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RESUME

L’agénésie du tibia (AT) est une trés rare anomalie congénitale des membres pelviens caractérisée par
une aplasie ou hypoplasie du tibia et la présence d’une fibula intacte. La réhabilitation des enfants porteurs
d’AT pose de sérieux problémes dans un contexte socio-économique défavorisé.

L'étude a pour objectif d’analyser les aspects épidémiologiques, cliniques, thérapeutiques et évolutifs des
AT. Elle est rétrospective a visée descriptive portant sur 12 cas d’AT observés chez 10 enfants béninois sur
une période de 10 ans. La classification de Kalamchi a été utilisée pour répartir les AT et pour leur adapter
un traitement conséquent.

La fréquence de I'AT a été de 1 cas par an, la Sex-ratio de 1. L'4ge moyen des patients a été de 2,8
ans, les extrémes de 3 jours et de 14 ans. Neuf AT étaient de type 1, deux de type 2 et un de type 3.
Les malformations associées étaient la bifurcation du fémur (3 cas), la pseudarthrose de la fibula (1 cas),
I'agénésie d'orteils (2 cas) et une malformation de membre thoracique sous forme d’ectromélie (agénésie
radiale) d’ectrophalangie et d'unidactylie. Six patients ont été opérés dont 5 appareillés (4 ayant repris la
marche, 2 perdus de vue), deux toujours en attente de chirurgie, un transféré en Europe et un décédé.

La réhabilitation des AT axée sur 'amputation et I'appareillage, quoique techniquement possible au Bénin se
heurte aux réticences culturelles et aux difficultés d’accessibilité logistique et financiére. L’infanticide rituel
des enfants malformés pratiqué au Bénin ne serait-il pas un facteur réducteur de la fréquence des AT ?
Mots-clés : agénésie tibiale, malformation congénitale, réhabilitation, enfant.

SUMMARY

Tibial agenesis (AT) is a very scarce congenital anomaly of the pelvic members characterized by an aplasia
or hypoplasia of tibia and the presence of an intact fibula. Rehabilitation of the children carrying TA poses
seriousness problems in an underprivileged socioeconomic context.

The aim of this study is to analyze epidemiological, clinical, therapeutic and evolutionary aspects of the
TA. It is a retrospective survey aimed to be descriptive, based on 12 cases of TA observed in ten Beninese
children on ten years. Kalamchi classification has been used to distribute TA and to adapt them a consequent
treatment.

The frequency of TA was 1 case per year, and Sex-Ratio of 1. Middle age of patients was 2,8 years, and
the extremes 3 days and 14 years. Nine TA were of type 1, two of type 2 and one of type 3. Associated
malformations were bifurcation of the thighbone (3 cases), pseudarthrose of the fibula (1 case), agenesis of
toes (2 cases) and a thoracic member malformation as ectromelia (radial agenesis) of ectrophalangia and
unidactylia. Six patients have been operated of which five gotten under way (4 having taken the walk, 2 lost
of view), two always in waiting of surgery, one transferred in Europe and one died.

Rehabilitation of TA centered on the amputation and the equipment, although technically possible to Benin
collides to the cultural reticences and the difficulties of logistical and financial accessibility. Done the ritual
infanticide of the children malformed practice in Benin would not it be a reducing factor of the frequency of TA?
Keywords: Rehabilitation, tibial agenesis, congenital malformation, child.

INTRODUCTION

L'agénésie du tibia (AT) est une trés rare
malformation congénitaie des membres pelviens
caractérisée par une aplasie ou hypoplasie du tibia et
la présence d’une fibula intacte [1, 2]. Elle s'associe
fréguemment 2 d'autres malformations des membres,
du cceur, du tube digestif, des voies urinaires,

de la sphére ORL et de la colonne lombo-sacrée
[3-4]. Les enfants atteints de cette malformation
sont nés avec un raccourcissement remarquable
du membre concerné ; ce qui pose de sérieux
problémes thérapeutiques et de réhabilitation dans
un contexte socio-économique défavorisé comme
le Bénin. Trés peu de cas d'agénésie tibiale ont été
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rappories dans la Wittérature [1, 2, 5] et suriout dans
les études ouest africaines. Cette étude analyse les
aspects épidémiologiques, cliniques, thérapeutiques
et évolutifs des AT observées chez des enfants
béninois.

