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Résumé

Introduction : Les déformations thoraciques  et rachidiennes  congénitales de l’enfant 

représentent un problème complexe de prise en charge. Elles  sont responsables 

d’un syndrome d'insuffisance thoracique, défini par l’incapacité du thorax à assurer 

une respiration normale et un bon développement pulmonaire. La plupart de ces 

patients présentent des scolioses sévères  souvent associées à un thorax déformé. 

Le traitement orthopédique est le plus souvent inefficace. La prise en charge 

chirurgicale n’en reste pas moins un challenge. Une méthode de traitement par 

thoracoplastie d’expansion avec la prothèse costale verticale expansible en titane 

(VEPTR) peut être proposée à ces patients. Nous nous sommes intéressés aux 

complications faisant suite à la mise en place de ce système.

Matériel et méthode : Il s’agit d’une étude rétrospective multicentrique portant sur 

les dossiers  de la série française de VEPTR, patients opérés entre août 2005 et 

janvier 2012. 54 des  58 dossiers  des patients opérés ont pu être étudiés. Il y avait 33 

filles et 21 garçons. La moyenne d’âge lors de la mise en place du VEPTR était de 7 

ans (extrêmes : 1 an et 8 mois  - 14 ans et 2 mois). Les différentes  complications 

survenues au cours du suivi ont été relevées.

Résultats : Le recul moyen était de 22,5 mois (extrêmes : 6 à 64 mois). Pour 

l’ensemble des patients il y a eu au total 184 interventions comportant 56 mises  en 

place de VEPTR, 98 distractions et 30 interventions non programmées nécessaires 

dans les suites de complications. Celles-ci étaient : mécaniques (fracture, migration 

de matériel), inhérentes au matériel, infectieuses, neurologiques, liées à un trouble 

de la statique rachidienne. On retrouvait 74 complications pour 54 patients soit 137% 

de complications par patient et 40% par chirurgie.

Discussion : Les auteurs reviennent sur les différentes complications de leur série et 

les comparent avec celles de la littérature afin de proposer des  moyens pour tenter 

d’en diminuer l’incidence. 

Conclusion : Le taux de complications est comparable à celui des autres séries 

publiées. Un choix judicieux de niveau d’instrumentation, un état nutritionnel amélioré 

en pré-opératoire, une meilleure analyse de la fonction respiratoire pré et post-

opératoire seront des atouts pour minimiser les complications  d’une technique 

s’adressant à des patients fragiles et présentant des déformations complexes.

Mots Clés : scoliose malformative, insuffisance respiratoire, VEPTR, complications.



Abstract 

 

Introduction : Congenital thoracic and spinal deformities represent a complex 

medical problem. They are responsible for a syndrome of thoracic insufficiency, 

defined by the inability of the thorax to normal breathing and good lung development. 

Most of these patients have severe scoliosis often associated with a deformed 

thorax. Orthopaedic treatment is generally ineffective, and surgical treatment remains 

a challenge. A method of treatment by thoracoplasty for expansion with costal 

vertical expandable prosthetic titanium (VEPTR) can be offered to these patients. We 

are interested in complications following implementation of this system. 

Material and method : It is a multicentre retrospective study dealing with french 

VEPTR series records, patients were operated between august 2005 and January 

2012. 54 of 58 operated patients were studied. There were 33 girls and 21 boys. The 

average age at the first VEPTR implant was 7 years (1 year and 8 months -14 years 

and 2 months). Various complications which appeared during follow up have been 

identified. 

Results : The mean follow up was 22,5 months (6 to 64 months). For all the patients 

there were a total of 184 procedures involving 56 VEPTR implantations, 98 

distractions and 30 re-interventions as part of a complication. Complications were 

mechanical (fractures, hardware migrations), inherent in the material, neurological, 

infectious or related to the spinal balance. There were 74 complications for 54 

patients : 137% of complications per patient and 40 % by surgical procedures. 

 Discussion : The authors discuss of various complications of their series and 

compare with those of the literature to propose actions to reduce the complication 

rate. 

Conclusion : The complication rate is comparable to those of other publications. 

Choice of level of instrumentation, improvement of nutritional status in pre-operative 

period, better analysis of the respiratory function in pre and post-operative period will 

be assets to minimize the complications of a technique proposed to fragile patients 

with complex deformations. 

 

Key words : malformative scoliosis, respiratory insufficiency, VEPTR, complications. 
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 1 

Première partie :  
 
 
I. Introduction 
 
 Les déformations thoraciques et rachidiennes congénitales de l’enfant 

représentent un problème complexe de prise en charge. Elles sont responsables 

d’un syndrome d'insuffisance thoracique, défini par l’incapacité du thorax à assurer 

une respiration normale et un bon développement pulmonaire (1). Il a été démontré 

par Davies et al que les malformations rachidiennes ou costales précoces réduisant 

le volume thoracique affectent négativement le volume pulmonaire à l'âge adulte (2), 

de même Day et al ont rapporté des insuffisances respiratoires dans les scolioses 

congénitales (3). 

 

 La plupart de ces patients présentent des scolioses exotiques (4) qui sont un 

sous ensemble rare, grave et complexe de déformations rachidiennes souvent 

associées à un thorax déformé par la courbure, la rotation vertébrale et la lordose 

dorsale, responsable d’une inhibition de croissance thoracique et donc pulmonaire 

(4). La déficience thoracique est d’autant plus importante qu’il existe des anomalies 

costales associées. Ces scolioses exotiques requièrent des soins et un traitement 

bien adapté. 

 

 Dans le passé, le gold standard du traitement des scolioses congénitales 

rapidement évolutives de l’enfant était l'arthrodèse précoce, afin de prévenir la 

progression de la courbure (5-10). Cependant, la fusion rachidienne entraîne un 

tronc court avec une limitation de la croissance thoracique, un risque d’effet 

vilebrequin et une limitation de la croissance pulmonaire (1, 11, 12) ; de plus le 

capital osseux est souvent trop faible pour assurer une bonne fixation et la fusion 

rachidienne ne permet pas toujours de contrôler la déformation tridimensionnelle du 

thorax (4). 

  

 Depuis 1989 une nouvelle méthode de traitement par thoracoplastie 

d’expansion avec la prothèse costale verticale expansible en titane (VEPTR, Synthes 

Spine Co., West Chester, Pennsylvania, USA) a été introduite par Campbell et al (1, 

13, 14) à San Antonio aux Etats Unis. 
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 Le VEPTR est un implant d’expansion costal longitudinal, sous forme d’un 

implant côte-côte, hybride (côte-crochet lombaire) ou côte-pelvis. 

 Le principe du VEPTR est basé sur l’élargissement des thorax étroits afin de 

créer une chambre d’expansion suffisante au développement pulmonaire. Par 

conséquent, l’objectif premier est plus de corriger le syndrome d'insuffisance 

thoracique que la déformation rachidienne. 

 Les indications premières du VEPTR sont les déformations du thorax limitant 

la fonction thoracique telles que les scolioses congénitales avec des troubles de 

segmentation unilatéraux et des fusions costales (exemple de la dysplasie spondylo-

costale (15)), les thorax instables par manque de côtes, les fusions costales 

bilatérales (tel que le syndrome de Jarcho Levin (16)), les thorax étroits et courts (tel 

que le syndrome de Jeune (17)) ou encore les enfants présentant une scoliose 

infantile progressive sévère. 

Le but de cette chirurgie est de maintenir la croissance pulmonaire (18), thoracique 

et rachidienne (19). 

 

 Bien que le système VEPTR soit une technique chirurgicale simple, la 

sélection pré-opératoire des patients est complexe et une attention toute particulière 

à la gestion post-opératoire est essentielle à l’obtention de bons résultats. 

 L’utilisation du VEPTR est récente (introduit en Europe en mai 2002 à Basel 

en Suisse). Il existe peu d’études dédiées aux complications du VEPTR (20-24), bien 

que celles-ci soient nombreuses et fréquentes. Elles sont le fait d’interventions 

itératives et de l’état général, le plus souvent précaire, des patients. 

 A notre connaissance, aucun article n’a été publié sur la série française de 

VEPTR. Le but de ce travail est de rapporter l'expérience française sur les 

complications du système VEPTR, afin de mieux comprendre les risques liés à ce 

traitement et d’engager une réflexion sur les moyens permettant de les éviter. 
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II. Histoire du VEPTR  

 

 Le 1er prototype du VEPTR a été créé en 1987 par le Dr Campbell et le Dr 

Smith au Christus Santa Rosa Children’s Hospital à San Antonio (Texas, USA), pour 

faire face à une situation clinique particulière. 

 Il s’agissait d’un patient insuffisant respiratoire dépendant d’une assistance 

ventilatoire, en rapport avec une scoliose sévère évolutive associée à un défect de la 

paroi thoracique. Il fallait une solution permettant d’améliorer la fonction thoracique et 

de traiter la scoliose. Campbell et Smith ont alors pensé qu’ils pourraient 

probablement contrôler à la fois la scoliose et favoriser la croissance pulmonaire en 

réalisant une expansion et une stabilisation du thorax. 

 Ils ont donc réalisé une thoracoplastie d’expansion permettant d’augmenter le 

volume thoracique en maintenant l’expansion à l’aide d’un clou de Steinmann 

enroulé sur les côtes. Cette intervention a été un succès avec une amélioration de la 

fonction pulmonaire.  

 Une seconde intervention a été pratiquée 6 mois après chez le même patient 

pour réaliser à nouveau l’expansion de sa cage thoracique par la même technique 

avec une amélioration à la fois de la scoliose et de la fonction pulmonaire. 

 

 A partir de cette expérience, ils ont cherché à développer un matériel 

expansible permettant de contrôler à la fois les déformations du thorax et du rachis 

de l’enfant en croissance (fig.1). 

 Le 1er VEPTR a été mis au point en 1989, et une première étude soutenue 

par le National Organization of Rare Disorders (NORD) et par le FDA Office of 

Orphan Products Development a été débutée. Le VEPTR a ensuite été approuvé 

pour être utilisé dans une étude multicentrique de la FDA (Food and Drugs 

Administration) en 1996. Les sites concernés incluaient Pittsburgh, Boston, Seattle, 

Los Angeles, Salt Lake City et Philadelphie. 

 Le système VEPTR a été approuvé en Europe en 2003 et aux Etats Unis en 

2004 par la FDA pour les indications et contre indications décrites dans le tableau 1. 
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Tableau 1 : Indications et contre indications du VEPTR selon la FDA (25) 

 

Indications Contre indications 

Patients immatures avec syndrome 

d’insuffisance thoracique associé à : 
1. Volet costal 

2. Constriction de la paroi thoracique 

incluant fusion costale et scoliose 
3. Thorax hypoplasique 

4. Scoliose progressive congénitale ou 

neurologique sans anomalie costale 

Indications spécifiques pour les 
déplétions de volume thoracique avec 

fusion costale et scoliose : 

1. Scoliose progressive avec au moins 3 
côtes fusionnées au niveau de l’apex 

de l’hémithorax concave 

2. Plus de 10% de différence de hauteur 

entre l’hémithorax concave et 
convexe 

3. Syndrome d’insuffisance thoracique 

progressif 
4. Un âge supérieur à 6 mois 

5. Décision multidisciplinaire 

1. Cyphose thoracique rigide de plus de 

50° 
2. Anomalie du cordon médullaire 

(moelle fixée par exemple) 

3. Couverture inadéquate du VEPTR 
par les tissus mous (habituellement 

poids inférieur au 25e percentile) 

4. Absence de côtes proximales pour 

l’ancrage du VEPTR 
5. Incapacité à supporter des 

anesthésies générales répétées (le 

plus souvent pour problèmes 
cardiaques ou pulmonaires) 

6. Absence de fonction diaphragmatique 

7. Infection pulmonaire active 

 

 

Figure 1 : de gauche à droite : Evolution 
du VEPTR du prototype (avec clou de 
Steinmann) au VEPTR de Synthes  
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III. Physiopathologie de la croissance thoracique 

 

 Le VEPTR a été conçu pour prendre en charge le syndrome d’insuffisance 

thoracique. Ce concept a été créé par Campbell, suite à une réflexion 

multidisciplinaire, afin de représenter la déficience thoracique et pulmonaire de ces 

patients. 

 Le syndrome d’insuffisance thoracique est différent du syndrome 

d’insuffisance respiratoire, il est défini par l’incapacité du thorax à assurer une 

respiration et une croissance pulmonaire normale (1). 

 

 A. Physiologie normale du thorax et de la fonction respiratoire 

 

 Le thorax est une chambre dynamique constituée du rachis, de la paroi 

costale, du sternum et du diaphragme. Ce dernier jouant le rôle de piston et la cage 

thoracique de cylindre dans la mécanique respiratoire.  

Le thorax présente 2 caractéristiques nécessaires à une respiration normale (1) : 

- assurer un volume de base suffisant et stable 

- avoir la capacité à modifier ce volume. 

 On peut différencier la respiration primaire, la plus importante, représentée par 

la contraction du diaphragme, et la respiration secondaire représentée par la 

contraction des muscles intercostaux permettant l’expansion latérale et antérieure de 

la cage thoracique (1). 

 La croissance pulmonaire est dépendante de la croissance thoracique. Cette 

relation a été mise en évidence dès 1947 par Engel (26). Le volume thoracique 

dépend de la hauteur (croissance du rachis thoracique) et de la profondeur du thorax 

(croissance et orientation des côtes) qui est fonction de l’âge. Dimeglio et Bonnel 

(27) ont montré qu’à la naissance le volume thoracique équivaut à 6,7% du volume 

adulte, à 30% à 5 ans et à 50% à 10 ans pour doubler de volume à maturité osseuse 

(Fig.2). En hauteur le rachis thoracique grandit de 1,4cm par an de la naissance à 5 

ans, de 0,6cm par an de 6 à 10 ans et de 1,2cm par an de 11 à 15 ans (27). 
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La croissance pulmonaire, parallèle à la croissance thoracique dépend de 2 

mécanismes :  

- la multiplication des cellules alvéolaires (fig.2) : environ 85% sont 

formées après la naissance (28). La grande majorité des cellules 

restantes se forment dans les deux premières années de vie (29). 

- l’hypertrophie des cellules alvéolaires : permet la croissance 

pulmonaire après l’arrêt de la multiplication des cellules alvéolaires. 

Un autre mécanisme, le «stretch reflex» correspondant à une reprise de 

multiplication des cellules alvéolaires, a été montré suite à une pneumonectomie 

partielle chez l’enfant entre 30 mois et 5 ans (30, 31). La présence d’un «strech 

reflex» suite à l’élargissement du thorax sans résection de tissu pulmonaire reste une 

hypothèse. 

 

 

Figure 2 : nombre total d’alvéoles pulmonaires en fonction de l’âge, associé à la 
croissance du thorax en pourcentage du volume adulte (d’après Campbell et al (4)) 

 



 7 

 B. Le syndrome d’insuffisance thoracique 

 

  1. Atteinte de la capacité à assurer un volume basal stable 

 

 La diminution congénitale du volume thoracique peut causer des maladies 

pulmonaires restrictives sévères avec une mortalité élevée chez les enfants (1). 

 Toutes les déformations conduisant à une diminution de volume thoracique 

portent atteinte au volume de base. 

