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I.  INTRODUCTION

La maladie de Sprengel ou surélévation congénitale de
I’'omoplate (SCO) est une malformation de la ceinture
scapulaire dont I'étiopathogénie est mal connue. C'est
une malformation régionale constituée d’un défaut de
positionnement de la scapula anatomiquement défor-
mée, associée a des anomalies musculaires et vertébrales.
La géne fonctionnelle se résume en une limitation de
I'abduction de I’épaule ainsi que de la rotation externe.
La chirurgie est indiquée pour libérer I'omoplate et remé-
dier au préjudice esthétique. La technique de Woodward
est la plus utilisée et consiste en un abaissement et une
libération des insertions médiales de I"'omoplate. Nous
illustrons cette maladie par une observation pédiatrique.

1I.  OBSERVATION

Nous rapportons le cas d’une fille dgée de 6 ans qui a
consulté pour une ascension de I'omoplate gauche. La
déformation a été constatée depuis la naissance par les
parents qui |’avaient négligée.

A I'examen clinique, il y avait une ascension de I'épaule
gauche qui était plus élevée que I'épaule droite. L'abduction
de I'épaule gauche était limitée a 70° et la rotation externe a
90° ; la rotation interne était bonne et la main bouche était
possible mais le mouvement main téte se faisait avec beaucoup
de difficultés. Par ailleurs, il n'y avait pas de déformation appa-
rente du rachis et le reste de I’examen était sans particularité.

Figure 2 : TDM avec reconstruction 3° montrant une omoplate déformée avec une cavité glénoide basculée en varus et présen

La radiographie standard montrait une petite scapula
gauche surélevée (Figure 1). La TDM avec reconstruction
3P avait montré une omoplate hypoplasique, surélevée
dont la pointe était au niveau du plateau inférieur de D2
et I'angle supéro-médial en regard de C5. La portion supra
épineuse de I'omoplate présentait une convexité antérieure,
avec une rotation médiane du pole inferieur entrainant une
malposition de la scapula. La longueur horizontale était
égale a la longueur verticale. Par ailleurs, il y avait un grand
os omovertébral de 45 mm x 26 mm s’articulant sur son
versant médial avec les épineuses de C5 et de C6 (Figure 2).
Un abaissement de I"'omoplate a été fait selon la tech-
nique de WOODWARD "' avec une résection de I'os
omo-vertébral.

Figure 1 : Rx Standard montrant la surélévation de la scapula plus large
que haute
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ce d’un os omo-vertébral
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l1l. DISCUSSION

La maladie de Sprengel ou surélévation congénitale de la
scapula a été décrite pour la premiere fois en 1863 par
EULENBERG sur 3 cas ""?' .Plusieurs cas ont été rapportés
ensuite entre 1880 et 1889. En 1891, SPRENGEL a décrit
clairement la déformation et a avancé la théorie selon
laquelle que la déformation est liée a une hyperpression
de liquide amniotique ™.
La plus fréquente des malformations de la ceinture scapu-
laire, la surélévation congénitale de la scapula affecte plus
les filles que les gargons avec un ratio de 3:1. Elle a été
rapportée comme une condition rare sporadique avec une
transmission familiale autosomique dominante *7. Elle
peut étre unilatérale (la forme la plus fréquente), comme
dans notre cas, ou bilatérale 15811,
Le développement de la clavicule débute a partir de la
5tme semaine sous forme d’une masse mésenchymateuse
située en regard de C5-C6, puis continue sa migration
caudale jusqu’a la 12*™ semaine, en subissant une rota-
tion externe pour regagner sa position physiologique.
Au méme moment de cette migration, les dimensions de
I’'omoplate se modifient : de plus large que haute, elle
prend sa forme physiologique qui est plus haute que large.
La position normale de scapula est entre la deuxiéme et
les 7-8%ms vertebres sur la partie postérieure de la cage
thoracique . La surélévation congénitale de la scapula
survient suite a un arrét de cette migration caudale entre
la 9% et la 12 semaines. Cela est associé a un arrét
de développement des structures molles avoisinantes, en
particulier les muscles (rhomboide, angulaire, trapéze) qui
deviennent hypoplasiques, fibreux et infiltrés de graisse.
D’autres malformations associées sont la présence d’os
omo-vertébral, la pseudarthrose congénitale de la clavi-
cule, des cétes cervicales, malformations vertébrales a
type de blocs vertébraux ou hémi vertébres, une scoliose,
une diastematomyelie ... La surélévation congénitale de
la scapula a été rapportée aussi en association avec le
syndrome de KLIPPEL FEIL.
La malformation est présente dés la naissance mais non
remarquable, elle devient plus évidente a I'dge scolaire.
DENDANE " au Maroc sur une série de 21 cas, a trouvé
un age moyen de découvert entre 4 et 5 ans. Cliniquement
on note une ascension de I'épaule avec un défaut d’abduc-
tion et une rétraction musculaire ; la rotation externe est
limitée. L'épaule conserve sa position feetale en haut et en
dedans. Cette ascension est inesthétique et peut étre asso-
ciée a une instabilité multidirectionnelle de I'épaule™.
Le préjudice esthétique plus préoccupant dans cette patho-
logie était a la base de la classification de CAVENDISH !
qui comporte quatre grades :
* Grade 1 lorsque les épaules sont au méme niveau et
la déformation invisible ou pratiquement sur le patient
habillé

