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I. LE SYNDROME DE BINDER 
 
 
 

1. Définition 
 
 
 

Le syndrome de Binder est également connu sous le terme de dysplasie 

maxillo-nasale ou encore dysostose maxillo-faciale. C’est un syndrome 

malformatif congénital très rare touchant essentiellement l’étage moyen de la 

face  dont  le  premier  cas  a  été  décrit  par  Noyes  en  19391,  mais  qui  a  été 

individualisé par Binder en 1962 à partir de la description de 3 cas2. 
 
 
 
 

2. Epidémiologie 
 
 
 

Ce syndrome survient chez environ 1 nouveau-né sur 10 000 mais est 

probablement sous-évalué (source Orphanet). La transmission n’est pas connue, 

la plupart des cas étant sporadique. Certaines études ont cependant montré des 

formes familiales suggérant une transmission autosomique récessive ou 

dominante à faible pénétrance3,4. 
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3. Clinique 
 
 
 

Binder a retenu à partir de l’observation de trois patients six 

caractéristiques principales : 

- nez plat et vertical 
 

- malposition des os propres du nez 
 

- hypoplasie intermaxillaire avec malocclusion 
 

- hypoplasie ou absence d’épine nasale antérieure 
 

- atrophie de la muqueuse nasale 
 

- absence de sinus frontaux (facultatif) 
 
 
 

Les présentations cliniques de ce syndrome sont cependant souvent 

multiples : typiquement le visage est aplati à son tiers moyen (hypoplasie médio 

faciale) avec un nez anormalement court, plat et vertical, un prognathisme 

mandibulaire, une malocclusion de classe III d’Angle5. L’angle nasofrontal peut 

être plus obtus à cause d’un dorsum osseux vertical et d’un défaut de projection 

de la glabelle6. La pointe du nez apparaît écrasée et les ailes du nez ballonisées. 

Les orifices narinaires sont de forme semi-lunaire ou triangulaire7. La columelle 

est courte et l’angle nasolabial est très aigu avec une lèvre supérieure convexe8. 

La présentation clinique est donc assez polymorphe mais tous les auteurs 

semblent s’accorder sur le défaut de projection du nez fibrocartilagineux et la 

rétrusion du prémaxillaire9. 
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4. Etudes céphalométriques du syndrome de Binder 
 
 
 

Les études radio-céphalométriques du profil confirment que les anomalies 

squelettiques sont essentiellement localisées au maxillaire. Horswel et al. ont 

montré que le maxillaire était hypoplasique dans le sens vertical ainsi que dans 

le sens antéro-postérieur10. Les principales variables céphalométriques évoluent 

de  la  même  manière  que  chez  des  enfants  normaux11,12.  L’insuffisance  de 
 
projection du maxillaire n’entraîne pas systématiquement des troubles de 

l’articulé dentaire même si certains décrivent un pseudo prognathisme 

mandibulaire avec une classe III d’Angle13. 

Aucune étude scanographique n’est publiée à notre connaissance. 
 
 
 
 
 

5. Traitement 
 
 
 

Le traitement du syndrome de Binder est souvent complexe et nécessite 

une coopération multidisciplinaire entre orthodontiste, chirurgien ORL, maxillo- 

faciale et plastique. Les éventuels problèmes de malocclusion sont traités en 

premier lieu par l’orthodontiste. Le traitement chirurgical de la déformation 

septopyramidale est ensuite sujet à controverse, essentiellement concernant l’âge 

idéal pour le réaliser et la technique chirurgicale14. Le traitement dépend dans 

tous les cas de la sévérité des déformations et est à adapter au cas par cas. 



25  

Certaines équipes utilisent des greffes cartilagineuses de cartilage costal 

pour projeter la pyramide nasale et avancer le prémaxillaire, positionnées par 

double abord externe et vestibulaire14, d’autres réalisent des ostéotomies de 

Lefort associées aux greffes cartilagineuses15. Des implants en polyethylène ont 

également été utilisés16. Le suivi orthodontique pré et post opératoire est 

fondamental. Le retentissement psychologique chez ces patients souvent d’âge 

scolaire demande une attention particulière. 

 
 
 
 

6. Controverse 
 
 
 

Certains auteurs ne considèrent pas le syndrome de Binder comme une 

entité à part entière mais plutôt comme une variante allélique de la 

chondrodysplasie punctata17,18. La chondrodysplasie punctata (CP) regroupe 

plusieurs formes : CP rhizomélique, non rhizomélique, lié à l’X et la 

chondrodysplasie brachytéléphalangique. Cette dernière associe une dysmorphie 

faciale très marquée (dysostose maxillo-nasale de Binder), des calcifications 

prédominant au tarse et aux membres inférieurs et une hypoplasie des phalanges 

distales19. Certains considèrent donc le syndrome de Binder comme une forme 

mineure de CP. 

