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Introduction

Les fentes labiales associées ou non a une fente palatine et les fentes palatines sont
les malformations cranio-faciales les plus fréquentes chez I’homme, avec une
prévalence de 'ordre de 1/700 pour les formes non syndromiques. En France, un
enfant sur sept cents est concerné. Les mécanismes qui aboutissent a la formation des
fentes, isolées ou syndromiques, ont une origine multifactorielle avec une interaction

entre des facteurs génétiques et environnementaux.

L’objet de cette these est de décrire la place, les protocoles spécifiques et les
indications de I'orthophonie dans la prise en charge multidisciplinaire de ces patients,
avec la nécessité de réaliser un bilan précoce évaluant les atteintes des structures

fonctionnelles et de programmer une rééducation adaptée.

Dans une premiere partie, nous évoquerons le développement embryonnaire et les
mécanismes étiopathogéniques conduisant a la formation des différents types de

fentes. Nous aborderons ensuite leurs formes anatomocliniques respectives.

Puis nous nous intéresserons a leur diagnostic et aux conséquences sur le plan
morphologique (osseux et dentaire) et fonctionnel (phonation, ventilation, déglutition,

audition) ainsi qu’a I'aspect psychologique.

Ceci nous amenera a développer dans une troisiéme partie la coordination des
différentes spécialités au sein d’'une méme équipe pour la prise en charge (chirurgicale,

orthodontique, ORL, psychologique) et plus particulierement, le role de I'orthophonie.



Ainsi la quatrieme partie sera exclusivement consacrée a décrire les protocoles
orthophoniques en insistant sur l'importance du dépistage et de la rééducation
précoce, les fonctions oro-faciales étant plus ou moins affectées suivant la localisation
de la fente. L’orthophoniste aura un roéle de conseil et de prévention : la guidance
parentale est indispensable pour accompagner 'enfant au sein de sa famille. Elle offrira
aux équipes des éléments décisionnels basés sur des examens cliniques, phonétiques
mais aussi paracliniques. Apres réparation chirurgicale, 'orthophoniste évaluera et
s’assurera de la mise en place du systéeme phonétique de I'enfant et surveillera son
évolution langagiére. Un suivi régulier ainsi que des controles a la puberté seront
recommandés. La considération de 'enfant dans sa globalité est primordiale pour

permettre, au fil des années, son développement personnel et sociétal.

Enfin, dans une derniere partie, nous présenterons les résultats d’'un questionnaire
élaboré a I'attention des orthophonistes visant a évaluer les pratiques professionnelles
ainsi que le ressenti de thérapeutes dans le domaine de cette prise en charge spécifique.
Nous verrons que la rééducation est un élément moteur du traitement. La collaboration
et la communication au sein des métiers médicaux et paramédicaux sont

indispensables pour mener a bien la rééducation de I’enfant.



Chapitre 1 : Morphogenese et formes cliniques des fentes

1.1 Embryogenese

1.1.1 Embryologie et différentiation des bourgeons faciaux.

Au début de la quatrieme semaine in utero, 'extrémité céphalique de 'embryon est
de forme arrondie. Des renflements, les bourgeons faciaux, apparaissent
progressivement autour d’'un orifice appelé stomodéum ou bouche primitive. Ces
renflements sont constitués d’un tissu mésenchymateux ; tissu lui-méme composé de
cellules mésodermiques a 'origine des arteres, des muscles et de cellules des crétes
neurales a l'origine des os, du cartilage ; et recouvert d’'un revétement épiblastique
(Lebeau 2011).

Ala quatriéme semaine in utero, les bourgeons au nombre de cinq sont séparés par
des sillons qui se combleront petit a petit du fait de la courbure de la nuque qui aura
pour effet de compresser les bourgeons les uns contre les autres. Ces derniers vont
progressivement fusionner entre eux jusqu’au troisieme mois par des phénomeénes
combinés de poussée de mésenchyme par prolifération et d’'une nécrose par apoptose
des épithéliums : c’est la mésodermisation(Lebeau 2011).

Plusieurs mécanismes morphogénétiques entrent en jeu suivant une chronologie,
sous le controle de mécanismes de régulation génétique complexes et précis. Ceci
explique les possibles anomalies du développement embryologique, a I'origine de

malformations morphologiques telles que les fentes (Lebeau 2011).



Les cinq bourgeons différenciés a la quatrieme semaine de développement in utero
sont :

e Lebourgeon frontal ou naso-frontal : c’est le plus volumineux, impair et médian.
Il est composé par la saillie du télencéphale. Il représente le plafond du
stomodéum.

e Les deux bourgeons maxillaires (issus du premier arc branchial) : ils formeront
les portions latérales des levres supérieures. Ils représentent les berges
latérales du stomodéum.

e Les deux bourgeons mandibulaires (issus du premier arc branchial) : ils seront
a l'origine de la levre inférieure. Ils confluent rapidement sur la ligne médiane
pour former le plancher du stomodéum.

Ainsi les bourgeons faciaux (excepté le bourgeon frontal), organisés dans un
systéme dit «branchial », vont contribuer a la formation des étages moyens (maxillaire)

et inférieurs (mandibulaire) de la face et de la partie ventrale du cou (Lebeau 2011)
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Fig | : Morphogengse faciale avec différentiation des différents bourgeons faciaux (iconographie personnelle adaptée
de J. Lebeau et coll)



Formation des zones labio-narinaires et du palais primaire

Ala fin de la quatrieme semaine, des épaississements ectodermiques apparaissent :
ce sont les placodes olfactives(Lebeau 2011).

Entre la cinquiéme et la sixieme semaine, on observe une invagination de ces
placodes dans le mésoderme sous-jacent pour former des gouttiéres ou cupules
olfactives. Celles-ci sont orientées au niveau du plafond du stomodéum dans le sens
antéro-postérieur et délimitent les bourgeons nasaux externes et internes, paires et
symétriques(Lebeau 2011).

Entre la sixieme et la septieme, les bourgeons maxillaires évoluent en direction
médiane et entrainent la fusion sur la ligne médiane des deux bourgeons nasaux
internes ce qui aboutit a la formation du segment intermacxillaire. Celui-ci comprendra :

e Les quatre incisives maxillaires
e Le philtrum de la lévre supérieure
e Le palais primaire (en avant du foramen incisif)

Le segment intermaxillaire ainsi constitué fusionne, d’'une part avec les bourgeons
maxillaires supérieurs pour former la levre supérieure, d’autre part avec les bourgeons
nasaux externes pour former l'orifice narinaire.

Ainsi, entre la quatrieme semaine et la septieme semaine in utero, on observe la

formation de la zone labio-narinaire et du palais primaire.

Formation du palais secondaire et du septum nasal

Entre la huitieme semaine et la dixieme a la douzieme semaine in utero se forme le
palais secondaire. Il est de formation plus tardive et se situe en arriere du foramen
incisif. Il est constitué par les processus palatins qui sont des excroissances des
bourgeons maxillaires. Dans un premier temps, les processus palatins sont obliques et
dirigés sous la langue, puis ils vont s’horizontaliser pour se retrouver au-dessus de la
langue et, dans un dernier temps, vont fusionner entre eux d’avant en arriere au niveau

du raphé médian palatin. IIs forment ainsi le palais secondaire(Lebeau 2011)
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Le canal palatin antérieur ou canal naso-palatin qui s’abouche au foramen incisif
délimite de fagon marquée la jonction entre palais primaire antérieur et palais
secondaire postérieur. L’ensemble forme le palais osseux définitif et permet la
séparation du stomodéum des fosses nasales situées au-dessus et de la cavité buccale
située en dessous. La langue qui occupait ultérieurement tout le stomodéum se
retrouve refouler dans la cavité buccale(Lebeau 2011).

Parallelement a ce développement horizontal, se produit un processus de
cloisonnement vertical. En effet, ce phénomeéne s’observe par une lame
mésenchymateuse issue des bourgeons nasaux internes: c’est le septum nasal
embryonnaire (Lebeau 2011)

Le palais membraneux, quant a lui, apparait plus tardivement et de facon
complémentaire : il est constitué par le voile du palais et la luette.

Ainsi entre la huitieme jusqu’a la douziéme semaine in utero, on observe la formation

du palais secondaire et du septum nasal.
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Fig 2 : Formation et fusion des bourgeons palatins (iconographie personnelle adaptée de J. Lebeau et coll)
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1.1.2 Etiopathogénie des fentes

Les fentes labio-alvéolo-palatines résultent d'un conflit épithélium/mésenchyme au
moment de l'accolement des bourgeons faciaux du massif facial supérieur
embryonnaire. Elles apparaissent au cours du deuxieme mois de la vie intra-utérine.

Nous pouvons distinguer les formes anatomo-cliniques suivantes :

e Les fentes labio-maxillaires ou fentes du palais primaire : elles surviennent
entre la 4¢me et la 7¢éme semaine de la vie intra-utérine. Elles relévent d’'un défaut
d’accolement des bougeons nasaux externes et internes et du bourgeon
maxillaire.

e Les fentes vélo-palatines ou fentes du palais secondaire : elles surviennent
entre la 6¢me et 12¢me semaine de la vie intra-utérine. Elles relévent d'un défaut
d’accolement des deux lames palatines et du septum nasal.

e Les fentes labio-maxillo-palatines totales : plus ou moins complétes, elles

associent les deux formes précédentes.

Fig 3: La fente embryonnaire et son évolution : évolution normale par confluence des bourgeons faciaux et
absence de confluence responsable de fente uni- ou bilatérale (iconographie personnelle adaptée de Lebeau et
coll)
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L’absence de fusion des bourgeons au cours de la vie embryonnaire peut s’expliquer
par plusieurs théories :

e Par défaut quantitatif d'une ébauche en partie ou en totalité

e Par présence d’'un obstacle entre deux structures

e Des propriétés biologiques du liquide amniotique telles que la
température, la tensioactivité, la composition biochimique, des brides
amniotiques dont la pression permanente exerce une striction
aboutissant a une fente

e Par persistance épithéliale: non destruction programmée du mur
épithéliale ; cette survie pouvant étre limitée a certaines portion du mur

e Par déficit mésenchymateux : le recouvrement mésenchymateux sur le

mur épithélial est insuffisant ou nul par déficit quantitatif ou qualitatif.

1.2 Epidémiologie des fentes

1.2.1 Fréquence, prévalence et récurrence des fentes

Les fentes labio-palatines sont les malformations cranio-faciales les plus fréquentes
chez 'homme et représentent environ 1 naissance sur 800 dans le monde. Nous
distinguons les cas isolés, qui correspondent au plus grand pourcentage (77%), les
formes syndromiques (7%) et les cas associés a une autre malformation
(16%)(IPDTOC Working Group 2011).

L’épidémiologie et I'étiologie des fentes labiales avec ou sans division palatine sont
différentes de celles des fentes purement palatines. Par ailleurs, la présence d’une fente
labiale avec ou sans division palatine chez un membre d’une fratrie augmente le risque
de cette méme malformation pour un autre membre de la famille, mais non pas le
risque de fente palatine isolée. Il en est de méme pour le cas de division palatine isolée.

Lorsque la fente est isolée, le risque de récurrence est variable :

e Ilestde 4 % sil'un des parents est porteur.
e Sile premier enfant est porteur alors que les deux parents sont sains, il est de
2,7% pour le deuxiéme enfant si la fente est unilatérale et de 5,4% si celle-ci est

bilatérale.
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e Lerisque est d’environ 10% pour le troisieme enfant d’une fratrie qui présente
déja la malformation.

e Dans le cas ou un parent est porteur et le premier enfant également, le risque
estde 14 a 17% pour le second enfant.

La prévalence des fentes labiales avec ou sans division palatine varient en
fonction des origines ethniques et des facteurs socio-économiques. On compte
approximativement 1 cas sur 500 dans les populations asiatiques et amérindiennes ; 1
cas sur 1000 dans la population européenne; 1 cas sur 2500 dans la population
Africaine. Il existe certaines régions ou la prévalence differe de ces données, en raison
de facteurs environnementaux spécifiques : c’est le cas par exemple en Scandinavie, ou
le taux de fente labiale est supérieure par rapport autres populations européennes
(Rahimov et al. 2012).

Les fentes labiales avec ou sans fente palatine sont plus fréquentes chez les individus
de sexe masculin : environ 2 garcons pour une fille(Kim et Baek 2006).en notant que
les cas séveres sont souvent observés chez les patients de sexe masculin. Elles sont le
plus souvent unilatérales et, dans cette forme, sont deux fois plus fréquentes a gauche
qu’a droite (Trost et al. 2007)

Concernant les fentes palatines isolées, le sexe féminin est atteint deux fois plus que
le sexe masculin (Merritt 2005)

Toute population confondue, 25% des formes correspondent a une fente labiale
isolée, 45% a une fente labiale associée a une fente maxillo-palatine et 30% a une fente

palatine isolée(Sk Aziz Ikbal 02:37:46 UTC)

1.2.2 Etiologie multifactorielle des fentes

1.2.2.1 Facteurs génétiques et environnementaux dans
les fentes isolées

L’étiologie des fentes faciales est encore mal connue; cependant les auteurs
s’accordent sur une origine multifactorielle avec une interaction entre des facteurs
génétiques et environnementaux (Raut et al. 2018) ; (Rahimov et al. 2012).

Plusieurs théories ont été étudiées pour expliquer la transmission des fentes mais
aucune n’a été validée du fait de la complexité et du haut degré d’hétérogénéité du

phénotype observé dans ces malformations.
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1.2.2.1.1 Facteurs génétiques

Des études de lignages, d’associations, de séquencage de genes, ainsi que des études
basées sur des modeles animaux ou in vitro, ont permis d’identifier plusieurs génes
reconnus comme des éléments clés dans le mécanisme des fentes. Les génes dont les
mutations ou les polymorphismes (SNP) sont impliqués dans I’étiopathogénie des
fentes correspondent notamment aux genes: (da Silva et al. 2018) ;(Basha etal. 2018) ;
(Chen etal. 2018) ; (Rahimov et al. 2012)

* Interferon Regulatory Factor 6 (IRF6)

*TBX1

*LRP6

*GRHL3

*MIH9

* Forkhead box E1 (FOXE1)

* Poliovirus receptor-related 1 (PVRL1)

* Msh homeobox (MSX1)

* SMT suppressor of mif two 3 homolog 1 (SUMO1)

*T-box 22 (TBX22)

* Special AT-rich sequence binding protein 2 (SATBZ)

* Fibroblast Growth Factor (FGF): facteur de signalisation

* Transforming growth factor (TGF): facteur de signalisation

* Bone morphogenetic protein (BMP): facteur de signalisation

* Sonic Hedgehog (SHH) : facteur de signalisation

1.2.2.1.2 Les facteurs environnementaux

IIs correspondent essentiellement aux facteurs tératogenes auxquels la mere peut
étre exposée au cours de la grossesse, et pouvant entrainer une modification de

I'expression des genes. Il s’agit principalement de :
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e Le tabagisme excessif, ainsi que la consommation d’alcool au cours du 1¢r
trimestre (Shi et al. 2008)

e Le déficit en acide folique ou d’autres complexes vitaminiques B

e L’insuffisance ou le mauvais apport nutritionnel

e Les infections virales

e L’4ge élevé de la mere

e Les maladies telles que I'obésité, 'hyperthermie et le diabete

e Hypoxie (Kuchler et coll., 2018)

e La prise de certains médicaments tels que les antiépileptiques, les
corticostéroides, le méthotrexate (dans le traitement du psoriasis, de I'arthrite,
des cancers...), l'isotrétinoine (dans le traitement de 1'acné), les phénytoines et
phénobarbital (anticonvulsiants), le valprate de sodium (antiépileptique), les
benzodiazépine (Pradat et coll. 2003)

e La pollution atmosphérique
(Zeng et al. 2015) ; (Rahimov et al. 2012) ; (Haaland et al. 2018) ;(Kiichler et al.
2018) ; (Pradat et al. 2003) ; (Merritt 2005) ; (Little et al. 2004) ; (Khonsari et
Ivanov 2008)

1.2.2.2 Les syndromes polymalformatifs

Les fentes labiales et palatines sont associées a de nombreux syndromes et sont
caractérisées par'association d’anomalies hétérogenes du développement, de sévérité
variable, comme des atteintes ectodermiques, neurologiques ou squelettiques, par
exemple. Les patients atteints de ces formes syndromiques seront préférentiellement
adressés a des Centres de Références ou des Centres de Compétence Maladies Rares,
afin de coordonner une prise en charge pluridisciplinaire.

