =237 x =120

médian = 1.07 médian = 0.11

Figure 24: Taille des échantillons, étendue, moyenne et age médian pour le volet apnée
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Les données concernant le volet apnée concernaient surtout les enfants de moins de
cinqg ans. La figure 25 présente ’IAH pour chacun des 284 polysomnogrammes enregistrés. La
ligne rouge horizontale représente le seuil minimal au-dessus duquel on considére que 1’enfant
soufre du syndrome d’apnée obstructif du sommeil. La ligne pointillée verticale bleue

représente 1’age de 12 mois.
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Figure 25: IAH chez les enfants Pierre Robin

La majorité des 285 oxymétries nocturnes ont montré une saturation en oxygene dans
la normale soit entre 95 et 100% contrairement au nombre de désaturation qui peut atteindre

une quantité importante tel que représenté a la figure 26.
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Figure 26: Nombre de désaturations lors des oxymétries nocturnes

4. Discussion

Le volet apnée de cette étude nous a permis de réaliser que la majorité des examens
diagnostiques pour les troubles respiratoires du sommeil s’effectuent durant la premicre année
de vie et diminuent radicalement apres 1’age de 12 mois. Le protocole du CHU Ste-Justine fait
un dépistage a la naissance pour tous les enfants présentant une SPR. Lorsque les résultats sont
anormaux, des techniques conservatrices sont tentées (type de lit : normal ou adapté, position
de sommeil : décubitus dorsal, latéral ou ventral ou une supplémentation en oxygene). Si les
résultats polysomnographiques sont toujours anormaux, une approche chirurgicale est
envisagée (relachement du plancher buccal, distraction mandibulaire). L’enfant est considéré
comme « guéri » lorsque son index d’apnée-hypopnée est inférieur a 1,5, seuil déterminé par
la littérature comme étant statistiquement anormal et signe d’apnée obstructive du sommeil.”
Par la suite, il peut y avoir des PSG de fagon occasionnelle soit a cause de la présence de

symptomes ou en prévision d’une chirurgie telle qu’un lambeau pharyngg.
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Nos observations concernant 1’analyse polysomnographique viennent appuyer les
conclusions des études de Ogborn et Ryckman.*® ' Celles-ci ciblaient les 12 premiers mois
de vie comme étant la période de détresse respiratoire la plus critique. La figure 25 présentée
dans I’article inclus dans ce mémoire dessine parfaitement la chute rapide du nombre de
d’analyse polysomnographique et de I'IAH apres I’age de 12 mois. Ceci signifie que, pour la
majorité des enfants, les problémes respiratoires se sont réglés avant cet age, n’entrainant plus

la nécessité de faire des examens supplémentaires.

Les analyses d’oxymétrie nocturne montrent des saturations en oxygene oscillant
surtout entre 95 et 100%, ce qui est considéré comme satisfaisant. Le nombre de désaturation
par contre peut atteindre des sommets, dans un cas preés de 950 désaturations durant la nuit de
sommeil. Ces données sont toutefois a nuancer. En effet, le nombre de désaturations n’est pas
exprimé par heure, mais bien pour toute la nuit de sommeil ce qui peut porter a confusion.

Ainsi, une nuit longue a plus de chance d’avoir un nombre élevé de désaturations.

Le manque de données sur I’apnée entre cinq et vingt ans rend la corrélation avec
I’analyse céphalométrique impossible. En ayant ces données, nous aurions aussi pu voir
I’impact des thérapies orthodontiques sur les problémes respiratoires. Malheureusement, cet
obstacle nous empéche d’atteindre nos objectifs secondaires qui étaient d’évaluer la sévérité
de I’apnée du sommeil en lien avec la croissance des maxillaires et d’évaluer son évolution

entre la période néonatale et 1’age adulte.

