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Préface

Gérard Couly, l’auteur de cet atlas, est professeur de chirurgie maxillo-faciale et stomatologique de l’enfant, à l’Université Paris-Descartes, et était, jusqu’à tout récemment, chef de service dans cette même discipline à l’hôpital Necker-Enfants malades à Paris. Il y avait là de quoi occuper un homme à plein temps. Il a cependant trouvé le moyen de mener à bien, parallèlement, un travail de recherche qui a fait de lui l’un des meilleurs connaisseurs des mécanismes, ô combien complexes, de l’embryogenèse de la tête chez les vertébrés supérieurs. C’est ainsi qu’il est devenu un de mes principaux collaborateurs. C’est avec lui en particulier que nous avons montré l’importance d’une structure embryonnaire transitoire, la crête neurale, dans la formation des structures faciales.

La connaissance approfondie qu’a le professeur Couly de l’anatomie de la face chez le nouveau-né et l’enfant ainsi que des malformations congénitales qui l’affectent a constitué, pour nos recherches, un apport très significatif. La convergence de ces deux savoirs, anatomique et embryologique, est tout à fait exceptionnelle et confère une valeur particulière à l’œuvre qui est présentée ici et qui est le témoignage d’une vie consacrée à la chirurgie néonatale et infantile. L’auteur y transmet son inestimable expérience sous la forme de photographies qui représentent, de manière aussi exhaustive que possible, les anomalies rencontrées dans l’espèce humaine avec une fréquence de une pour sept cents naissances. Ces photographies, accompagnées de commentaires précis, permettront aux praticiens de mieux identifier et corriger les malformations dont sont porteurs les malheureux enfants qui viendront chercher secours auprès d’eux.

Ces photographies ont toutes été prises par Gérard Couly lui-même. Elles correspondent à des enfants qu’il a eu à traiter chirurgicalement. Les résultats obtenus, également photographiés, sont le témoin éclatant de son talent de praticien.

Mais l’intérêt principal de cet atlas réside sans doute dans la description précise et le classement des différents cas en fonction des anomalies génétiques et développementales qui les ont générés. Un très large panorama des troubles de l’embryogenèse et de leurs conséquences est en effet fourni et cet ouvrage constituera une mine de renseignements pour les générations à venir de chercheurs et de cliniciens.

Les causes autres que celles qui sont à l’origine des malformations congénitales ne sont pas éludées dans cet ouvrage très complet : les problèmes infectieux et traumatiques sont aussi envisagés, avec des indications qui seront utiles.

Je considère cet atlas comme une œuvre remarquable, un tour de force qui témoigne des immenses expérience et savoir de son auteur. Celui-ci a voulu en faire profiter les médecins et chirurgiens plus jeunes qui, comme lui, consacreront leur énergie et leur savoir à aider les enfants victimes de ces malformations, si invalidantes, à mener une vie normale et peut-être heureuse.

C’est cette passion qui a guidé la vie professionnelle de Gérard Couly. Ce livre contribuera sans nul doute à la transmettre à ses continuateurs.
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Nicole Le Douarin
Professeur honoraire au Collège de France
Secrétaire perpétuelle honoraire de l’Académie des sciences


Sommaire

Préface

Introduction

Chapitre 1Malformations oro-faciales et cervicales

Planche 1Grille de lecture des accidents morphologiques intermodulaires et intramodulaires oro-faciaux et cervicaux..

2Associations malformatives des modules faciaux et cervi-caux avec les vésicules cérébrales, territoire à territoire



Introduction

La pathologie oro-maxillo-faciale de l’enfant présente des caractéristiques très différentes de celle de l’adulte. Son exceptionnelle richesse clinique est la conséquence des stratégies génétiques mises en œuvre et de la contribution essentielle des cellules de la crête neurale lors du développement céphalique embryo-fœtal. Dysmorphologies et dysplasies génétiques en constituent la spécificité et l’essentiel de la clinique. Le pléomorphisme des dysmorphologies est la conséquence de la stratégie si particulière du développement embryonnaire de la bouche cernée par le visage : espace internalisé, d’origine cutanée, construit de manière modulaire, denté, positionné devant l’entrée de l’intestin pharyngien et assurant les fonctions fœtales et postnatales de succion et déglutition puis de prédation, mastication et phonation, c’est-à-dire les oralités. Dès la période fœtale, ces dysmorphologies et/ou dysplasies, pour lesquelles une origine génétique est parfois confirmée ou suspectée, sont maintenant repérées et identifiées par l’échographie fœtale dès la 20e semaine et confirmées lors de la naissance en salle d’accouchement. Certaines feront l’objet de traitements chirurgicaux précoces en urgence. Pour celles qui n’ont pas fait l’objet de diagnostic anténatal, elles seront observées chez le nouveau-né ou le nourrisson. Nous proposons une grille de lecture méridienne de ces dysmorphologies fondée sur le scénario du développement embryonnaire modulaire cranio-facial.