Les fentes faciales syndromiques s’inscrivent dans environ 350 pathologies
malformatives. Dans la plupart des syndromes, la fente labio-palatine totale bilatérale
est la forme la plus fréquente. Les formes syndromiques de FLP correspondent

notamment au :
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Syndrome EEC (Ectodermal dvsplasia-Electrodactyly-Cleft lip palate) : il associe

une dysplasie ectodermique (trouble des phaneres, hypotrichose, oligodontie),
une ectrodactylie, ainsi qu'une fente labiale et/ou palatine, avec présence
éventuelle de troubles oculaires et urogénitaux dans le tableau phénotypique.
Le syndrome EEC est lié a une mutation du gene TP63, analogue du géne
suppresseur de tumeur P53 (Koul et al. 2014).

Le syndrome de Di-George (micro-délétion 22gl1): recherché

systématiquement chez les patients porteurs de fentes qui associe dans sa
forme compléte une cardiopathie congénitale, une fente palatine ou une
insuffisance vélaire, une dysmorphie faciale et des troubles de I'apprentissage

(Kobrynski et Sullivan 2007) ; (Lay-Son et al. 2012).

Le syndrome de Pierre Robin : il est défini par I'association d'une micro-rétro-

mandibulie, une glossoptose et une fente vélo-palatine entrainant des
conséquences anatomo-fonctionnelles, telles un asynchronisme pharyngo
cesophagien, un trouble du tonus de la sphére linguale et pharyngolaryngée

(Lehalle et al. 2015).

Le syndrome de Van der Woude : il est caractérisé par de petites dépressions au

niveau de la lévre inférieure, correspondant a des puits labiaux de profondeur
variable, associés ou non a une fente labiale, labio-palatine ou palatine, avec une
forte variabilité d’expression clinique. La mutation incriminée se situe sur le
gene IRF6. (Angiero et al. 2018; Kumari et al. 2018).

Le syndrome de Patterson-Stevenson-Fontaine : Il se transmet selon le mode
autosomique dominant et associe un rétrognathisme, une fente palatine
complete ou non, des anomalies de I'oreille externe, une syndactylie de certains

orteils(Yang et al. 2018).

18



1.3 Formes anatomo-cliniques des fentes.
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Fig 4 : Anatomie du palais primaire et secondaire (iconographie personnelle adaptée de Brito-Kobayashi et al)

1.3.2 Fentes labio-maxillaires ou fentes du palais primaire.

La fente labiale est antérieure au canal palatin antérieur. Elle intéresse la lévre
supérieure, parfois jusqu'au seuil narinaire; l'aile nasale est étalée, 'alvéole est
respectée.

La fente labio-alvéolaire, unilatérale, associe une ouverture de la 1évre supérieure,
de I'arcade alvéolaire et du seuil narinaire jusqu’au canal nasopalatin. La fente se situe
généralement dans la zone du germe de l'incisive latérale (I’éruption dentaire pouvant
étre altérée par la suite) et ses berges sont plus ou moins décalées en fonction des
tractions musculaires et du degré d’hypoplasie des bourgeons.(Guyot L.; Seguin P.;
Benateau H. 2010)

La forme bilatérale isole un bourgeon médian (ou bourgeon prémaxillaire) qui est
porté en avant par le vomer, décalé par rapport aux deux berges externes de la fente.
Ce bourgeon est formé du tubercule labial médian et du secteur alvéolaire

correspondant aux incisives centrales et latérales (Lebeau 2011).
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Fig 9 : Formes unilatérales et bilatérales de fentes du palais primaire (iconographie personnelle adaptée de Brito-
Kobayashi et al)

1.3.3 Division palatine ou fente du palais secondaire.

La fente est médiane et s’étale du canal naso-palatin a la luette en faisant largement
communiquer la cavité buccale avec les fosses nasales. Dans les fentes vélaires, on
observe une bifidité de la luette dans sa forme minimale. La fente vélaire complete
entraine une incompétence musculaire du voile, un passage nasal lors de la déglutition
et plus tard une déperdition, nécessitant une rééducation orthophonique(Caputo
2008).

La fente vélo-palatine expose le vomer, intéresse le voile et le palais osseux jusqu’au
rebord alvéolaire des incisives. Il existe alors une large communication bucco-

nasale(Norton 2009).
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Fig B : Fente du palais secondaire (iconographie personnelle adaptée de Brito-Kobayashi et al)

1.3.4 Fente labio-maxillo-palatine totale ou association d’'une fente
du palais primaire et d’'une fente du palais secondaire

Cette fente associe de facon plus ou moins compléte les deux formes précédentes.
Elle peut étre unilatérale ou bilatérale, dans quel cas elle isole en avant un bourgeon
médian alors qu’en arriére, elle reste unique, large, exposant le vomer (Thibault;

Vernel-Bonneau 1999).

Fig 7 : Fentes totales labio-maxillo-palatines uni ou bilatérales (iconographie personnelle adaptée de Brito-Kobayashi
et al)
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Chapitre 2 : Diagnostic des fentes

2.2 Diagnostic morphologique

La fente a pour conséquence une triple incompétence :
e Musculaire antérieure labio-nasale
e Musculaire postérieure vélo-pharyngée

e Osseuse intermédiaire maxillo-palatine

2.2.2 Diagnostic anténatal échographique

Les fentes labiales et palatines peuvent étre détectées a partir du 5¢™me mois in utero
grace a l'’échographie 3D. Ces examens, au nombre de trois durant la grossesse,
permettent de définir I'dge du foetus, la date probable de naissance, ainsi que de
diagnostiquer certaines anomalies et malformations. Il s’agit d'un outil de
communication avec les parents, permettant de les rassurer sur la taille, la forme de la
fente et sur les moyens chirurgicaux envisageables. Cette investigation est cependant
non infaillible car, selon la position du feetus, les fentes et anomalies associées ne sont
pas toujours détectables (Wyszynski et al. 2003).

Une étude rétrospective sur les cas de fentes labiales avec ou sans fentes palatines
associées (entre janvier 2005 et janvier 2011) a permis de recueillir des données
concernant le type anatomique de fentes, les anomalies associées ainsi que sur le
devenir néonatal de 'enfant. Au terme de ce travail, il a été établi que le diagnostic
anténatal des fentes labiales avec ou sans fentes palatines était correct dans environ
deux tiers des cas. Les fentes labio-palatines étant plus larges, donc mieux détectables
a I'échographie, sont souvent mieux diagnostiquées, a la différence des fentes vélo-
palatines souvent découvertes qu’a la naissance. En revanche, les anomalies associées
ne sont pas toujours accessibles a I'examen mais doivent étre simultanément
recherchées car elles modifient le pronostic foetal. A l'exception des formes
syndromiques séveres, le devenir néonatal immédiat des enfants est comparable a

celui de la population générale (Guyot et al. 2013).
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2.2.3 Les conséquences sur le plan muqueux

Dans les cas de fentes du palais primaire, la levre rouge comporte une encoche et,
parfois, on remarque la présence d’une cicatrice au niveau de la levre blanche, ainsi
qu’'une asymétrie labiale. La fente peut aussi concerner la levre rouge, la levre blanche
et se prolonger jusqu’a la narine avec ou sans déformation de celle-ci (Lebeau 2011).

Dans les cas de fente du palais secondaire, la bifidité de la luette constitue la forme
phénotypique la plus simple. La division sous muqueuse représente une forme
mineure de la fente vélaire. Le voile apparait presque normal, cependant il ne remplit
plus sa fonction et les muscles sont mal insérés. Ainsi, elle est plus fréquemment
détectée lors de l'entrée dans le langage car on retrouve souvent une déperdition
nasale lors de la phonation. Dans les autres cas de fentes vélaires, le voile du palais
n’isole plus hermétiquement la cavité nasale de la cavité buccale entrainant une
déperdition nasale (Caputo 2008).

Dans l'association de fente du palais primaire et secondaire, sont touchés, en avant,
la levre rouge et la levre blanche et, en arriere, le voile du palais (Deloffre, Le Guerch

2011).

2.2.4 Les conséquences sur le plan osseux et dentaire

Les déformations osseuses constatées sont le résultat d’'un mécanisme bien
spécifique. D’'une part, la dynamique initiale de la palatogenese est modifiée,
conduisant a une anomalie positionnelle. D’autre part, celui-ci est complété
ultérieurement par un déficit quantitatif osseux et dentaire.

Les déficits squelettiques et dentaires sont caractérisables dans les trois plans de
I'espace :

e Dans le plan frontal, I'orifice piriforme est toujours modifié du c6té de la fente
méme s'il s’agit d'une forme mineure. Le plancher nasal va s’engouffrer dans la

déhiscence crée par la fente entrainant une incarcération de la narine.
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Groupe témoin

FLMP unilatérale

FLMP hilatérale

Fig 8: Modifications morphologiques maxillaires associées aux FLP uni et bilatérales (selon Kriens et
Bertzbach).

Dans les plans sagittal et axial, les deux fragments du maxillaire sont concernés,
on constate souvent un hypodéveloppement de I'os maxillaire.

La dimension verticale du petit fragment du maxillaire est réduite a sa partie
antérieure et a sa projection, ce qui entraine une modification de la position
spatiale de 'aile du nez.

Le grand fragment qui est habituellement déporté par sollicitation musculaire
est inconstamment altéré dans sa partie antérieure (Stricker M.; Raphaél B.

1993).
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Le déficit tissulaire de la partie interne du prémaxillaire du coté de la fente se traduit
par un aspect en crochet.

Ainsi, on note fréquemment une endognathie maxillaire, un développement du
schéma facial en classe III squelettique. Chez les patients atteints de fentes labio-
alvéolaires, on releve un défaut de continuité des berges de l'os alvéolaire, une
communication bucco-nasale ou une endoalvéolie du petit fragment de I'os maxillaire
(Fraudet 1989).

Chez les enfants porteurs de fentes labiales simples, les anomalies dentaires sont
prédominantes et concernent surtout les incisives latérales. En effet, leur chemin
d’éruption se situe sur la zone de fusion des bourgeons. Ces anomalies peuvent étre
des agénésies, des éléments surnuméraires (hyperdontie avec incisives latérales
surnumeéraires), des anomalies de forme (dents riziformes) ou de position (dents en
position palatine).

De plus, les enfants porteurs de fente peuvent présenter des troubles de I'occlusion
(occlusion inversée unilatérale ou bilatérale ou guidage antérieur dysfonctionnel)

(Deloffre, Le Guerch 2011).

2.3 Diagnostic fonctionnel : impact sur les différentes fonctions
oro-faciales

2.3.2 L’alimentation, succion-déglutition et posture

Les difficultés alimentaires concernent a la fois la diade succion-déglutition et la
posture. Ces difficultés alimentaires sont présentes chez un tiers des enfants porteurs
de fentes (fentes labiales, labio-palatines et palatines) (Reid et al. 2006) cependant ces
problémes different en fonction de la localisation, du type anatomo-clinique et de de
I’étendue de la malformation.

Selon la littérature, les troubles les plus souvent décrits sont une succion insuffisante
combinée a une absorption d’air excessive, des fausses routes du bol alimentaire, une
régurgitation nasale, des repas longs et une prise alimentaire insuffisante ayant pour

conséquence un poids faible de I’enfant(Denis 2006).
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Malgré les difficultés citées, I'allaitement maternel n’est pas déconseillé, bien qu'’il
peut s’avérer en pratique compliqué. Une étude réalisée en 1997 par R.G. Oliver et G.
Jones a exposé les résultats suivants :

Avant la naissance :

- 64% des meres d'enfants porteurs de fente labiale isolée souhaitent nourrir leur
enfant au sein.

- 58% des meres d'enfants porteurs de fente palatine projettent d'allaiter leur
enfant.

- 37% des meres d'enfants porteurs de fente labio-palatine comptent allaiter

Apres la naissance :

- 50% des meres d'enfants porteurs de fente labiale isolée allaitent.

- 3% des meres d'enfants porteurs de fente palatine allaitent.

- 5% des meres d'enfants porteurs de fente labio-palatine nourrissent leur enfant
au sein.

Ainsi les conclusions de cette étude montrent que l'alimentation au sein est
rapidement abandonnée au profit d'une alimentation au biberon. En effet, nous
constatons du fait des particularités anatomiques, que seuls les enfants porteurs de
fente labiale isolée ont une alimentation au sein suffisante pour couvrir leurs besoins
nutritionnels permettant d'assurer une croissance staturo-pondérale normale. (W.B.

Jones cité par E. Denis, 2006)

2.3.2.1 Difficultés alimentaires et fentes antérieures

Dans les cas de fentes antérieures, la déglutition et la ventilation ne sont pas
touchées car il n'y a pas de communication entre la cavité buccale et les fosses nasales
(V. Abadie citée par E. Denis, 2006).

La succion, quant a elle, est légérement touchée. En effet, le vide intra-buccal
nécessaire a une succion de qualité est permis par ’enserrement des lévres sur la tétine
ou le mamelon associé au va et vient lingual. Ainsi la malformation labiale est
susceptible de constituer une géne mécanique bien que selon I'étude réalisée par
Thibault et coll. (2007), seulement 20% des enfants porteurs de fentes antérieures

présentaient des difficultés alimentaires.
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2.3.2.2 Difficultés alimentaires et fentes postérieures

Les difficultés alimentaires sont bien plus importantes chez les enfants présentant
des fentes postérieures. En effet, la pression intra-buccale est modifiée par la
communication bucco-nasale, ce qui a pour conséquence une succion difficile. De plus,
les problemes de déglutition, ainsi que les reflux de lait par le nez sont fréquents et liés
a une perturbation de la contraction réflexe du voile permettant de guider le bol

alimentaire, tout en isolant le rhinopharynx (Thibault 2007)

2.3.3 Lestroubles de I'’expression orale

2.3.3.1 Les troubles de la voix

2.3.3.1.2 L’'incompétence vélo- pharyngée (IVP)

L'insuffisance vélo-pharyngée correspond a l'incapacité totale ou partielle pour le
voile du palais et les parois pharyngées d'assurer une occlusion vélo-pharyngée
correcte (Estienne 2008).