 

  2. Atteinte de la capacité à augmenter le volume thoracique 

 

 Le syndrome d’insuffisance thoracique peut être retrouvé dans toutes les 

pathologies entravant la capacité du thorax à augmenter de volume. 

 

 L’augmentation du volume thoracique est due principalement au diaphragme 

dont l’atteinte peut se voir dans différents cas : 

 - en cas de paralysie diaphragmatique (traumatisme du cordon médullaire par 

exemple), menant à une insuffisance respiratoire. 

 - en cas de hernie diaphragmatique, la contraction du diaphragme est très 

faible (même après réparation) portant atteinte à la fonction respiratoire. 

 - dans les scolioses congénitales avec anomalies des côtes, il peut y avoir une 

mauvaise insertion du diaphragme (sur des tissus mous ou une insertion trop haut 

située) rendant sa contraction ou sa course inefficace. 

 La fonction du diaphragme est aussi compromise dans les syndromes 

d’insuffisances thoraciques secondaires (14) dans lesquels la déformation du tronc 

sur le pelvis entraine une hyperpression abdominale entravant sa course ; ce qui est 

le cas notamment dans les cyphoses lombaires des myéloméningocèles. Ce 

phénomène d’hyperpression abdominale peut être diagnostiqué cliniquement par le 

signe de la marionnette (14) (la tête balance avec les mouvements respiratoires en 

réponse à la lutte du diaphragme contre la pression abdominale). 
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 La respiration secondaire par les muscles intercostaux est facilement entravée 

par la déformation thoracique et rachidienne et est donc plus fréquemment touchée ; 

elle peut être facilement suppléée par le diaphragme. 

 Dans les déformations importantes, la perte du mouvement thoracique est 

probablement due à une mauvaise orientation de la jonction costo-vertébrale 

(horizontalisation des côtes qui sont bloquées en position de fin d’inspiration) (4). 

Bien sûr, les synostoses costales ou les absences de côte entravent directement les 

mouvements de la cage thoracique. 

 

 

 C. Classification des déformations diminuant le volume 

thoracique (4, 32) 

  

 Les déformations thoraciques tridimensionnelles réduisent l’espace disponible 

pour les poumons. On peut définir différents types anatomiques de déformations 

thoraciques avec réduction de volume qui requièrent des stratégies de correction 

différentes. 

 Campbell a donc établi une classification, basée sur l’analyse radiologique et 

tomodensitométrique, permettant de choisir la stratégie thérapeutique la plus 

adaptée. Cette classification est détaillée dans le tableau 2 et la figure 3. 
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Tableau 2 : déformations diminuant le volume thoracique (25) 

Type Déficit 
thoracique 

Mécanisme de la 
perte de volume 

pulmonaire 

Exemples 

1. Absence de côte 

et scoliose 

Hypoplasie 

thoracique 
unilatérale 

prolapsus du poumon 

à travers le défect de 
paroi 

VATER, absence de 

côte et scoliose 
congénitale 

2. Synostose costale 

et scoliose 

Hypoplasie 

thoracique 
unilatérale 

fusions costales 

responsables d’une 
constriction thoracique 

et pulmonaire 

longitudinale 

VATER, synostose 

costale et scoliose 
congénitale, scoliose 

thoracogénique 

3A. Thorax court Hypoplasie 
thoracique globale 

constriction bilatérale 
des poumons par perte 

de hauteur thoracique 

Dysplasie spondylo-
thoracique 

(syndrome de 

Jarcho-Levin) 

3B. Constriction 
transverse du thorax 

Hypoplasie 
thoracique globale 

Constriction latérale 
des poumons par 

déformation costale 

Syndrome de Jeune, 
déformation 

thoracique en coup 

de vent dans une 
scoliose 

 

 

 

Figure 3 : (a) Type 1. (b) Type 2. (c) Type 3A (dysplasie spondylo-thoracique). 
(d)Type 3B (syndrome de Jeune). D’après Campbell et al (32) 
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IV. Prise en charge thérapeutique 

 

 L’évaluation des patients doit être pluridisciplinaire (4). Elle est basée sur 

l’évaluation clinique, radiologique, l’évaluation de la fonction cardio-respiratoire et de 

l’état général global du patient. Elle doit être effectuée par une équipe médico 

chirurgicale comprenant orthopédiste pédiatrique, anesthésiste et pédiatre, afin de 

cerner au mieux la pathologie du patient dans sa globalité, juger de l’intérêt et surtout 

de la possibilité de la pose d’un VEPTR, établir une stratégie opératoire, éliminer les 

contre-indications, prévoir et identifier les difficultés post-opératoires. Ceci permet de 

planifier au mieux la prise en charge globale du patient. 

 Cette évaluation multidisciplinaire doit permettre de répondre aux questions 

suivantes (4) : 

- le thorax peut-il assurer une respiration normale ? 

- le thorax peut-il assurer une croissance pulmonaire normale ? 

- est-ce progressif ? 

- Le thorax est-il réellement la cause du problème ? 

 

 

 A. Evaluation clinique 

 

 Elle est basée sur l’interrogatoire et l’histoire de la maladie ainsi que sur 

l’examen clinique (32). 

 Il faut déterminer la date d’apparition des déformations et leurs évolutions. 

Quels ont été les traitements antérieurs, notamment chirurgicaux. Identifier les 

comorbidités associées. Reconstituer l’histoire respiratoire. Evaluer l’évolutivité. 

 

 L’examen physique comprend la fréquence respiratoire (entre 40 et 80 par 

minute à la naissance, 20 et 40 à partir de 5 ans, la valeur adulte entre 15 et 20 est 

atteinte après 15 ans (33)). Des valeurs augmentées doivent faire penser à une 

insuffisance respiratoire occulte (1). Il comprend également l’analyse de la 

déformation thoraco-rachidienne clinique, ainsi que le «thumb excursion test» de 

Campbell (4) permettant d’évaluer cliniquement la capacité de chaque hémithorax à 

s’expandre et donc à participer à la mécanique respiratoire. Les mains de 
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l’examinateur sont posées sur le thorax avec les pouces à distance égale du rachis, 

avec la respiration les pouces doivent s’éloigner de façon symétrique de la ligne 

médiane (fig.4). Un éloignement de plus d‘1cm est noté +3 et est normal, entre 0,5 et 

1cm correspond à +2, jusqu’à 0,5 cm correspond à +1 et une absence d'éloignement 

est coté +0. Chaque hémithorax est coté séparément. 

 On recherche également le signe de la marionnette (14) décrit précédemment. 

 Enfin une hypoxie chronique peut être diagnostiquée cliniquement par des 

signes de cyanose et des doigts en baguette de tambour. 

 

 

Figure 4 : « thumb excursion test ». D’après Campbell et al (32) 

 

 

 Une évaluation de l’état général et cardio-pulmonaire doit être également 

réalisée. 

 La fonction respiratoire doit être évaluée, si possible, par des épreuves 

fonctionnelles respiratoires (généralement réalisables après 5 ans). 

 La recherche d’une hypoxie par mesure de la saturation capillaire en oxygène 

diurne et nocturne et réalisation de gaz du sang doit être réalisée. 

 Une échographie cardiaque transthoracique permet d’évaluer la fonction 

cardiaque. 

 

 En cas d’insuffisance respiratoire, il est peut être utile d’habituer l’enfant à des 

séances de VNI (ventilation non invasive) en pré-opératoire, afin de rendre plus facile 

son utilisation en post-opératoire si celle-ci était nécessaire. 
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 Enfin, une attention toute particulière doit être portée à l’état nutritionnel du 

patient. Une dénutrition augmente fortement le risque d’infection et les problèmes de 

couverture cutanée en post-opératoire. Une prise en charge nutritionnelle pré-

opératoire est donc indispensable. Elle comprend une augmentation des apports 

caloriques et peut nécessiter une gastrostomie. 

 

 

 B. Evaluation radiologique 

 

 Des radiographies de face et de profil du rachis entier permettent d’analyser la 

scoliose et les anomalies de la cage thoracique. Elles donnent également un aperçu 

de l’espace disponible pour les poumons. 

On peut réaliser des bending pour évaluer la réductibilité de la scoliose et l’ouverture 

de la paroi thoracique. 

 Le scanner thoraco lombaire avec reconstruction permet une analyse plus fine 

des anomalies osseuses et permet également d’évaluer le volume thoracique. 

On peut également réaliser une tomodensitométrie pulmonaire et de ventilation-

perfusion pour évaluer le volume et la fonction pulmonaire. 

 L’analyse radiologique permet également de déterminer si la qualité osseuse 

est suffisante pour permettre l’implantation du VEPTR. 

 Tous les patients doivent également bénéficier d’une IRM de l’ensemble du 

cordon médullaire à la recherche d’anomalies. 
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 C. Technique chirurgicale  

 

  1. Description du matériel 

 

 Tous les composants du système VEPTR sont constitués d’un alliage de 

titane (Ti-6Al-7Nb), à l’exception du crochet ALA et de la tige en S, constitués de 

titane pur. 

 

L’anneau costal (fig.5) constitué :  

- d’un crochet costal, représentant la partie inférieure, avec un écrou de 

verrouillage de la tige ainsi que des trous de visualisation permettant de 

vérifier que la tige est bien insérée. 

- d’une coiffe pour crochet costal. 

- d’un élément de fermeture permettant de solidariser les deux parties de 

l’anneau. 

Il est disponible en 2 tailles : petit et standard. 

La coiffe est disponible en 3 tailles (pour chacun des 2 crochets costaux) : standard, 

rallongée et extra-longue, de façon à s’adapter à l’anatomie ou d’encercler plusieurs 

côtes.  

 Il existe des extensions pour crochet costal permettant une fixation sur 

plusieurs côtes avec soit un montage en série (extension placée entre les 2 parties 

de l’anneau et disponible en 3 tailles : 20, 30 et 40 mm) soit une fixation en parallèle 

(2 anneaux reliés par un connecteur transverse). 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 5 : les différents éléments du crochet costal et les montages possibles 

1.Coiffe pour crochet 
costal 
2.Fermeture pour attelle 
de prolongation 
3.Crochet costal 
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Le crochet pour lame vertébrale lombaire (fig.6) 

 Il peut être décentré à gauche ou à droite. 

 

 

 

 

   

 

 

 

 

Figure 6 : crochet lamaire 

 

 

Le crochet ALA et tige en S (fig.7) 

 Crochet en forme de S permettant l’ancrage sur l’aile iliaque. Relié à la tige 

par un connecteur.   

 

 

 

 

 

 

 

Figure 7 : crochet ALA et tige en S 

 

 

Les tiges d’extension (fig.8) 

 

 Elles sont constituées de 2 parties, proximale et distale, coulissantes au 

niveau de la zone de distraction. Chaque tige possède une partie cylindrique qui est 

cintrable. 

 Elles sont solidarisées entre elles par une attelle de fermeture. 

 Elles sont disponibles en 2 rayons de courbure : 220 mm ou 500 mm. 
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Figure 8 : tige d’extension proximale et distale 

 

 

 

 

 

 

 

  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 9 : les différents montages du VEPTR 
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2. Description de la technique opératoire (25, 32) 
  

 Le but est de restaurer et de maintenir un volume thoracique suffisant, ainsi 

que de corriger la scoliose, sans fusion, pour autoriser la croissance du rachis et du 

thorax. 

 Afin de choisir la meilleure stratégie opératoire, il faut définir le type de 

déformation diminuant le volume thoracique selon la classification de Campbell (4). 

Dans certains cas les 2 hémithorax sont déformés, il convient alors de définir le type 

de déformation de chaque hémithorax et d’adapter la stratégie opératoire à chacun 

(25). 

 

   a. Technique décrite par Campbell 

 

Voie d’abord (fig.10) : 

- Incision en J entre le bord médial de la scapula et la ligne des épineuses 

passant 4 cm sous la pointe de la scapula.  

- Incision des muscles trapezius, rhomboïdus major et latissimus dorsi au 

bistouri électrique latéralement aux processus transverses. L’espace entre la 

scapula et la paroi thoracique est décollé.  

- Identification de l’insertion distale des muscles scalenus medius et scalenus 

posterior qui protègent le paquet vasculo nerveux en avant.  

- L’exposition est complétée par la dissection et le refoulement des muscles 

paraspinaux de dehors en dedans en s'arrêtant au niveau des processus 

transverses et en prenant soin de ne pas léser le périoste des côtes ni 

d’exposer le rachis. 

 

 

Positionnement de l’anneau supérieur (fig.10) : 

 Il doit être positionné entre le bord médial du muscle scalenus posterior et la 

ligne des transverses (« safe zone » de Campbell), en restant en dessous de la 

seconde côte afin de ne pas léser le plexus brachial. L’ancrage doit se faire sur une 

côte d’au moins 1 cm d’épaisseur, à défaut il faut prendre 2 côtes. 

- Courte incision des muscles intercostaux au-dessus et au-dessous de la côte 

au bistouri électrique.  
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- Le périoste antérieur de la côte est décollé sur une courte largeur à la rugine 

courbe, en prenant soins de ne pas léser la plèvre. 

- Choix de la taille avec un anneau d’essai. 

- Les parties supérieure et inférieure de l’anneau sont placées à travers ces 

incisions en commençant par la partie inférieure dans laquelle la partie 

supérieure est glissée latéralement. Le Verrouillage est réalisé à l’aide de la 

bague prévue à cet effet. L’anneau doit être orienté perpendiculairement à 

l’axe de la côte. 

Cette technique permet de conserver des tissus mous autour de la côte et ainsi 

minimise le risque de migration intra osseuse de l’anneau à travers la côte. 

 

 Il existe des extensions pour crochet costal permettant de renforcer l’ancrage 

supérieur. Il s’agit soit d’un montage en série permettant l’appui sur 2 côtes 

successives soit d’un montage en parallèle avec 2 crochets costaux reliés par un 

connecteur transverse. 

 

 

Positionnement de l’anneau inférieur : 

 Il est positionné le plus souvent sur la 9e ou 10e côte par la même incision 

avec la même technique que pour l’anneau supérieur. 
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Figure 10 : (A) incision en J parascapulaire. (B) dissection : limitée aux processus transverses 
médialement (petites flèches noires) et à l’insertion distale du scalenus medius et posterior 
latéralement (flèche noire) qui protège le paquet vasculo-nerveux (flèche blanche), la zone de sécurité 
est définie par la flèche noire incurvée. (C) (D) (E) (F) étapes de la mise en place du crochet costal. (A 
B C D E d’après Campbell et al(25)) 

F 
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Positionnement du crochet lamaire lombaire : 

 Le canal lombaire doit avoir un diamètre suffisant. Cette condition est 

généralement atteinte après l’âge de 18 mois (25). 

- Incision longitudinale para-spinale (à environ 1 cm de la ligne des épineuses 

du côté concave) sur 4 cm, en regard de l’espace intervertébral sélectionné 

(repéré préalablement à l’amplificateur de brillance). 

- Les muscles para-spinaux sont refoulés latéralement. 

- Ouverture unilatérale du ligament jaune en laissant intact le ligament inter-

épineux. 

- Sélection du crochet approprié et positionnement de celui-ci en prenant soin 

de ne pas léser la dure mère. La vis de fixation doit être placée latéralement. 