Nous présentons les observations caractéristiques de la pathologie épigénétique oro-maxillo-faciale pour chaque époque de vie de l’enfant : infectieuses, traumatiques, iatrogènes…, ainsi que la séméiologie prédictive.

Ainsi, du fœtus à l’adolescent, la pathologie oro-maxillo-faciale revêt tour à tour ces caractéristiques spécifiques des étapes de la vie : développementale, dysplasique, infectieuse, tumorale bénigne et maligne (phacomatoses et neurocristopathies)…

Pourquoi un atlas des pathologies oro-maxillo-faciales de l’enfant, du fœtus à l’adolescent ?

Le diagnostic par l’image ou l’image au service du diagnostic.

La clinique médicale, art d’un savoir transmis par l’oral et l’écrit, est aujourd’hui révolutionnée par la puissance de la civilisation de l’image : une photographie représenterait 1 000 mots ! L’examen de la face et de la bouche procède du regard de l’observateur (l’inspection). Celui-ci recueille les informations visuelles de la situation clinique considérée. Trois situations sont possibles : reconnaître le normal et ses variantes, ou discriminer et ainsi diagnostiquer le pathologique et ses discontinuités, ou reconnaître son ignorance. Certes un œil curieux, un doigt inquisiteur, aidés parfois d’une radiographie ou d’une tomodensitométrie permettent d’évoquer un diagnostic, confirmé par prélèvement biopsique. La thérapeutique appropriée en est la conséquence logique. Une inspection clinique facile et réussie requiert un entraînement préalable à la reconnaissance visuelle des différentes situations possibles. Le regard de l’observateur (trice) doit être éduqué. La formation à la reconnaissance clinique des nombreux tableaux nosologiques – des plus faciles car fréquents aux plus difficiles car rares – peut/doit se faire par le biais des iconographies de ces tableaux, regroupés en un atlas, avec leurs variables et variantes cliniques. C’est le but de cet ouvrage que de constituer une « banque photographique de référence » facile à utiliser par les praticiens et par les non-praticiens. Ceux-ci pourront alors consulter ORPHANET et OMIM pour plus d’informations.

Le diagnostic par l’image est immédiat, pour qui a exercé au préalable son œil, car il fonctionne tel un réflexe vis-à-vis d’un signal, encore faut-il l’éduquer car il n’est pas inné !

Origine du pôle céphalique. Justification du visage : la bouche et son contenu

Le pôle céphalique peut être considéré comme le produit d’un exceptionnel « bricolage phylétique et développemental » selon l’expression de François Jacob.

Le visage n’existe que pour la nécessité fonctionnelle de la bouche dont il constitue la paroi externalisée, c’est-à-dire la couverture. La cavité buccale se construit par la fusion de 5 modules entièrement recouverts d’ectoderme et remplis de cellules migrantes ecto-mésenchymateuses de la crête neurale céphalique. Le pôle céphalique est un pur produit de la neurulation embryonnaire. La conséquence de cette origine neurectoblastique est que la totalité du revêtement oral ainsi que celui de la langue est de type cutané : c’est un épithélium pavimenteux stratifié parakératinisé. Les glandes salivaires et muqueuses de la bouche sont ainsi les homologues histologiques des glandes sébacées et sudoripares de la peau. Aussi la pathologie du revêtement épithélial intrabuccal est-elle de nature « dermatologique ». L’origine de la quasi-totalité des structures anatomiques maxillo-faciales et cervicales à partir des cellules de la crête neurale céphalique achève de démontrer la grande fréquence des localisations céphaliques des neurocristopathies et des phacomatoses. Celles-ci constituent autant de signes cliniques prédictifs pour les formes généralisées tardives et carcinologiques de ces pathologies. De plus, l’origine neurale des cellules construisant les modules de la face, du cou et les dents justifie la correspondance de chaque module avec le segment du système nerveux d’où sont issues ces cellules. Le pôle céphalique est constitué de territoires encéphalo-faciaux et encéphalo-cervicaux. Les dents et leur répartition topographique originelle n’échappent pas à cette correspondance.

