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Introduction:-

Le syndrome de Volkmann (SV), ou syndrome aigu des loges, est une affection acquise de I’enfant ou de 1’adulte. 11
s’agit d’une souffrance ischémique neuromusculaire d’installation rapide, secondaire a une augmentation de la
pression interstitielle dans un espace anatomique fermé (loge ostéoaponévrotique) [1]. Sa survenue en période
néonatale est exceptionnelle. Le diagnostic initial est souvent méconnu. Le traitement chirurgical sans délai peut
limiter les atteintes neurologiques et ostéo-articulaires.

Nous rapportons une observation de syndrome de Volkmann congénital (SVC) gravedécouvert a la naissance avec
prise en charge dans I’immédiat par une aponévrotomie suivie d’une amputation de 1’avant-bras apres échec du
traitement conservateur.

Patient et Observation:-

Il s’agit d’un nouveau-né d’une patiente de 37ans, diabétique sous insuline, G5P3 avec 2 enfants vivants, un
avortement précoce et un déces perpartum dans contexte d’asphyxie périnatale.La cinquiéme grossesse est 1’actuelle,
nonsuivie, I’anamneése infectieuse était négative avec une absence de prise de médicaments ou de toxiques au cours
de la grossesse et une absence de cas similaire dans la famille, admise au terme de 38SA apres la constation d’une
diminution des mouvements actif feetaux par la patiente. L’échographie obstétricale a objectivé une grossesse
monofoetale évolutive en présentation de siége avec des mensurations correspondant a 38SA et un oligoamnios et
unpoids feetale estimé a 3000g. Le score biophysique de maning était a 2/10 aprés ’enregistrement du rythme
cardiaque feetal [figure 1]. Une césarienne a été indiqué dans I’immédiat pour sauvetage foetal avec 1’extraction d’un
nouveau-né de sexemasculin, score d’APGAR 10 a la naissance, un poids a 2500g, une taille de 49 cm, un périmétre
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cranien a 35 cm, une fréquence cardiaque de 128 battements/ minute, une fréquence respiratoire de 28 cycles/minute
et une saturation pulsée en oxygéne de 97 %. Parallélement I’avant-bras et la main droite étaient nécrosés [figure
2],une nécrose cutanée au niveau de la face antérieure du coude et postérieure de I’avant-brasavec une
paralysie[figure 3]. Le bilan biologique réalisé a montré un hémogramme et un ionogramme qui sont corrects, une
protéine C réactive positive pour laquelle le nouveau-né a recu une antibiothérapie parentérale. La radiographie
thoracoabdominale était normale avec un index cardiothoracique correct selon 1’dge. L’échographie cardiaque et
transfontanellaire était sans anomalie. L’échographie de 1’abdomen n’objectivait pas de malformations viscérales ou
rénales. Les parents ont été informés de la pathologie de leur bébé et de son pronostic. Le nouveau-né a subi une
aponévrotomie a J3 de vie et devant 1’échec de cette derniére une amputation de I’avant-bras a été effectuée.
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Figl:- L’aspect microscillant et aréactif de ’enregistrement cardiaque feetal.

Fig 2:- Nécrose de I’avant-bras et de la main.
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Fig3:- Nécrose de la face interne du coude et postéricure de ’avant-bras.

Discussion:-

Le syndrome de Volkmann néonatal est rare, une quarantaine de cas ont été rapportés [2]. Il associe des Iésions
cutanées a type de phlycténes ou d’érosions, un syndrome de loge et une paralysie des muscles de ’avant-bras. 1l ne
doit pas étre confondu avec une aplasia cutis congenita (Iésions cutanées étendues notamment au crane) ou la
gangréne des extrémités (nécrose compléte des extrémités). Actuellement, la physiopathologie du syndrome de
Volkmann demeure encore inconnue. Cependant, certains auteurs ont proposé plusieurs théories, parfois associées,
notamment : traumatique par compression contre le sacrum dans le cadre d’un oligoamnioscomme le cas de notre
patient ; striction du membre supérieur par le cordon ombilical ; présentation de type occipito-transverse ; iatrogene
par cathétérisation artérielle, thrombotique ou septique [3]. Il en est de méme des facteurs locaux ou généraux qui
concourent a une extraction difficile : brachypelvie [5], difficultés a I’extraction du membre supérieur [2], extraction
au forceps [2,4], oligo/polyhydramnios [6], anomalie utérine, gain de poids excessif [4], diabéte [5], rupture
prolongée de la poche des eaux, prématurité, pré-éclampsie [2], césarienne [6,7].

