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Summary

Introduction. Congenital macrostomia, a transverse facial cleft,

is a rare deformity of the mouth, which can occur alone or in as-

sociation with other deformities. We report a case of congenital

bilateral macrostomia. We discuss the difficulties of plastic sur-

gery in this pathology.

Observation. Congenital macrostomia in a one-year-old girl com-

promised feeding. The patient presented an isolated bilateral

transverse facial cleft. Surgery associated a suture of the orbicu-

laris oris muscle and a cutaneous W plasty. At twelve months,

follow-up has been uneventful.

Discussion. Congenital macrostomia is most commonly associated

with others anomalies. Many procedures are described regarding

surgical correction of macrostomia. Reconstruction of the integrity

of the oral sphincter associated with W plasty usually gives the

best results.
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Résumé

Introduction. La macrostomie congénitale (fente faciale transver-

sale) est une malformation faciale rare. Elle peut être isolée ou

syndromique. Nous rapportons un cas de macrostomie congénitale

bilatérale en insistant sur les difficultés de réparation.

Observation. Un nourrisson d’un an, de sexe féminin, issu d’un

mariage consanguin, nous a été adressé pour des difficultés d’ali-

mentation. L’examen clinique montrait une fente faciale transver-

sale intéressant les deux commissures labiales. Il n’y avait pas

d’autres anomalies congénitales. Le traitement a consisté en une

commissuroplastie associant une suture du muscle orbiculaire

labial à une plastie cutanée en W. Le geste a été bilatéral. Les

suites postopératoires ont été simples avec un résultat fonctionnel

et cosmétique satisfaisant à 12 mois.

Discussion. Le diagnostic d’une macrostomie congénitale impose

un bilan général à la recherche d’autres anomalies congénitales

associées (telles qu’une polydactylie et une malformation de

l’oreille externe) et une enquête génétique. Plusieurs techniques

opératoires ont été proposées pour corriger cette anomalie. La

technique comprenant une suture du muscle orbiculaire labial et

une plastie cutanée en W donne des résultats satisfaisants.
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Introduction

La macrostomie congénitale est une fente transversale laté-

rofaciale. C’est une anomalie congénitale rare. Elle résulte

d’un défaut de fusion entre les processus maxillaire et

mandibulaire du premier arc branchial. Son traitement chi-

rurgical est sujet à discussion.

Nous rapportons une observation originale par son carac-

tère bilatéral et symétrique en insistant sur les difficultés

chirurgicales posées par cette anomalie.
Observation

Un nourrisson d’un an, de sexe féminin, nous a été adressé

pour une malformation labiale, responsable d’une inocclu-

sion labiale et de difficultés d’alimentation au sein et au

biberon. Elle était issue d’un mariage consanguin, la gros-

sesse avait été menée à terme. Les parents n’avaient pas

d’antécédents pathologiques particuliers.

L’examen clinique révélait une fente transversale latérofa-

ciale bilatérale (fig. 1) ; il n’y avait pas d’autres anomalies

congénitales.

L’intervention a été effectuée sous anesthésie générale et

intubation nasotrachéale. Le lambeau cutanéomuqueux du
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Figure 1. Fente transversale latérofaciale bilatérale. Figure 2. Tracé de l’incision du lambeau cutanéomuqueux du vermillon.

Figure 3. Dissection et suture du muscle orbiculaire labial. Figure 4. Aspect final de la plastie cutanée en W.

Figure 5. Aspect clinique après 12 mois.
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vermillon a été tracé en W (fig. 2). Le muscle orbiculaire

labial a été libéré puis suturé pour reconstituer la sangle

musculaire labiale (fig. 3). Les lambeaux cutanéomuqueux

ont été aménagés pour compléter la commissuroplastie.

Les sutures ont été faites au fil résorbable pour les plans

musculaire et muqueux et au fil non résorbable pour le

plan cutané. Les suites postopératoires ont été simples. Le

résultat a été satisfaisant sur le plan esthétique (fig. 4) et

fonctionnel avec un recul de 12 mois (fig. 5).
Discussion

Sur le plan embryologique, la bouche ou (stomion) est for-

mée à partir de la fusion de cinq processus [1] : une paire

mandibulaire forme le segment inférieur, un processus
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frontonasal forme la partie médiane du segment supérieur,

une paire maxillaire forme la partie latérale du segment

supérieur.

