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Reconstruction de l'ulna sur maladie exostosante

par hémi-fibula non vascularisée

Résume

Les auteurs rapportent un cas de fracture de l'ulna sur
maladie exostosante survenue chez une patiente de 14
ans. Le traitement a consisté, une année apres le trau-
matisme, en une mise en place en deuxiéme intention
d’une greffe par hémi-fibula libre, non vascularisée,
apres échec d’'une tentative de traitement orthopédique,
et d’'une mise en place d’'un fixateur externe. [évolu-
tion a été marquée par une consolidation au 4éme mois
post-opératoire, du greffon avec une bonne intégration
et une récupération fonctionnelle satisfaisante. La ra-
reté de cette affection génétique ainsi que le choix de
la méthode thérapeutique ont conduit les auteurs a
publier ce cas clinique.
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Introduction

LOMS a classé la maladie exostosante dans les tu-
meurs bénignes a double contingent osseux et carti-
lagineux. Plusieurs synonymes lui ont été attribués :
exostose héréditaire ou maladie de Bessel-Hagen pour
les formes multiples. Cest une maladie a transmission
autosomique dominante caractérisée par la survenue
de tumeurs osseuses métaphysaires recouvertes de car-
tilage. Ces tumeurs siegent le plus souvent au niveau
des membres. La complication majeure est leur possible
dégénérescence, notamment en ostéochondrosarcome.

Nous rapportons un cas clinique de fracture de 'ulna dé-
formée, et de constitution "fine" chez une patiente de 14
ans porteuse d'une maladie exostosante. Le traitement a
consisté en premiére intention en une immobilisation pla-
trée pendant 6 mois, devant ce premier échec, un fixateur
externe a été mis pour une durée de 6 mois, nayant pas
abouti a la consolidation, une reconstruction par greffe de
fibula libre non vascularisée a été préconisée aboutissant a
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The authors report a case of ulnar fracture due to exos-
tating disease, which occurred in a 14-year-old patient.
Treatment consisted a year after the trauma of a second-
line setting up of a free not vascularized half of the fibula
graft after an attempt at orthopaedic treatment and an
external fixator failed. The evolution was marked by a
consolidation in the 4th post-operative month of the graft
with good integration and satisfactory functional reco-
very. The rarity of this genetic condition as well as the
choice of therapeutic method led the authors to publish
this clinical case.

>>> Key-words :

Ulna fracture, exostosing disease, free not vascularized
half of the fibula graft.

la consolidation au bout du 4¢éme mois post-opératoire et
une récupération fonctionnelle satisfaisante.

Observation

Patiente 4gée de 14 ans, atteinte d’'une maladie exosto-
sante, a consulté pour prise en charge d’un ancien trau-
matisme de l'avant-bras gauche. Ses antécédents se résu-
maient sur le plan familial, le grand-pére, le pére et une
soeur étaient également atteints.

Les anomalies morphologiques osseuses multiples de
notre patiente étaient apparues vers dge de 6 ans et
sétaient stabilisées vers I'age de 12 ans. A cet 4ge, d'aprés
les parents, elle a bénéficié d’une intervention chirurgi-
cale a type d'allongement progressif de I'ulna gauche par
mise en place d’'un fixateur externe.

Ce traitement a duré 6 mois. Ce qui explique, en plus de
son incurvation, l'aspect effilé de I'ulna.
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Suite & une chute de sa hauteur il y a une année, apreés
avoir glissé dans la piscine, elle fait un traumatisme de
Pavant-bras gauche ayant engendré une fracture isolée
de I'ulna peu déplacée sur un os gréle et incurvé. Elle fut
traitée par une simple attelle platrée ; 6 mois apres, elle
n’a toujours pas consolidé. Puis un fixateur externe a été
mis pour 6 mois encore sans résultats.

A Texamen clinique, on note un léger gonflement au
niveau de la partie moyenne de l'avant-bras avec une
légere douleur a la palpation de cette région. La mobi-
lité du coude était normale (0-0-140), le poignet était
mobile avec 50° de flexion et 40° dextension et une pro-
supination a 60/0/40 mais qui reste douloureuse aux
positions extrémes. Par ailleurs, il n'y a aucun signe cli-
nique ni biologique d’infection.

La radiographie de lavant-bras gauche a montré un
avant-bras déformé avec une ulna raccourcie, incurvée
et gréle a sa partie centrale, et en son sein il existe une
fracture non consolidée. Cette partie effilée de l'ulna
correspond au cal osseux obtenu dans l'intervention
dallongement réalisée a I4ge de 12 ans (figure 1).

En raison des dimensions importantes de la perte de
substance osseuse par cet aspect effilé de la quasi-tota-
lité de la diaphyse ulnaire, qui méme consolidée reste
menacée de fracture, nous avons réalisé une reconstruc-
tion par hémi-fibula libre, le prélévement a été réalisé en
intrapériosté et la synthese a fait appel a une fixation du
greffon par deux vis de part et dautre (figure 2).