Limites de I’étude pour le volet apnée

I1 est important de noter que les dossiers compris dans 1’étude s’étalent de 1979 a 2012.
Les données collectées, en particulier celles concernant la polysomnographie, varient d’une
époque a l’autre. Ainsi, dans les premicres années peu d’informations étaient notées au
dossier, puis une analyse plus compléte a été effectuée et on avait alors acces a I'TAH pour les
différentes positions de sommeil. Plus récemment, cette information n’était donnée que pour la
position sur le dos et toutes les autres positions étaient confondues. Ce manque de données
meéne a un biais de non-réponse. L’analyse statistique a considéré ces données comme

manquantes de fagon aléatoire.

XXVil



Annexe II : Approbation du comité d’éthique

()
N

CHU Sainte-Justine
Le centre hosp italier
universitaire wire-enfant

Pour Uamour des enfants

Université fH'I

de Montréal

Le 20 mars 2013

Madame Nelly Huynh
Clinique dentaire
E‘tage Bloc

OBJET: Titre du projet; NH-12RP-SPRMAXMAN: La croissance maxillaire et mandibulaire et
les troubles du sommeil chez les enfants présentant une séquence Pierre Robin

No. de dossier; 3636
Responsables du projet; Nelly Huynh Ph. D., chercheuse responsable. Chercheur

principal: Daniel Borsuk. Collaboratrices: Louise Caouette-Laberge et Sheila Jacob

Chere Madame,

Votre projet cité en rubrique a été approuvé par le comité d'éthique de la recherche
en date du 20 mars 2013. Vous trouverez ci-joint la liste des documents approuvés.
Notez que pour une collaboration avec un (ou plusieurs) tiers (institutions ou
entreprises privées) impliquant des transferts de fonds et/ou données et/ou matériel
biologique, une entente (contrat) doit étre conclue avec le Bureau des ententes de
recherche (BER).

Tous les projets de recherche impliquant des sujets humains doivent étre réexamingés
annuellement et la durée de I'approbation de votre projet sera effective du 20 mars
2013 au 20 mars 2014. Notez qu'il est de votre responsabilité de soumettre une
demande au comité pour que votre projet soit renouvelé avant la date d'expiration
mentionnée. Il est également de votre responsabilité d'aviser le comité dans les plus
brefs délais de toute modification au projet ainsi que de tout effet secondaire survenu
dans le cadre de la présente étude.

Nous vous souhaitons bonne chance dans la continuité de votre projet et vous prions
de recevoir nos meilleures salutations.

Son (i /5/ 2
dean-Marie Therrien, Ph.D., éthicien
Président du Comité d'éthique de la recherche

IMT/sa
c.c. : BER

3175, Cote-Sainte-Catherine
Montréal (Québec)
H3T 108
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N

CHU Sainte-Justine
Le centre hospitalier
untversitatre miére-enfant

Pour Pamour des enfants

Université rH'\

de Montréal

Liste des documents approuvés par le CER

Titre d -
NH-12RP-SPRMAXMAN: La croissance maxillaire et mandibulaire et les troubles du
sommeil chez les enfants présentant une séquence Pierre Robin

Responsables du projet: HUYNH NELLY Ph. D., chercheuse responsable. Chercheur
principal: Daniel Borsuk. Collaboratrices: Louise Caouette-Laberge et Sheila Jacob

Liste:

- Protocole de recherche daté du 30 octobre 2012

3175, Cote-Sainte-Catherine
Monuéal (Québec)
H3T 108
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Annexe III : Evaluation orthodontique

HOPITAL SAINTE-JUSTINE
CLINIQUE FISSURE PALATINE
SECTION ORTHODONTIQUE :

| EXAMEN ORTHODONTIQUE SOMMAIRE

Type de fissure : Code RPL: l | I I

Examen extra-oral:

Vue latérale:

peofil: O concave O droit O convexe
Maxilleire: © rétrognethique © orthognathique O prognathique
Mandibule: © rétrognathique © erthognathique O prognathique
Angle naso-lebial: O aigu © normal O obtu :