e Grade 2 lorsque les épaules sont au méme niveau ou
pratiquement mais la déformation est visible sur le
patient habillé, comme une bosse a la base du cou

* Grade 3 lorsque I’épaule est surélevée de 2 a 5
centimetres

* Grade 4 ou sévere lorsque la surélévation est si impor-
tante que I'angle supérieur de I’'omoplate est proche
de I'occiput.

La radiographie standard de face et de profil montre une
omoplate ascensionnée, et plus petite du coté atteint ;
I'omoplate est aussi plus large que haute. Le scanner
montre clairement la déformation de I'omoplate. La por-
tion supra épineuse de I'omoplate présente une conve-
xité antérieure, rotation médiane du pdle inferieur de la
scapula entrainant une malposition de la scapula avec
une cavité glénoide basculée en varus P'. Cette position
vicieuse de la cavité glénoidienne entraine la limitation de
I'abduction. L'os omovertébral est trés bien visualisé par
le scanner. La classification de RIGAULT comporte trois
degrés et est basée sur I'aspect radiographique :
* Degré 1 ou surélévation discrete lorsque |’angle interne
de I'omoplate est entre les apophyses transverses de
D2 et D4

¢ Degré 2 ou surélévation habituelle lorsque I’angle
interne est entre les transverses de C5 et de D2

* Degré 3 ou surélévation grave lorsque I’angle interne
est au dessus de C5.

Cette classification considére non seulement I'importance

de la surélévation, la dysplasie, les malformations asso-

ciées ; mais aussi précise le niveau de I’angle médiale
de la scapula dont la connaissance est importante pour
la chirurgie.

Le traitement est uniquement chirurgical. Le but de la

chirurgie est de corriger le désordre esthétique et d’amé-

liorer la fonctionnalité du membre 7. Selon BERNHARD

51, |a technique de WOODWARD ' est la meilleure et la

plus utilisée dans la littérature "', Cette technique consiste

en un abaissement de |'omoplate par libération des inser-
tions médiales et résection de I'os omovertébral.

D’autres techniques ont été décrites :

» Technique de GREEN : libération des muscles sur le
bord supérieur et médial de la scapula, résection de |'os
omovertébral et la partie supra épineuse de la scapula
qui fait saillit "

» Technique de WILKINSON et CAMPBELL : ostéoto-
mie verticale du bord médial et résection des attaches
fibreuses et ablation d’os omovertébral !

o Technique de SHROCK : résection sous périostée de la
portion médiale de la scapula

» Technique de MEARS : résection partielle de la scapula,
ablation de I'os omovertébral et une section du chef

long du triceps.
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