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Introduction

La syngnathie est une malformation congénitale

» ‘syn” =fusion et “gnathos” = mandibule

Fusion maxillo-mndibulaire :

—_—

Synéchie : tissu fibro-cartilagineux

N

Synostose : fusion osseuse entre la mandibule et I'os maxillaire

Le plus souventisolée avec une transmission autosomique dominante

Associée a des syndrome (van der Woude, fente palatine, Pierre Robin...)
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2.

Répercussion importante :
Nutrition

Respiratoire

Traitement vise a une prise en charge primaire vitale et secondaire liée aux
malformations associées




Cas clinique

* Fille agée de 3 jours adressée par la maternité pour un examen de la cavité orale
- ATCD:

v Grossesse de déroulement normale

v"Suivi échographique normale

v'Accouchement eutocique a 40 SA + 3 jours

v PN 31059, APGAR 10/10

v'Parents originaires du Mali, cousins germains










Cas clinique

 Alimentation normale jusqu’a présent

» Pas de détresse respiratoire

« Examen clinique:

v Synéchie entre le voile du palais et le plancher buccale
v Quverture maximale de 23mm

v"Nasofibroscopie: fente palatine compléte et refoulement postérieur de la langue







inique

Cas ¢l




Cas clinique




Cas clinique

 Transférée intubée en réanimation

 Extubation a J2

 Alimentation orale débutée a J3

» Polysomnographie pathologique obstructive : glossoptose
* VNI nocturne

« Sortie a J7 sous VNI

* Plan de traitement de la fente a 9 mois




Revue de la littérature et
discussion

Une revue de la littérature PubMed, Cochrane, google scholar entre 1936 et 2022

121 cas : 62 synostoses, 48 synéchies/brides et 11 cas combinaison des deux

2 cas exclus : synéchies acquises

Premier cas décrit par Burket et al. en 1936 ‘
La majorité des synéchies étaient bilatérales (32) \

= ATM ®sans ATM = Unilateral = Bilateral = Midline




Discussion

» Malformations associées:
v'86 cas ~ 70% des cas présentent une fente palatine ou labiale
v’ ~20%(16) syndrome oro-facio-digital

v'8 cas syndrome de Flynne




Discussion

* Etiologie:
> Persistance de la membrane buccopharyngée (mécanique)
» Tératogenes : Hypervitaminose A, meclizine, Phénytoine

> Génétique: Transmission autosomique dominante a pénétrance variable (/nterferon
regulatory factor 6)




Discussion

* Traitement:

» Prévention : détection par échographie prénatale

» Sécuriser les voies respiratoires !!

» Chirurgie : section des brides pour permettre une bonne ouverture buccale

> Chirurgie différée pour les malformations associées




Discussion

* Pronostique :
> Bon pronostique pour les brides fibreuses avec peu de récidives

» Moins favorable pour les synostoses et pour les atteintes de I'ATM nécessitant plusieurs
interventions chirurgicales




Discussion

Sévérité et age de présentation

Détresse respiratoire

7 N\

Stable/ probleme de prise alimentaire

Assurer les voies 1

respiratoires!

~

Scanner Facial

{

Prise en charge chirurgicale

VNI/physiothérapie post-
opératoire

Contréle/3mois

Chirurgie secondaire/
malformation associée




Conclusion

 Syngnathie:

» Malformation rare

> Plusieurs malformations associées

» Peut étre diagnostiquée en prénatale par échographie
» Prise en charge urgente si détresse respiratoire

> Prise en charge chirurgicale efficace

> Suivi régulier post-opératoire et prise en charge des autres malformations
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