Apres la réparation chirurgicale, les muscles du voile du palais ne sont pas d’emblée
completement fonctionnels, ce qui a pour conséquence cette insuffisance vélo-
pharyngée, se traduisant principalement par une déperdition nasale (Baylon H. et coll
2003). L'insuffisance vélo-pharyngée peut également étre secondaire a une fente
postérieure ou initiale, sans fente apparente, ni antécédent de chirurgie du palais (voile
trop court, division sous-muqueuse, séquelles d'amygdalectomie par vice de

cicatrisation ou insuffisance vélaire neurologique).

2.3.3.1.3 Les modifications du timbre de la voix-
les bruits sur-ajoutés

Les modifications du timbre de la voix sont fréquemment présentes chez les patients
atteints de fente et traduisent les phénomeénes de compensation. Grace aux traitements
chirurgicaux, ainsi qu’au suivi orthophonique, l'objectif sera de rapprocher au

maximum le patient de la norme. (Deloffre, Le Guerch 2011).
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Les troubles initiés par I'IVP rencontrés sont les suivants :

e Le nasonnement: c’est une modification du timbre vers les fréquences graves
qui s’entend surtout sur les sons oraux, tandis que les consonnes nasales sont
hyper-nasalisées.

e La rhinolalie fermée : le nasillement est une modification du timbre vers les
fréquences aigues.

e Laraucité vocale : c’est une altération du timbre de la voix du au for¢age produit
pour tenter d’obtenir une compétence vélo-pharyngée. La voix est percue
comme rauque ou « cassée ».

e Leronflement nasal : il peut étre présent sur tous les types de consonnes mais
plus particulierement sur le temps de fermeture des consonnes occlusives, il
signe une compétence vélo-pharyngée limitée. C’est la vibration du voile suite
au forcage du passage d’air qui est percu lors de la production des consonnes
orales.

e Le souffle nasal : il porte sur les consonnes constrictives et couvre le bruit de

friction les rendant inintelligibles ou moins perceptibles.

2.3.3.1.4 Les modifications de l'intensité

On note parfois une hypophonie chez les patients qui peut étre la conséquence d’'une

insuffisance vélo-pharyngée ou d'un mécanisme de compensation.

2.3.3.2 L’articulation

L'incompétence vélo-pharyngée peut entrainer des troubles de l'articulation : il
existe des phénomeénes de compensation qui permettent a I'enfant de pallier a
I'insuffisance vélaire. En effet, la pression intra-buccale permettant une articulation
normale est altérée par la déperdition nasale, 'enfant cherche alors des points
d’occlusion et de constriction en amont du vélo-pharynx. On observe alors (Nagarajan

et al. 2009; Prathanee et al. 2013; Rullo et al. 2014) :
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e Des troubles graves de l'articulation : des consonnes de compensation sont
produites en I'absence de capacités a produire des consonnes orales : les coups
de glotte sur les occlusives et le souffle rauque sur les constrictives. Ces troubles
sont séveres et tres difficiles a rééduquer. Ils nécessitent une intervention
orthophonique et éventuellement chirurgicale précoce.

e Des remplacements de phonemes par des phonémes voisins par leur point
d'articulation ou leur mode d'articulation du type désonorisation (B produit en
P) ou postériorisation (T produit en K).

e Destroubles articulatoires simples mais de plus en plus nombreux en raison des
troubles de la croissance de l'articulé et du palais : sigmatisme interdental,
schlintement.

¢ Un manque d’éclat des consonnes.

e Une articulation floue due au manque de pression intrabuccale.

Par ailleurs, on notera lors d'incompétence vélaire sévere la présence possible
de syncinésies chez le patient qui correspondent a des contractions des muscles du
visage, particulierement au niveau du nez et de la levre supérieure, permettant au

patient de contrer la fuite d’air nasale.

2.3.3.3 Unretard de parole et de langage

Le retard de parole est une symptomatologie définie comme « classique » chez les
patients atteints de fente et n’est en aucun cas atypique(Deloffre, Le Guerch 2011).

Le retard de parole touche pres d’un enfant sur trois, le retard de langage un enfant
sur quatre.(Montoya; Baylon-Campillo 1996). Le retard de parole se définit comme une
altération de la chaine parlée (parole) constatée dans les productions verbales de
I'enfant a partir de 4 ans. Il se manifeste par des simplifications de mots ; les altérations
sont des suppressions de phonémes ou des substitutions. Le retard de langage, quant
a lui, est une pathologie du langage oral se manifestant par un développement
linguistique (phonologique, phonétique, morphologique, lexical, syntaxique et

sémantique) qui ne correspond pas aux normes connues (Bachy S. 2011).
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Plusieurs hypotheses sont mises en avant pour expliquer ce phénomene :
¢ Un manque d’encouragement et d'investissement par les parents.
e Une peur de I'incompréhension de la part des enfants qui adoptent un langage
« d’économie ».
e Une sensation de « différence » vécue par les enfants qui sont parfois sujets aux
moqueries.
e Une sensibilité accrue aux otites séreuses qui peuvent entrainer une perte

auditive et ainsi géner le développement du langage oral.

2.3.4 Les perturbations ORL

La trompe d’Eustache permet la communication entre le rhinopharynx et la caisse
du tympan, ce dernier pouvant étre aéré grace a la contraction des muscles tenseurs
du voile, indispensables a I'ouverture de la trompe d’Eustache. Ainsi les pressions de
part et d’autre du tympan sont équilibrées et sa vibration est optimale (Wyttenbach A.
2009).

En cas de fente palatine, 'ouverture tubaire est entravée par une insertion anormale
des muscles du palais entrainant un mauvais fonctionnement de la trompe auditive.
Ainsi, les enfants porteurs de fentes seront plus sujets a développer des
rhinopharyngites et des otites séreuses a répétition: l'oreille moyenne est
hypoventilée, la muqueuse s’épaissit, le nombre de cellules a mucus augmente,
sécrétant ainsi un liquide provoquant une otite chronique dite « a tympan fermé »
(Dubreuil; Ceruse 2004).

Par ailleurs, la fonction régulatrice des fosses nasales dans I'humidification, la
purification de 1'air inspiré et I'équilibre des pressions, est déficitaire. Ceci s’explique
notamment par la communication avec la cavité buccale dans les cas de fente palatine
et la dysperméabilité dans les cas de fente labiale et labio-narinaire (anomalies des
cartilages alaires)(Deloffre, Le Guerch 2011).

Il est donc primordial d’adopter une surveillance systématique, précoce et
prolongée sur le plan ORL de I'état de I'oreille moyenne; en notant qu’il ne semble pas
exister de corrélation entre la gravité de la malformation et le degré
d’hypoacousie(Montoya; Baylon-Campillo 1996), a l'exception des divisions sous

mugqueuses ol les hypoacousies ne dépassent pas 40 Db.
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2.4 L'impact psychologique

2.4.2 Le vécu des parents

Si la malformation est détectée avant la naissance, les parents seront amenés a faire
face a la réalité, a anticiper la malformation et faire le deuil du bébé imaginaire désiré
et parfait (Brazelton; Cramer 1997). Par ailleurs, ils devront concilier leur
représentation de I'anomalie annoncée a I'anomalie réelle lors de la naissance(Thibault
2007; Despars et al. 2012). Si la malformation est détectée a la naissance, les parents
sont souvent en état de choc car non informés et en attente du bébé parfait. De plus, le
message social véhiculé par la fente faciale est souvent dépréciatif et peut parfois
conduire a un rejet de I'enfant aux yeux de la meére (Thibault 2007). Cependant, a terme,
les difficultés psychologiques et émotionnelles des parents s'estompent par les
interventions chirurgicales et autres prises en charge, notamment en orthophonie, qui

permettent une « réparation » anatomique et fonctionnelle(Despars et al. 2012).

2.4.3 Levécu des enfants porteurs de fente

Une étude portant sur le ressenti des enfants porteurs de fente a été réalisée en 1991
et concernaient 32 patients agés de 16 a 25 ans opérés d'une fente labiopalatine
unilatérale totale. Elle s’intéressait aux résultats scolaires, a la capacité a se faire des
amis et petits-amis, a la confiance en soi et aux taquineries subies(Noar 1991).

Les résultats ont montré que la majorité des patients considéraient que leurs
résultats scolaires, ainsi que leur aptitude a se faire des amis n'étaient en aucun cas
affectés. Cependant plus de la moitié relevaient des problémes de confiance en soi et
des difficultés a nouer des relations amoureuses

En outre, plus de la moitié d’entre eux évoquaient ne pas étre satisfaits de certains
éléments de leur visage apres chirurgie, le nez étant souvent désigné, et un quart

d’entre eux avouaient avoir déja fait 'objet de moqueries.
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Chapitre 3 : Une prise en charge multidisciplinaire

3.2 Le traitement chirurgical

3.2.2 Lachirurgie primaire

Il existe beaucoup de controverses (Shaw et al. 2001) méme si actuellement on
tend a une unification des protocoles chirurgicaux de prise en charge des fentes.

Le traitement primaire s’effectue dans les 18 premiers mois de vie. A Strasbourg,
les chirurgiens qui opérent les fentes suivent le protocole Talmant qui est le suivant
(Talmant et coll. 2011):

e 5-6 mois: chéilo-rhinoseptoplastie primaire et véloplastie intra-vélaire.

e 14-16 mois : fermeture de la fente osseuse.

e 5 ans: greffe osseuse alvéolaire.

3.2.2.1 Lachéiloplastie primaire a 6 mois

Dans les formes unilatérales, elle consiste en une fermeture labiale (le muscle
orbiculaire divisé est remis en continuité) et en une rhinoseptoplastie primaire (on agit
sur la cloison nasale et le cartilage du nez) selon le protocole de Millard modifié
Talmant.

Dans les formes bilatérales, on réalise la fermeture labiale en un temps et la
rhinoseptoplastie primaire (Millard modifié Talmant.)

Apres la chirurgie, des conformateurs narinaires permettent de maintenir les
cartilages dans leur nouvelle position par rapport a I'étui cutané et doivent étre

maintenus durant 3 a 4 mois.

3.2.2.2 Lavéloplastie intra-vélaire a 6 mois

Dans le cas de fente totale, on agit également, en arriere, sur le muscle élévateur du
voile du palais dans le but de rétablir la sangle vélaire, afin d’éviter les fuites d’air (Hay
et al. 2018). Cette intervention a pour simple conséquence une cicatrice médiane. Une
restitution correcte de l'anatomie vélaire a pour objectif de diminuer le risque

d’insuffisance vélo-pharyngée.
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3.2.2.3 Lafermeture du palais osseux a 14-16 mois

La fermeture du palais osseux s’effectue a distance de la premiere chirurgie entre le
14¢ et le 16¢ mois. La restitution de la sangle du muscle orbiculaire labial en avant et
celle du muscle élévateur du voile en arriére permet une horizontalisation des lames
palatines et un rétrécissement de la fente osseuse entre le 6¢ mois (1¢r temps
opératoire) et le 14¢ mois. Une fois la fente osseuse suffisamment étroite, une simple
fermeture en 2 plans (plan nasal et plan palatin muqueux) avec cicatrice médiane
unique est possible. L’absence de cicatrices latérales sur le palais vise a protéger la

croissance du maxillaire.

3.2.2.4 Lafermeture de la fente alvéolaire a 5 ans

Cette intervention consiste en une greffe osseuse alvéolaire sous anesthésie
générale. L'ostéoplastie primaire ayant montré son effet néfaste sur la croissance
antéro-postérieure, la greffe osseuse alvéolaire dite « secondaire » est réalisée a 5 ans
en denture temporaire. Elle s’effectue aprés expansion transversale orthodontique du
macxillaire. Les objectifs sont les suivants :

(Enemark etal. 1987; Talmant et al. 2002; Horswell et Henderson 2003; Precious 2009;
Miller et al. 2010; Fudalej et al. 2011; Guo et al. 2011; Touzet-Roumazeille et al. 2015;
Brudnicki et al. 2017)

e Obtenir une alvéole anatomiquement et physiologiquement normale.

e Obtenir une stabilité et une union des segments maxillaires.

e Permettre I'éruption dentaire et la mobilisation orthodontique.

e Augmenter le support osseux des dents bordant la fente.

e Permettre de fermer les fistules oro-nasales résiduelles pour une ventilation

nasale stricte.
e Améliore la projection nasale.

e Améliore I'esthétique.
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La technique correspond a une greffe osseuse autogene avec prélevement de 1'os
spongieux au niveau de la créte iliaque (Talmant et coll. 2011). Puis, aprés avoir fermé
la communication naso-vestibulaire et réalisé un lambeau d’avancement vestibulaire,
cet os spongieux est positionné au niveau de I'arcade dentaire avant de refermer la
gencive.

Des études montrent que les résultats sont plus satisfaisants avec 'utilisation d’'un
os autogene qui, par ailleurs, au niveau de la créte iliaque, est riche en cellules souches.
L’utilisation de cet os permet de garantir une bonne prise du greffon et d’éviter un rejet
de greffe. (Dasari et al. 2018)

Il est primordial de réaliser un CBCT avant cette intervention, puis a 6 mois de la
greffe osseuse afin d’évaluer les résultats obtenus, et enfin a distance, avant la chirurgie

orthognathique si celle-ci s’avere nécessaire (Dissaux et al. 2016).

3.2.3 Le traitement chirurgical secondaire

3.2.3.1 L’insuffisance vélaire

L’insuffisance vélaire est une séquelle fréquente dans les fentes palatines malgré
une rééducation orthophonique bien conduite. L'enfant présente une géne a la
déglutition et a la phonation. Elle est souvent due a un voile trop court, a une mobilité
réduite, a une hypertrophie amygdalienne ou a un défaut de contraction de la
musculature pharyngée postérieure et latérale (de Buys Roessingh et al. 2006) .

Un bilan pluridisciplinaire avec l'orthophoniste et le chirurgien sera réalisé.
Plusieurs examens cliniques permettent d’objectiver le probléme. L'orthophoniste
recherche des fuites nasales lors de la phonation (test au miroir de Glatzel) et peut
effectuer une nasométrie. Le chirurgien vérifie la technique chirurgicale primaire qui a
été réalisée, recherche d’autres signes révélateurs comme les fausses routes aux
liquides et peut effectuer un examen du pharynx au repos et en phonation grace a la
nasofibroscopie. D’autres examens complémentaires peuvent étre réalisés comme par
exemple la vidéofluoroscopie. Néanmoins son potentiel irradiant en limite son

utilisation (Hohlfeld et coll 2009).
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Les objectifs de la chirurgie secondaire seront d’aider le voile dans sa course vers la
paroi pharyngée postérieure et de permettre une étanchéité vélaire optimale. Apres
I'intervention, une rééducation et un suivi orthophonique seront indispensables pour
consolider les résultats obtenus.