Binder pensait lui qu’il s’agissait d’une forme mineure d’arhinencéphalie 

(spectre de l’holoprensephalie)2, bien que les patients ne présentent   pas de 
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troubles de l’odorat pour soutenir cette hypothèse. Certains ont publié des petites 

séries de cas de syndrome de Binder associés à des malformations vertébrales20, 

d’autres associés à une achalasie du cardia et des anomalies du système nerveux 

autonome21, d’autres encore associés à des calcifications du calcaneum3. 

Certains patients présentaient également un retard mental moyen17. 

Cela souligne bien le flou autour de la définition et de l’étiologie du syndrome 

de Binder. 
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II. L’ARTICULATION PALATO-PREMAXILLAIRE 
 
 
 

1. Anatomie descriptive 
 
 
 

a. Le palais secondaire 
 
 
 

Le palais osseux secondaire est situé en arrière du prémaxillaire (ou palais 

primaire). Il est constitué par la réunion d’avant en arrière des apophyses 

palatines des maxillaires dans ses deux tiers antérieurs, et des apophyses 

horizontales des os palatins dans son tiers postérieur. La muqueuse buccale 

palatine est marquée d’un raphé médian, témoin de la suture de ces os pairs sur 

la ligne médiane. Le raphé médian est marqué en avant par une éminence : le 

tubercule palatin en regard du foramen incisif. 

Le palais mou en arrière est la réunion des fibres des muscles tenseurs du 

voile du palais, des muscles élévateurs du voile du palais, des muscles palato- 

glosses et palato-pharyngiens22. 
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b. Le palais primaire 
 
 
 

Le prémaxillaire est l’os au sein duquel se développent les 4 incisives 

supérieures : deux centrales et deux latérales. On décrit d’avant en arrière : 

l’épine nasale antérieure ou épine antérieure du prémaxillaire, les piliers 

prémaxillaires, la proue osseuse prémaxillaire portant les 4 incisives, la crête 

médiane correspondant à la fusion précoce des deux ébauches embryonnaires du 

prémaxillaire et le canal incisif. 

Figure 1 : Vue inférieure du palais secondaire 
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c. Vomer et canal incisif 
 
 
 

Le vomer est un os unique, quadrilatère, mince et médian. Il possède 

deux faces et quatre bords. Le bord supérieur est divisé en deux lamelles, les 

ailes du vomer, ménageant entre elles une gouttière qui répond à la crête 

médiane de la face inférieure du sphénoïde. Le bord antérieur, fortement oblique 

en bas et en avant, est lui aussi divisé en deux lamelles ménageant une rainure 

dans laquelle pénètre en haut le bord postérieur de la lame perpendiculaire et en 

bas le cartilage de la cloison septale. Son bord inférieur s’articule en avant avec 

le bord postérieur de la crête incisive du prémaxillaire par un segment très 

échancré. Le bord inférieur s’articule avec le processus palatin du maxillaire et 

la lame horizontale du palatin23. 

 
 
 

 
Figure 2 : Vomer, vue latérale (tiré de "Anatomie humaine" de Rouvière) 
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Le canal incisif est situé dans le palais osseux. Il a la forme d’un entonnoir 

avec une ouverture buccale unique, le foramen incisif, et une ouverture au 

plancher de chaque fosse nasale de part et d’autre du septum nasal, les orifices 

de Stenson. Il est fréquemment décrit deux canalicules accessoires 

supplémentaires : les foramens de Scarpa. Le canal incisif laisse passer l’artère 

nasopalatine, branche de l’artère maxillaire, et le nerf nasopalatin, branche du 

nerf trigéminal. Il contient également de la graisse et des glandes salivaires24,25. 