Les processus mandibulaire et maxillaire se développent et

s’unissent latéralement. Une fusion défaillante ou une

interruption du processus de fusion peut aboutir à une

fente transversale latérofaciale.

La macrostomie est une anomalie rare : 0,3 % des patients

porteurs de fente labiopalatine présentent une macrosto-

mie [1]. La fréquence est de 1/225 000 naissances. Cette

anomalie est plus fréquente dans le sexe masculin et tou-

che plus le côté gauche [1]. Les formes bilatérales sont

exceptionnelles. Aucun facteur prédisposant n’a été

retrouvé, une origine multifactorielle est probable.

La fente intéresse la peau, le tissu cellulaire sous-cutané, le

muscle et la muqueuse. Elle ne dépasse pas en général le

bord antérieur du muscle masséter.

Le motif de consultation est le plus souvent d’ordre esthé-

tique. La présentation clinique est très variable, allant d’un

déplacement latéral de la commissure labiale à une fente

complète étendue entre la commissure labiale et l’oreille.

La macrostomie peut être isolée ou associée à d’autres

anomalies : une polydactylie, une syndactylie, une absence

de doigts, une malformation de l’oreille externe, une

absence d’une côte ou d’une vertèbre, une malformation

cardiaque ou d’autres fentes faciales [2].

La fente latérofaciale doit être réparée précocement à l’âge

de un an. Les problèmes d’élocution et d’alimentation sont

prévenus par la restauration de la fonction du sphincter

labial.

Les objectifs du traitement chirurgical sont [3] :

� la reconstruction du sphincter labial en identifiant et en

unissant les portions maxillaires et mandibulaires du mus-

cle orbiculaire labial ;

� le rapprochement des autres muscles de la face ;

� le rétablissement de la mimique faciale et d’une symétrie

des commissures labiales ;

� la fermeture des différents plans : muqueux, musculaire,

tissu cellulaire sous-cutané et peau. La fermeture cutanée

doit se faire avec une cicatrice la moins visible possible. La

migration des commissures, par une bride cicatricielle, doit

être prévenue. Une des difficultés est de localiser le siège

exact de la nouvelle commissure labiale. Pour certains

auteurs, la nouvelle commissure est placée à une distance

égale à la moitié de la lèvre normale en cas de macrostomie

unilatérale. Mais la plupart des auteurs localisent cette
commissure à la jonction entre le vermillon normal et anor-

mal [4].

Plusieurs techniques sont utilisées pour fermer la macrosto-

mie, allant d’une fermeture directe des berges de la fente

en passant par des petits lambeaux de muqueuse, à la

fermeture entière de la muqueuse, du muscle et de la

peau [4, 5]. Le rétablissement de la continuité musculaire

est la clé d’une reconstruction fonctionnelle et esthétique

de la commissure labiale. Cette réparation musculaire pré-

vient l’aspect de « bouche de poisson » décrit par Boo-Chaai

[5]. Nagai et Weinstein ont utilisé un lambeau de type

Eslander [6]. Onizuka [2], Chen et Noordholff [7] ont inséré

un petit lambeau muqueux triangulaire au niveau de la

partie inférieure de la commissure, en plus de la plastie

cutanée en Z. Fukuda a utilisé un lambeau cutanéo-

muqueux du vermillon avec une plastie cutanée en W [8].

La cicatrice n’est ainsi pas toujours parallèle aux lignes de

tension. Cette technique nous a donné satisfaction, car elle

place la cicatrice au niveau de la lèvre supérieure créant

ainsi une commissure labiale naturelle, alors que dans les

autres techniques, la cicatrice siège au niveau de la com-

missure labiale.

Certains auteurs placent la partie centrale de la plastie en Z

au niveau du sillon nasolabial pour rendre la cicatrice moins

visible [9].
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