Elle peut étre réalisée en créant un lambeau pharyngé (vélopharyngoplastie a
pédicule supérieur), une pharyngoplastie latérale ou une injection de graisse autologue
rétropharyngée pour des cas peu séveres (Fischer-Brandies et Nejedlo 1993; de Buys

Roessingh et al. 2006).

3.2.3.2 Lachirurgie de LefortI et le recul mandibulaire

Dans certaines situations, le traitement d’orthopédie dento-faciale seul ne suffit pas
a obtenir une situation esthétiquement et fonctionnellement acceptable. Le probléme
majeur réside le plus souvent dans un déficit de croissance du maxillaire. Ainsil’équipe
chirurgicale aura recours a une opération correctrice de la morphologie dento-
squelettique de type ostéotomie Lefort Id’avancée associée ou non a un recul
mandibulaire (ostéotomie sagittale de la mandibule). Elle est planifiée en coordination
avec le traitement orthodontique et réalisée en fin de croissance (Nakatsugawa et al.

2018).

3.2.3.3 Les autres objectifs de la chirurgie secondaire.

La chirurgie secondaire concerne aussi la fermeture de fistules bucco-nasales
résiduelles (20% des cas), qui sont initialement fermées avant ou au cours de la greffe
osseuse a 5 ans (Hohlfeld et coll 2009).

Sur demande de I'’enfant, des retouches esthétiques des cicatrices labiales peuvent
étre entreprises ou encore, pour des cas plus séveres, une rhinoplastie par voie fermée
consistant en une réorientation des cartilages alaires peut étre proposée a I'age de 6
ans. Bien souvent elle ne permet pas d’éviter une intervention plus invasive a
'adolescence. Cette chirurgie vise a rectifier la cloison nasale et a rendre symétriques
les narines et la pointe du nez au moyen de greffons cartilagineux prélevés sur le

septum et sur la conque. L’équipe chirurgicale essaie de grouper les interventions pour
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perturber le moins possible la vie familiale et scolaire de 'enfant. (Hohlfeld et coll.,

2009).

3.3 Le traitement orthodontique

3.3.2 L’orthopédie précoce avant la greffe osseuse

Elle consiste a corriger de fagon partielle I'hypoplasie maxillaire par la mise en place
d’'un quad-hélix afin de permettre au chirurgien de réaliser plus aisément la greffe
osseuse alvéolaire. Le but est d’agir précocement sur un os encore peu minéralisé, donc
plus aisément malléable.

La prise en charge suit le plan de traitement suivant :

e Pose d'un quad-hélix amovible a insertion verticale.

e Expansion maxillaire et dérotation du petit fragment.

e Apres dépose du quad-hélix par les chirurgiens, réalisation de la greffe
alvéolaire.

e Remise en place du quad-hélix passif en contention post- opératoire a I'issue de
l'intervention.

e Evaluation de la stabilité et dépose 6 mois post greffe dans la mesure du
possible.

e Suivi de la croissance.

3.3.3 Le traitement orthodontique précoce

Cette premiere phase de traitement consiste a un alignement des incisives et
canines maxillaires. Il n’est pas rare d’observer, apres leur éruption, des rotations
séveres des incisives initialement en bordure de fente. La greffe osseuse a permis de
corriger partiellement leurs malpositions mais celles-ci lorsqu’elles sont en occlusion
sont susceptibles d’engendrer un contact prématuré. Le traitement orthodontique
interceptif répond ainsi principalement a un souci fonctionnel et esthétique et doit étre

limité dans le temps et dans ses objectifs.
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3.3.4 Ladeuxieme phase du traitement orthodontique

Si la croissance osseuse a été favorable, il est possible que le traitement ne soit
qu’orthodontique. Il faut pour cela que le pronostic de croissance, les relations inter-
macxillaires et le profil soient favorables tant sur le plan esthétique que fonctionnel.

Cependant, dans 10 a 20% des cas, on constate un déficit de croissance du maxillaire
par rapport a la mandibule. L’analyse céphalométrique permet d’établir un pronostic,
mais celui-ci peut varier au cours de la croissance du patient. En effet, une situation
équilibrée et satisfaisante d'un point de vue squelettique et dentaire a I'age de 12 ans
peut se détériorer durant la période de croissance pubertaire (Semb 1991).

S'il existe une dysharmonie intermaxillaire cliniquement appréciable avec
notamment un déficit de croissance du maxillaire par rapport a la mandibule. Le plan
traitement ne relevera plus d’un traitement orthodontique seul, mais d’'un protocole
orthodontique et chirurgical. Une chirurgie orthognathique sera alors planifiée enfin

d’adolescence (voir partie chirurgie secondaire).

3.4 L’'importance des soins dentaires

3.4.2 Aspects dentaires

Les enfants porteurs de fentes présentent des agénésies dentaires dans 63% des cas,
la prévalence étant la plus fréquente du coété de la fente et le plus souvent a gauche
(Matern et al. 2012). Les incisives latérales maxillaires sont les plus touchées (54%),
puis les secondes prémolaires maxillaires et mandibulaires (32%). Le nombre
d’agénésies dentaires associées aux fentes palatines (54%) et aux fentes labio-
palatines (79%) est significativement plus élevé que dans le cas de fente labiale (33%).
Du co6té sain, on constate un 1/3 d’anomalies dentaires associées (Matern et al. 2012).

On observe des malpositions, des retards d’éruption, des dents ou des germes
surnuméraires, des dysmorphies dentaires mais également des défauts de I'émail
(aussi bien des hypoplasies que des hypominéralisations) touchant plus fréquemment
les dents permanentes antérieures (Schwartz et al. 2014).

L’atteinte carieuse et les parodontopathies ne sont pas rares chez ces enfants et sont

aggravées par des mesures de prévention bucco-dentaires insuffisantes, des
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malpositions dentaires, le contexte psychologique auquel peut étre sujet I'enfant et les

éventuelles difficultés d’acces aux soins (age, déficience associée...).

3.4.3 La consultation dentaire

Les enfants porteurs de fentes sont considérés comme des patients a risque
carieux élevé. Ainsi, un contrdle régulier tous les 4 mois est capital et la premiere visite
chez le chirurgien-dentiste doit étre précoce afin de repérer les premiers signes de
lésions carieuses.

L’une des fonctions du chirurgien-dentiste est d’enseigner les techniques d’hygiene
bucco-dentaires (brosse a dent adapté, technique de brossage, dentifrice fluoré dosé
en fonction de 'age) et les modes de prévention (arrét des boissons sucrées, abandon
du biberon, application de vernis fluoré 3 fois par an), mais également de réaliser des
soins conservateurs et/ou prothétiques transitoires dans le but de préserver le tissu
dentaire, que ce soit en denture temporaire ou en denture mixte, ainsi que le
parodonte. Il veillera particulierement au renforcement des mesures d’hygiene
pendant le traitement ODF.

La prise en compte de l'anxiété de 'enfant est primordiale durant les séances de
soins (sédation consciente par inhalation de MEOPA ou par administration de
midazolam, soins sous AG) afin d’obtenir la meilleure coopération de I'enfant, dont le

suivi se fera a tres long terme, de la petite enfance a 1'age adulte.

3.5 Le suivi ORL

Comme nous l'avons évoqué précédemment, les enfants nés avec une fente sont
particulierement sujets aux otites séro-muqueuses pouvant entrainer une perte
auditive et limiter 'acquisition du langage et de la parole malgré la rééducation
orthophonique. Ces otites non traitées peuvent aboutir a des pathologies tympaniques
ou de la chaine ossiculaire et entrainer des séquelles irréversibles(Zanzi et al. 2002).

Ainsi, une surveillance annuelle tympanique et audiométrique est indispensable.

Pour les patients sujets aux otites a répétition, la pose d’aérateurs trans-tympaniques
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sera indiquée. Ces drains permettront d'éviter 1'évolution de 1'otite séro-muqueuse
vers des complications chroniques définitives. Pour les enfants nés avec une fente
palatine, une adéno-amygdalectomie peut étre envisagée mais l'indication doit étre
bien posée car avec un voile du palais court ou peu mobile, cela peut provoquer une

rhinolalie (Thibault 2007).

3.6 Le suivi psychologique

L’annonce de la découverte d'une fente représente toujours un moment de choc
pour les parents. C'est un événement difficile méme si, dans le cas d’'un diagnostic
anténatal, les parents ont pu s’y préparer; il n’en reste pas moins un événement
traumatogene qui se surajoute a celui de la naissance et pouvant entrainer des troubles
psychiques chez les parents. Certains parents ressentent un sentiment de culpabilité,
une perte de maitrise quant a leurs représentations parentales (Rey-Bellet et Hohlfeld
2004).

Ce stress parental risque d’avoir une incidence sur le développement psychoaffectif
de l'enfant qui présentera une autonomie plus tardive avec un surinvestissement
familial. Un soutien aux parents peut alors s’avérer utile et est étre proposé des le
diagnostic prénatal.

L’enfant, ou l'adolescent, peut également éprouver une anxiété, une mauvaise
estime de soi par un sentiment de différence et ainsi étre affecté socialement. La
scolarisation représente une épreuve pour ces enfants car elle est souvent
accompagnée de son lot de jugements et de moqueries. La consultation d’un
psychologue ou d’un psychiatre peut étre proposée aux parents lors de consultations
pluridisciplinaires susceptibles de révéler des situations a risque. Il est important

d’organiser si nécessaire une prise en charge adaptée a I'’enfant (Despars et al. 2012).
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3.7 Le role majeur de I'orthophonie

La principale « mission » de I'orthophoniste est I'accompagnement de 'enfant et de
sa famille. Il a un role de conseil, de prévention et de guidance parentale.

La guidance vise tout d’abord a informer les parents sur 'importance de leur rdle,
les rassurer et les déculpabiliser.

Apres la réparation de la levre et du voile, 'orthophoniste va veiller a la bonne mise
en place du systeme phonétique de 'enfant et de son évolution langagiére.

L’orthophoniste sensibilise et explique aux parents la physiologie de la phonation,
avec la fonction du voile du palais et son role dans le systeme phonétique. Il les rend
attentif au développement normal de la parole et leur role capital dans I'apprentissage
de la langue a I'enfant. Il les incite a reproduire les tests et jeux pratiqués au cours des
séances d’orthophonie afin de stimuler un maximum I'enfant dans sa vie quotidienne.

Au fur et a mesure du développement de l'enfant, I'orthophoniste contréle
I'installation du phonétisme ; le jeu spontané permet les débuts du lexique et la
construction du langage est appréciée grace a des tests qui permettent de noter
I'évolution langagiéere de I'enfant. L'orthophoniste accorde également une attention
particulierement au timbre de la voix et aux éventuels retards de langage. Enfin, il

s’assure que les apprentissages de I'écrit se mettent correctement en place.
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Chapitre 4 : La prise en charge en orthophonie des fentes
labio-palatines

4.2 Généralités

A Strasbourg, la consultation orthophonique s’effectue généralement dans le milieu
hospitalier, apres l'intervention chirurgicale et a pour but de renseigner le chirurgien
sur la qualité de la phonation. Elle est donc complémentaire a la prise en charge
chirurgicale et orthodontique.

La famille sera amenée a consulter régulierement afin d’évaluer la bonne mise en
place du langage et de la parole. L’orthophoniste pourra émettre un avis quant a la
nécessité d'une ré intervention chirurgicale qui organisera le développement langagier
et des fonctions oro-myo-fonctionnelles de 'enfant (Deloffre, Le Guerch 2011). Le
patient sera donc revu a 2 ans, puis a 3 ans lors de la consultation pluridisciplinaire et
régulierement entre les deux si une prise en charge est proposée.

Les bilans sont a la fois objectifs (épreuves normées, quantitatives) et subjectifs
(observations qualitatives). Ils s’appuient sur des critéres précis observés dans les

différents domaines (langagier, déglutition ...)

4.3 Indications de prise en charge

L’indication la plus fréquente de prise en charge orthophonique concerne
I'incompétence vélo-pharyngée, c’est-a-dire le défaut d’occlusion entre le voile du
palais et la paroi postérieure du pharynx.

Cependant, d’autres signes justifient également une rééducation :

e Un enfant qui fait preuve d’un langage déficitaire de type jargon (retard de
langage).

e Un enfantinintelligible a I'entrée en maternelle ; car il présente des troubles de
'articulation (comme « des coups de glotte ») ou des troubles phonologiques
(coarticulation des phonemes).

e Un enfant qui présente une compréhension linguistique insuffisante.

e A tout age, un individu présentant des pertes auditives ou des troubles de la

VOiXx.
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Chez les enfants porteurs de syndromes associés, la prise en charge sera précoce et

pluridisciplinaire.

4.4 Protocoles thérapeutiques

La rééducation orthophonique fait partie a part entiere du protocole de prise en
charge des fentes labio-palatines. Un suivi peut étre effectué annuellement en centre
pour un controle du suivi thérapeutique et de fagon hebdomadaire au cabinet pour la
rééducation. Il existe plusieurs cas de figure :

e Laprise en charge de premiere intention apres la premiére chirurgie.

e La consultation de deuxieme intention chez les enfants ayant a nouveau besoin
d’orthophonie pour des problémes d’articulation ou de voix.

e La consultation tardive en orthophonie chez un patient qui consulte pour la
premiere fois a cause d'un probléeme de voix (nasonnements).

Si aucune amélioration n'est notée apres quelques mois d'une prise en charge bien
menée, le thérapeute orientera son patient vers un centre de compétence pour avis et
éventuellement prise en charge chirurgicale, qui sera elle-méme suivi par des séances
d’orthophonie. Ceci afin de confirmer et faire perdurer les résultats acquis par la

chirurgie.

4.5 Les bilans

Au cours de séances, le thérapeute sera amené a effectuer des tests portant sur des
criteres objectifs et subjectifs afin d’évaluer la qualité des fonctions langagiere et oro-

faciales pour déterminer la meilleure stratégie thérapeutique.

4,5.2 L’anamneése

Le premier temps de la consultation est consacré a I'anamnese. Celle-ci portera sur
les antécédents médicaux, avec pour point essentiel le type de fente et la prise en
charge antérieure (chirurgicale, ORL...). On s’intéressera également aux antécédents
familiaux et sociaux (intégration sociale et scolaire), ainsi qu’a la demande du patient

et des parents, s’ils peuvent la formuler.
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4.5.3 Bilan de I’'alimentation

En centre hospitalier, I'orthophoniste pourra étre amené a effectuer un bilan lors de

la consultation néonatale avec I'équipe pluridisciplinaire. En libéral, I'enfant sera

adressé par un médecin (généraliste, pédiatre, ORL...)

Le moment de I'alimentation représente un moment privilégié entre le parent et son

enfant, c’est pour cela que I’évaluation et, ainsi, la mise en ceuvre de moyens pour la

faciliter est capitale dans la prise en charge. Il s’agit de prendre en compte a la fois la

succion, la déglutition et la posture. Aprés avoir observé consciencieusement les

parents dans leurs gestes, I'orthophoniste pourra procéder a leur guidance en accord

avec leurs demandes et besoins.