 
 
 

 

 
Figure 3 : Vue paramédiane du septum nasal et du canal incisif (Atlas d'Anatomie, Prométhée) 
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d. Articulation voméro-prémaxillaire 
 
 
 

L’étude radiologique de l’articulation voméro-prémaxillaire a été rendue 

possible par l’invention du scanner dans les années 80, suivie plus récemment 

du développement de l’imagerie par faisceau conique (Cone Beam). Elle  a 

surtout été étudiée à travers l’anatomie du canal incisif pour ses applications en 

implantologie dentaire26. Plus récemment, à la lumière de la théorie évo-dévo, 

qui sera développée dans le paragraphe suivant, l’articulation voméro- 

prémaxillaire a été étudiée comme témoin de l’embryogenèse. Il apparaît que les 

vomers, éléments originaires du palais secondaire, fusionnent sur la ligne 

médiane puis se verticalisent en prenant appui sur le prémaxillaire et en 

s’impactant dans le canal incisif, aboutissant à une incarcération de l’angle 

antéro-inférieur du vomer dans le canal incisif27. Pour autant, si plusieurs études 

ont analysé en détail le canal incisif, à notre connaissance aucune ne s’est 

intéressée à l’articulation palato-prémaxillaire. 
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2. Embryologie 
 
 
 

a. Phylogenèse 
 
 
 

La théorie évo-dévo, ou théorie phylontogénique, suppose que le 

développement embryologique du nez est conditionné par ses origines 

phylogéniques. Les étapes de la formation de l’organe nasal tout au long de 

l’évolution des espèces permettent de comprendre l’anatomie complexe du nez 

humain. Le nez olfactif provient en fait des placodes olfactives du bourgeon 

frontal et le nez respiratoire provient des plaques palatines des maxillaires. Tous 

deux ont donc des origines embryologiques différentes28. 

 

b. Embryologie de la face 
 
 
 

A la quatrième semaine de vie intra-utérine, les massifs mésenchymateux 

entourant le stomodeum (bouche primitive de l’embryon) se différencient en 

cinq bourgeons faciaux : le bourgeon frontal médian, deux bourgeons 

maxillaires et deux bourgeons mandibulaires. 

De chaque côté du bourgeon frontal se forme à la 4ème semaine un 

épaississement d’ectoderme : les placodes olfactives. Puis à la 5ème semaine se 

forme un bourrelet entourant chaque placode olfactive formant les bourgeons 
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nasaux externes et internes. Les placodes olfactives s’invaginent pour former les 

cupules olfactives. 

 

 
 
 

Au cours de la 6ème et 7ème semaine, les bourgeons nasaux, maxillaires et 

mandibulaires vont confluer du fait de l’activation des cellules dérivées des 

crêtes neurales. Les deux bourgeons nasaux internes fusionnent sur la ligne 

médiane et leur extrémité latérale rejoint l'extrémité du bourgeon nasal externe 

et le bourgeon maxillaire pour circonscrire le futur orifice narinaire, qui forme 

en arrière la membrane de Hochstetter (membrane transitoire oro-buccal). Ainsi 

la partie visible du nez provient de la fusion des cinq bourgeons faciaux : le 

bourgeon frontal (dorsum nasal), les deux bourgeons nasaux internes (philtrum, 

Figure 4 : Vue ventrale d'un embryon à la 5ème semaine (Human Embryology, Larsen) 
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pointe du nez et columelle) et les deux bourgeons nasaux externes (ailes du 

nez)29. 

c. Développement embryologique du nez 
 
 
 

1. Nez olfactif 
 
 
 

A la 6ème semaine de vie embryonnaire, l’ectoderme des placodes 

olfactives s’invagine pour donner naissance aux puits olfactifs bordés par les 

processus olfactifs médians et latéraux. Ces puits olfactifs vont ensuite migrer 

vers la ligne médiane puis fusionnent en profondeur pour former un unique et 

large sac olfactif, séparé de la cavité buccale par une fine membrane oro- 

olfactive (membrane de Hochstetter). Cette dernière se rompt au début de la 

7ème semaine pour former les choanes primaires en arrière du processus 

intermaxillaire. Les deux processus olfactifs médians fusionnent eux pour 

former le processus intermaxillaire à la fin de la 7ème semaine. Les  puits 

olfactifs se creusent donc d’une part vers la cavité buccale, et d’autre part en 

direction du tissu cérébral qui donnera naissance aux centres olfactifs. A la 8ème 

semaine  se  forme  une  capsule  cartilagineuse  séparant  les  puits  olfactifs  du 

cerveau et qui donnera l’ébauche de l’ethmoïde28,29. 
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Fin de la 5ème semaine Fin de la 6ème semaine 

 

  
Début de la 7ème semaine Fin de la 7ème semaine 

 
 
 

Figure 5. Développement embryologique du nez olfactif (Human Embryology, Larsen) 
 
 
 

2. Nez respiratoire 
 
 
 