La fixation peut être renforcée par une suture passant sous l’apophyse 

épineuse par du fil non résorbable, ou encore par une greffe osseuse avec 

de l’os récupéré in situ (lors d’une ostéotomie costale ou de la résection 

d’une synostose). 

 

 

Positionnement du crochet iliaque (ALA) (fig.11) : 

- Incision longitudinale, latérale à l’épine iliaque postéro-supérieure. 

- Incision transversale d’1 cm au milieu du cartilage à la jonction du tiers 

postérieur et moyen de l’aile iliaque. 

- Décollement à la rugine, le long de la corticale, du cartilage et du périoste à 

la partie latérale de l’articulation sacro-iliaque, afin de créer un espace pour 

glisser le crochet ALA. 

- Mise en place du crochet ALA sur lequel est fixée la douille d’allongement. 
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Figure 11 : mise en place du crochet ALA sur l’aile iliaque. 

D’après Campbell et al (25) 
 

 

Mise en place de la tige d’extension : 

 

- Dispositif côte-côte : 

 

- Sélection du rayon de courbure approprié de l’extension (220 ou de 550 

mm).  

- Mesure de la longueur sur thorax distracté entre la côte crâniale et 

caudale. La longueur en centimètre correspond à la taille de l’extension 

proximale.  

- Montage de la tige : l’extension distale se glisse dans l’extension 

proximale de façon à ce qu’elles soient chevauchées complètement 

(alignement des trous inférieurs) afin de maximiser la capacité d’extension 

ultérieure. On place une fermeture pour tige d’extension dans cette position. 

La partie cylindrique des extensions peut être cintrée ou coupée (il faut prévoir 

une longueur de 11mm à chaque extrémité pour l’insertion dans les crochets). 

- Insertion de l’extension distale dans le crochet costal inférieur par la 

voie d’abord, la partie cylindrique doit être vue dans les trous de visualisation, 

puis serrage de l'écrou du crochet costal au tournevis dynamométrique.  

- L’extension proximale est insérée de la même façon dans le crochet 

supérieur. 
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- Dispositif côte-rachis et côte-iliaque : 

 

- Mesure de la longueur entre le bord inférieur de la côte crâniale et la 

jonction thoraco lombaire. La longueur en centimètre correspond à la taille de 

l’extension proximale. Il faut prévoir une longueur supplémentaire de 1,5 cm à 

la partie distale pour autoriser une distraction. 

- Les tiges d’extension sont montées de la même façon que 

précédemment. La partie cylindrique peut être cintrée et coupée également. 

- Mise en place de la tige de proximal en distal par tunnélisation des 

muscles paraspinaux. L’extension proximale est insérée comme vu 

précédemment, l’extension distale est insérée dans le crochet inférieur en la 

laissant dépasser de 1,5 cm. 

 On peut réaliser une distraction sur la fixation inférieure en utilisant un 

distracteur entre le crochet et l’anneau de fixation temporaire (fig.12). 

 

    .   

Figure 12 :  distraction au niveau du crochet lamaire 
à l’aide d’un anneau de fixation temporaire 

 

 Le montage est verrouillé par les écrous de verrouillage sur les crochets 

supérieur et inférieur avec un tournevis dynamométrique à 5 Nm. 

 

 La distraction doit viser à équilibrer la hauteur des 2 hémithorax. 

L’horizontalisation de la côte supérieure correspond généralement à la distraction 

attendue. 
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Fermeture : 

 Il est essentiel d’assurer une bonne couverture musculaire du matériel et de 

limiter la tension. Pour cela on peut utiliser l’artifice décrit par Campbell (25) qui 

consiste à étirer vigoureusement à la main le lambeau musculo-cutané latéral 

pendant plusieurs minutes, ce qui permet de fermer sans tension (« strech 

maneuver »). La pointe de la scapula est ramenée médialement pour diminuer la 

tension et faciliter la fermeture, tout en surveillant les potentiels évoqués (notamment 

le nerf ulnaire) car une traction trop importante peut entrainer une compression du 

plexus brachial. 

- Fermeture plan par plan avec reconstruction de chaque muscle sur 2 

drains de redon aspiratifs. 

- Infiltration anesthésique éventuelle des muscles profonds. 

- Pansement épais pour protéger les zones d’appui. 

 Le corset n’est pas conseillé en post-opératoire. En effet, il risque de diminuer 

les capacités respiratoires chez des patients fragiles, de plus il risque de créer des 

zones de conflit avec le matériel à risque d’escarre. 

 

 

Distraction (fig.13) :  

 

 Expansion du VEPTR tous les 4 à 6 mois sous anesthésie générale pour 

suivre la croissance du rachis (13). 

 Campbell ne préconise pas l’utilisation des potentiels évoqués pour la 

distraction ou le remplacement de la tige d’extension sauf s’il y avait eu une 

modification lors de la première intervention (25). 

- Patient en décubitus latéral ou ventral. 

- Repérage de la zone de distraction par palpation ou à l’amplificateur de 

brillance. 

- Incision longitudinale décalée latéralement par rapport au matériel 

(reprise d’une incision précédente si possible). 

- Refoulement latéral des muscles para-spinaux. 

- Ablation de la bague de fermeture.  

- Distraction à l’aide de l’ancillaire VEPTR (pince de distraction pour tige 

d’extension ou distracteur associé à un anneau de fixation sur la tige). 
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- Maintien de l’expansion par tige de distraction temporaire et enfin mise 

en place de la bague de fermeture avec la pince à sertir. 

- Fermeture plan par plan soigneuse en assurant un bon recouvrement 

musculaire du matériel. 

 Le dispositif VEPTR permet un allongement par incréments de 2,5 mm. 

L’allongement habituel est de 0,5 à 2 cm. La tension doit être adaptée à la résistance 

des côtes. 

 En cas de résection de synostoses costales lors de la première intervention, il 

est le plus souvent nécessaire d’effectuer une nouvelle résection en cas de 

reformation de la fusion costale. 

 En cas de VEPTR bilatéraux, il faut commencer par la distraction du côté 

concave. Lorsque plusieurs VEPTR sont placés du même coté, il faut commencer la 

distraction par le VEPTR le plus latéral. 

 Lorsque la zone de distraction est en bout de course, il faut remplacer la tige 

par des extensions de taille supérieure en réalisant trois courtes incisions (zone du 

crochet supérieur et inférieur et zone de distraction). 

  

 

 

Figure 13 : Distraction de la tige d’extension. D’après Campbell et al (25) 
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   b. Particularités en fonction du type de déformation : 

 

- Type 1 : absence de côte et scoliose (fig.14) 

 Le but est d'élargir et d’augmenter la hauteur du thorax hypoplasique ainsi que 

de stabiliser le défect de la paroi (34). 

 La voie d’abord est identique mais il faut faire particulièrement attention à ne 

pas léser la plèvre et le poumon dans la zone où les côtes sont absentes. Dans cette 

zone, il peut être associé une malformation des éléments postérieurs du rachis avec 

exposition de la dure mère devant rendre la dissection prudente (32). 

 Une thoracotomie d’ouverture est réalisée dans la zone d’absence de côtes en 

effectuant une exérèse de la fibrose pleurale. 

 Lorsque que la scoliose est sévère, un dispositif côte-rachis est mis en place, 

latéralement aux processus transverses, associé à un VEPTR côte-côte 3 à 4 cm 

plus latéral et antérieur (le crochet costal s’insérant sur une côte adjacente) 

permettant de stabiliser le thorax et d’agir comme une barrière pour le poumon sous-

jacent. 

 Pour augmenter la stabilité de la zone de défect, il peut être réalisé une 

ostéotomie latérale des côtes distales de façon à les faire glisser vers le haut pour 

couvrir la zone de défect ; il s’agit d’un transport de centralisation des côtes 

inférieures (25, 32). Cette rotation costale est maintenue au dispositif VEPTR par 

une suture au fil non résorbable. 

 Dans les scolioses s’étendant au rachis lombaire ou sur un bassin oblique, un 

VEPTR côte-iliaque peut être ajouté. 

 En cas d’insertion anormale du diaphragme, habituellement inséré trop haut, il 

peut être réalisé une libération circonférentielle et une transposition inférieure. Ceci 

augmente le volume et améliore la fonction bio-mécanique du diaphragme (25, 32). 
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Figure 14 : (a) déformation thoraco rachidienne de type 1.  

(b) correction par 3 dispositifs VEPTR (d’après Campbell et al (32)) 
 

 

- Type 2 : côtes fusionnées et scoliose 

 C’est le cas le plus classique et le plus souvent rencontré, pour lequel il est 

réalisé une «opening wedge thoracostomy» (fig.15) bien décrite par Campbell (14, 

25, 32). 

 Le but est d’agrandir l’hémithorax hypoplasique en réalisant une résection des 

synostoses costales. 

 On réalise une ostéotomie transverse au niveau du sommet de la déformation 

en partant des processus transverses jusqu’à la jonction ostéochondrale antérieure à 

l’aide d’un ciseau à os ou d’une fraise puis de la pince de Kerrison. La plèvre, qui doit 

être laissée intacte, est décollée de la partie antérieure des côtes à l’aide d’un 

tampon monté sur une pince. L’ouverture est faite progressivement et maintenue à 

l’aide d’un écarteur costal. 

Dans les quelques cas où la fusion osseuse se poursuit médialement jusqu’au 

rachis, il faut réséquer l’os sous contrôle de la vue en augmentant l’écartement au fur 

et à mesure de façon à ne réséquer que l’os visible pour ne pas risquer de léser la 

dure mère. 

 Au niveau de l’anneau supérieur, 2 côtes peuvent être prises (dans le même 

anneau ou montage en série ou en parallèle) de façon à augmenter la stabilité et la 

résistance aux forces de distraction. 
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 L’écartement, suffisant lorsque la côte supérieure s’horizontalise, est maintenu 

par un écarteur costal.  

 Si l’ouverture est supérieure à 3 cm, cela peut créer un défect de paroi pour 

lequel il peut être réalisé un transport de centralisation des côtes inférieures (comme 

vu dans le type 1). 

 Mise en place d’un VEPTR côte-rachis médial parallèle aux processus 

transverses chez les patients de plus de 18 mois (côte-côte si moins de 18 mois) 

auquel peut s’ajouter un VEPTR côte-côte sur la ligne axillaire postérieure de façon à 

partager les contraintes et augmenter la stabilité de la zone d’ouverture. 

Si le patient présente un bassin oblique ou si la fixation sur le rachis et impossible 

(par exemple par absence d’éléments postérieurs), il est possible d’utiliser un 

VEPTR avec crochet iliaque. 

  

 Il est souvent associée à la zone de synostose une barre vertébrale non 

segmentée. Autrefois, il était admis que cette barre n’avait pas de potentiel de 

croissance or il a été montré par Campbell et al (19) que cette barre grandit suite à la 

mise en place d’un système VEPTR permettant la croissance en hauteur du rachis 

thoracique. 
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Figure 15 : (A) thoracotomie en coin au sommet de la courbure. (B) ouverture  
de la thoracotomie. (C) maintien de l’ouverture par un dispositif VEPTR. 

(a) (b) déformation de type 1 traitée par VEPTR. D’après Campbell et al (25, 32) 

 

 

- Type 3A : thorax court (syndrome de Jarcho-levin) (fig.16) 

 La constriction du thorax est bilatérale. L’objectif est d’augmenter la hauteur 

des deux hémithorax. On réalise donc une thoracotomie d’ouverture bilatérale 

semblable au type 2 en deux temps. Le côté concave est fait en premier puis le 

second côté est fait 3 à 4 mois après (32). 

 L’ouverture est faite par une ostéotomie des synostoses costales en forme de 

V, la pointe se situant au niveau du processus transverse à mi-hauteur du rachis 

thoracique. 
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Un VEPTR côte-côte est placé 2-3cm latéralement aux processus transverses pour 

donner le maximum d’expansion à l’hémithorax. 

 

 

Figure 16 : (a) (b) déformation de type 3A traitée par VEPTR 
(d’après Campbell et al (32)) 

 

 

- Type 3B : thorax étroit (syndrome de Jeune) (fig.17) 

 Il s’agit d’une constriction transversale des 2 hémithorax. L’objectif est 

d’augmenter la largeur du thorax. 

 Un large volet costal de 6 ou 7 côtes est créé par des ostéotomies 

antérieures, près de la jonction ostéochondrale, et postérieures latéralement aux 

processus transverses. 

 Un dispositif VEPTR côte-côte de 500 mm de rayon de courbure est implanté 

sur des côtes supérieures et inférieures laissées intactes.  

 Le volet créé est solidarisé au VEPTR par des fils en titane en réalisant une 

traction latérale permettant d’augmenter le volume thoracique. 

 Le nouvel espace créé est initialement comblé par un épanchement pleural 

qui se résorbe en laissant la place au poumon en environ 6 mois. 

 La consolidation du diastasis costal est obtenue en 6 semaines.  

 Le deuxième côté est opéré 3 à 6 mois plus tard. 
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Figure 17 : traitement par VEPTR d’un syndrome de Jeune 
(d’après Campbell et al (32)) 

 

 

- Scoliose précoce sans malformation de la paroi thoracique (32) 

(fig.18) 

 Le VEPTR peut être utilisé pour les scolioses précoces sévères. La 

déformation du thorax est due à la rotation vertébrale. 

 L’approche est similaire au type 2, en réalisant une section des muscles 

intercostaux plutôt qu’une ostéotomie des côtes fusionnées. Cette section est 

réalisée au niveau des zones de pincement mises en évidence sur les clichés 

radiologiques en bending. 

 Le crochet costal doit être placé à l’extrémité proximale de la courbure 

supérieure. 

 Le montage le plus fréquent est un dispositif côte-rachis pouvant être associé 

à un dispositif côte-côte homolatéral pour partager les contraintes de distractions. En 

fonction du type de scoliose, des dispositifs côte-rachis bilatéraux ou côte-pelvis uni 

ou bilatéraux peuvent être utilisés pour équilibrer au mieux le plan sagittal et frontal. 
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Figure 18 : scoliose sans malformation thoracique traitée par VEPTR 
(d’après Campbell et al (32)) 
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V. Principales étiologies retrouvées  

 

Dans la deuxième partie de notre travail correspondant à une série de patients 

opérés avec la mise en place d’un système VEPTR, nous verrons que les 

pathologies rencontrées sont très variées. Nous proposons un rappel de ces 

principales pathologies, exception faite des scolioses neurologiques (paralysie 

cérébrale) et scolioses secondaires à une chirurgie tumorale médullaire.  

 

 

 A. Dysplasie spondylo-costale (15)  

 

 Les dysplasies spondylo-costales (DSC) (fig.19) constituent un groupe 

hétérogène de patients présentant de multiples malformations vertébrales avec des 

troubles de segmentation étagés ainsi que des malformations costales, fusionnées 

parfois sur plusieurs niveaux adjacents. Ces malformations sont souvent plus 

prononcées dans un hémithorax et sont à l’origine d’une scoliose évolutive due à une 

croissance asymétrique  avec une tendance à la lordose thoracique (4). 