Pour évaluer la succion et la déglutition, le praticien analysera, au cours des repas,

les éléments suivants, selon I'age de I'enfant :

L’intensité de succion.

Des bruits d’aspiration au cours de la succion.
Un éventuel reflux nasal.

Un bavage.

Un reflux gastro-cesophagien.

Des vomissements.

Des reprises salivaires.

Un écoulement ou une stagnation de lait.

Un réflexe de déglutition trop retardé ou trop anticipé.

La durée des repas.
La posture du nourrisson et de la mere.
Les passages alimentaires par le nez.

Le temps de la tétée.

L’effort fourni par le nourrisson au regard de la prise alimentaire.

Le placement de la langue

La respiration buccale ou nasale
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4.5.4 Bilan de la voix
4.5.4.1 Les examens subjectifs

L’examen clinique endo-buccal

I comporte I'examen de l'alvéole osseuse, des dents (implantation, articulé
dentaire, éventuelle présence d’'une agénésie), de la volite palatine.
Le voile fait I'objet d'une observation plus poussée. On observe :
e Samorphologie.
e Lescicatrices.
e Une éventuelle bifidité de la luette.
e Salongueur au repos.
e Sasouplesse sur un A en respiration forcée.
e Sa mobilité sur un A tenu.

e Ladistance d’avec la paroi pharyngée en contraction.

L’examen au miroir de GLATZEL

Ce test consiste a placer un miroir devant la levre supérieure. On demande alors au
patient d’émettre des syllabes, puis des phrases simples afin d’évaluer sa perméabilité
nasale. La présence de buée sur le miroir lors de la production de sons oraux révele

une déperdition nasale.

Le nez pincé ou l'obturation narinaire

Le praticien pince et relache le nez alors que I'’enfant prononce une voyelle orale

tenue. Cet exercice permet de percevoir le nasonnement a 'oreille.

4.5.4.2 Les examens objectifs

La radiographie

La radiographie s’effectue au repos et en phonation sur les sons A, I et S tenus.
La nasométrie

Le nasometre mesure la nasalance : rapport flux oral /flux nasal. Un plateau placé sur
la levre supérieure délimite le nez et la bouche, un micro capte le flux nasal et un autre

le flux oral. Sur une phrase orale est mesurée la dépression nasale qui devient
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pathologique au-dela de 30% de nasalité. Il permet de mesurer le mouvement du voile
dans le temps et permet une comparaison de la quantification de ce mouvement avant
la chirurgie et apres celle-ci. Cet examen est tres bien accepté par les enfants de 3 ans.
Cependant, en présence de syncinésies et coups de glotte, la nasalité apparait diminuée

et n’est pas aussi bien reflétée.

La nasofibroscopie

La nasofibroscopie permet de d'observer les défauts d’accolement du voile,
notamment en post-opératoire de chirurgie secondaire.

L’aérophonoscopie

L’aérophonoscopie permet un recueil d’ondes vocale et nasale a I'aide de capteurs
thermiques sur un micro. Le patient tient successivement les voyelles orales.

L’aérophonomeétrie (Evaluation Vocale Assistée)

L’aérophonométrie consiste en un calcul de pourcentage de fuite nasale par rapport

aux débits oral et nasal.

4.5.5 Bilan dulangage et de la parole

Différents tests peuvent étre utilisés proposant diverses épreuves :

e La répétition de mots permet de tester l'articulation de l'enfant et la
coarticulation des sons dans les mots.

e Sur le plan lexical, la dénomination et la désignation d’images (objets,
animaux...) permet de tester le vocabulaire actif et passif de I'’enfant.

e Sur le plan morphosyntaxique, la compréhension (désignation d’images
scénarisées) et la production (phrases a compléter) seront testées.

e Lesrécits spontanés ou d’apres un support imagé ou des jouets afin d’évaluer le

langage spontané de l'enfant.

Exemple de tests :
ELO (Evaluation du Langage Oral)
EDA (Evaluation Des fonctions cognitives et des Apprentissages)

EVALO BB et EVALO 2-6
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4.5.6 Bilan de I'audition

L’audition est testée par I'ORL afin d’évaluer s’il y a une perte auditive ou non, et les
quantifier. Les résultats sont alors donnés sous forme d’audiogramme qui présente
deux courbes correspondant a la voie aérienne et la voie osseuse. Le différentiel permet
de mettre en évidence une surdité de transmission ou de perception.

L’orthophoniste pourra suspecter un trouble de l'audition. Dans ce cas, elle
redirigera I'enfant vers un spécialiste pour des examens complémentaires.

Voici quelques indices orientant vers la possibilité d'une surdité :

e Un enfant qui demande constamment de répéter

e Un enfant qui ne réagit pas a son prénom ou a une question

e Un enfant qui substitue des sons proches ([an] [on] [in]).

e Un enfant qui remplace des consonnes sourdes et sonores ([k/g] [t/d]...) car ce
sont des synonymes labiaux.

De plus, des petites épreuves peuvent étre proposées :

e Répétition de syllabes ou de mots en voix chuchotée et en cachant la bouche
prononcée a un metre de I'enfant

e Discrimination auditive entre deux paires minimales (syllabes qui different
uniquement par un trait articulatoire : ta/da)

e Testnormé : ELDP 4-8 (Epreuve Lilloise de Discrimination Phonologique pour les

enfants de 4-8 ans)

4.6 La guidance parentale

4.6.2 L’accompagnement parental, un nouvel essor

Lors des séances de rééducation, les interactions sont nombreuses entre le
thérapeute, les parents et I'enfant. 11 semble donc indispensable d’ancrer
I'accompagnement parental dans la pratique pour en faire un axe de travail a part
entiere. L'importance de cette implication parentale n’est pas récente. Goffman
souligne la fonction de la famille dans le traitement du malade : « Traditionnellement,
I'acte médical a confié certaines fonctions a la famille du malade. On attend tres

communément de la famille qu’elle coopére, qu’elle supplée, qu’elle mobilise les
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ressources domestiques nécessaires» (Goffman, 1973). Ainsi, I'aidant parental, notion
inscrite dans le champ de la médecine, apparait comme une modalité ancienne intégrée
dans une profession paramédicale récente : 'orthophonie, en constante évolution.
Dés les débuts de l'orthophonie, Borel-Maisonny, fondatrice de l'orthophonie
francaise et Launay préconisent une collaboration étroite avec les parents avec pour
buts essentiels I'information et le conseil. Il s’agissait alors principalement de rassurer
les parents. La guidance parentale apporte une nouvelle dimension a la prise en
charge : les parents sont plus actifs et sont incités a s'impliquer davantage dans la
rééducation de leur enfant, parametre fondamental quand on connait les difficultés que
rencontrent parfois les parents a nouer des liens avec un enfant qui ne correspond pas
aleur «idéal ». Larelation parents-enfant est plus harmonisée et la fente dédramatisée.
De plus, I'implication des parents vise a généraliser les bénéfices des séances
extérieures au cabinet par la reproduction des exercices, des modifications de
comportements, habitudes de vie et de communication au sein de la famille. Le
professionnel essayant « d’'impliquer les parents sans pour autant les transformer en
thérapeutes » (Crunelle, 2010) favorise la mobilisation du parent dans la

thérapeutique de son enfant.

4.6.3 Buts de la guidance parentale

Les principaux buts de la guidance parentale sont de rassurer, d'informer les parents
et de prévenir des troubles. La pratique de 'accompagnement parental a plusieurs
objectifs :

e Elle favorise les relations entre parents-enfants en multipliant et facilitant les
échanges. L'orthophoniste apparait comme un intermédiaire dans les relations,
les acteurs essentiels étant les parents et enfants (Crunelle, 2010).

e Elle permet de stabiliser les résultats et de les rendre généralisables en dehors
du cabinet.

e Elle renforce les compétences parentales existantes et permet le
développement de nouvelles, afin d’aider I'enfant dans son apprentissage et son
développement.

e Face a la difficulté de la malformation, elle permet un gain de confiance des

parents, ce qui ferait ressurgir leurs capacités d’éducateur.
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4.6.4 Modalités pratiques

Pour les différentes raisons évoquées précédemment, les parents sont tres souvent
demandeurs. La guidance intervient tres tot dans le suivi thérapeutique de I'enfant
porteur de fente faciale; des la consultation néonatale avec les conseils généraux
données par le chirurgien, parfois lors du diagnostic anténatal.

Le professionnel va donc informer et rassurer les parents sur le développement,
'avenir de leur enfant et dédramatiser la situation. Lors des séances de rééducation, il
met en avant les capacités et progres de I'enfant. Il s’attache a ce que les parents les
percoivent et encouragent I'enfant.

La guidance est adaptée a chaque famille en fonction de leurs capacités et aborde
différents domaines : I'alimentation, les premiers mots, la construction du langage, la
voix, les stimulations auditives. Le but est de stimuler au maximum l’enfant afin de
favoriser le développement oro-facial. Les différentes fonctions sont abordées, au
possible, dans I'ordre chronologique avec un suivi régulier de I'enfance a ’adolescence
pour garantir la bonne mise en place de la parole et du langage (Deloffre, Le Guerch

2011).

4.6.4.1 L’alimentation

Des la naissance, le nourrisson présentera des difficultés a se nourrir dans des
mesures plus ou moins importantes en fonction du type de fente. Ceci peut engendrer
une anxiété pour le parent qui se sent démuni face a la répétition du geste alimentaire.
Néanmoins, une fente permet dans la plupart des cas une alimentation normale avec
des adaptations (matérielles, posturales et comportementales). Ainsi I'équipe
thérapeutique veillera a apporter les informations nécessaires et les adaptations
concernant la succion, la déglutition, la prise alimentaire au sein et au biberon. Il sera
essentiel de faire preuve d’empathie, de disponibilité et d’écoute pour permettre aux
parents d’exprimer leurs questionnements et d’y répondre. Il pourra également étre
judicieux de mettre en contact les parents dans la méme situation (avec leur accord)

afin qu'ils partagent leurs expériences.
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4.6.4.1.2 Contexte du repas

Le repas est un moment privilégié d’échanges entre I'enfant et ses parents.
L’orthophoniste peut proposer aux parents de s’installer confortablement dans un
endroit calme, en position semi-assise pour éviter le reflux nasal, en regardant et en
parlant au bébé. Il est conseillé de fractionner les repas comme les enfants porteurs de
fente ont tendance a s’épuiser rapidement lors de la succion, les premiéres minutes de

succion étant les plus efficaces (Denis 2006).

4.6.4.1.3 La fermeture de bouche

Il peut étre judicieux de stimuler la musculature de la bouche afin de limiter
I’écoulement des liquides le long des commissures labiales. Pour cela, 'orthophoniste
peut proposer aux parents d’utiliser une petite brosse a placer entre les gencives pour

encourager I'enfant a machonner.

4.6.4.1.4 La tonification des lévres

Des exercices de tonification aident au maintien de la bouche en position fermée. Ils
doivent étre effectués quotidiennement au cours des moments privilégiés comme le
bain, le change ou apres le biberon. Des massages autour de la bouche peuvent étre
proposés et visent a tonifier le plan labial en provoquant un afflux sanguin. Avec une

légere pression des doigts, ils sont effectués de l'intérieur vers l'extérieur du visage.

4.6.4.1.5 La succion

Le travail de la succion, s’effectue a la fois pendant les repas mais aussi en dehors.
La guidance parentale est primordiale des que les parents observent des difficultés a
nourrir leur bébé, travail souvent long et fastidieux, que ce soit au sein ou au biberon.

L’orthophoniste peut proposer deux types de tétines pour stimuler la sphere oro-
faciale : 'une en dehors des repas dans un contexte de « stimulation plaisirs », I'autre
pour I'alimentation, au cours des repas.

Il peut également étre proposé d’exercer, avec le doigt, de 1égéres pressions sur la

langue ou de faire un mouvement de va et vient afin de stimuler la succion de I’enfant.
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4.6.4.1.6 L’alimentation au sein ou au biberon
L’allaitement est possible en cas de fentes. En cas de fente labiale, les bébés peuvent
téter efficacement. En cas de fente palatine, cela est plus difficile et dépend de la
localisation de la fente (difficulté majeure en cas de fente vélaire). En effet, la
communication bucco-nasale empéche la dépression buccale et la création d’un vide.
Une alternative est de proposer a la mere de tirer son lait et de le donner au biberon.
Différentes tétines peuvent étre utilisées :
e La tétine du 1¢r ou 2¢me 3ge : en caoutchouc, plus souples que le silicone, elles
permettent a I'enfant de mieux enserrer la tétine.
e La tétine a débit variable : elle permet de contréler plus facilement la vitesse
d’écoulement du lait
e Latétine Haberman de Medela : elle convient a tout type de succion.
e Lebiberon-tasse Softcup de Medela : il est principalement utilisé en cas de fente
palatine majeure et permet aux bébés de boire le lait comme a la petite cuillere.
Lorsque la succion est faible, il convient d’exercer une forte pression verticale sur le
bas du menton, de bas en haut pour garder la bouche fermée et maintenir toute la tétine

enfoncée dans la bouche.

4.6.4.1.7 Le passage a la cuillere
Le passage a la cuillere s’effectue généralement a partir de 5-6 mois et va permettre

la diversification alimentaire de 'enfant. L’orthophoniste pourra apporter des conseils
afin de faciliter ce « nouveau mode » de prise alimentaire :

e La téte de I'enfant doit étre positionnée de face, dans l'axe du tronc et

légérement inclinée en avant.

e (Choisir une nourriture assez épaisse.

e Utiliser une cuillere plastifiée a bords arrondis.

¢ Amener la cuillere remplie d’en bas et de face.

e Tamponner tout autour de la bouche pour amener les levres a se fermer.

e Maintenir la cuillére jusqu’a ce que I'enfant avale.

e Retirer la cuillére de la bouche a plat, sans essuyer la lévre supérieure.
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4.6.4.2 L’éveil global

Stimuler I'enfant de maniére générale signifie mettre en ceuvre des activités
tournées vers le regard, 'échange, la désignation, la motricité globale et la motricité
fine. Tous ces domaines permettent a I’enfant de se développer de maniere personnelle
et collective. L’enfant porteur de fente doit faire I'objet d'une attention particuliére et
les stimulations, riches et nombreuses, doivent étre réalisées selon les besoins
prioritaires de l’enfant afin de favoriser son épanouissement personnel et son

intégration sociale (Deloffre, Le Guerch 2011).

4.6.4.3 Le développement du langage

Les premieres productions verbales de I’enfant sont bien souvent déroutantes pour
I’entourage. Néanmoins, il est essentiel de faire preuve d’'intérét a I’encontre de I'enfant
afin de 'encourager dans ses essais. En effet, I'orthophoniste conseille de se concentrer
sur l'acquisition du vocabulaire et la construction syntaxique plutot que sur
'articulation ; cela est courant que I’enfant articule mal les mots jusqu’a trois ans voire
plus tard car certains phonémes s’acquierent a partir de 4-5 ans (cf. : Annexe 2 : Tableau
d’acquisition des phonémes de Rondal).