Le développement du nez respiratoire est étroitement lié à celui du palais 

secondaire et se réalise au début de la 7ème semaine après l’ouverture dans la 

bouche du nez olfactif. Le palais secondaire se constitue par la formation des 

processus palatins qui émanent de la face interne des bourgeons maxillaires. Ils 

progressent initialement vers le bas de part et d’autre de la langue, avant de 

s'élever soudainement, puis se rejoignent sur la ligne médiane au cours de la 

huitième semaine. Ils fusionnent alors d’avant en arrière juste en arrière du 

palais primaire. Leur fusion avec le palais primaire en avant isole les fosses 

nasales de la cavité buccale. Seul persiste le canal incisif. La transformation 
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mésenchymateuse du palais secondaire est responsable dans sa portion ventrale 

d’une ossification endochondrale à l’origine du palais dur, et dans sa portion 

dorsale de la formation de la musculature du voile du palais. 

Les vomers sont les derniers éléments du septum à se mettre en place. Ils se 

rejoignent sur la ligne médiane dans le palais secondaire qui est initialement 

plan, en dedans et en arrière des choanes primaires puis s’affrontent et s’élèvent 

verticalement pour former la cloison médiane du nez respiratoire. Leur 

croissance progresse ensuite de bas en haut, et probablement d’avant en arrière 

entre le palais secondaire en bas, le septum du nez olfactif en haut, le sphénoïde 

en arrière et le prémaxillaire en avant. Ils sont ensuite les premiers éléments du 

septum à s’ossifier après les centres d’ossification mandibulaires, maxillaires et 

prémaxillaires. Deux points d’ossification apparaissent à la huitième semaine de 

vie intra-utérine à la partie postéro-inférieure du septum cartilagineux. Le reste 

du septum s’ossifie à la naissance. Son centre d’ossification apparait au milieu 

du cartilage de la partie pré-chordale de la base du crâne, et s’étend au cartilage 

septal pour former la lame perpendiculaire de l’ethmoïde29. La cloison nasale a 
 
donc des origines embryologiques différentes. 
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Figure 6. Formation du palais secondaire et du septum nasal de la 7ème à la 10ème semaine 

(Human Embryology, Larsen) 
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3. Palais primaire (prémaxillaire) 
 
 
 

Le développement du prémaxillaire est mal connu chez l’homme, celui-ci 

perdant très tôt dans l’embryogenèse son indépendance en fusionnant 

rapidement avec les os maxillaires. Les sutures sont peu visibles chez l’homme 

en dehors du canal incisif. Dans le concept évo-dévo, les os prémaxillaires sont 

des os dermiques (de même que les os dermiques de la voute crânienne) qui se 

constituent directement par ossification du mésenchyme superficiel du bourgeon 

frontal sans passer par le stade cartilagineux. Ils se développent donc sous 

l’ectoderme à la face inférieure du bourgeon frontal en avant des choanes 

primaires. Les os prémaxillaires représentent le plafond de la bouche primitive 

de l’embryon. 

 

 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Figure 7. Origine embryologique des os prémaxillaires.(Septoplastie et septorhinoplastie par 
désarticulation, R. Jankowski) 
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A travers ces rappels embryologiques et anatomiques, on comprend que le 

palais secondaire vient buter contre le palais primaire lors de l’embryogenèse. Si 

cet accolement (affrontement) a une importance embryologique, en particulier 

dans le développement (projection) antéro-postérieur du palais primaire, on peut 

imaginer que son défaut entraîne des conséquences phénotypiques telles que 

celles observées dans le syndrome de Binder. Dans le travail présenté en 

deuxième partie, nous verrons que l’observation scanographique d’une patiente 

atteinte de syndrome de Binder a effectivement montré un aspect de subduction 

palato-prémaxillaire. Pour mieux préciser le rôle de l’articulation palato- 

prémaxillaire dans le développement embryologique du palais primaire, nous 

avons voulu savoir si cet aspect de subduction était toujours associé à un défaut 

de projection du prémaxillaire ; ou plus exactement et par raisonnement inverse, 

si cet aspect de subduction n’était jamais retrouvé en cas de projection du palais 

primaire jugée normale. 
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RESUME 
 
 
Buts : Le syndrome de Binder est un syndrome malformatif rare dont la 

définition est clinique. L’étude scanographique d’une patiente présentant ce 

morphotype retrouvait un aspect de subduction de l’articulation palato- 

prémaxillaire en coupe sagittale. L’objectif de cette étude était d’analyser cette 

articulation dans une population témoin non atteinte du syndrome de Binder. 