 Les malformations associées aux DSC incluent des anomalies des voies 

aériennes, des défauts de fermeture du tube neural, des malformations cardiaques, 

urogénitales, anales ; on retrouve également associés des torticolis et des hernies 

diaphragmatiques, ombilicales et inguinales. 

 Dans la majorité des cas rapportés, il a été mis en évidence une transmission 

autosomique récessive bien que certains aient montré une transmission 

autosomique dominante. La mutation la plus souvent retrouvée concerne le gène 

DLL3 sur le chromosome 19q13 intervenant dans la voie de signalisation Notch (trois 

autres gènes ont également été identifiés : MESP2 (15q26.1), LNFG (7p22) et 

HES7). 

 Des décès précoces par détresse respiratoire ont été rapportés en lien avec 

un syndrome d’insuffisance thoracique. Ceci est dû à une scoliose précoce associée 

à des fusions costales donnant un tronc court et un thorax de petit volume 

empêchant la croissance pulmonaire. 
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 Le syndrome de Jarcho-Levin fait partie des dysplasies spondylo-costales. 

Cependant, dans ce syndrome l’atteinte thoracique est bilatérale, responsable d’une 

hypoplasie thoracique globale et d’un thorax court (dysplasie spondylo-thoracique). 

 

 

Figure 19 : dysplasie spondylo-costale en scanner 3D (patient 10) 

 

 

 B. Troubles de la segmentation et de la formation vertébrale 

(fig.20) 

 

 La formation des vertèbres commence entre la fin de la 3e semaine et la 5e 

semaine d'aménorrhée par la segmentation du mésoblaste en somites. 

 Les anomalies peuvent apparaitre par excès ou défaut de segmentation. Il en 

résulte des blocs vertébraux, des barres vertébrales pouvant être associées à des 

hémivertèbres. Des malformations de la jonction vertébro-costale peuvent y être 

associées. Des hémivertèbres peuvent créer une asymétrie de croissance du rachis 

et donc des scolioses congénitales, pouvant être rapidement évolutives notamment 

si elles possèdent des cartilages de croissance (vertèbre libre). 
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Figure 20 : Blocs vertébraux, Barre vertébrale et barre vertébrale avec hémivertèbres 

 

 

 

 

Figure 21 : (a) et (b) hémivertèbre. (c) vertèbre papillon 

 

 

C. Syndrome de Klippel-Feil (35) 

 

 Le syndrome de Klippel-Feil (fig.22) est caractérisé par un défaut de 

segmentation des somites cervicaux, résultant en une fusion congénitale des 

vertèbres cervicales.  

 La prévalence est estimée à 1 sur 42 000.  

Coll.Pr Bollini 

a b 

c 
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 Le syndrome a été rapporté pour la première fois en 1912 par Maurice Klippel 

et André Feil (36) et il est souvent associé à la triade clinique classique incluant une 

implantation postérieure basse des cheveux, un cou court, et une amplitude limitée 

des mouvements du cou. Cependant moins de 50% des cas présentent cette triade. 

 Les anomalies associées sont très variables. Les plus courantes sont 

rapportées dans le tableau 3. 

 

Anomalie Pourcentage des patients 

Scoliose congénitale 
Anomalie costale 

Surdité 

Anomalie génito-urinaire 
Déformation de Sprengel 

Syncinésie 

Côte cervicale 
Anomalie cardiovasculaire 

> 50% 
33% 

30% 

25-35% 
20-30% 

15-20% 

12-15% 
4-29% 

 
Tableau 3 : Anomalies les plus fréquentes dans le  
syndrome de Klippel-Feil (d’après Tracy et al (35)) 

 

Il existe une classification en 3 types de ce syndrome (tableau 4). Le mode de 

transmission est variable. Il semble qu’une atteinte de la famille de gènes PAX et de 

la voie de signalisation NOTCH puisse en être l’origine. 

 

Type Description Mode de transmission 

Type 1 Fusion massive des vertèbres cervicales 

et thoraciques hautes 

Majoritairement sporadique 

Type 2 Fusion de 1 ou 2 espaces 

intervertébraux cervicaux 

Majoritairement 

autosomique dominant 

Type 3 Fusion des vertèbres cervicales et 

lombaires basses 

Majoritairement 

autosomique récessif 

 
Tableau 4 : classification du syndrome de Klippel-Feil et mode de transmission (35) 

 

 

Figure 22 : Radiographie du rachis cervical de profil d’un 
syndrome de Klippel-Feil. Les flèches noires montrent une fusion 
des corps vertébraux et les flèches blanches une fusion des arcs 

postérieurs (35). 
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 D. Syndrome de Jeune (37) 

 

 Le syndrome de Jeune (fig. 23), ou dystrophie thoracique asphyxiante du 

nouveau-né, est une dysplasie des côtes caractérisée par une étroitesse thoracique 

avec des côtes courtes et des membres courts. Il a été décrit pour la première fois en 

1955 par Jeune et al (38). 

 L'incidence à la naissance est comprise entre 1/500 000 et 1/100 000. Le 

syndrome est reconnaissable dès la naissance.  

 L'hypoplasie thoracique peut entraîner une insuffisance respiratoire, même en 

période néonatale, et des troubles respiratoires persistants. Certains cas sont très 

rapidement sévères et peuvent être létaux dans la période néonatale dans 60 à 80% 

des cas. D'autres sont d'évolution bénigne. 

 Il peut être associé, dans de rares cas, une polydactylie post-axiale, une 

cholestase hépatique ou une néphrite polykystique ou tubulo-interstitielle qui peut 

survenir à tout âge.   

Ce syndrome est transmis selon un mode autosomique récessif. Dans 

quelques familles, un gène responsable a été localisé en 15q13 avec des mutations 

du gène IFT80 (3q25.33), codant pour une protéine impliquée dans le transport 

intraflagellaire. Des mutations dans plusieurs autres gènes pourraient également être 

impliquées, mais restent à identifier.  

 Le diagnostic repose sur les données radiologiques : les côtes sont courtes et 

horizontalisées, les clavicules sont ascensionnées et le bassin a une morphologie 

particulière avec un toit du cotyle horizontal, une saillie médiane et deux éperons 

latéraux donnant un aspect en trident. Les mains sont courtes avec des épiphyses 

en cônes au niveau des phalanges et des métacarpiens dont les métaphyses sont 

concaves.  
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Figure 23 : syndrome de jeune, (a) : photo montrant l’hypoplasie thoracique, 
(b) et (c) radiographies de face avant et après traitement par VEPTR 

 

 

E. Scoliose thoracogénique (39) 

 

 Il s’agit de scolioses secondaires à une thoracotomie ou à une malformation 

diaphragmatique (hernie ou aplasie diaphragmatique). 

 L’équilibre statique du rachis thoracique est dû à la balance des forces 

agissant dans chaque hémithorax ; ces forces sont exercées par les côtes, les 

muscles et les ligaments de la paroi thoracique mais aussi par les pressions et les 

tensions intra thoraciques. Toute perturbation anatomique ou fonctionnelle de cet 

équilibre peut aboutir à une déformation rachidienne. Ainsi une hernie ou une aplasie 

diaphragmatique (opérée ou non) est susceptible d’entrainer une scoliose. 

En cas de thoracotomie on peut également observer la formation de synostoses 

costales iatrogènes entrainant une déformation thoraco rachidienne au cours de la 

croissance. 

 

 

F. Syndrome VACTERL (40) 

 

 VATER est un acronyme de termes anglais correspondant à l'association de 

malformations vertébrales et costo-vertébrales (Vertebral defects) à une 

imperforation anale (Anal atresia), une fistule trachéo-oesophagienne 

a b c 
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(TracheoEsophageal fistula) et des anomalies pré-axiales du membre supérieur 

(Radial dysplasia). La description d'anomalies associées du coeur, du rein et des 

membres a fait élargir l'acronyme à VACTERL (Cardiac, Renal et Limbs).  

Les anomalies vertébrales correspondent majoritairement à des 

hémivertèbres, des blocs vertébraux ou des vertèbres en aile de papillon. 

 La prévalence à la naissance varie de 1 cas pour 10000 à 1 cas pour 40000.  

 Pour étiqueter une association malformative VATER, il est nécessaire 

d'observer au moins 3 des 4 signes cardinaux de l'acronyme.  

 Presque tous les cas d'association VATER sont sporadiques, et aucune 

étiologie tératogène ou chromosomique n'est retenue. Cependant, il a été montré 

qu'un défaut de signal du système dit «Sonic Hedge Hog» (shh) chez la souris 

pouvait induire un spectre d'anomalies du développement comparables à celles du 

VATER. 

 

 

G. Arthrogrypose (41) 

 

 L'arthrogrypose ("articulations courbées"), est un syndrome caractérisé par la 

fixation congénitale de certaines articulations. 

 On estime sa fréquence à 1/3000 naissances.  

 Bien que les causes possibles soient très variées, il est admis que 

l’arthrogrypose est liée à une absence de mouvements fœtaux. Plus la perte de ces 

mouvements se fait tôt au cours de la vie intra utérine, plus les signes seront 

sévères. Les principales causes d’arthrogrypose sont les atteintes de la voie 

effectrice neuro-musculaire (anomalies pouvant aller du cerveau à la cellule 

musculaire), les anomalies du tissu conjonctif et les troubles de l’environnement 

utérin (manque d’espace intra utérin, mauvaise vascularisation intra utérine et les 

pathologies maternelles). 

 Le plus souvent l’arthrogrypose est un élément s’intégrant dans un syndrome 

connu (par exemple le syndrome de Möbius, de Pierre Robin ou encore de Prune 

Belly) dont le diagnostic est important car il peut dans certains cas être accessible au 

conseil génétique. Dans environ 10 à 15% des cas, on ne retrouve pas la cause 

précise malgré un bilan complet. 
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H. Neurofibromatose de type 1 (42) 

 

 La neurofibromatose de type 1 (NF1) est une maladie neuro-cutanée aussi 

appelée maladie de Von Recklinghausen. Sa prévalence est de 1 sur 4000 à 5000. 

Elle se transmet sur un mode autosomique dominant. Le gène responsable se situe 

sur le chromosome 17q11.2, il produit une protéine ubiquitaire appelée 

neurofibromin. 

 Les principaux critères diagnostiques (tableau 5) sont les taches café au lait, 

les neurofibromes, les nodules iridiens de Lisch, les gliomes de la voie optique et les 

dysplasies osseuses. Les neurofibromes sont des tumeurs bénignes des gaines 

nerveuses périphériques. 

L’expression clinique et la sévérité de la NF1 sont variables même au sein d’une 

même famille. Les complications touchent la plupart des systèmes de l’organisme et 

comprennent principalement la défiguration, la scoliose, des vasculopathies, des 

déficiences cognitives et une transformation maligne des tumeurs de la gaine des 

nerfs périphériques (risque estimé à 10%) et des gliomes du système nerveux 

central. 

 Les manifestations orthopédiques courantes sont une déminéralisation 

osseuse (surtout en zone portante), des pseudarthroses, une courbure tibiale, des 

hypertrophies localisées, des érosions osseuses et une scoliose. Cette dernière peut 

être idiopathique ou dystrophique, elle se développe entre 6 et 10 ans. 

 

Critères diagnostiques de la neurofibromatose de type 1 

Au moins 2 des critères suivant sont nécessaires : 
- au moins 6 taches café au lait > 15mm chez l’adulte et > 5mm 

chez l’enfant 
- au moins 2 neurofibromes ou 1 neurofibrome plexiforme 
- taches lenticulaires axillaires ou inguinales 
- nodules de Lisch (hamartomes iridiens) 
- gliome des voies optiques 
- une parenté de 1er degré avec un cas de NF1 
- une lésion osseuse distincte (telle qu’une dysplasie des ailes du 

sphénoïde ou l'amincissement de la corticale des os longs avec ou sans 
pseudarthrose) 

 
Tableau 5 : Critères diagnostiques de la NF1 (42) 
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I. Amyotrophie spinale infantile de type 2 (43) 

 

 L'amyotrophie spinale proximale de type 2 (ASA de type 2) est une forme 

infantile chronique d'amyotrophie spinale proximale caractérisée par une faiblesse 

musculaire et une hypotonie dues à la dégénérescence et à la perte des 

motoneurones antérieurs de la moelle épinière et des noyaux du tronc cérébral.  

 Sa prévalence estimée est d'environ 1/70 000. La maladie est un peu plus 

fréquente chez les garçons que chez les filles. Elle débute entre 6 et 18 mois.  

 La faiblesse musculaire (presque toujours symétrique) touche avec 

prédilection les muscles des jambes et du tronc. Une insuffisance respiratoire, une 

scoliose, et des fractures spontanées par traumatismes minimes sont fréquentes. 

 Comme les autres formes d'ASA, l'ASA de type 2 est surtout due à des 

délétions homozygotes du gène SMN1 (5q12.2-q13.3) codant la protéine de survie 

du motoneurone (SMN). Bien qu'il ait des variations, la sévérité de l'ASA est 

inversement proportionnelle au nombre de copies du second gène, SMN2 ((5q13.2). 

Des délétions du gène NAIP (5q13.1), ont aussi identifiées et pourraient influencer la 

sévérité de la maladie.  

 La transmission est autosomique récessive mais 2% des cas environ sont dus 

à des mutations de novo.  

 Le diagnostic repose sur les antécédents et l'examen clinique et il peut être 

confirmé par l'examen génétique. Un examen électromyographique et une biopsie 

musculaire peuvent être nécessaires. 

 

 

J. Syndrome de Prader-Willi (44) 

 

 Le syndrome de Prader-Willi est une maladie génétique qui se caractérise à la 

naissance par une hypotonie et des difficultés d’alimentation. La régulation des 

différentes fonctions vitales peut être perturbée avec le plus souvent un retard mental 

modéré, un hypogonadisme, une insuffisance en hormone de croissance, le 

développement précoce d’une hyperphagie et d’une obésité, des troubles du 

comportement avec parfois des troubles psychiatriques. 
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 La prévalence estimée est de 1 sur 15 000 à 1 sur 30 000. Le diagnostic est 

fait dans 99% des cas par un test génétique. Il existe 3 principales causes 

génétiques : une délétion ou un défaut d’expression de la région 15q11.2-q13 du 

chromosome 15 provenant du père et une disomie uniparentale du chromosome 15 

maternel. 

 Sur le plan orthopédique, il existe un risque plus élevé de luxation congénitale 

de hanche et de cypho-scoliose. 

 

 

K. Micro délétion 22q11 (45) 

 

 La délétion 22q11 (ou micro délétion 22q11) est une affection due à la perte 

d’un fragment du chromosome 22 emportant une trentaine de gènes. 

La prévalence est de 1 sur 4 000 à 1 sur 5 000 personnes. 

Elle se manifeste par diverses anomalies qui ne sont pas toutes présentes 

chez une même personne. Les plus fréquentes sont des malformations cardiaques, 

une fente palatine, un déficit immunitaire par hypoplasie du thymus, une 

hypocalcémie par hypoparathyroïdie et des troubles du comportement et du 

développement. Dans la plupart des cas, les traits du visage peuvent être reconnus 

par un spécialiste. 

Plus de 180 autres manifestations mineures ont été rapportées telles que les 

anomalies rénales, petite taille, atrésie anale, hernie inguinale, hypospadias, 

strabisme, paralysie du nerf facial, scoliose ou thrombocytopénie. 