Il est également important de préciser aux parents la chronologie de I'acquisition du
langage : dans un premier temps, I’enfant emmagasinera une multitude de notions (=
compréhension, vocabulaire passif) puis on assistera, dans un second temps, a une
« explosion du langage » (=production, vocabulaire actif). Les parents, dans un cadre
ludique et a travers les activités les plus simples, vont jouer un réle prépondérant dans
I’éveil de I'’enfant, que ce soit dans la compréhension ou dans I’expression.

Quelques petites astuces sont données aux parents pour les aider dans
I'accompagnement de leur enfant comme :

e Désigner devant I'enfant les personnages, animaux et objets.

e Utiliser des verbes a I'impératif des que I'’enfant commence a marcher pour

inciter a I'action (exemple : « va chercher »).

e Jouer avec son enfant.

e Lire des histoires, feuilleter les images toujours en les désignant.

e Etre patient avec son enfant car chaque individu évolue a son propre rythme.

Bousculer son enfant aura tendance a le mettre en situation d’échec.
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Ne jamais faire répéter 'enfant au risque d’induire un bégaiement ou un retrait.
Les parents reformulent correctement le mot ou la phrase afin de donner un

feedback auditif correcte.

4.6.4.4 Les stimulations auditives

Comme décrit précédemment, les enfants présentant des fentes faciales peuvent

présenter des surdités de transmission en raison d’otites séro-muqueuses fréquentes.

L’orthophoniste va donc fournir quelques conseils afin de stimuler l'audition de

I'enfant avec pour objectifs de développer les capacités perceptives de I'enfant, la

mémoire et la reconnaissance auditive :

Parler plus fort, particulierement lorsque I'enfant est enrhumé.

Rendre I'’enfant attentif aux bruits environnementaux et, des que son attention
est suscitée, lui montrer I'objet en question et le nommer.

Parler avec des intonations variées.

Utiliser des objets sonores.

S’assurer d’un suivi ORL régulier méme en I'absence d’otites.

Apprendre a I'enfant a se moucher au plus tot.

4.6.4.5 Lavoix

Lors de l'apparition des premiers mots, les parents doivent étre attentifs aux

caractéristiques de la voix de leur enfant: voix grave, rauque, perception de

ronflements...Lorsque I'enfant grandit, d’autres particularités pourront étre notées :

inintelligibilité lors de débits rapides, voix nasonnée. Il est important de les identifier

afin d’appliquer au mieux les exercices proposés par les orthophonistes. Par exemple,

des jeux de souffle (souffler dans des jouets a embouts) permettent, des I'age de 15

mois, de dynamiser le voile du palais. On privilégiera 'aspiration a la paille, possible

dans certains cas des 12 mois, du moment que le palais est fermé (Thibault 2007).
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4.7 La rééducation orthophonique

4.7.2 Le parcours de prise en charge

La rééducation orthophonique d’'un enfant présentant une fente concerne différents
domaines : I'alimentation, I'articulation, la voix, la parole, le langage et 'audition. Elle
comprend la guidance parentale (comme nous I'avons développé précédemment) et la
rééducation a proprement parlé, au cabinet avec I'orthophoniste.

Selon la localisation de la fente, la présence d’'un trouble associé ou encore la
motivation, 'implication de I'enfant et de la famille dans la thérapeutique, le protocole,
ainsi que la durée de prise en charge, seront différentes. Habituellement, elle démarre
précocement chez le nouveau-né avec la guidance oro-faciale, puis se poursuit chez
I'enfant avec le travail sur l'incompétence vélo-pharyngée. L’orthophoniste sera
également amené a gérer des troubles de l'articulation, de la voix mais aussi un
éventuel retard de parole et de langage. Dans certains cas, la rééducation concernera
aussi la déglutition et I'audition. Parfois ces séances conduiront les patients vers
I'indication d’'une chirurgie secondaire, qui, elle-méme sera suivie par une prise en
charge orthophonique afin de consolider les résultats obtenus par la chirurgie. Ce suivi
se cloture lorsque les troubles (voix, retards de langage et de parole) ont suffisamment
été atténués.

Cette prise en charge s’effectue parallelement au traitement chirurgical et au
développement de I'enfant. Ainsi elle n’est jamais continue : en enfant pourra consulter
I'orthophoniste pour un trouble d’alimentation, puis pour une incompétence vélaire. A
L’adolescence il pourra poursuivre les séances pour corriger le timbre de sa voix. Dans
tous les cas, la précocité des interventions et la participation active des patients sont

des éléments essentiels a la qualité du résultat final.
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4.7.3 Les axes de travail

4.7.3.1 Lasphere oro-faciale

4.7.3.1.2 Les praxies bucco-faciales

Les mouvements praxiques sont indispensables a une phonation et une articulation
correcte. Ils portent a la fois sur les plan exo et endo-buccaux et concernent la
fermeture labiale, la mobilisation linguale et la tonicité de la sangle musculaire
mandibulo-labio-jugale. Ils concernent également les mouvements compensatoires, les
tics, les syncinésies.

La rééducation porte sur différents axes : 'ouverture/fermeture mandibulaire, les
mouvements de la langue et des joues. Les objectifs sont de tonifier les muscles et de
réduire les efforts et la crispation. Ces mouvements se travaillent de maniére isolés par
imitation simultanée (ouvrir la bouche, tirer la langue, gonfler les joues...) ou sur

consigne verbale.

Ex : Consigne : « On va jouer aux jeux des grimaces, fais comme moi !».
Ex de jeux : Monstre moi de chez OrthoEdition
Grimaces de chez Djeco

(Cf. : Annexes)

4.7.3.1.3 L’incontinence salivaire

Il est fréquent d’observer une hypotonie oro-faciale (joues, langue, voile du palais)
avec pour conséquences une protrusion linguale et un bavage, surtout dans le cas de
syndrome avec atteinte neurologique associée (Deloffre, Le Guerch 2011).

La prise en charge de l'incontinence salivaire concerne principalement la
stimulation de la déglutition. On peut proposer de « caresser sous le menton, avec une
légere pression du doigt d’avant en arriere pendant trois secondes et répéter cela
plusieurs fois par jour »(Thibault 2007). L’orthophoniste peut également pratiquer des
stimulations au niveau des gencives, de la langue et du palais. La tonicité et la fermeture
labiale seront travaillées par massages autour des lévres. Ces pratiques seront d’autant
plus efficaces si elles sont pratiquées quotidiennement et pourront ainsi étre

reproduites a domicile par les parents apres enseignement par I'orthophoniste.
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4.7.3.1.4 La déglutition atypique

La déglutition atypique est un trouble fréquemment rencontré chez les patients
porteurs de fentes. Il se traduit par une respiration buccale, une position basse de la
langue, d’éventuels béances et sigmatismes. La prise en charge consistera en une
suppression des habitudes nocives de respiration et de déglutition.

Par le travail de praxies, il s’agira d’abord de rétablir la ventilation nasale a travers
la relance du réflexe narinaire et une modification de la posture au repos des lévres et

by

de la langue. Puis le thérapeute s’attachera a la rééducation oro-myofonctionnelle,
c’est-a-dire au placement de I'apex lingual, a la tonicité linguale et son maintien, au
positionnement de la base de la langue et a la tonicité des masséters. Une fois les
praxies acquises sur demande, des exercices a I'aide de liquides puis des solides seront
effectués, 'objectif final étant d’automatiser une position de repos physiologique dans
la vie courante (Deloffre, Le Guerch 2011).

Par ailleurs, comme la déglutition est directement liée a I'articulation, cette derniere
sera aussi altérée. Par exemple, si la langue est en position antérieure en appui sur les
incisives maxillaires lors de la déglutition, le point articulatoire des phonemes [t] [d]
[n] lors de la phonation ne sera pas adéquat.

Les exercices seront d’autant plus indispensables pour le « maintien d’'un bon

articulé dentaire et une articulation de la parole correcte » (C.Thibault 2007)

4.7.3.2 Le souffle

Chez les enfants présentant une fente postérieure, il est indispensable d’aborder le
travail du souffle le plus précocement possible afin de rééduquer le voile du palais. 11
sera également utile pour la déglutition et I'articulation (Thibault; Vernel-Bonneau
1999).

Il s’agira d’une activité courte mais quotidienne s’inscrivant dans un cadre ludique
et qui nécessitera une véritable implication et participation des parents.

Ainsi des jeux de souffle peuvent étre proposés des 1'age 15 mois. La thérapie
débutera avec des petits objets sonores, tel des sifflets en plastique avec une large
embouchure qui produisent des sons méme avec un souffle faible. Progressivement on
introduit des jouets a embouts comme les pailles (en jouant sur leurs diametres : plus

il est grand, plus il est facile de souffler) et sarbacanes qui propulsent divers objets :
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on débutera avec des objets a faible poids (plumes, confettis, boules de coton) puis des
objets 1égerement plus lourds (balles de ping-pong). Enfin, si 'enfant fait preuve
d’aisance, on pourra utiliser des billes. Les instruments de musique comme les pipeaux
ou fllite peuvent étre également un moyen ludique pour tonifier le voile du palais.

On proposera a l'enfant de boire quotidiennement a la paille (droite puis
éventuellement a spirale) pour favoriser la contraction du voile et son maintien ou de
chanter en alternant des A/AN pour stimuler la proprioception vélaire et sa mobilité.

Les maitres mots de cette thérapeutique, pouvant étre longue et fastidieuse, sont la
mise en confiance et la motivation de 'enfant afin qu'’il ne se décourage pas tout en

progressant. Les objectifs principaux sont de différencier le souffle nasal du souffle

buccal et de controler la pression intra-buccale nécessaire a I'articulation des sons.

4.7.3.3 Le travail de la voix

L’hyvpernasalité

L’hypernasalité ou la rhinolalie ouverte est le symptéme vocal le plus fréquemment
rencontré en cas de fente postérieure (Deloffre, Le Guerch 2011). Dans le cas de fente
antérieure, il convient de s’interroger sur la présence d’'une anomalie sous-jacente.
(Division sous-muqueuse, voile trop court...)

Il est d’abord pris en charge par des jeux de souffle en travaillant sur I'exclusivité du
souffle buccal. Puis la thérapeutique consiste a maitriser 'amplitude du geste
expiratoire, la variation de la quantité d’air inspiré et la continuité de I'inspiration. Par
exemple, en utilisant des jouets types sifflets de carnaval, on demande a I'enfant
d’abord de les déployer, puis a les tenir ouverts en soufflant le plus longtemps possible.
On peut également s’aider des instruments de musique, faciles a utiliser et ludiques
pour les enfants comme la flite (demander a I’enfant de tenir une note).

Le timbre de la voix est abordé plus tardivement, lorsque le geste expiratoire est
acquis : le patient répete une série de voyelles et travaille sur la durée et la hauteur,
d’abord en isolé puis en syllabes.

En cas de déviation de la cloison nasale, 'obturation narinaire alternative peut étre

un axe de travail intéressant a exploiter.
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L’hyponasalité

Le travail sur l'hyponasalité ou rhinolalie fermée passe par des exercices de
respiration afin d’égaliser le passage d’air par les deux narines. Ainsi les efforts seront
centrés sur la narine qui laisse passer le moins d’air. On veillera également a apprendre
al'enfant a se moucher correctement.

Ex : Consigne : « Inspire, ferme la bouche, bouche avec ton doigt une narine, souffle fort

par l'autre narine » et recommencer de l'autre coté.

Le souffle rauque

On cherche a établir un geste expiratoire correcte. Un des exercices utilisés en
orthophonie est de faire produire au patient un souffle buccal de forte intensité, puis
de réitérer 'opération mais a faible intensité. On introduit ensuite les constrictives a la

suite de ce souffle, puis on ajoute une voyelle apres chaque constrictive.

Le coup de glotte

Une amélioration sera visible si le patient parvient a ralentir son débit de parole et
en s’entrainant rigoureusement et méthodiquement a la répétition de phonemes isolés.

Ex : Consigne : « Répete apres moi : /B/,/D/ »

Le ronflement nasal

Le ronflement nasal se corrige par les jeux de souffle.

L’hypophonie

L’hypophonie se corrige également par des jeux de souffle et d’articulation. On peut
également proposer des jeux d'imitation de cris ou bruits intenses, de chant ou de
théatre. Cependant, si le trouble persiste, une exploration du mécanisme du sphincter

vélo-pharyngée sera préconisée et réalisée par le spécialiste en ORL.
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4.7.3.4 Laparole et I'articulation

La prise en charge de la parole débute avec la stimulation de la sphere oro-faciale a
travers les caresses et stimulations autour et en dedans de la bouche.

Des que voile est réparé, la réalisation du /ptk / sera possible grace a une pression
intra-buccale suffisante.

Une fois la rééducation du voile terminée, le logopede peut proposer des exercices
pour les phonemes déformés ou absents. On propose le schéma articulatoire, le
phoneme seul, le phoneme en position initiale, médiane puis finale. Chez les enfants
présentant une fente palatine, il faut apprendre a gérer la tension pendant la phonation
pour éviter le débit haché.

Il est important de ne pas brusquer 'enfant dans la thérapie : 1a rééducation se fait
petit a petit et nécessite de travailler suffisamment longtemps l’enchainement
syllabique pour déconditionner I'’enfant de ce forgage. L’apprentissage kinesthésique
au niveau des levres peut aider pour la correction du /p,b,f,v/.

Les jeux phonétiques de la méthode verbo-tonale peuvent étre utilisés pour faire
apparaitre des phonemes inexistants. L’enfant associe un phoneme avec un objet qu'’il
manipule, lance caresse, les objets étant choisis en fonction de la production attendue.
Le lien objet-son est toujours le méme.

Plus récemment, La DNP (Dynamique Naturelle de la Parole), est une approche
fondée par Madeleine Dunoyer de Segonzac. Elle part du principe que la parole s’ancre
dans le corps et que la sensorialité globale est a solliciter pour retrouver en soi les
mouvements générateurs de la parole. Elle permet donc de présenter aux enfants les
parametres du langage grace a leurs sens: visuel, kinesthésique et
auditif. Dynamique car elle demande un mouvement, Naturelle parce que le
mouvement est inspiré des caractéristiques phonétiques de chaque son. Le
mot Parole, quant a lui, représente I'acte de parler. Cette méthode permettrait de

« ressentir, de voir et de toucher la parole ».
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4.7.3.5 Lelangage

Chez les enfants porteurs de fente, le développement harmonieux du langage peut
étre altéré, entre autres, par la surdité de transmission qui aura un retentissement sur
I'apprentissage.

Le travail se portera sur la discrimination auditive, ’enrichissement du vocabulaire
et la construction syntaxique de la phrase. Il est également important de stimuler la
mémoire auditive, la perception et la reconnaissance visuelle.

Cette prise en charge, essentielle au méme titre que celle du développement de la
parole, a pour objectif principal de permettre a I'’enfant de se rapprocher au plus pres

de la normalité, en accord avec une vie sociale et scolaire.

Ex : Jeux de loto

Jeux de mémory

Jeux du « faire semblant » : création de scénario grdce a des objets ou des images.