I- PATIENTS ET METHODE .

Il 'agit d’'une étude rétrospective a visée
descriptive portant sur des cas d'agénésie du
tibia observés chez dix enfants béninois regus au
cours des consultations dans le service de chirurgie
pédiatrique de I'Hépital de la Mére et de I'Enfant
(HOMEL), dans les services de chirurgie pédiatrique
et de rééducation fonctionnelle et de réadaptation
du Centre National Hospitalo-Universitaire (CNHU-
H.K.M.) de Cotonou, sur une période allant de 01
janvier 2000 au 31 décembre 2009.

Le diagnostic a été basé sur :
- linterrogatoire réalisé auprés de la famille quia
porté surles antécédents familiaux, larecherche de
consanguinité, I'exposition a un agent tératogéne
au cours de la grossesse, et le déroulement de la
grossesse.
- la clinique faite de la présence d'une inégalité
des membres pelviens portant sur une jambe,
associée a un pied bot varus équin.
- la radiographie standard du membre pelvien
concerné qui a permis d'identifier l'agénésie
tibiale.

La classification de Kalamchi [2] a été utilisée pour
répartir les cas d'agénésie observés en 3 types qui
sont:

e type 1: absence totale du tibia (fig. n°1, fig.
n°2)

Fig. n° 1 : Photo de la
Patiente N°4 montrant
une AT de type 1
bilatérale

Fig. n° 2: Radiographie de face des membres pelviens de la
Patiente N°4 montrant une AT de type 1 bilatérale

e type 2: aplasie tibiale distale (fig. n°4 et n°5)

Fig. n° 4 : Radiographie des membres pelviens de la Patiente
N° 9 montrant une AT associée  une bifurcation du fémur droit au
1/3 moyen et pseudarthrose de la fibula droite
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Le traitement a consisté en une amputation par
désarticulation du genou suivie d’'un appareillage
par ortho prothese (fig. n°3) dans I'agénésie tibiale

Fig. n°6 : Radiographie de la jambe de la Patiente N°2 montrant
AT de type 2

¢ type 3:dysplasie du tibia distal avec diastasis
de la syndesmose tibiofibulaire (fig. n°6)

Fig. n° 3 : Photo de la Patiente N°4 montrant une AT de type 1
bilatérale aprés la chirurgie et l'appareillage.

de type 1. Dans les cas d'agénésie de type 2 le
traitement a consisté en une compensation de
Iinégalité de longueur de la jambe de fagon provisoire
en attendant une chirurgie définitive. La chirurgie en
elle méme a consisté en une tibialisation de la fibula et
une fusion calcanéo-fibulaire suivie d’'un appareillage
par une orthése cruro-pédieuse avec un mécanisme
de compensation. Un allongement compensateur du
fémur est envisagé pour la correction de linégalité.
En cas d'agénésie de type 3, une fusion calcanéo-
fibulaire suivie d’appareillage par une orthése cruro-
pédieuse avec un mécanisme de compensation
est indiquée. Les patients appareillés bénéficient
enfin d'une rééducation fonctionnelle en vue de la
récupération de la marche.

II-RESULTATS

2-1-Aspects épidémiologiques

Douze cas d’AT ont été observés chez 10
5ig. 28 - Radiogeaphie de face du membre pelvien du Patient enfants dont 5 garcons et 5 filles avec une sex-ratio
N3 montrant wme AT de type 3 €gale 2 1. L'age moyen a été de 2,8 ans compris
entre les 3ges extrémes de 3 jours et de 14 ans.
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La fréquence moyenne annuelle a été de 1 compris
entre un maximum de 5 cas en 2008 et d'absence de
cas (0 cas) pour les années 2001, 2003,2005, 2006
et 2007.