 

 

L. Calpaïnopathie (46,47) 

 

 La calpaïnopathie, aussi appelée dystrophie musculaire des ceintures de type 

2A (LGMD2A), est caractérisée par une atrophie symétrique, sélective et progressive 

des muscles pelviens, scapulaires et du tronc. 

 Il s’agit d’une pathologie autosomique récessive due à l’atteinte du gène 

CAPN3 situé sur le chromosome 15q15.1-21.1. Il en résulte une anomalie des 

sarcomères. La prévalence est de 1 à 7 pour 100000. 
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Les premiers symptômes apparaissent dans l’enfance par l’atteinte des 

adducteurs de hanche et du gluteus maximus, puis ils augmentent graduellement 

jusqu’à la perte de la marche après 10 à 20 ans d’évolution. 

La déficience musculaire est associée à une augmentation sérique des CPK. La 

biopsie musculaire montre des caractéristiques dystrophiques (telle que des zones 

de dégénérescence/régénération, des fibres de taille variable, un infiltrat 

inflammatoire). Classiquement il n’existe pas d’atteinte mentale, cardiaque ou faciale 

ni d’hypertrophie des mollets.  
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Deuxième partie :

Complications rencontrées lors de l’utilisation du système 

VEPTR. Revue des dossiers français.
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Résumé 

Introduction : Les déformations thoraciques  et rachidiennes congénitales de l’enfant 

représentent un problème complexe de prise en charge. Elles  sont responsables 

d’un syndrome d'insuffisance thoracique, défini par l’incapacité du thorax à assurer 

une respiration normale et un bon développement pulmonaire. La plupart de ces 

patients présentent des scolioses sévères  souvent associées à un thorax déformé. 

Le traitement orthopédique est le plus souvent inefficace. La prise en charge 

chirurgicale n’en reste pas moins un challenge. Une méthode de traitement par 

thoracoplastie d’expansion avec la prothèse costale verticale expansible en titane 

(VEPTR) peut être proposée à ces patients. Nous nous sommes intéressés aux 

complications faisant suite à la mise en place de ce système. 

Matériel et méthode : Il s’agit d’une étude rétrospective multicentrique portant sur 

les dossiers  de la série française de VEPTR, patients opérés entre août 2005 et 

janvier 2012. 54 des  58 dossiers des patients opérés ont pu être étudiés. Il y avait 33 

filles et 21 garçons. La moyenne d’âge lors de la mise en place du VEPTR était de 7 

ans (extrêmes : 1 an et 8 mois  - 14 ans  et 2 mois). Les  différentes complications 

survenues au cours du suivi ont été relevées. 

Résultats : Le recul moyen était de 22,5 mois (extrêmes : 6 à 64 mois). Pour 

l’ensemble des patients il y a eu au total 184 interventions comportant 56 mises  en 

place de VEPTR, 98 distractions et 30 interventions non programmées nécessaires 

dans les suites de complications. Celles-ci étaient : mécaniques (fracture, migration 

de matériel), inhérentes au matériel, infectieuses, neurologiques, liées à un trouble 

de la statique rachidienne. On retrouvait 74 complications pour 54 patients soit 137% 

de complications par patient et 40% par chirurgie. 

Discussion : Les auteurs reviennent sur les différentes complications de leur série et 

les comparent avec celles de la littérature afin de proposer des  moyens pour tenter 

d’en diminuer l’incidence. 

Conclusion : Le taux de complications est comparable à celui des autres séries 

publiées. Un choix judicieux de niveau d’instrumentation, un état nutritionnel amélioré 

en pré-opératoire, une meilleure analyse de la fonction respiratoire pré et post-

opératoire seront des atouts pour minimiser les complications  d’une technique 

s’adressant à des patients fragiles et présentant des déformations complexes. 

Mots Clés : scoliose malformative, insuffisance respiratoire, VEPTR, complications.
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Abstract

Introduction : Congenital thoracic and spinal deformities  represent a complex 

medical problem. They are responsible for a syndrome of thoracic insufficiency, 

defined by the inability of the thorax to normal breathing and good lung development. 

Most of these patients have severe scoliosis often associated with a deformed 

thorax. Orthopaedic treatment is generally ineffective, and surgical treatment remains 

a challenge. A method of treatment by thoracoplasty for expansion with costal vertical 

expandable prosthetic titanium (VEPTR) can be offered to these patients. We are 

interested in complications following implementation of this system.

Material and method : It is  a multicentre retrospective study dealing with french 

VEPTR series records, patients were operated between august 2005 and January 

2012. 54 of 58 operated patients were studied. There were 33 girls and 21 boys. The 

average age at the first VEPTR implant was 7 years (1 year and 8 months -14 years 

and 2 months). Various complications which appeared during follow up have been 

identified.

Results : The mean follow up was 22,5 months (6 to 64 months). For all the patients 

there were a total of 184 procedures  involving 56 VEPTR implantations, 98 

distractions and 30 re-interventions as part of a complication. Complications were 

mechanical (fractures, hardware migrations), inherent in the material, neurological, 

infectious or related to the spinal balance. There were 74 complications for 54 

patients : 137% of complications per patient and 40 % by surgical procedures.

Discussion : The authors discuss of various complications of their series and 

compare with those of the literature to propose actions to reduce the complication 

rate. Conclusion : The complication rate is  comparable to those of other 

publications. Choice of level of instrumentation, improvement of nutritional status in 

pre-operative period, better analysis of the respiratory function in pre and post-

operative period will be assets to minimize the complications of a technique proposed 

to fragile patients with complex deformations.

Key words : malformative scoliosis, respiratory insufficiency, VEPTR, complications.
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Introduction

La prise en charge des déformations thoraciques et rachidiennes évolutives de 

l’enfant est un problème complexe lié d’une part aux étiologies variées rencontrées 

et d’autre part au lourd cahier des charges à remplir comportant la réduction ou le 

maintien des  déformations, l’amélioration des capacités fonctionnelles, le tout sans 

entraver la croissance ni du rachis, ni de la cage thoracique.

Assez peu de moyens techniques permettent de répondre à cet objectif. Le 

traitement orthopédique par corset y compris corset plâtré a ses limites même s’il ne 

doit pas être négligé. Les techniques chirurgicales utilisant des  moyens de 

distractions rachidiennes ont déjà été décrites  (1-3) de même que des distractions 

costales ou vertébro-costales  (4, 5). Dans la littérature, l’utilisation de tiges de 

croissance a déjà fait l’objet de plusieurs publications, les  inconvénients principaux 

étant le risque de fusion prématurée du rachis  et les difficultés rencontrées 

ultérieurement lors de décisions d’arthrodèse en fin de croissance (6, 7).

Le VEPTR est un système relativement récent qui tente d’apporter des solutions à 

l’ensemble des problèmes cités précédemment (8-13). Encore peu étudié dans la 

littérature, il nous semblait intéressant de réaliser un travail centré sur les 

complications rencontrées  lors de son utilisation en réalisant pour cela la revue 

rétrospective de l’ensemble des enfants opérés en France depuis l’introduction de 

cette technique dans notre pays en 2005.

Matériel et méthode

Il s’agit d’une étude rétrospective portant sur les dossiers de la série française de 

VEPTR, patients opérés entre le 11/08/05 et le 05/01/12. Les données ont pu être 

colligées grâce aux équipes de dix CHU dont la liste figure en fin d’article. 

Au total 54 des 58 dossiers  ont pu être étudiés. Quatre patients n’ont pas été pris en 

compte par manque d’information au moment de l’étude. Il y avait 33 filles et 21 

garçons. La moyenne d’âge lors  de la pose du VEPTR était de 7 ans (extrêmes : 1 

an et 8 mois - 14 ans  et 2 mois). Le recul moyen était de 22,5 mois (extrêmes de 6 à 

64 mois). Les étiologies des déformations rachidiennes et thoraciques des  patients 

sont rapportées dans le tableau 1 (fig.1). 
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Tableau 1 : étiologies

patient sexe date de 

naissance

étiologie

1 F 24 sept. 2004 Neuro fibromatose de type 1 (Von Recklinghausen)

2 M 6 juin 2003 Malformative : trouble de la segmentation et de la formation vertébrale 

(hémivertèbre et synostoses costales. Scoliose lombaire associée)

3 F 2 juil. 2004 Malformative : trouble de la segmentation et de la formation vertébrale 

(hémivertebre, barre, asymétrie du nombre de côte)

4 F 6 juil. 2000 Malformative : trouble de la segmentation et de la formation vertébrale (barre et 

bloc vertébraux)

5 M 8 nov. 2007 Malformative : trouble de la segmentation et de la formation vertébrale 

(hémivertèbre et puzzle thoracique)

6 F 25 avr. 2005 Scoliose thoracogénique : synostoses costales dans les suites d’une pleuro-

pneumopathie

7 F 12 févr. 2004 Malformative : dysplasie spondylo costale

8 F 24 juil. 1998 Prader Willi

9 F 23 oct. 2006 Malformative : trouble de la segmentation et de la formation vertébrale 

(hémivertebre et synostose costale)

10 M 24 oct. 2007 Malformative : dysplasie spondylo costale

11 F 13 août 2004 Malformative : trouble de la segmentation et de la formation vertébrale 

(hémivertebre et vertèbre papillon)

12 F 12 juil. 2001 Neuro-musculaire : calpainopathie (dystrophie musculaire des ceinture type 2A)

13 M 22 mars 2003 micro délétion 22q11

14 F 2 juil. 1997 Scoliose thoracogénique : synostoses costales suite à la cure chirurgicale 

d’une hernie diaphragmatique

15 M 1 févr. 1992 Malformative : dysplasie spondylo costale

16 F 8 mars 2005 Neurologique (amyélinisation d'étiologie mal déterminée)

17 F 28 juin 2006 Neurologique (oligodendrogliome medullaire grade 2. Paraplégie flaque après 

traitement chirurgical)

18 M 30 juil. 2003 Arthrogrypose

19 F 4 août 1995 Scoliose juvénile thoracique gauche

20 F 30 nov. 1999 Neurologique : PC (paralysie cérébrale avec hypotonie axiale et tétraplégie 

spastique)

21 M 16 nov. 1994 Scoliose thoracogénique : synostoses costales suite à la cure chirurgicale 

d’une hernie diaphragmatique

22 M 16 juil. 1999 Arthrogrypose

23 M 27 nov. 2006 Malformative : trouble de la segmentation et de la formation vertébrale 

(synostoses costales et blocs vertébraux)

24 F 30 mars 2001 Malformative : trouble de la segmentation et de la formation vertébrale 

(dehiscence paroi thoracique, hémivertèbre, synostoses costales)

25 F 8 déc. 2005 Mixte : neurologique et malformative (blocs vertébraux thoraco lombaire et 

myopathie congénitale mutation gène DPM2)

26 M 28 févr. 1999 VACTERL (avec synostoses costales)

27 F 14 nov. 2001 Malformative : trouble de la segmentation et de la formation vertébrale (avec 

synostoses costales)

28 F 10 janv. 2005 Malformative : trouble de la segmentation et de la formation vertébrale 

(hémivertèbres et synostoses costales)

29 F 2 avr. 1999 Neurologique : PC
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30 F 28 juil. 2000 Neurologique : Amyotrophie spinale infantile type 2

31 F 29 févr. 2004 Malformative : trouble de la segmentation et de la formation vertébrale (blocs 

vertébraux)

32 F 29 janv. 2004 Neurologique : lésion du plexus brachial gauche

33 M 15 mai 2006 VACTERL

34 M 14 sept. 2006 Malformative : trouble de la segmentation et de la formation vertébrale (puzzle 

vertébral et synostose costale)

35 F 25 nov. 2004 Malformative : trouble de la segmentation et de la formation vertébrale          

(puzzle vertébral, hemivertèbres, barre, synostoses costales)

36 M 26 juil. 1998 Arthrogrypose

37 F 11 janv. 2001 Malformative : dysplasie spondylocostale (moelle fixée en T3 T4)

38 M 1 août 1997 Neurologique : syringomyélie, malformation de chiari type 1

39 M 6 déc. 2000 Athrogrypose

40 F 4 avr. 2005 Malformative : dysplasie spondylocostale

41 F 16 févr. 2000 Neurologique : PC

42 M 1 sept. 1999 Syndrome de Jeune

43 F 31 juil. 2004 Malformative : dysplasie spondylocostale (diastematomyelie associée)

44 F 25 févr. 2005 Neurologique : paraplégie flasque suite à résection d’un neuroblastome T3-T9

45 M 3 juin 2007 Syndrome de Jeune

46 F 20 mars 2008 Malformative : trouble de la segmentation et de la formation vertébrale (puzzle 

vertébral, synostoses costales)

47 F 4 janv. 2007 Scoliose idiopathique évolutive

48 M 4 janv. 2000 Cypho-scoliose juvénile

49 F 8 janv. 2007 Malformative : dysplasie spondylocostale

50 F 7 nov. 1998 Scoliose thoracogénique : suite à cure chirurgicale d’une hernie 

diaphragmatique

51 M 7 avr. 2001 Malformative : dysplasie spondylocostale (syndrome de Klippel Feil)

52 M 22 mai 2009 Malformative : dysplasie spondylocostale

53 F 24 nov. 2000 Malformative : trouble de la segmentation et de la formation vertébrale (puzzle 

thoracique)

54 F 25 déc. 1998 Mixte : malformative (synostoses et agénésies costales, malformation 

vertébrale, défect paroi) et neurologique (myéloméningocèle)

Les 54 patients ont été opérés selon la technique décrite par Campbell (9, 13) mais 

avec parfois quelques  modifications : en ce qui concerne la voie d’abord, 20 patients 

ont eu une incision médiane, 3 patients ont eu une ouverture de plèvre associée, 1 

patient a eu une ostéotomie vertébrale associée au niveau d’une barre en cyphose.

Le nombre et la position du VEPTR ont été choisis  après l’analyse radiographique et 

parfois tomodensitométrique (localisation de l’hémithorax constrictif, des synostoses, 

de la déformation rachidienne). 
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Vingt deux patients avaient été opérés au niveau du rachis ou de la cage thoracique 

avant la mise en place du VEPTR : 11 pour la mise en place de matériel de 

distraction (tige de croissance, distracteur costal ou plaque d’expansion thoracique), 

5 pour des fusions localisées (épiphysiodèses, arthrodèses étagées ou résection 

d’hémivertèbre), 3 pour une chirurgie de fusion associée à la mise en place de 

matériel de distraction et 3 pour des indications neuro-chirurgicales (2 tumeurs 

médullaires et 1 malformation de Chiari de type 1).

Un contrôle des potentiels évoqués en per-opératoire lors de la première chirurgie a 

été effectué chez 36 patients. 

 

Nous nous  sommes donc intéressés aux complications faisant suite à la mise en 

place du système VEPTR en choisissant de les répartir de la façon suivante : 

- Complications mécaniques (fracture, migration de matériel) (tableaux 2 et 3) 

- Complications inhérentes au matériel (tableau 4)

- Infections du site opératoire et lésions cutanées sans infection (tableaux 5 et 6) 

- Complications neurologiques et modifications résolutives des potentiels  évoqués 

per-opératoires (tableaux 7 et 8) 

- Troubles de la statique rachidienne (tableau 9)

- Autres complications  (pneumothorax et décompensation respiratoire, pleuro- 

pneumopathie, douleur) (tableau 10)

Par ailleurs nous nous sommes intéressés au nombre de complications par 

étiologies (fig.2) ainsi qu’au délai de survenue d’une complication quelle qu’elle soit 

(fig.3).