Cartasyntax de Mot a mot : pour travailler la construction syntaxique de la phrase en
partant d’une phrase simple (sujet-verbe) vers des phrases plus complexes (relatives-
passives). Pour les enfants plus jeunes : le Casse-phrase de chez Placote : présenté plus
ludique et plus séquentiel, sous forme de puzzle

(Cf. : Annexes)
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Chapitre 5: Etude d’évaluation des pratiques
professionnelles basée sur un questionnaire destiné aux
orthophonistes dans le domaine de la rééducation
orthophonique des patients atteints de FLP

5.1 Présentation de I’étude.

Notre étude a consisté en I’élaboration d’'un questionnaire de type évaluation des
pratiques professionnelles portant sur la prise en charge orthophonique des patients
présentant une FLP diffusé par internet sur des plateformes dédiées aux
orthophonistes, exercant aussi bien en milieu libéral qu'hospitalier. En effet, les
orthophonistes ne disposent pas de recommandations de pratique professionnelle
dans ce domaine et il n'y a pas de consensus quant aux différents protocoles de

rééducation orthophonique.

5.2 Objectifs

5.2.1 Objectif principal

L’objectif principal de I'étude était d’évaluer les pratiques professionnelles des

orthophonistes prenant en charge les patients atteints de fentes.

5.2.2 Objectifs secondaires

Les objectifs secondaires étaient de :
e Déceler une éventuelle différence entre la prise en charge orthophonique en
milieu hospitalier et en milieu libéral.
e Mettre en évidence les problemes rencontrés par les professionnels et leurs
attentes.

e Objectiver I'importance de I'implication parentale dans la thérapie.
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5.3

Hypotheses

Les hypotheses de ce travail étaient les suivantes :

54

La majeure partie des patients atteints de fentes est adressée chez
I'orthophoniste par un autre professionnel de santé.

La plupart des patients sont pris en charge en milieu hospitalier ou dans des
Centres de Référence ou de Compétence Maladies Rares.

Les orthophonistes exercant en libéral ne sont pas correctement formés a la
prise en charge de tels patients.

La communication au sein des équipes pluridisciplinaires n’est pas suffisante au

vu de la difficulté de la prise en charge.

Matériel et méthode

Un questionnaire a été diffusé sur les plateformes de communication dédiées aux

orthophonistes. Ce questionnaire portait sur les différents aspects de la prise en charge

des patients atteints de FLP non syndromiques.

Il comportait une série de 20 questions avec réponses a choix multiples ou réponses

courtes et parfois une argumentation ou une précision (cf. questionnaire en annexe).

31 orthophonistes ont été interrogés.
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5.5 Résultats

Question 1 : Combien de patients porteurs de fentes suivez-vous en consultation?

8(258%) 8 (25,8 %)

1(32%) 1(32%) 1(32%) 1(32%)

0 1 2 3 4 5 6 10 200

Fig 9 : diagramme représentant le nombre de patients atteints de fentes suivis en consultation par les orthophonistes
interrogés. (Axe des abscisses : orthophonistes interrogés ; axe des ordonnées : nombre de patients suivis)

Question 2 :Avez-vous suivi une formation ou travaillez-vous dans un centre

spécialisé?

@ Cui
@ Non

Fig 10 : Proportion des orthophonistes ayant suivi une formation dans le domaine des FLP ou travaillant dans un

centre spécialise.
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Question 3: Quelles formes cliniques de fentes rencontrez-vous le plus

fréquemment?

@ Les fentes labiales

@ Les fentes labio-alvéclaires

) Les fentes palatines vraies

@ Les fentes labio-alvéclo-palatines

@ Les fentes du palais secondaire
( luette bifide, les fentes sous
mugueuses)

Fig 11 : Proportions des différentes formes anatomo-cliniques de FLP rencontrées par les orthophonistes.

Question 4 : Quel age ont approximativement les enfants ?

Age moyen de début de suivi orthophonique

Tranche d'dge : m2-4 m46 2610 m210

Fig 12 : Diagramme représentant |'age moyen des enfants suivis en consultation
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Question 5 : A quel moment les patients consultent-ils le plus souvent ?

@ Avani le diagnostic

@ Dés le diagnostic, avant tout autre
prise en charge

@ Avant la premiére pnse en charge
chirurgicate

@ Au cours de ia prise en charge
othodontico-chirurgicale

Fig 13 : Proportion des enfants consultant a différents moments de |a prise en charge.

Question 6: Le plus souvent, qui vous renseigne sur la nature de la prise en

charge a mener ?

@ Le chrurgien maxitic-facial

@ L'orthophoniste du Centre de Comp
@ L'orthodontiste

@ LORL

@ Le psychologue

@ Des informations sont demandes a
® personne

@ Pour finstant ma formation initiale

@ !/loi méme en fonction du type de fe...
@ Variable

@ le chirurgien et ['orthophoniste, conj...
® Hospitalisation & domicile : médecin
@ difficulté ++ & obtenir des renseigne. .
® personne |

® Les lectures sur le sujet et la format. .
® Personne

® Le parent

Fig 14 : Proportion des interlocuteurs adressant les patients atteints de FLP vers un suivi orthophonigue.
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Question 7 : Selon vous, les parents sont-ils suffisamment informés quant a la
pathologie de I'enfant et aux troubles associés ? Sinon, quel spécialiste joue

également un role de guidance parentale ?

Orthophoniste (3)
oui (2)

Non (2)

Oui (2)

non

Manque d'informations des parents sur les difficultés articulatoires, les troubles de I'audition et du langage qui
peuvent survenir.

non. Lorthopheoniste devrait avoir un réle plus informatif et guidant

oui en centre de référence

orthophoniste + psychologue

Equipe hospitaliére + pedodontiste + équipe du CAMSP (ol je travaille)

les parents manguent d'informations simples et claires malgré |'effort fait par les chirurgiens.

Mangue d'info ++ sur la "feuille de route alimentation + parole”

Non, Souvent ils sont désemparés de retour de la maternité.

Pediatre.

Les parents se sentent souvent seuls et demunis. Un accompagnement psycho serait le bienvenu.
Qui, ce sont les chirurgiens et orthophonistes qui assurent un réle de guidance.

Non, orl, orthophoniste

Nous

ORL, orthophoniste

Pas toujours assez informeés, ils sont guidés par l'orl

Peu d'informations sur les suites au guotidien, généralement nous en parlons ensemble
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Question 8 : Quel moyens d'évaluation utilisez-vous pour objectiver les besoins

en rééducation ?

@ Evaluation qualitative
@ Evaluation quantitative

Fig 13 : Proportion des méthodes qualitative et quantitative d'évaluation des besoins en rééducation orthophonique.

Question 9 : Quels tests utilisez-vous?

Evaluation quantitative pour le langage oral notamment , puis qualitative pour la deglutition par exemple
evalo

Test langage oral classique avec évaluation precise de l'articulation et des praxies.

Evaluation clinique

oreilles, miroir, nasométre

Bilan de l'insuffisance velaire

miroir, cotation phonation selon Borel

Phonation en analyse qualitative au miroir de glatzel en répétition et en langage spontané + observation clinigque
test au miroir + test de langage oral

aucun

Lambert Prou de Caen+ qqg items complémentaires + langage

Miroir, articulation, intelligibilité.,,
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Tests orthophonigues

examen du phonétisme, de la deperdition nasale, tests orthos du Igge oral
Pour le langage oral (evalo, elo, exalang)

Evalo

EVALO

Evaluation fournie lors de la formation

Question 10 : Pour quelles problématiques étes-vous le plus souvent sollicités?

@ Lz phonation

@ Les praxies bucco-linguo-faciales
@ La ventilation

@ La déglutition

@ La phonation, la deglutition |, et la pr
@ difficultés pour |a prise alimentaire, t
@ e n'arnve pas 4 cocher plusieurs ¢
@ langage oral / phonation

@ Alimentation
@ Tous les points cités

Fig 16 : Proportions des problématiques pour lesquelles les patients consultent.
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Question 11 : Concernant la fréquence du suivi des patients atteints de FLP, a

quel rythme voyez-vous les enfants en consultation ?

@ Une fois par semaine
@ Deux fois par semaine
) Pius de deux fois par semaine

Fig 17 : Proportion des orthophonistes ayant un suivi hebdomadaire, bi-hebdomadaire ou tri-hebdomadaire des

patients atteints de FLP.

Question 12: Pensez-vous avoir suffisamment de matériel (livres, jeux,
exercices, etc...) pour permettre d'éviter la lassitude des patients sur le long

terme?

@ Oui
@ Non

Fig 18 : Proportion des orthophonistes estimant avoir (ou non) les outils nécessaires pour mener & bien la

rééducation.
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Question 13: Proposez-vous des exercices a réaliser quotidiennement a la

maison afin d'automatiser les notions vues en séances ?

@ Oui
@ MNon

0 Je donne plein d'exemples et
demande a ce qu'lls scient faits
régulierement

@ Aucas par cas

Fig 19 : Proportion des orthophonistes valorisant (ou non) la continuité du travail au domicile familial.

Question 14: Selon votre expérience, les parents s'impliquent-ils dans la

rééducation? Acceptent-ils de réaliser le suivi proposé a la maison ?

@® Oui

@ Non

) Cela dépend des parents

@ ce n'est pas toujours suffisant
@® Variable

@ Oui mais lassitude & partir d'un
moment.

@ Oui si cela prend peu de temps
@ Cela dépend des familles

@ Variable selon les familles

Fig 20 : Proportion des orthophonistes estimant une implication parentale dans la thérapie.
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Question 15: Selon vous, la communication entre les équipes médicales et

paramédicales est-elle suffisante ?

@ Cui

@ MNon

0 Par mail ou par téléphone, les
/ &changes sont faciles
__‘ @ Comme ce serait encore Du
bénévolat pour nous, je ne sais que
répondre

Fig 21: Proportions des orthophonistes étant satisfaits ou insatisfaits des moyens de communications entre les

gquipes.

Question 16: Etes-vous en relation avec les Centres de Références ou de

Compétences des Maladies Rares ?

@ Oui
@ Non

Fig 22 : Proportion d'orthophonistes en interaction avec un centre de référence ou de compétence maladies rares.
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Question 17 : Si oui, une telle structure se situe-t-elle pres de votre lieu de travail

et quelles sont les modalités de collaboration avec ce centre ?

mail, structure & 75 km

Pas de collaboration alors qu'un centre se situe dans ma région
Qui Hopital Necker, Paris

Mail

oui @ 50 min a Reims, communication par courrier ecrit
Téléphone / email / réunion pluridisciplinaire gquelgues fois par an

une structure se situe a proximite et j'ai pu y faire des stages ; je suis en contact avec une orthophoniste de ce
centre

non

Non. Loin de mon lieu de travail mais joignables par téléphone ou par mail.

Un des centres est prés de mon cabinet et je suis allée rencontrer le chir. (plasticien maxillo)
Envoi de comptes rendus écrits, parfois au téléphone (hopital Necker)

Je ne sais pas...

Pas dans les environs

Question 18 : En moyenne, jusqu'a quel age suivez-vous les enfants ?

Age moyen de fin de suivi orthophonique

Tranche d'édge : w68 w812 w12-15 =m15-18 m=z218

Fig 23 : Diagramme représentant |'age moyen od les séances d'orthophonie se terminent.
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Question 19 : Estimez-vous nécessaire d'établir des visites de contréle afin de
vérifier la stabilité des résultats obtenus au cours de la rééducation

orthophonique ?

@® Oui
@ Non

0 en général, c'est le centre qui s'en
charge

@ Cest sur demande du patient

Fig 24 : Proportions des orthophonistes estimant |a nécessite des visites de contrales dans le but de stabiliser les

résultats.

Question 20 : Etes-vous a la recherche d'outils tels que :
- des documents facilitant la prévention et la communication entre les
équipes.
- des documents facilitant la prévention et la communication entre
I'orthophoniste et la famille.
- une formation post-universitaire de type Diplome Universitaire.
- une formation tournée vers la pratique.

- desliens Internet.
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@ Des documenis facilitant [a prévention
et la communication entre les équipes

@ Des documents facilitant la prévention
et la communication entre l'orthoph...

@ Une formation post-universitaire de
type Dipléme Universitaire

@ Une formation tournée vers la pratig. .
@ Desliens Intemnet

@ Pas de besains particuliers

@ reponses 1et2

Fig 25 : Proportion des orthophonistes se disant a la recherche de différents documents ou formations dans le

domaine des FLP.

5.6 Discussions

Plus de la moitié des orthophonistes (51,6%) qui suivent les patients porteurs de
fente sont spécialisés dans ce domaine. En effet, ces enfants ne constituent pas la
principale patientéle des orthophonistes libéraux, qui, souvent, ne disposent pas de
formations ou connaissances appropriés pour prendre en charge les troubles associés
aux différentes formes de FLP.

La majeure partie des enfants (40%) présentent des fentes totales, justifiant le
besoin de rééducation. Ils sont vus en consultation principalement entre 4 et 7 ans, ceci
coincidant avec les périodes de mise en place et d’explosion langagiere.

Le chirurgien maxillo-facial, acteur fondamental de la prise en charge en agissant sur
I'anatomie de la leévre, de I'os alvéolaire, du palais et du voile du palais, a un réle central
pour adresser les enfants vers une prise en charge en orthophonie. Ces séances
s’effectuent principalement (61,5%) au cours de la prise en charge orthodontico-
chirurgicale ; on peut donc parler de collaboration multidisciplinaire entre les équipes.

Méme si l'ensemble de I'équipe pluridisciplinaire (surtout les chirurgiens,
orthophonistes et ORL) a un réle d’accompagnement parental, les parents ne se
sentent, globalement, pas suffisamment informés par les spécialistes et sont souvent

démunis au retour de maternité. Dans ce contexte, il pourrait étre judicieux d’envisager
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la création de plaquettes d’informations adressés aux parents renseignant, de fagon
simple, sur la malformation, ses conséquences morphologiques et fonctionnelles, ainsi
que sur les protocoles de prise en charge et de suivi.

Les enfants sont principalement adressés chez I'orthophoniste pour une prise en
charge de la phonation, altérée notamment par l'insuffisance vélaire liée a la fente.
Divers outils d’évaluation sont utilisés par les spécialistes (évaluation clinique,
évaluation des praxies, évaluation de la déglutition, test de phonétisme et de
'articulation, test du langage oral, bilan de I'insuffisance vélaire, test au miroir ou au
nasometre pour évaluer la déperdition nasale), I'évaluation qualitative primant tres
largement (92,6 %) sur I’évaluation quantitative.

Les enfants sont souvent vus par I'orthophoniste une fois par semaine (72%) ; ce
rythme de consultation assez soutenu semble justifiable pour obtenir des résultats
satisfaisants et durables. Néanmoins, les avis sont partagés concernant les outils mis a
disposition pour susciter et entretenir I'intérét de 'enfant, chez qui les séances peuvent
parfois paraitre « répétitives ».

Une grande majorité (88,5%) s’accorde sur le fait qu’il est utile de poursuivre la
rééducation au sein de la sphere familiale, ce qui s’avere étre positif sur le
comportement de beaucoup de parents qui éprouvent un intérét et se sentent
directement concernés par la rééducation de leur enfant.