Les facteurs de risques identifiés concernent la
menace d'avortement au cours de la grossesse de
4 patients et une automédication traditionnelle dans
2 cas.

2-2- Aspects cliniques
- Répartition des patients selon les
aspects cliniques

Tableau I : Répartition des patients selon les aspects
cliniques

Type Coté Malformations
d'agénésie  atteint associées
Patient n° 1 type 1 droit aucune
Patient n°2 type 2 droit aucune
Patient n°3 type 3 droit membre thoracique droit
Patient n°4 type 1 bilatéral  aucune
Patient n°5 type 1 droit aucune
Patientn®s  type 1 droit  DBifurcation du fémur
Patient n°7 type 1 bilatéral  bifurcation du fémur droit
Patient n°8 type 2 droit aucune
Patient n°9 type 1 droit bifurcation du fémur droit
Patientn°10  type 1 droit aucune type d'agénési

atteint et une ectromélie a type d’agénésie radiale,
d'ectrophalangie et d'unidactylie au niveau du
membre thoracique du coté atteint (fig. n°7).

Dans deux cas de bifurcation du fémur, 'agénésie
du tibia est associée chez le patient n° 6 a une
agénésie de 3 orteils et chez le patient n°9 a une
pseudo-arthrose de la fibula (fig. n°4).

- Inégalité de la longueur des membres
pelviens

Fig. n°7 : Radiographie du membre thoracique du Patient N°3
montrant une malformation associée sous forme d'ectromélie a

- Typologie des malformations associées.
Chez le patient n°3 I'agénésie tibiale du type 3
(fig. n°6) dans la série est une forme de syndesmose
tibiofibulaire totale ou le tiers inférieur de la jambe
(avant la cheville) présente un aspect bifide. On note
entre autre une agénésie du gros orteil du membre

radiale, d'ectrophalangie et d'unidactylie

Chez les 8 patients o1 la malformation était
unilatérale, on notait une inégalité de la longueur des
membres pelviens qui était de 5 cm (4 cas), 4cm (3
cas) et 2 cm (un cas).

2-3- Aspects thérapeutiques et évolutifs

Tableau Il : Répartition des patients selon le traitement et 'évolution

;);Z eén ésie Traitement Evolution
Patient n°1  type 1 amputation + ortho prothése perdu de vue
Patientn2  type 2 Eb;;l;saart;ﬁ;; ;sl;ulawe + fusion calcanéo-fibulaire reprise de la marche
Patient n°3  type 3 attente de chirurgie statuquo
Patient n°4  type 1 amputation + ortho prothése reprise de la marche
Patient n°5  type 1 amputation et ortho prothése réprise de la marche
Patient n°6  type 1 transféré a I'étranger toujours a I'étranger
Patient n°7  type 1 amputation et ortho prothése reprise de la marche
Patient n°8  type 2 chirurgie et attente appareillage perdu de vue
Patient n°9  type 1 décéde décédé
s.,a: gant type 1 attente de chirurgie statuquo.

I
10

Le Bénin Médical N° 44 - Année 2010




R = am— e e oo ¢ Cammo

5 Spldimiclogiques

Sur une péniode de 10 ans, 12 cas d'agénésie
Sb=le ont S recensés chez 10 patients soit une
F=guence dun cas par an. Cette fréquence est
semblable 2 celle retrouvée par Fernandez Pallaz et
= [5] 2u Venszuelz et estun peu plus élevée que celle
refrouvee par Kalamchi et al [2] aux USA, qui est de
21 patients en 30 ans soit moins d'un cas. L'incidence
de 'agénesie du tibia serait approximativement de 1
pour 1000 000 d'enfants vivants et seulement 250
cas ont &i& rapportés dans la littérature [5]. Bien que
'agénésie tibiale soit une pathologie peu fréquente,
sa rareté sous nos cieux pourrait étre rattachée en
pariie 2 l'infanticide rituel des enfants malformés non
entirement éliminé des pratiques socioculturelles
de certains groupes ethniques du Bénin [6].