Vue frontale:

dimension verticale: O réduite ) O normale O augmentée
scellement lebial: O absent O normal O excessif
Remargues:

xamen intra-oral: Tl
Hygigne buccale O pauvre © passable Obome O trésbonne O exceliente
Dent 3 surnumérore: absente: dysmorphigue
Relation molaire: droite: OI OII OIII gauche: OI OII O III
Relation conine: droite: OI OII OIIX gouche: OI OII O III
Ligne médiane supérieure: O déviée édroite O centrée O déviée & gouche
Ligne médiane inférieure : O déviée adroite O centrée O déviéz 6 gouche

Espece(s) interdeataire (s) (d-;méme (s)):

" Encombrement cumaxillsire: O absent O'léger O madéré O sévére
Encombrement & ka mandibule: O absent O léger O modéré O sévire
Courbe de Spee: O inversée O plane O légére © modérée O importante
Occlusion croisée: O ontérieure O postérieure unilatérale droite O postérieure unilatércle gouche

O postéricure bilatérale O compléte

surplemb herizontal mm  surplomb vertical e

Remarques:

Sigaature -

orthodontiste
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Annexe IV : Points céphalométriques

A Point le plus profond de la concavité sur le bord antérieur du
maxillaire supérieur
B Point le plus profond de la concavité de la symphyse mandibulaire
Co Point le plus supérieur et postérieur sur la téte du condyle
ANS Pointe antérieure de 1’épine nasale antérieure
PNS Point le plus postérieur du maxillaire supérieur
Gn Point le plus antéro-inférieur sur la symphyse mentonniére, situé entre
les points Me et Pog
Go Point le plus postérieur et inférieur de 1’angle mandibulaire
Me Point le plus inférieur sur la symphyse mandibulaire
N Point le plus antérieur sur la suture frontonasale
Pog Point le plus antérieur sur la symphyse mandibulaire
S Point situé au centre de la fosse pituitaire
H Point le plus antérieur et supérieur de 1’os hyoide

Pn

Point le plus antérieur du nez
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Pog’ Point le plus antérieur des tissus mous du menton
Sn Point déterminé par I’intersection du nez et de la Iévre supérieure
UL Point le plus antérieur de la 1eévre supérieure
LL Point le plus antérieur de la l1évre inférieure
Vel et Ve2 Distance minimale du voile du palais jusqu’au mur pharyngé
postérieur mesuré perpendiculairement a la direction des voies
aériennes
PP1 Intersection du plan palatin et du mur pharyngé postérieur
Ul et U2 Espace des voies respiratoires de la pointe de la luette jusqu’au mur
pharyngé postérieur mesuré perpendiculairement a la direction des
voies aériennes
+1i Point situé a I’incisif de I’incisive supérieure
+1a Point situé a I’apex de I’incisive supérieure
-1i Point situé a I’incisif de I’incisive inférieure
-la Point situé a I’apex de I’incisive inférieure
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Annexe V : Mesures céphalométriques

Ans-Pns Distance entre 1’épine nasale antérieure et 1’épine nasale
postérieure
Ar-Go Longueur du ramus- Distance entre articulare et gonion
Go-Pog Longueur du corps mandibulaire — Distance entre gonion
et pogonion
Angle gonial Angle formé par les points articulare, gonion et menton
AxeY Angle entre I’axe Y (formé par les points sella et gnathion)
et le plan de Frankfort
N-Ans Distance entre le point nasion et I’épine nasale antérieure
Ans-Me Distance entre 1’épine nasale antérieure et le point menton
N-A-Pog Angle formé par les points nasion, A et pogonion
SNA Angle formé par les points sella, nasion et A
SNB Angle formé par les points sella, nasion et B
ANB Différence entre SNB et SNA
MP-FH Angle formé par le plan mandibulaire et le plan de
Frankfort
1/-FH Angle formé par I’incisive supérieure et le plan de

Frankfort
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Angle interincisif

/1-MP Angle formé par ’incisive inférieure et le plan
mandibulaire
OP-FH Angle formé par le plan occlusal fonctionnel et le plan de

Frankfort
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