Une majorité des thérapeutes (63%) estime que les informations échangées entre
I’équipe pluridisciplinaire ne sont pas satisfaisantes pour mener a bien le suivi de
I'enfant ; les professionnels ne sont que rarement (35,7 %) en contact avec les Centres
de Références ou de Compétences des Maladies Rares. Selon les réponses, les
structures se situent plus ou moins loin du lieu d’exercice ; la communication semble
cependant étre possible par la réalisation de stage, la présence annuelle aux réunions
pluridisciplinaires ou les échanges par téléphone, courrier et mail. Ces échanges
pourraient donc étre multipliés afin de faciliter les prises en charges dans les différents
domaines et, notamment, en orthophonie.

La durée du suivi est tres variable et la rééducation orthophonique peut se
poursuivre jusqu'a I'adolescence, voir jusqu’a I'dge adulte ; ceci se justifiant par les
lacunes occasionnées par la malformation et dépendra de la vitesse de progression du
patient. Selon les thérapeutes, les visites de contrdles sont utiles pour confirmer les

résultats obtenus au cours des séances et les faire perdurer dans le temps.
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Les besoins des professionnels sont variables mais une grande partie (42,9%)

s’accordent sur le fait que des stages tournés vers la pratique leur permettraient une

meilleure compréhension et prise en charge des enfants atteints de fentes.

5.7 Vérification des hypotheses

Au terme de ce travail, voici ce que I'on peut retenir :

Le suivi chez l'orthophoniste s’effectue suite a des avis pluridisciplinaires
(parfois suite a une réunion de concertation pluridisciplinaire), le chirurgien
maxillo-facial ayant un réle prépondérant.

Un peu plus de la moitié des professionnels prenant en charge des patients
porteurs de fentes sont formés ou travaillent dans des centres spécialisés.

Les professionnels sont volontiers a la recherche d’informations mais surtout
de formations pour mieux appréhender la rééducation orthophonique des
enfants porteurs de fentes. Toutefois, certains d’entre eux semblent disposer
d’outils nécessaires pour intéresser I'enfant et permettre sa progression.

Les échanges pluridisciplinaires ne sont pas satisfaisants pour une bonne prise
en charge de I'enfant dans sa globalité et une collaboration plus étroite entre les
praticiens, les centres de référence et de compétence Maladies Rares serait

bénéfique.
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5.8 Conclusion

Pour synthétiser ce travail, il n’existe pas de consensus sur la prise en charge
orthophonique des enfants porteurs de fentes. Toutefois, notre étude basée sur un
questionnaire destiné aux orthophonistes a montré des pratiques relativement
homogénes en termes de méthode de diagnostic et de prise en charge des patients
atteints de FLP. La plupart des professionnels sont spécialisés dans ce domaine et
adoptent des moyens d’évaluation similaires. Néanmoins, les thérapeutes sont a la
recherche d’'une meilleure communication entre les équipes médicales. Ils s’accordent
sur le fait que la guidance parentale, la poursuite de la thérapie au sein de la sphéere
familiale, ainsi que le suivi de 'enfant sont les clés pour une thérapie correctement

menée et pour I'épanouissement personnel et social de I'enfant.
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Conclusions

Impliquant de nombreux domaines, la prise en charge des fentes labio-palatines est
multidisciplinaire et complexe ; la communication entre les équipes médicales et
paramédicales est primordiale. Le chirurgien maxillo-facial agira en premiére ligne
d’action, d’'une part pour rétablir une esthétique acceptable et, d’autre part, pour
permettre la bonne mise en place des fonctions oro-faciales. Il agira en étroite
collaboration avec le spécialiste en orthopédie dento-faciale. Les consultations
dentaires devront étre fréquentes et rigoureuses car les enfants atteints de FLP
présentent une prévalence accrue de pathologies carieuses et autres anomalies de
structure de I'émail. Le chirurgien-dentiste jouera ainsi un role essentiel de conseil et
de prévention. Le suivi ORL sera également indispensable pour s’assurer de la bonne
audition du patient, susceptible de développer des otites séro-muqueuses. Enfin, le
psychologue contribuera au développement psycho-affectif de l'enfant; il pourra
'épauler au cours de son parcours médical et répondre a ses interrogations ou doutes
ainsi qu’a ceux de ses parents, notamment en termes d’intégration sociale et de

scolarisation.

L’orthophonie aura une place centrale et sera d’autant plus efficace si elle est
abordée avant la mise en place du langage et de la parole. Le plus fréquemment, le
premier contact avec I’enfant s’effectuera en milieu hospitalier, aprés la premiere
chirurgie. Les patients pourront étre amenés a consulter plus tardivement en cas de
troubles persistants ou s’ils sont tournés pour la premiere fois vers cette thérapie.
L’incompétence vélo-pharyngé étant le principal motif de consultation, les patients
bénéficieront également d’un suivi en cas d’inintelligibilité du discours lors d’un
trouble articulatoire, phonologique ou d’un retard de langage. Ainsi, les bilans au sein
de l'équipe pluridisciplinaire s’effectueront annuellement. L’orthophoniste libéral
travaillera de maniere hebdomadaire grace a des moyens ludiques et attractifs pour
intéresser et susciter I'intérét de I'enfant dans le but de le faire adhérer a la thérapie et

d’obtenir une véritable progression
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Cette discipline visera tout d’abord a apporter du soutien aux parents a travers la
guidance parentale. Ceci, afin de faciliter le quotidien de l'enfant et de les rendre
attentifs aux besoins particuliers de ce dernier. Grace a des moyens d’évaluations
objectifs ou subjectifs, le thérapeute évaluera les difficultés en termes d’alimentation,
de praxies, de respiration, de souffle, de voix ou de langage et proposera une
rééducation adaptée et personnalisée. Grace au suivi, le but sera d’aider I'’enfant dans
sa communication et son relationnel. L’'orthophoniste s’attachera a encourager et
valoriser le travail a la maison, celui-ci étant indispensable pour confirmer et faire

perdurer les progres obtenus en séances.

A T'heure actuelle, il n’existe pas de protocole ou de schéma orthophonique; la
thérapie dépendra de la sévérité de I'atteinte, ainsi que de la forme anatomo-clinique
de FLP, et son succes reposera sur l'implication des parents et de I'enfant. La
collaboration entre les équipes et le suivi régulier permettront d’évaluer les résultats,
d’objectiver les acquisitions et/ou progres, les troubles encore présents et de
déterminer de nouveaux objectifs thérapeutiques ; ceci en évoluant par pallier sans
brusquer I'enfant et sa famille afin de les faire adhérer a la thérapie et entretenir leur
motivation. Les orthophonistes éprouvent la nécessité d’'une meilleure communication
entre les différents intervenants ; ils sont demandeurs de formations et d’'informations

concernant les fentes afin d’optimiser la prise en charge.
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Annexes

Annexe 1 : Les FLP (Questionnaire
Les Fentes Labio Palatines

Lien GoogleForm :

https://docs.google.com/forms/d/e/1FAIpQLSf6R0zZWrQSyDP7sW_Zmy7EMkVIoUE

GUsZRiUmXw1Dtsv5IKng/viewform?c=0&w=1

1. Combien de patients porteurs de fentes suivez-vous en consultation ?

Votre réponse

2. Avez-vous suivi une formation ou travaillez-vous dans un centre spécialisé ?
Oui
Non

3. Quelles formes cliniques de fentes rencontrez-vous le plus fréquemment ?

Les fentes labiales

Les fentes labio-alvéolaires

Les fentes palatines vraies

Les fentes labio-alvéolo-palatines

Les fentes du palais secondaire (luette bifide, les fentes sous muqueuses)

4. Quel age ont approximativement les enfants ?
Votre réponse

5. A quel moment les patients consultent-ils le plus souvent ?
Avant le diagnostique

Des le diagnostic, avant tout autre prise en charge

Avant la premiere prise en charge chirurgicale

Au cours de la prise en charge othodontico-chirurgicale

6. Le plus souvent, qui vous renseigne sur la nature de la prise en charge a mener ?
Le chirurgien maxillo-facial

L'orthophoniste du Centre de Compétences

L'orthodontiste

L'ORL

Le psychologue

Autre :
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7. Selon vous, les parents sont-ils suffisamment informés quant a la pathologie de
'enfant et aux troubles associés ? Sinon, quel spécialiste joue également un role de

guidance parentale ?
Votre réponse

8. Quel moyens d'évaluation utilisez-vous pour objectiver les besoins en rééducation ?

Evaluation qualitative
Evaluation quantitative

9. Quels tests utilisez-vous ?
Votre réponse

10. Pour quelles problématiques étes-vous le plus souvent sollicités ?
La phonation

Les praxies bucco-linguo-faciales

La ventilation

La déglutition

Autre :

11. Concernant la fréquence du suivi des patients atteints de FLP, a quel rythme

voyez-vous les enfants en consultation ?
Une fois par semaine

Deux fois par semaine

Plus de deux fois par semaine

12. Pensez-vous avoir suffisamment de matériel (livres, jeux, exercices, etc...) pour

permettre d'éviter la lassitude des patients sur le long terme ?
Oui
Non

13. Proposez-vous des exercices a réaliser quotidiennement a la maison afin

d'automatiser les notions vues en séances ?
Oui

Non

Autre :

14. Selon votre expérience, les parents s'impliquent-ils dans la rééducation ?

Acceptent-ils de réaliser le suivi proposé a la maison ?
Oui

Non

Autre :
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15. Selon vous, la communication entre les équipes médicales et paramédicales est-

elle suffisante ?
Oui

Non

Autre :

16. Etes-vous en relation avec les Centres de Références ou de Compétences des

Maladies Rares ?
Oui
Non

17. Si oui, une telle structure se situe-t-elle pres de votre lieu de travail et quelles sont

les modalités de collaboration avec ce centre ?
Votre réponse

18. En moyenne, jusqu'a quel age suivez-vous les enfants ?
Votre réponse

19. Estimez-vous nécessaire d'établir des visites de controdle afin de vérifier la

stabilité des résultats obtenus au cours de la rééducation orthophonique ?
Oui

Non

Autre :

20. Etes-vous a la recherche d'outils tels que :

Des documents facilitant la prévention et la communication entre les équipes

Des documents facilitant la prévention et la communication entre I'orthophoniste et
la famille

Une formation post-universitaire de type Diplome Universitaire

Une formation tournée vers la pratique

Des liens Internet

Pas de besoins particuliers

Autre :
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Annexe 2 : Tableau d’acquisition des phonémes de Rondal, 1979.

N. B. : Ces indicafifs renvoient 3 une populafion surapsenne.

Phonemes

BEcloool~—w

NnNw <=8 s3eaox~v§§

2]
¥

r
Source : Rondal 1979, p. 35, cité par CFORP, 1997, p. 112.

(& Ontario !
Comacmnce chonclogicus © Imprimmy S ls Rene sow MO, 20
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Exemples de jeux utilisés par les orthophonistes

Annexes 3 : La Féte phono : travail de I'articulation et du langage (enrichissement du
vocabulaire)
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Annexes 4 :
Cartasyntax : Travail du langage (expression et compréhension syntaxique)

S e R N S LT

C'lr‘TClSYanx i Jeu n°l : Partitif (dos rouge)
reé Sadre
€sentq sse 4
compréh 2 . des difficu(?e; Utilisation des structures «de la» <ci et «de I'>, Le
déf e€nsion Syntaxigues o jeu est compose de 23 paires de ca* 1aque paire
aut d informativits. Les 6 jeux ¢ . représentant la téte d'un animal sur la premiere carte et

le corps de l'animal sur la seconde carfe. Les noms des
animaux sont de genre masculin ou féminin et commencent
¢ par une consonne ou par une voyelle.

fent de manip

Syntaxiques de fagon ludique.

Ce jeu peut &tre utilisé au
reftard de langage, une d
troubles du langage écrit.

; . isations : mémory, jeu des paires, devinette
pres de sujets présentant un i
ysphasie, une aphasie oy des

Contenu :
461 cartes réparties en 6 jeux

Jeu n°1 : Partitif

46 cartes-images représenta
Jeu n°2 : Phrases renversable
24 cartes-images en do
48 cartes-text

nt 23 animaux
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Annexes 5:
Le Casse-phrase : Travail de la morphosyntaxe (construction des phrases)
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Annexes 6 : Mine de rien, je comprends bien !:Travail de la morphosyntaxe
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Annexes 7 : Monstre-moi : Travail des praxies bucco-faciales

Annexes 8 : Memory : Travail de I'articulation
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Annexes 9 : Voc’ en cartes : Travail du langage et de la parole
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Annexe 10 : Les pailles et sifflets : Travail du souffle

sSuffietsus =z
ules a< S
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Annexes 12 : Le chat jaune : Travail de I'articulation
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CiBLE

OBJECTIF DU JEU

SRIPTION DU MATERIEL

MODALITE D'UTIL

Dans la famille des dauphi

Je voudrais le dauphin violet
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Annexes 13 : Pour en finir avec les troubles de I'articulation : Travail de
I’articulation

a
=
T
T
p——
aqr
o
=

1
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Annexes 14 : Bouge qui peut !: Travail du langage
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Annexes 15 : MéMots : Travail de 'articulation
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Annexe 16 : Totem Zen : Travail du langage (vocabulaire)
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Annexes 17 :
Les jeux du « faire semblant » : Travail de la parole, du langage, de I'articulation ...
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Annexes 18:
Des posters réalisés par I'orthophoniste : Travail de I'articulation
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LUX (Célia) - Prise en charge multidisciplinaire des fentes labio-palatines : apport de
I'orthophonie dans le traitement de ces malformations

(These : 3¢me cycle Sci.0Odontol. : Strasbourg: 2018 : N°75)
N°© 43.22.18.75

Résumé :

Les fentes labiales associées ou non aux fentes palatines et les fentes palatines sont les
malformations cranio-faciales les plus fréquentes chez I’homme. En France, un enfant sur sept cent
est concerné. Les mécanismes qui aboutissent a la formation des fentes, isolées ou syndromiques,
ont une origine multifactorielle avec une interaction entre des facteurs génétiques et
environnementaux.

L’objet de ce travail a pour but de décrire la prise en charge multidisciplinaire dans le traitement
des fentes en insistant plus particulierement sur I'importance de I'orthophonie avec la nécessité
de réaliser un bilan précoce afin d’évaluer les atteintes des structures fonctionnelles et de
programmer une rééducation adaptée.

L'orthophonie aura un réle de conseil et de prévention : la guidance parentale est indispensable
pour accompagner I’enfant au sein de sa famille. Elle offrira aux équipes des éléments décisionnels
par des examens cliniques, phonétiques mais aussi paracliniques. Apres réparation chirurgicale,
I’orthophoniste évaluera et s’assurera de la mise en place du systeme phonétique de I'enfant et
surveillera son évolution langagiere. Un suivi régulier ainsi que des controles a la puberté seront
recommandés. La considération de I’enfant dans sa globalité est primordiale pour permettre, au fil
des années, son développement personnel et sociétal.
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