Il'y a eu autant de filles que de gargons dans
notre série alors que les filles sont les plus atteintes
pour Kalamchi et al [2] qui retrouve une sex-ratio de
0,7. La moyenne d'age dans notre série est 6 fois
plus élevée que celle retrouvée par Kalamchi et al [2]
ce qui signifie que nos patients ont dans I'ensemble
eu un recours tardif aux soins.

De l'anamnese, il ressort qu'au cours de 4
cas de grossesse de ces enfants, il y a eu menaces
d’avortement traitées et une automédication par des
infusions traditionnelles ; ce qui pourrait étre considéré
comme des facteurs de risques. Selon Balog et al
[7], lingestion d’hydroxysine pendant les quatre
premiéres semaines de gestation aurait conduit a la
naissance d'un enfant atteint d’'une malformation de
membre inférieur.

Les malformations associées retrouvées
dans notre série sont celles des membres pelviens et
thoraciques comme dans la plupart des publications
[1, 8, 9]. La bifurcation fémorale en est une rare
anomalie, souvent décrite comme une entité
pathologique isolée associée & d’'autres anomalies
congénitales déficitaires comme I'agénésie tibiale
[10, 11,12].

Les 3 cas de bifurcation fémorale retrouvés
dans notre série, une fille et deux gargons avaient
tous trois I'anomalie & droite. Bos et al [4] et Yetkin
et al [12] ont relevé des cas de bifurcation fémorale a
gauche. En dehors du patient n°7 qui présentait une
agénésie bilatérale du tibia, les deux autres patients
n°6 et n°8 avaient une agénésie homolatérale du
tibia. Le patient n° 6 avait des agénésies bilatérales
de 3 orteils et du talus et la patiente n°8 avait une
pseudo-arthrose de la fibula. Selon Kotakemori et
al [13], la bifurcation serait un ancrage ectopique du
tibia sur le fémur.

La diversitt des anomalies associées
identifiées chez ces trois patients évoque un syndrome

Gollop-Wolfgang, dans lequel on classe méme les
cas de bifurcation de fémur associée a I'agénésie
tibiale sans une ectrodactylie [10].

La malformation du membre thoracique du
patient n°3, une ectromélie a type d'agénésie radiale,
d’ectrophalangie et d’unidactylie, est le seul cas de
malformation associée de membre thoracique dans
notre série d'agénésie tibiale contre des malformations
variées comme pince de Homard, pouce bifide et
syndactylie dans un cas sur quatre dans la série de
Kalamchi et al [2] .

Des malformations associées des systémes
cardiaques, digestifs et neurologiques ont été
signalées dans la littérature [14,15]. Nous n’en avons
pas eues dans notre série, mais il n'est pas exclu
que ces malformations associées intrathoraciques et
abdominales soient la cause de décés de la patiente
n°9.

Aspects cliniques

La classification des agénésies tibiales selon
Kalamchi et al [2] en 3 types est une modification de
la classification morphologique de Jones et al [1,2]
qui contient en dehors des types 1, 2 et 3, un type 4
dénommé groupe mixte ou hétéroclite [1].

Dans notre série la majorité des cas
d'agénésies tibiales (9 cas sur 12) sont de type
1 ; Cette prédominance du type 1 est également
constatée par Kalamchi et al [2] (11 cas sur 24) et
chez Fernandez-Palazzi et al [5] (11 cas sur 22) mais
avec une proportion moins élevée. Par contre les
types 2 et 3 représentant un quart des cas dans notre
série, font la moitié des cas dans la série de Kalamchi
etal [2] et un peu moins de la moitié chez Fernandez-
Palazzi [5]. L'agénésie tibiale de type 3 de notre
série est une particularité ; elle est une syndesmose
totale de découverte clinique contrairement aux cas
recensés dans la littérature qui sont de découverte
paraclinique notamment radiologique [16,17].