Afin de comparer nos résultats  à ceux de la littérature, il a été réalisé une analyse et 

une synthèse des données de 21 articles tous indexés à PubMed (13-33) et traitant 

des complications du VEPTR.
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Figure 3 : Survenue des complications au cours du temps
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Résultats

Pour l’ensemble des patients, il y a eu au total 184 interventions comportant 56 

mises en place de VEPTR (2 patients ont eu 2 poses successives pour syndrome de 

Jeune), 98 distractions  (chez 45 patients) et 30 interventions non programmées pour 

traiter une complication. Le nombre moyen de distraction a été de 1,8 par patient 

(extrêmes : de 0 à 6). Le délai moyen entre deux distractions était de dix mois 

(extrêmes : de 4 et 35 mois). Le recul moyen était de 22,5 mois (extrême 6 à 64 

mois). 

Les 56 interventions de mise en place du système VEPTR comportaient 70 types 

d’instrumentation différents  (23 dispositifs  côte-côte, 27 côte-lame lombaire et 20 

côte-pelvis) : 38 patients ont un montage simple par un VEPTR unique, 16 patients 

ont un montage avec 2 VEPTR (6 patients avec un VEPTR côte-pelvis bilatéral, 7 

patients avec un VEPTR côte-côte et côte-lame, 1 patient avec un VEPTR côte-lame 

et côte-pelvis, 2 patients avec un VEPTR côte-côte bilatéral). 

Nous avons dénombré 74 complications chez 36 patients. Ainsi, un tiers des patients 

de notre série (18 patients) n’ont eu aucune complication. Il en résulte que 66,7% 

des patients ont eu au moins une complication (avec une moyenne de 2,05 

complications par patient). Au total, le taux de complication est de 137% par patient 

et de 40% par intervention chirurgicale.

Complications mécaniques

Les tableaux 2 et 3 rapportent ces complications ainsi que leur prise en charge. On 

dénombre 9 fractures de côtes proximales (fig.4) et 3 fractures  de lame (fig.5) chez 

11 patients. Les fractures concernent 20,4% des  patients. Le taux de fracture est de 

22,2% par patient. On retrouve 15 migrations (fig.6) d’ancrage chez 11 patients. Les 

migrations concernent 20,4% des patients. Le taux de migration est de 27,8% par 

patient.
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Tableau 2 : fractures dues au VEPTR

patient pathologie fracture délai depuis 

mise en place 

de l’ancrage

délai depuis 

dernière 

distraction

prise en charge

6 scoliose 

thoracogénique

côte supérieure per op osteo-suture au fil non résorbable

10 dysplasie 

spondylo-costale

côte supérieure 16 mois 8 mois repositionnement lors d’une 

chirurgie non programmée

13 microdélétion 

22q11

côte supérieure 

droite

12 mois repositionnement lors d’une 

distraction programmée

côte supérieure 

droite

44 mois 10 mois ablation du VEPTR et arthrodèse 

T5 T10 (pour cyphose 

jonctionnelle)

18 arthrogrypose côte supérieure 9 mois ajout d’un anneau en parallèle 

lors d’une distraction programmée

30 amyotrophie 

spinale infantile de 

type 2

côte supérieure 3,5 mois ajout d’un anneau en parallèle 

lors d’une chirurgie non 

programmée

39 arthrogrypose côte supérieure per op 0

47 scoliose 

congénitale

côte supérieure 1 semaine VEPTR remplacé par tige de 

croissance

48 cypho-scoliose 

juvénile

côte supérieure 13 mois remplacement lors distraction 

programmée

2 trouble de 

segmentation 

avec synostoses 

costales

lame 3,5 mois fixation sur une autre lame lors 

d’une intervention non 

programmée

20 PC lame 2 mois remplacement par crochet iliaque 

lors d’une intervention non 

programmée

33 VACTERL lame 18 mois 4 mois fixation sur une autre lame lors 

d’une distraction programmée
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Tableau 3 : migration des points d’ancrage

patient pathologie localisation délai depuis mise 

en place de 

l’ancrage

délai depuis 

dernière 

distraction

prise en charge

2 trouble de 

segmentation avec 

synostoses costales

côte proximale 20 mois 9 mois anneau costal repositionné lors 

d’une distraction programmée

côte proximale 18 mois 11 mois ablation du VEPTR (car associé à 

un déséquilibre sagittal)

4 trouble de 

segmentation

lame 24 mois 11  mois crochet repositionné lors d’une 

distraction programmée (brèche 

durale sur la migration)

13 microdélétion 2q11 côte proximale 6 mois 0

20 PC crochet iliaque 12 mois 2 mois ablation du VEPTR (car associé  à 

une infection)

27 trouble de 

segmentation avec 

synostoses costales

côte distale 47 mois 9 mois remplacement par un crochet 

lamaire lors d’une distraction 

programmée

28 trouble de 

segmentation avec 

synostoses costales

côte distale 20 mois 7 mois remplacement par un crochet 

lamaire lors d’une distraction 

programmée

36 arthrogrypose lame 4,5 mois repositionné lors d’une distraction 

programmée

lame 14 mois remplacement par un crochet iliaque 

lors d’une distraction programmée

38 scoliose 

neurologique

lame 4 mois repositionné lors d’une distraction 

programmée (+ ostéosuture du 

crochet)

lame 13 mois remplacement par un crochet iliaque 

lors d’une distraction programmée

iliaque 3 mois ablation du VEPTR et arthrodèse 

postérieure T2-L3

39 arthrogrypose côte proximale 12 mois ablation du VEPTR (car associé  à 

une infection suite à une lésion 

cutané sur la migration de l’anneau)

40 dysplasie spondylo-

costale

côte proximale 7 mois 0

43 dysplasie spondylo-

costale

côte proximale 33 mois 8 mois remplacement de l’anneau costal 

lors d’une intervention non 

programmée
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Figure 4 : Scanner 3D montrant une fracture 
sur crochet de la 2e et 3e côtes (patient 10)

Figure 5 : Radiographies de face montrant une fracture de lame
sur crochet 2 mois après sa mise en place (patient 20)

Figure 6 : Radiographies de face et de profil (a et b) et scanner en coupe sagittale
(c) montrant une migration du crochet à travers la côte proximale
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Complication mécanique inhérente au matériel (tableau 4) 

On retrouve 1 complication mécanique liée au matériel. Il s’agissait d’un blocage de 

la zone coulissante des tiges d’extension. Cette complication représente 1,8% des 

patients.

Tableau 4 : complications inhérentes au matériel

patient pathologie complication délai prise en charge

21 scoliose 
thoracogénique

blocage de la zone 
coulissante des tiges 

d’extension

7 mois ablation du VEPTR

Infections du site opératoire

Le tableau 5 rapporte ces complications ainsi que leur prise en charge. On retrouve 

11 cas d’infections chez 6 patients. Dans 7 cas l’infection est documentée 

bactériologiquement. Ces complications concernent 11% des patients de la série 

avec un taux de 20,3% d’infection par patient.

57



Tableau 5 : infections du site opératoire

patient pathologie mécanisme germe délai traitement

3 trouble de la 

segmentation

post distraction. collection 

zone de distraction

staphylococcus 

aureus Méti-S

6 mois lavage débridement 

chirurgical et 

antibiotiques

sur prélèvement 

systématique lors 

distraction

staphylococcus 

aureus Méti-R

15 mois antibiotiques

désunion de cicatrice à 1 

mois d’une distraction

? 33 mois lavage débridement 

chirurgical et 

antibiotiques

désunion de cicatrice  

avec matériel à l’air

? 34 mois ablation du VEPTR 

+ Antibiotiques

20 PC escarre en regard du 

matériel

corynebactérium 

striatum

14 mois ablation du VEPTR 

+ Antibiotiques

25 mixte : 

myopathie 

congénitale et 

trouble de 

formation 

vertébrale

désunion de cicatrice  

avec matériel à l’air (tige 

non cintrée saillante sous 

la peau)

staphylococcus 

aureus Méti-S

1 mois lavage débridement 

chirurgical et 

antibiotiques

sepsis sur matériel à 5 

mois du 1er lavage

staphylocoque 

coagulase -

5 mois lavage débridement 

chirurgical et 

antibiotiques

sepsis sur matériel à 2 

mois du 2e lavage

staphylococcus 

aureus Méti-S

7 mois ablation du VEPTR

29 PC désunion de cicatrice  

avec matériel à l’air

staphylococcus 

aureus Méti-S

6 mois ablation d’un 

dispositif VEPTR 

sur 2 + Antibiotiques

39 arthrogrypose saillie de l’anneau costale 

avec lesion cutanée 

mettant le matériel à l’air

? 36 mois ablation du crochet 

costal + 

antibiotiques

42 syndrome de 

Jeune

désunion de cicatrice  

avec matériel à l’air

? 29 mois ablation du VEPTR 

+ Antibiotiques

Lésions cutanées sans infection

Le tableau 6 rapporte ces complications ainsi que leur prise en charge. On retrouve 9 

lésions cutanées (escarres et désunions cicatricielles) sans infection chez 7 patients. 

Ces complications concernent 13% des patients avec un taux de 16,6% de lésions 

cutanées par patient. Le traitement de la lésion a été chirurgical dans 89% des cas.
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Tableau 6 : lésions cutanées sans infection

patient pathologie lésion cutanée délai prise en charge

3 trouble de 

segmentation

désunion de cicatrice 7 mois lambeau de couverture

désunion de cicatrice 21 

mois

reprise chirurgicale de la 

cicatrice

désunion de cicatrice 32 

mois

lambeau de couverture

13 microdélétion 

22q11

désunion de cicatrice (sur 

hématome stérile)

62 

mois

reprise chirurgicale de la 

cicatrice

22 arthrogrypose escarre avec désunion cutanée au 

niveau de la cicatrice

1 mois reprise chirurgicale de la 

cicatrice et de l’escarre

29 PC escarre en regard du matériel 6 mois VAC puis lambeau de 

glissement

42 syndrome de 

jeune

escarre en regard du matériel 34 

mois

ablation VEPTR gauche

43 dysplasie 

spondylo-

costale

escarre en regard du matériel sous 

corset

1 mois soins locaux

46 trouble de 

segmentation 

avec 

synostoses 

costales

escarre en regard de l’anneau 

costal

3 mois ablation anneau costal

Complications neurologiques (tableau 7) 

On retrouve 3 cas de complications neurologiques concernant le plexus brachial, soit 

un taux de complications neurologiques de 5,5% par patient. Il est à noter qu’au 

cours des 56 interventions de pose initiale de VEPTR, des potentiels évoqués ont été 

réalisés dans 36 cas (28 PES, 2 PEMN, et à la fois PES et PEMN dans 6 cas). Dans 

3 cas il y a eu des modifications per-opératoires (tableau 8). 17 patients  n’ont pas eu 

de potentiels  évoqués, 2 patients n’ont pas eu de potentiels évoqués mais ont eu un 

réveil sur table sans déficit.
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Tableau 7 : complications neurologiques

patie

nt

pathologie trouble 

neurologique

potentiels 

évoqués 

per 

opératoire

mécanisme évolution

26 VACTERL plexus brachial 

droit: faiblesse C5-

C6-C7

PES sans 

modification

15 jours après la pose 

VEPTR 2e côte - 9e côte

spontanément 

résolutif

47 scoliose 

congénitale

plexus brachial 

droit: déficit 

d’élévation du bras

PES sans 

modification

migration du crochet 

costal suite à une 

fracture de côte à 1 

semaine

résolutif après 

ablation du VEPTR 

(remplacé par tige de 

croissance)

51 dysplasie 

spondylo-

costale

douleurs diffuses du 

bras en post 

opératoire immédiat

PES sans 

modification

? spontanément 

résolutif

Tableau 8 : modifications des potentiels évoqués

pati

ent

pathologie montage type de 

PE

modifications des PE évolution

5 trouble de 

segmentation et de 

formation vertébrale

1VEPTR côte-côte

1VEPTR côte-

lame

PES baisse des potentiels 

au membre inférieur 

lors de la distraction

résolutif en diminuant 

la force de distraction

48 cypho-scoliose juvenile 1VEPTR costo-

iliaque gauche

PEMN baisse des potentiels à 

droite

réveil sur table : pas 

de déficit 

neurologique

53 trouble de 

segmentation et 

malformations costales

1VEPTR costo-

iliaque droit

PES augmentation du 

temps de latence et 

baisse des potentiels 

sur le nerf médian droit

résolutif après 5 

minutes

Troubles de la statique rachidienne (tableau 9) 

On retrouve 8 déséquilibres de la statique rachidienne chez 7 patients (4 dans le 

plan sagittal (fig.7), 2 dans le plan frontal et 2 déséquilibres du bassin (fig.8)). Ces 

complications concernent 13% des patients avec un taux de 14,8% de déséquilibre 

par patients.
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Tableau 9 : troubles de la statique rachidienne

patient pathologie montage trouble statique délai prise en charge

2 trouble de 

segmentation avec 

synostoses costales 

avec scoliose 

lombaire

1 VEPTR gauche: 

10e côte - Lame de L5

déséquilibre sagittal 

vers l’avant

38 

mois

ablation du matériel (après 

lâchage de l’ancrage 

proximal)

8 prader willi 2 VEPTR costo-iliaque

prenant 3e et 4e côte à 

droite et

 4e et 5e côte à gauche

aggravation e la 

cyphose thoracique

6 mois 0

(arthrodèse postérieure 

cervico-thoracique 

envisagée)

10 dysplasie spondylo-

costale

1 VEPTR côte-côte 

(2e-3e côte et dernieres 

côtes)

déviation frontale 6 mois mise en place d’un VEPTR 

costo - iliaque bilatéral

13 microdélétion 22q11 2 VEPTR :  

4e côte-iliaque à droite

5e côte - lame de L4 à 

gauche 

aggravation de la 

courbure basse

28 

mois

remplacement du crochet 

lamaire par un crochet 

iliaque

cyphose 

jonctionnelle

60 

mois

ablation partielle du VEPTR

dissectomie + arthrodèse 

postérieure de T5 à T10

16 scoliose neurologique 

(amyélinisation)

2 VEPTR costo-iliaque

prenant 4e et 5e côte à 

droite et à gauche

bassin oblique 3 mois décintrage de la tige à 

droite et distraction à 

gauche

18 arthrogrypose 1 VEPTR costo - iliaque 

droit prenant la 3e et 4e 

côte

bassin oblique 3 mois 0

19 scoliose juvénile 

thoracique G

1 VEPTR à droite:

2e-3e côte - lame de L4

cyphose 

jonctionnelle

35 

mois

ablation du VEPTR puis 

halo et arthrodèse 

postérieure
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Figure 7 : Radiographies de profil montrant une aggravation de la
cyphose jonctionnelle thoracique à 3 ans d’écart (patient 19)

Figure 8 : Radiographies de face montrant un 
bassin oblique amélioré par augmentation de
la distraction du VEPTR gauche et cintrage de
la tige droite (patient 16)
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Autres complications (tableau 10) 

On dénombre 4 complications par pneumothorax en per-opératoire. Trois d’entre eux 

lors de la pose du VEPTR et un au cours d’une distraction, soit 7,4% des patients. 