Mais les deux modules mandibulaires de la face sont également les premiers arcs branchiaux droits et gauches de l’appareil branchial qui construit le cou. Ces données illustrent que les morphogenèses de la face et du cou qui ont en commun les premiers arcs droits et gauches sont indissociables. La langue, dans l’antre buccale, s’est construite grâce à l’utilisation de muscles vertébraux d’origine occipitale, les plus antérieurs, incorporés dans le plancher buccal des deux premiers arcs branchiaux mandibulaires.

Ainsi dans le pôle céphalique, la bouche, la face et le cou présentent une exceptionnelle cohérence morphogénétique, mais parfois défaillante, responsable de dysmorphologies et de dysplasies.
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Malformations oro-faciales et cervicales

La cavité buccale, positionnée en amont de l’intestin céphalique ou pharynx, s’est construite devant celui-ci, grâce à la fusion des 5 modules neurectodermiques originels de la face par l’apoptose ou mort cellulaire embryonnaire ectodermique. La bouche a ainsi un revêtement cutané de même origine que la peau faciale et corporelle, conséquence de l’internalisation de l’ectoderme des modules, mais spécialisé et adapté. La défaillance totale ou partielle de l’apoptose ou mort cellulaire génère des fentes, des fistules, des inclusions et des reliquats embryonnaires situés sur les méridiens, correspondant aux zones fusionnelles des modules et rayonnant à partir de 6 fentes possibles autour de la bouche.

Les 5 modules de la face ont chacun leur personnalité génétique. Ils peuvent être également le site de défaillance du développement.

À partir de la 10e semaine, l’embryon devient fœtus en exprimant les premières séquences de son oralité primaire, c’est-à-dire la succion puis la déglutition, grâce à la mise en activité dans le tronc cérébral des noyaux moteurs et de leurs afférences sensorielles, des 5 nerfs à destinée oro-pharyngée et faciale – V, VII, IX, X, XII – et des interneurones indispensables à leurs connexions et coordinations neurofonctionnelles.

PLANCHE 1Grille de lecture des accidents morphologiques intermodulaires et intramodulaires oro-faciaux et cervicaux

Framework for the interpretation of orofacial and cervical malformations – both inter- and intra-modular
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1. Classification modulaire et méridienne des malformations faciales et cervicales

Le développement céphalique par 5 modules permet la classification modulaire et méridienne des malformations faciales et cervicales. Six méridiens ou fentes méridiennes de la face (1 à 6) séparent les 5 modules constitutifs du massif facial : Mnf – le module naso-frontal construit par deux moitiés symétriques droite et gauche –, Mmx – les deux modules maxillaires droit et gauche –, Mmd – les deux modules mandibulaires droit et gauche – intégration du premier arc branchial (arc 1) dans le visage. Trois méridiens du cou, 1 médian et 2 latéraux (1 à 3) correspondent à la topographie des kystes, fentes et fistules des arcs branchiaux (arc 2 à arc 4) lors de leurs fusions. La grille de lecture malformative en est la conséquence logique. Cette grille de lecture permet de corréler la topographie de l’accident morphologique avec le ou les modules faciaux responsables.

Entre les modules se situent des fentes, kystes, fistules, reliquats et excédents embryonnaires. Dans les modules existent des agénésies, dysplasies, hypoplasies et des constructions homéotiques.

PLANCHE 2Associations malformatives des modules faciaux et cervicaux avec les vésicules cérébrales, territoire à territoire

Malformative associations of facial and cervical modules with cerebral vesicles, from territory to territory
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1. Modules faciaux et vésicules cérébrales

Au prosencéphale correspond la structure du module naso-frontal (SNF). Au tronc cérébral correspondent les structures des modules maxillaires et mandibulaires (SMM).
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