La majorité des atteintes recensées dans
notre série sont localisées a droite (10 cas sur 12)
contre (17 cas sur 24) pour Kalamchi et al [2], mais
dans une méme proportion autant & gauche qu'a
droite pour Fernandez-Palazzi et al [5] .

En dehors des 2 cas de bilatéralité, tous les
patients ont présenté des inégalités importantes de
longueur des membres pelviens.

Aspects thérapeutiques et évolutifs

Selon certains auteurs [2, 5,18], le meilleur
traitement dans les cas d’agénésie tibiale de Type
1 consiste en une désarticulation du genou et un
appareillage par une prothése de la jambe. Ce
traitement, s'il est bien suivi permet une excellente
fonction des membres et une bonne intégration
sociale du patient. Mieux, selon Fernandez-Palazzi
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et al [3], une amputation précoce est percue comme
une amputation congénitale, d’ol une meilleure
réadaptation.

Dans les types 2, le traitement idéal est la
fusion tibiofibulaire pour avoir une stabilité du genou
associée a une amputation partielle de la jambe a
cause de l'instabilité de la cheville et de I'inégalité de
longueur des membres pelviens selon Kalamchi et al
[2]. Mais de plus en plus I'on procéde & une arthrodése
de la cheville et a un allongement compensateur du
membre [2,4].

Les agénésies tibiales de types 3 posent trois
problémes cliniques & savoir, le pied bot varus équin,
le diastasis tibiofibulaire et I'négalité de longueur des
membres [17]. Le traitement consiste alors en une
fusion calcanéofibulaire, dans le but de stabiliser
la cheville et d'améliorer la fonction du pied et un
allongement ou une semelle de compensation en vue
de corriger I'inégalité [17,19].

En milieu subsaharien, les parents ont du mal
a accepter une quelconque amputation ;| de méme
une telle annonce constitue un véritable probléme
et les plonge dans le désarroi [19]. Les possibilités
d'appareillage d’'un enfant amputé sont déja limitées
au plan technique et peu accessibles financierement
aux enfants issus de couches sociales déshéritées
[20, 21]. Plus spécifique, le renouvellement des
prothéses qui devrait étre régulier pour s'adapter a
la croissance de I'enfant pour une charge efficiente,
n'est pas envisageable dans ces conditions.

La chirurgie pour la réadaptation fonctionnelle
des handicapés locomoteurs pour donner de bons
résultats doit étre accompagnée d'une logistique
suffisante pour fournir les orthéses, les réparer, et
les renouveler [20,22]. Les appareils orthopédiques
n‘étant pas des substituts anatomiques, une
prescription adéquate, avec suivi rigoureux, peut
optimiser les bénéfices et amoindrir les rejets [23].
Ainsiles quatre patients qui ont pu marcher bénéficient
d'une surveillance particuliére pour continuer & jouir
des bénéfices de leur prise en charge.

Les facteurs socio-économiques et culturels
expliquent que certains patients soient perdus de
vue et que d'autres soient toujours en attente de
chirurgie. Selon Souna [20] & cause des facteurs
socio-économiques défavorables, seul un enfant
handicapé moteur sur dix, bénéficie de la chirurgie de
réadaptation fonctionnelle dans le contexte africain.
Le refus de 'amputation a conduit les parents du
patient n°6 & recourir & une ONG qui a fait transférer
cet enfant en Europe a 18 mois d’age.

CONCLUSION

L'agénésie du tibia, quoique rare, se rencontre
en Afrique subsaharienne. La prise en charge
chirurgicale axée sur I'amputation est techniquement

possible mais difficilement acceptable parles parents.
De méme les possibilités d’appareillage de I'enfant
amputé demeurent limitées. Il est donc indispensable
que la chirurgie pour la réadaptation fonctionnelle
de I'enfant handicapé moteur pour étre efficace, soit
dotée de moyens techniques suffisants et accessibles
au plan financier a la majorité¢ des populations. La
rareté de 'agénésie tibiale n’est elle pas en rapport
avec linfanticide rituel des enfants malformés non
entierement disparu sous nos cieux ?
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