Quatre cas d’insuffisance respiratoire sont imputables au VEPTR. Dans 3 cas il 

s’agissait d’une insuffisance respiratoire aiguë en post-opératoire immédiat. Dans 1 

cas il a été mis en évidence une insuffisance respiratoire chronique par diminution de 

la compliance thoracique liée à la raideur la cage thoracique induite par la VEPTR. 

Les insuffisances respiratoires représentent 7,4% des patients. 

On dénombre 2 cas de pneumopathies  et 2 cas  de pleuro-pneumopathies survenues 

en post-opératoire immédiat, soit 7,4% des patients. 

On retrouve un cas de fistule pleurale mise en évidence par une collection stérile 

sous cicatricielle 8 jours après une distraction du VEPTR (1,8% des patients). 

Deux cas de douleur de la scapula ont été relevés suite à la mise en place d’un 

dispositif VEPTR, soit 3,7% des patients.
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Tableau 10 : autres complications

patient pathologie complication délai prise en charge

18 arthrogrypose pneumothorax per opératoire drain thoracique

21 scoliose 
thoracogénique

pneumothorax per opératoire fermeture de la brèche 
pleurale par suture et 

colle biologique

32 scoliose 
neurologique

pneumothorax per opératoire drain thoracique

39 arthrogrypose pneumothorax per opératoire sur 
distraction

drain thoracique

45 syndrome de jeune insuffisance respiratoire 
aiguë (avec échec 

d’extubation)

post opératoire 
immédiat à la pose 

du 2e VEPTR

trachéotomie et VNI

48 cypho-scoliose 
juvénile

insuffisance respiratoire 
aiguë 

post opératoire 
immédiat sur 
reprise pour 

fracture costale

trachéotomie

52 dysplaise spondylo-
costale

insuffisance respiratoire 
aiguë 

post opératoire 
immédiat

intubation prolongée

22 arthrogrypose raideur de la cage 
thoracique entrainant une 
insuffisance respiratoire 

chronique

objectivé par EFR 
à 6 mois de la 

pose du VEPTR

0

12 calpaïnopathie pneumopathie post opératoire 
immédiat

trachéotomie et 
antibiothérapie

20 PC pneumopathie à 
pseudomonas 

aeruginosa

post opératoire 
immédiat

antibiothérapie

38 scoliose 
neurologique

pleuro-pneumopathie post opératoire 
immédiat

antibiothérapie

50 scoliose 
thoracogénique

pleuro-pneumopathie post opératoire 
immédiat

antibiothérapie + VNI

43 dysplasie spondylo-
costale

fistule pleurale mise en 
évidence par collection 
sous cicatricielle stérile

8 jours post 
distraction

reprise chirurgicale pour 
fermeture de la fistule

22 arthrogrypose douleur de la scapula 1 mois après 
reprise chirurgicale 

de cicatrice

spontanément résolutif

44 scoliose 
neurologique

douleur de la scapula post opératoire 
immédiat

spontanément résolutif
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Discussion

 Les complications de la technique par VEPTR sont multiples et liées d’une part 

à la nécessité de reprises chirurgicales inhérentes à ce traitement (distraction du 

matériel) et d’autre part à la fragilité des patients présentant une forte comorbidité. 

Toutefois, les pathologies en cause sont d’une telle complexité qu’aucune 

thérapeutique simple et dénuée de risque ne peut être applicable dans ces cas. Il est 

donc important de pondérer les risques liés aux complications du VEPTR par les 

risques de complications  d’autres traitements ou de l’histoire naturelle évolutive de 

ces déformations souvent majeures. La revue de la littérature (13-33) retrouvait un 

total de 776 patients qui comme dans notre série regroupaient un nombre varié 

d’étiologies. Dans notre étude, les complications liées au VEPTR sont au nombre de 

74 pour 54 patients soit 137% de complications par patient (sur un recul moyen de 

22,5 mois) et de 40% par procédure chirurgicale. 

Environ deux tiers  des complications (66,2%) se répartissent entre 3 étiologies, les 

scolioses malformatives  (31,1%) et neurologiques (18,9%) et l’arthrogrypose (16,2%) 

(fig.2). La majorité des complications  (54,7%) sont survenues dans les 6 premiers 

mois suivant la pose du matériel (fig.3). 

Dans la littérature on retrouve un taux global de complications par patient allant de 

26% (22) à 237% (14) avec une moyenne de 98,3% de complications par patient. Le 

taux de complication par procédure chirurgicale variait de 9 à 44% avec une 

moyenne de 21%.

 En ce qui concerne les  complications mécaniques, nous retrouvons 22,2% de 

fractures dans notre série comparable aux 18,4% retrouvés dans la littérature (14, 

19, 25, 28, 30, 33). Tous les points dʼancrage sont susceptibles de créer des 

complications aiguës à type de fracture ou progressives par migration à travers lʼos. 

Le risque de fracture est plus élevé à court terme après la mise en tension du 

VEPTR (à la pose ou lors  dʼune distraction) et concerne principalement les côtes au 

niveau de lʼancrage proximal. Le risque de fracture peut être augmenté par un 

ensemble de causes telles que : une ostéopénie, une dénutrition, une dysplasie 

osseuse, un montage par un dispositif VEPTR unique (absence de partage des 

contraintes), les montages longs (côte - lame vertébrale et côte - pelvis) qui 

développent une force plus importante de distraction qu’un montage court (côte - 

côte), un crochet non placé perpendiculairement à la surface osseuse, une cyphose 
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importante (le bras de levier nécessaire à la correction de la cyphose augmentant le 

risque de fracture et d'arrachage postérieur des ancrages), l’application d’une force 

de distraction excessive, ou encore une pathologie avec hypotonie majeure ou au 

contraire une raideur extrême comme dans l’arthrogrypose. 

Ainsi en détaillant chaque cas de fracture de notre série on s’aperçoit que 9 des  11 

patients avaient un montage par un VEPTR unique et que 10 avaient un montage 

long. Dans 2 cas une fracture costale s’est produite en per-opératoire en lien avec 

une force de distraction trop importante. Enfin, dans 2 cas on retrouvait une 

hypercyphose, 4 patients présentaient une hypotonie axiale, et il y avait 1 cas 

d’arthrogrypose. Bien que la fracture d’une lame vertébrale soit rare (15), on retrouve 

3 cas dans notre série. Dans 2 cas le crochet lamaire n’était pas positionné 

perpendiculairement à la lame et dans le troisième cas le patient présentait une 

cyphose importante responsable d’un arrachage postérieur. On retrouvait ainsi des 

facteurs favorisant les fractures chez 10 des 11 patients concernés. En ce qui 

concerne les migrations de matériel, la migration des  crochets d’ancrage est la 

complication la plus commune du VEPTR (17, 23, 30, 34, 35). Il semble évident que 

la probabilité d'apparition d’une migration augmente avec la durée du traitement bien 

qu’il n’y ait pas d’étude à ce sujet à notre connaissance. De même une force de 

distraction élevée et des  montages longs par VEPTR unique favorisent la survenue 

de migrations. Le plus souvent la migration n’a pas de conséquence fonctionnelle et 

sa correction peut se faire lors d’une distraction programmée, le plus souvent l’os 

s’étant remodelé, le même point d’ancrage peut être réutilisé (15). On retrouve dans 

notre série un cas de brèche durale due à la migration d’un crochet lamaire. Akbarnia 

et al. (15) évoquent également la possibilité de lésion du cotyle par migration du 

crochet iliaque. Campbell et al. (8) ont cherché à évaluer le risque de migration par 

patient dans une étude unicentrique basée sur 201 patients avec un recul moyen de 

6 ans. La migration n’a été comptabilisée que pour un passage complet du crochet à 

travers l’os qui est survenu après 3,2 ans en moyenne. Ils rapportaient un taux de 

27% de migration par patient. Afin d’évaluer le risque de migration en fonction du 

temps, ils ont développé un «index de migration» (nombre total de migrations  divisé 

par le nombre total de patients, le quotient étant divisé par le nombre d’années de 

suivi) permettant d’évaluer le risque de migration par an pour chaque patient. Dans 

leur série l’index de migration est de 0,09. L’index de migration de notre série est de 

0,15. Toutefois, il est difficile de comparer ces deux chiffres ; en effet, contrairement à 

Campbell et al, nous avons  comptabilisé également les migrations incomplètes. 
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L’analyse des données  de la littérature (13, 14, 17-23, 26- 31, 33) permet de 

retrouver un taux de migration de 39% par patient. On retrouve dans notre série 

27,8% de migration par patient avec un recul moyen de 22,5 mois seulement.

Il serait peut-être possible de réduire l’incidence de ces complications  mécaniques 

en proposant : 

En pré-opératoire : une meilleure évaluation de la qualité osseuse (recherche d’une 

dysplasie ou d’une fragilité osseuse, d’une ostéopénie ou d’une ostéoporose et d’une 

dénutrition). La prise en charge de ces comorbidités ainsi que la réalisation d’une 

ostéodensitométrie pré-opératoire ont été proposées par Akbarnia et al (15). Il est 

indispensable également d’établir une planification pré-opératoire (bien choisir les 

zones d’ancrage, le type de montage et le nombre de VEPTR).

En per-opératoire : Positionner les crochets d’ancrage perpendiculairement à la 

surface osseuse. Pour les crochets costaux, il faut préserver un lambeau musculo- 

périosté entre le matériel et la côte comme décrit par Campbell (9, 11, 13) afin de 

prévenir les migrations. On peut également éviter de trop dépérioster la côte et 

diminuer les contraintes  sur les crochets en augmentant le nombre de VEPTR ou en 

utilisant des crochets costaux prenant 2 côtes, des crochets doubles en série ou en 

parallèle. Dans la technique chirurgicale initiale Campbell préconisait la mise en 

place d’au moins 2 dispositifs VEPTR quel que soit le type de déformation (9, 11, 

13), ainsi qu’un ancrage costal sur une côte d’au moins 1cm d’épaisseur (à défaut 2 

côtes doivent être utilisées). La force de distraction doit être modérée. Pour éviter les 

migrations du crochet lamaire, Campbell propose également de fixer le crochet à la 

fois  par une suture du crochet à l’apophyse épineuse à l’aide d’un fil non résorbable 

et par une greffe osseuse autour du crochet (9, 11, 13). De la même façon l’ancrage 

costal peut être renforcé par du fil non résorbable. Enfin, dans  la correction d’une 

cyphose le bras de levier ne doit pas être trop important.

 Les complications inhérentes au matériel sont rares. Dans notre série on 

retrouve une complication : un blocage de la zone coulissante des tiges d’extension. 

Cela représente 1,8% des  patients. L’analyse de la littérature (14, 17, 20) montre un 

pourcentage plus élevé de défaut du matériel avec un taux de 9% par patient.

 Les infections et les lésions cutanées sont des complications fréquentes du 

VEPTR pour deux raisons principales : les  facteurs liés au terrain très  fragile de ces 

patients (dominé par un syndrome d’insuffisance thoracique et des troubles 

nutritionnels) et le principe même du traitement (interventions itératives). Chaque 

nouvelle incision est à risque d’infections et de lésions cutanées. De plus, la 
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proéminence du matériel rend la fermeture sans tension difficile augmentant le risque 

de désunion de cicatrice et de lésions cutanées par création de point d’appui. 

L’analyse de la littérature (13, 14, 16-22, 26-31) permet de retrouver un taux 

d’infection de 22,3% par patient. Campbell et al. (8) rapportaient un taux d’infection 

de 3,3% par intervention chirurgicale. Dans une étude consacrée aux infections de 

VEPTR Smith et al. (16) rapportaient un taux d’infection de 19,6% par patient et de 

2,8% par intervention. Les infections faisaient suite à une déhiscence cutanée dans 

89,5% des  cas. Le germe le plus fréquemment en cause était le staphylocoque 

aureus (79% des cas). Smith et al. (16) ont traité avec succès  ces infections par un 

lavage et un débridement chirurgical, si besoin répétés, associés à une 

antibiothérapie (68% de succès au 1er traitement, 16% au 2e, 11% au 3e et 5% au 

4e traitement). Dans notre série, le taux d’infection de matériel est de 20,3% par 

patient, ce qui est comparable aux données  de la littérature, et de 6% par 

intervention chirurgicale. Par contre, les  infections  concernaient seulement 11% des 

patients de notre série contre 14,7% des patients dans la littérature (13, 14, 16, 17, 

19, 22, 26-31) (16,5% des patients de la série de Smith et al (16)). Comme Smith et 

al. (16), nous retrouvons une majorité d’infections à staphylocoque aureus. 

Les lésions cutanées sans infection sont également fréquentes. L’analyse de la 

littérature permet de retrouver un taux de lésions cutanées  de 17,8% par patient (13, 

16, 17, 19, 26, 28). Campbell et al. (8) rapportaient 8,5% de lésions cutanées. Selon 

Campbell (11) le traitement doit être chirurgical par reprise de la cicatrice ou par 

lambeau de couverture.

Dans notre série, nous retrouvons 16,6% de lésions cutanées. Dans 89% des cas le 

traitement a été chirurgical (un lambeau de couverture a été réalisé dans  un tiers des 

cas). Afin de prévenir ces complications, la prise en charge pré-opératoire doit avoir 

pour objectif l’amélioration de l‘état général du patient et plus particulièrement 

l’amélioration de sa fonction respiratoire et de son état nutritionnel pouvant 

nécessiter une gastrostomie dans  certains cas. En per-opératoire, Akbarnia et al. 

(15) proposent de minimiser la longueur de l’incision cutanée en favorisant 

l’ouverture et le décollement du plan musculaire profond. Ils  proposent également de 

décaler l’incision cutanée et l’incision des plans musculaires profonds, afin de ne pas 

exposer le matériel en cas de désunion de cicatrice. Lors  des distractions il est 

conseillé de réaliser une incision décalée par rapport au matériel afin de ne pas léser 

les tissus mous recouvrant celui-ci (9, 11, 13). Dans la voie d’abord classique, la 

multiplication des cicatrices augmente le risque d’adhérence, de rigidité, 
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d’insensibilité cutanée et donc infectieux. On peut donc proposer une voie d’abord 

par une incision médiane unique (fig.9), comme réalisée dans plusieurs centres en 

France. Les avantages sont la réduction du nombre de cicatrices, l’éloignement de 

l’incision par rapport au matériel avec une meilleure couverture de ce dernier et cela 

permet une reprise de la cicatrice en cas d’arthrodèse postérieure en fin de 

croissance. Si possible, les  tiges d’extension doivent être cintrées afin de ne pas être 

saillantes sous la peau. La fermeture doit être réalisée soigneusement, plan par plan 

en assurant une bonne couverture musculaire du matériel. Campbell, si besoin, 

décrit un artifice afin de pouvoir fermer sans tension : une traction manuelle de 

plusieurs minutes sur le lambeau musculo-cutané («stretching maneuver») (13). Gill 

et al. (36) proposent l’utilisation d’une matrice dermique acellulaire pour recouvrir le 

VEPTR lors de la fermeture en prévention et en traitement de l’exposition du matériel 

par désunion.