Si la compression tissulaire in utero sur une protubérance osseuse ou un traumatisme sont retenus comme cause de
SVC, il n’a cependant jamais été rapporté de lésions concomitantes a type de fracture ou d’atteinte du plexus
brachial, telles qu’on en observe au cours de la dystocie des épaules. La diminution de volume du liquide
amniotique en fin de grossesse pourrait favoriser les éventuels phénoménes de compression et la faible pression
diastolique du nouveau-né, de 1’ordre de 40 mmHg, favoriserait une hypoperfusion tissulaire rapide en cas
d’augmentation, méme modérée, de la pression interstiticlle [8]. La présence d’une thrombophilie est parfois
signalée [7]. Il s’agit plus d’un facteur secondaire aggravant que d’un facteur étiologique.

Les principaux diagnostics différentiels des nécroses du nouveau-né sont les cellulites infectieuses ; la gangréne
néonatale, qui touche surtout les membres inférieurs et qui est plus souvent associée a un cathétérisme de 1’artére ou
de la veine ombilicale [9] ; et surtout les bandes amniotiques, qui peuvent aussi constituer une véritable étiologie du
SVC [2]. Armstrong et Page ont rapporté six cas de nécrose néonatale de I’avant-bras dont les caractéristiques
cliniques et évolutives étaient celles de SVC [10]. lls ont proposé pour ces observations la dénomination
d’«insuffisance vasculaire intra-utérine du membre supérieur », afin de ne pas méconnaitre une éventuelle étiologie
embolique ou thrombotique.

Le SVC doit étre connu par les dermatologues et les pédiatres. Les signes cutanés sont constants. Il faut
systématiquement 1’évoquer devant une nécrose localisée au membre supérieur et réaliser sans délai une
décompression chirurgicale, seule capable de prévenir des séquelles graves. Malgré un geste chirurgical précoce
I’évolution, dans notre cas, s’est faite vers des séquelles infectieuses cutanées et fonctionnellesnécessitant une
amputation. Une surveillance clinique et radiologique est indispensable pour dépister et traiter les complications
osseuses et neurologiques : déformations, paralysies. Une attention particuliére peut étre portée aux traitements
recus par la mére pendant la grossesse.

Un examen clinique et biologique général doit donc étre pratiqué afin de confirmer le diagnostic et rechercher des
facteurs prédisposant tels qu’une déshydratation, une infection, un diabéte maternel et un syndrome des brides
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amniotiques. De plus, pour ’ensemble des auteurs, une IRM est actuellement indispensable afin de rechercher des
Iésions vasculaires cérébrales associées [2]. La plupart du temps, ’examen clinique est suffisant pour poser en
urgence I’indication d’une aponévrotomie chirurgicale tel que le cas de notre nouveau-né. En effet, méme s’il a été
cliniquement prouvé que la décompression en urgence de ’avant-bras améliore la récupération musculaire et
nerveuse, la plupart du temps, les chirurgiens ne sont pas alertés immédiatement si bien que I’intervention est
rarement pratiquée. Le plus souvent, une chirurgie secondaire d’excision, est demandée lorsque les zones de
nécroses sont délimitées. Elle doit dans tous les cas étre associée a une rééducation intensive utilisant des attelles de
repos ou dynamiques afin de diminuer les risques de séquelles.

Un long recul est rarement rapporté dans la littérature. Cependant, tous les articles montrent qu’a long terme les
résultats fonctionnels ne sont pas excellents [3]. Les lésions musculaires entrainent une diminution de la force de
préhension et de mobilité des doigts. Les Iésions ischémiques peuvent provoquer une rétraction des muscles de
I’avant-bras mais aussi de la premiére commissure, plagant ainsi le pouce dans la paume. De plus, il existe des
Iésions radiologiques avec un accourcissement et un élargissement de 1’épiphyse du radius et de 1'ulna [11]. Ces
Iésions osseuses associées aux lésions musculaires entrainent des déformations importantes conduisant a une main
fonctionnellement pauvre. C’est pourquoi, le suivi des enfants ayant présenté un syndrome de Volkmann doit étre
prolongé afin de prévenir les complications en proposant une chirurgie adaptée aux déformations (résection de
premiére rangée, fixation provisoire du poignet, ouverture de la premiére commissure, arthrolyse digitale...).
Cependant,les résultats sont modestes et le meilleur traitement est préventif en informant les maternités afin de
pOUVOIr proposer une aponévrotomie en urgence.

Conclusion:-

Le syndrome de Volkmann néonatal doit étre suspecté devant une main immobile associée a une nécrose cutanée et
des troubles trophiques vasculaires chez un nouveau-né. Méme si la cause est rarement retrouvée, des étiologies
septique, obstétricale, iatrogéne doivent étre suspectées. Il ne doit pas étre confondu avec une aplasie cutanée
congeénitale ou une gangrene néonatale. Le traitement a la phase aigué, par aponévrotomie des loges, est rarement
possible du fait du caractére anténatal de cette pathologie. Le plus souvent, des interventions itératives sont
nécessaires afin de traiter les séquelles et d’améliorer le pronostic fonctionnel de la main.
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