La consolidation des deux foyers a été obtenue au 4™
mois post-opératoire, avec une bonne incorporation du
greffon, avec une récupération d’'une bonne fonction,
avec une nette amélioration de la pro-supination
70-0-90 (figure 3).

Figure 1 : Radiographie de 'avant-bras gauche montrant la fracture
du radius sur une ulna effilée et déformée.
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Figure 2 : 2a/ Radiographie de l'avant-bras aprés reconstruction par
hémi-fibula non vascularisée. 2b/ Site du prélévement de 'hémi-fibula.

Figure 3 : Aspects radio-cliniques au 4° mois post-opératoire. Montrant
une bonne intégration du greffon et une pro-supination satisfaisante.

Discussion

Les premiéres descriptions cliniques de la maladie exos-
tosante ont été proposées par John Hunter en 1786 [,
puis par Boyer en 1814 2.,

Cette affection héréditaire est rare, secondaire a trois
mutations chromosomiques dont la transmission est
autosomique dominante ©. Un antécédent familial est
retrouvé dans deux tiers des cas.



Elle se rencontre deux fois plus souvent chez '’homme
que chez la femme. Elle peut concerner tout le squelette.
Les siéges les plus habituellement atteints avec retentis-
sement sur la croissance sont surtout les articulations
du poignet, du genou et de la cheville . Labstention
thérapeutique et la surveillance stricte sont de rigueur.

La résection chirurgicale de ces tumeurs simposer lorsque
celles-ci sont volumineuses, inesthétiques, augmentent de
taille faisant redouter une dégénérescence ou lorsquelles
sont a lorigine de complications comme la compression
des axes vasculo-nerveux par effet de masse ©\.

Il faut savoir que le risque de dégénérescence maligne
chez I'adulte, exceptionnelle avant I'age de 20 ans est net-
tement plus élevé, en particulier dans les formes séveres
et aux ceintures. Cette transformation maligne est éva-
luée 2 2 a 5 % des patients, mais la plus redoutable 7, et
il s’agit le plus souvent dostéochondrosarcome de bas
grade. Les progrés de la génétique vont permettre dans
le futur l'identification précoce des formes graves au
plan fonctionnel et a risque carcinologique.

La déformation de l'avant-bras, comme cest le cas de
notre patiente, est I'un des aspects cliniques les plus
fréquents *°). La briéveté de l'ulna sexplique par le fait
que sa croissance est essentiellement sous la dépendance
du cartilage distal qui est le plus souvent atteint.

Chez notre patiente, une intervention chirurgicale a été
réalisée a I'age de 12 ans pour allonger l'ulna. En effet,
une cal a été formé, mais hélas trés fin ce qui a été a lori-
gine de la fracture. Vu que la fracture n'a pas consolidée
apres une année dévolution et vu également Iétat de la
diaphyse ulnaire dont l'os est gréle, une reconstruction
par un segment osseux s impose. Les méthodes conven-
tionnelles de greffes osseuses (créte iliaque) nont aucune
place dans la restitution de la longueur et la forme
diaphysaire de los et peuvent méme compromettre
d'avantage sa solidité.

Dans le cas des deux os de l'avant-bras, le but de la
reconstruction nest pas seulement de combler la perte
de substance, mais, il est également plus que nécessaire
de reproduire la forme ainsi que la longueur de laxe
antébrachial afin de lui redonner sa fonction qui est la
pro-supination indispensable dans la fonction de pré-
hension de la main.

La diaphyse fibulaire trouve une place raisonnable dans
la reconstruction des pertes de substance osseuses des
deux os de l'avant-bras notamment de I'ulna 1%,

Elle constitue un moyen biologique, fiable et accessible .
Cette greffe autologue doit étre a la fois ostéogénique,
ostéo-conductrice et ostéo-inductrice. Elle a aussi
lavantage de reproduire I'anatomie de 'ulna par sa nette
ressemblance morphologique. La morbidité au niveau
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du site donneur reste minime. Bien que cette hémi-
diaphyse nétait pas vascularisée (fibula tuteur), elle a
permis quand méme une consolidation des deux foyers
en un temps record (4 mois), par le phénomeéne de
« creeping substitution » et restituant ainsi une pro-supi-
nation satisfaisante dans un secteur utile.

Cela peut sexpliquer par 'abord sous périosté de I'ulna
conservant ainsi le fourreau périosté utile a la consolida-
tion et au remodelage, et I'4ge jeune de la patiente avec
un fort potentiel de formation de cal en plus du bon état
vasculaire et trophique du site receveur.

La maladie exostosante est une pathologie héréditaire
rare et dont le diagnostic doit étre précoce. Elle est a
lorigine des déformations osseuses qui peuvent étre le
siége de traumatisme, donc de fractures. La survenue
d’une fracture sur un os déformé et fragile comme dans
le cas de cette jeune patiente complique le traitement et
par voie de conséquence entrave la fonction du membre
traumatisé. La reconstruction par hémi-fibula non
vascularisée d’une diaphyse ulnaire fracturée sur un os
déformé et fragile trouve sa place dans larsenal théra-
peutique permettant de redonner une anatomie accep-
table et une fonction satisfaisante.
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