Figure 9 : A gauche : incisions multiples selon Campbell. 
A droite : Incision médiane unique

 Dans la littérature les complications neurologiques du VEPTR concernent 6,6% 

des patients  (14, 19, 21, 23, 24, 28, 30). Ces complications  concernent 

principalement l’atteinte du plexus brachial (2,6% des patients), mais aussi 

l’apparition d’un syndrome de Claude Bernard Horner (0,7% des patients), une 

atteinte des membres inférieurs (1,2% des patients) et des douleurs ou des 

faiblesses neurologiques de territoire non précisé (2,1% des patients). Notre série 

comporte 5,5% de complications qui n’ont concerné que des atteintes du plexus 

brachial. Cette dernière n’apparaît pas dans les autres techniques d’instrumentation 

du rachis sans fusion. Les lésions du plexus brachial peuvent survenir par différents 
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mécanismes. D’une part, il peut exister une compression entre les 1ères côtes  et la 

clavicule (37) (fig.10) ou la partie supérieure de l’humérus  lors de la mise en tension 

du VEPTR. Le risque de compression augmente en cas de thoracotomie associée ou 

de traction trop importante sur le lambeau musculaire et la scapula lors  de la 

fermeture. La compression peut apparaitre secondairement par l'œdème et 

l’hématome post-opératoire mais aussi par la force de distraction appliquée qui prend 

effet progressivement. D’autre part, les lésions du plexus brachial peuvent survenir 

lors d’un traumatisme direct pendant la pose du VEPTR, par un crochet costal placé 

trop haut et latéral ou par le déplacement proximal du crochet costal suite à une 

fracture de côte. On peut également rencontrer des complications neurologiques par 

lésion du cordon médullaire ou de la dure-mère lors de la libération de synostoses 

costales s’étendant au rachis et lors de la pose du crochet lamaire. 

Dans la prévention des complications neurologiques, la recherche d’une anomalie 

médullaire et/ou vertébrale, par une IRM et un scanner, est nécessaire dans le bilan 

pré-opératoire. Afin d’éviter les traumatismes directs  du plexus brachial, le crochet 

costal supérieur doit être placé dans la «safe zone» décrite par Campbell (13) : pas 
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Figure 10 : (A) Vue postéro latérale du 
défilé thoracique gauche contenant le 
plexus brachial et les vaisseaux 
axillaires. (B) Compression du plexus 
brachial et des vaisseaux entre la 
clavicule et les côtes proximales après 
thoracotomie et distraction. (D’après 
Nassr et al (37) adapté de la Mayo 
Foundation 2008)



d’ancrage au-dessus de la 2e côte et rester médial par rapport à l’insertion distale 

des muscles scalenus  medius et posterior. La pointe de la scapula ne doit pas être 

suturée trop médialement lors de la fermeture ; la diminution de tension devant plutôt 

se faire au profit d’un décollement plus important du lambeau musculaire ou de la 

«stretching maneuver» de Campbell. Pour s’assurer de ne pas trop tracter la scapula 

lors de la fermeture, il faut surveiller les potentiels évoqués notamment au niveau du 

nerf ulnaire ainsi que la saturation en oxygène au doigt homolatéral pouvant 

témoigner d’une compression vasculaire (13). Akbarnia et al (15) ainsi que Nassr et 

al (37) suggèrent une ostéotomie préventive de la clavicule en cas d’une 

compression attendue. Une étude sur l’efficacité du monitoring neurologique pour le 

VEPTR a été réalisée sur 299 patients  par Skaggs et al (24). Ils montraient que les 

complications neurologiques intéressaient principalement les membres supérieurs. 

Les  pourcentages de complications potentielles (complications neurologiques 

avérées, ajoutées aux modifications  des potentiels évoqués en per-opératoire) de 

2,8% lors de la pose du VEPTR et de 1,3% lors d’un remplacement du matériel 

justifiaient l’utilisation du monitoring neurologique aux membres supérieurs et 

inférieurs. Par contre les absences de complication et de modification du monitoring 

lors des procédures de distraction (au nombre de 1185 dans leur étude) ne 

justifiaient pas l’utilisation du monitoring neurologique sauf chez les patients  ayant eu 

des modifications des potentiels  évoqués lors de l’intervention initiale. Il est 

intéressant de noter que les 3 patients de notre série ayant présenté une 

complication neurologique n’avaient pas eu de modifications des potentiels évoqués 

en per-opératoire. Trois de nos patients  (5,5%) ont eu une modification des  potentiels 

évoqués en per-opératoire; ces alertes ont permis d’éviter une complication 

neurologique en post-opératoire.

 Concernant les troubles de la statique rachidienne, le VEPTR par sa conception 

et son mécanisme d’action peut altérer l’équilibre sagittal (15). La lordose lombaire 

est diminuée d’autant plus que l’ancrage inférieur est bas. La forme convexe de la 

partie extensible du VEPTR maintient la cyphose dorsale ; cependant, au cours des 

distractions progressives le rayon de courbure de la partie extensible augmente et 

accentue donc la cyphose thoracique. L’hypercyphose thoracique haute ne peut être 

corrigée par le VEPTR étant donné que l’ancrage ne peut se faire au dessus de la 2e 

côte. De plus, un ancrage proximal sous l’apex d’une cyphose entraîne une 

aggravation de celle-ci lors des distractions. L’hypercyphose est également 

augmentée par une faible musculature cervicale, ce qui est souvent le cas  dans la 
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population concernée. Par contre le VEPTR peut corriger les  hypercyphoses plus 

basses par un effet de bras  de levier qui est d’autant plus important que l’ancrage 

distal du VEPTR est bas. Des déséquilibres dans le plan frontal ainsi qu’un 

déséquilibre du bassin peuvent également compliquer la mise en place du VEPTR. 

Le plus souvent, ces déséquilibres sont dus à un montage asymétrique et peuvent 

donc être corrigés en modifiant le montage initial. Dans notre série les  troubles de la 

statique rachidienne concernent 14,8% des patients. Un déséquilibre sagittal est 

retrouvé chez 7,4% des patients, un déséquilibre frontal chez 3,7% des patients  et 

l'apparition d’un bassin oblique chez 3,7% des patients. Dans la littérature on 

retrouve une aggravation d’une cyphose thoracique haute ou l’apparition d’un 

cyphose jonctionnelle chez 13,8% des patients (17, 19), un déséquilibre frontal chez 

8,7% des patients (17) et une déstabilisation du bassin chez 12,5% des patients (17, 

18, 33). Reinker et al. (31) ont cherché à savoir si le VEPTR pouvait contrôler la 

cyphose dans une étude sur 14 patients présentant une cypho-scoliose. Malgré une 

aggravation de la cyphose chez 11 des 14 patients, ils concluaient que le VEPTR 

peut minimiser l’évolution de la cyphose par un montage bilatéral 2e côte - pelvis. 

Quelles pourraient être les solutions pour éviter ces complications ? Dans le plan 

sagittal tout d’abord : afin d’éviter une perte de la lordose lombaire, l’ancrage distal 

du montage ne doit pas  être trop distal ; de plus, la tige d’extension distale peut être 

cintrée afin de conserver au mieux la lordose lombaire. En ce qui concerne la 

cyphose : les cyphoses thoraciques hautes sont difficilement accessibles au VEPTR. 

Pour les cyphoses  thoraciques plus basses un montage bilatéral avec un ancrage 

proximal haut et un bras de levier important semble améliorer le contrôle de la 

cyphose (au détriment d’une perte de lordose lombaire). Si, au cours  des 

distractions, l’augmentation du rayon de courbure du VEPTR entraîne une cyphose, 

il est conseillé de le remplacer par un dispositif avec des tiges d’extension plus 

grandes (le rayon de courbure initial sera ainsi retrouvé). Dans le plan frontal et 

l’équilibre du bassin : un tel déséquilibre apparait le plus souvent sur un montage 

asymétrique. Il peut être corrigé en adaptant le montage par le nombre de VEPTR et 

en jouant sur une distraction plus ou moins importante de chacun (fig.8). Le 

déséquilibre peut également survenir sur une perte d’efficacité du VEPTR liée à la 

ré-ossification costale. Il faut donc rechercher la formation de synostoses en pré- 

opératoire par des examens d’imagerie et les réséquer de manière itérative lors de 

l’intervention pour distraction (30).
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 Les autres complications diverses retrouvées dans notre série sont liées aux 

voies d’abord pleurales, au mauvais état respiratoire de base des patients avec une 

propension aux infections broncho pulmonaires et n’ont rien de très spécifique avec 

la technique chirurgicale décrite. Selon Campbell (11, 13) les brèches pleurales de 

moins de 2 cm ne nécessitent pas de traitement, celles de plus de 4 cm sont 

réparées par un patch bioabsorbable en plus d’un drain thoracique. Dans notre série 

seulement 7,4% des patients ont présenté un pneumothorax en per-opératoire, 

contre 14,3% dans la littérature (20, 21, 25).

Les patients nécessitant un traitement par VEPTR présentent un syndrome 

d’insuffisance thoracique (8). Leur fonction respiratoire est donc altérée. Bien que le 

VEPTR vise à augmenter le volume thoracique et à améliorer la fonction respiratoire, 

l’intervention chirurgicale et la mise en place du matériel sont susceptibles 

d’entrainer une insuffisance respiratoire aiguë en post-opératoire immédiat, par la 

douleur de la thoracotomie, la dépression respiratoire due à l’anesthésie et la 

diminution de la respiration secondaire due à la rigidité de la paroi thoracique suite à 

la pose du VEPTR. Campbell préconise le maintien de l’intubation pendant 2 à 3 

jours post-opératoires (13). Dans notre série 7,4% des patients ont présenté une 

insuffisance respiratoire liée au VEPTR. L’analyse de la littérature met en évidence 

une détérioration de la fonction respiratoire chez 8,5% des patients (17, 20, 30, 32). Il 

peut être intéressant d’effectuer des séances de ventilation non invasive (VNI) en 

pré-opératoire. Cela permet à l’enfant d’améliorer sa fonction respiratoire avant 

l’intervention et donc de diminuer les complications respiratoires post-opératoires ; 

cela permet aussi d’habituer l’enfant à la VNI ce qui rend son utilisation plus facile en 

cas de besoin en post-opératoire.

La déficience respiratoire en plus d’une intubation souvent prolongée rend les 

patients susceptibles de développer une infection pleuro-pulmonaire. 7,4% des 

patients de notre série ont développé une telle infection en post-opératoire. Dans la 

littérature, seul un article (25) relate des complications à type d’infection pulmonaire 

chez 3 patients d’une série de 10 patients de plus de 10 ans.

Le VEPTR étant volumineux, il peut y avoir des  conflits avec le matériel notamment 

au niveau de la scapula responsables de douleurs. Ce d’autant plus que la plupart 

des patients ont un BMI (Body Mass Index) faible. On retrouve dans notre série 2 cas 

de douleurs scapulaires soit 3,7% des  patients. Dans la littérature des douleurs sur 

matériel sont rapportées chez 8,5% des patients (18, 25).
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D’autres complications, non présentes dans notre série, sont rapportées  dans la 

littérature de façon anecdotique : ossification sur matériel, allergie au matériel, 

dislocation costo-vertébrale et rupture de l’oesophage (38) (oesophage multi opéré 

pour atrésie qui s’est rompu lors d’une distraction).

Conclusion

Le VEPTR est une technique chirurgicale récente développée pour les déformations 

thoraco-rachidiennes complexes et précoces associées à un syndrome 

d’insuffisance thoracique. 

Le nombre élevé de complications est à pondérer avec celui d’autres  traitements ou 

de l’histoire naturelle évolutive des ces déformations  souvent majeures. Toutefois, il 

est important de respecter les indications et de ne pas céder à l’effet de mode.

Nous retrouvons dans notre série un taux de complications comparable à celui 

retrouvé dans la littérature. Ces complications peuvent sans doute être minimisées 

par une bonne maîtrise de la technique chirurgicale d’une part, et par une prise en 

charge multidisciplinaire pré et post-opératoire d’autre part. La collaboration entre 

chirurgiens, anesthésistes, pédiatres pneumologues et diététiciens semble 

indispensable. L’accent doit être mis sur l’amélioration respiratoire et nutritionnelle 

pré-opératoire de ces patients souvent fragiles.

Comme le système VEPTR avait été initialement créé pour traiter le syndrome 

d’insuffisance thoracique, une étude prospective concernant l’évolution de la fonction 

respiratoire de nos patients serait intéressante à réaliser dans le futur.
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Résumé

Introduction : Les déformations thoraciques  et rachidiennes  congénitales de l’enfant 

représentent un problème complexe de prise en charge. Elles  sont responsables 

d’un syndrome d'insuffisance thoracique, défini par l’incapacité du thorax à assurer 

une respiration normale et un bon développement pulmonaire. La plupart de ces 

patients présentent des scolioses sévères  souvent associées à un thorax déformé. 

Le traitement orthopédique est le plus souvent inefficace. La prise en charge 

chirurgicale n’en reste pas moins un challenge. Une méthode de traitement par 

thoracoplastie d’expansion avec la prothèse costale verticale expansible en titane 

(VEPTR) peut être proposée à ces patients. Nous nous sommes intéressés aux 

complications faisant suite à la mise en place de ce système.

Matériel et méthode : Il s’agit d’une étude rétrospective multicentrique portant sur 

les dossiers  de la série française de VEPTR, patients opérés entre août 2005 et 

janvier 2012. 54 des  58 dossiers  des patients opérés ont pu être étudiés. Il y avait 33 

filles et 21 garçons. La moyenne d’âge lors de la mise en place du VEPTR était de 7 

ans (extrêmes : 1 an et 8 mois  - 14 ans et 2 mois). Les différentes  complications 

survenues au cours du suivi ont été relevées.

Résultats : Le recul moyen était de 22,5 mois (extrêmes : 6 à 64 mois). Pour 

l’ensemble des patients il y a eu au total 184 interventions comportant 56 mises  en 

place de VEPTR, 98 distractions et 30 interventions non programmées nécessaires 

dans les suites de complications. Celles-ci étaient : mécaniques (fracture, migration 

de matériel), inhérentes au matériel, infectieuses, neurologiques, liées à un trouble 

de la statique rachidienne. On retrouvait 74 complications pour 54 patients soit 137% 

de complications par patient et 40% par chirurgie.

Discussion : Les auteurs reviennent sur les différentes complications de leur série et 

les comparent avec celles de la littérature afin de proposer des  moyens pour tenter 

d’en diminuer l’incidence. 

Conclusion : Le taux de complications est comparable à celui des autres séries 

publiées. Un choix judicieux de niveau d’instrumentation, un état nutritionnel amélioré 

en pré-opératoire, une meilleure analyse de la fonction respiratoire pré et post-

opératoire seront des atouts pour minimiser les complications  d’une technique 

s’adressant à des patients fragiles et présentant des déformations complexes.

Mots Clés : scoliose malformative, insuffisance respiratoire, VEPTR, complications.