Matériel et Méthodes : Nous avons sélectionné rétrospectivement 50 patients 

adultes caucasiens ayant un scanner sinusien réalisé entre 2013 et 2016 et 

présentant un angle naso-labial normal avec une bonne visualisation de 

l’articulation palato-prémaxillaire sur une seule coupe sagittale. Après analyse 

concertée de trois observateurs, les patients ont été classés en deux groupes (A et 

S), selon qu’ils présentaient un aspect d’«affrontement» ou de «subduction» 

entre palais primaire et secondaire. Parallèlement à l’analyse subjective des 

observateurs, les mesures suivantes ont été comparées : l’angle palato- 

prémaxillaire postérieur A1, l’angle palato-prémaxillaire supérieur A2, le débord 

« d » du prémaxillaire au-dessus du palais secondaire. Résultats : Cinquante 

patients ont été inclus : 43 dans le groupe A et 7 dans le groupe S. L’angle A1 

était significativement différent entre les groupes (111,95± 10,22° groupe A, 

versus 130,53± 10,0° groupe S, p=0,0015). On ne retrouvait pas de différence 

significative pour les valeurs A2 et d entre les deux groupes. Conclusion : Deux 

formes d’articulations palato-prémaxillaire, par affrontement ou subduction, ont 

été décrites dans la population étudiée. L’affrontement est la présentation la plus 

fréquente. La subduction palato-prémaxillaire ne permet pas à elle-seule de 

caractériser le syndrome de Binder. 

 

MOTS CLES : syndrome de Binder, articulation palato-prémaxillaire, théorie 

évo-dévo, angle naso-labial, canal incisif 
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INTRODUCTION 
 
 
 

Le syndrome de Binder est un morphotype très rare décrit pour la 

première fois par Noyes en 19391 et caractérisé par Binder en 19622. Il est 

également appelé dysplasie maxillo-nasale ou encore dysostose maxillo-faciale. 

Binder a décrit initialement ce syndrome à partir de l’observation de 3 enfants 

au morphotype semblable en retenant plusieurs critères : nez plat et vertical, 

malposition des os propres du nez, hypoplasie intermaxillaire avec malocclusion, 

hypoplasie ou absence d’épine nasale antérieure, atrophie de la muqueuse nasale 

et absence de sinus frontaux (facultatif). Plusieurs cas de syndrome de Binder 

ont été décrits par la suite, avec de grandes variations cliniques, parfois 

associées à d’autres malformations3,4. Les autres  critères  phénotypiques 

identifiés à travers la littérature sont : un angle naso-labial fermé, une columelle 

courte, des narines horizontales en demi-lune et un philtrum large5,6. Il apparaît 

finalement que ce syndrome est difficile à caractériser avec précision. Un des 

points retrouvé constamment reste la fermeture de l’angle naso-labial. Les 

valeurs normales de cet angle sont classiquement comprises entre 90 et 120°, 

avec un « idéal » esthétique de 90° à 95° chez l’homme et de 95 à 100° chez la 

femme7,8. Cependant, les patients atteints de syndrome de Binder présentés dans 

la littérature ont tous un angle naso-labial inférieur à 70° (mesures personnelles 

sur la base des photographies publiées). 

Dans le cadre d’une demande de correction de dysmorphie nasale, nous 

avons pris en charge une patiente pouvant répondre à un morphotype de type 

Binder. Cliniquement, cette patiente de 19 ans présentait un dorsum nasal large, 

une pointe dédoublée, un dorsum osseux court, une columelle courte, des 

orifices narinaires triangulaires et asymétriques. De profil, on notait une 

fermeture prononcée de l’angle naso-labial (56°) avec une columelle qui 

paraissait très courte et une lèvre supérieure retroussée (Figure 1). L’analyse du 
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scanner de cette patiente retrouvait un aspect particulier de l’articulation palato- 

prémaxillaire avec en coupe sagittale une image de subduction du palais 

secondaire sous le prémaxillaire (ou palais primaire) (Figure 2). Dans cette 

configuration, le prémaxillaire semblait basculé vers l’arrière, surplombant 

l'extrémité antérieure des apophyses palatines des maxillaires. Cet aspect de 

l’articulation palato-prémaxillaire en coupe sagittale médiane apparaissait 

différent de l’aspect habituel « d’affrontement » entre le palais secondaire et le 

prémaxillaire (Figure 3). Dans une configuration d’affrontement, les apophyses 

palatines semblent buter contre le prémaxillaire. Le canal incisif qui les sépare 

sur la coupe sagittale médiane apparaît alors court et vertical. 

Embryologiquement, le développement du palais secondaire et du nez 

respiratoire est lié à la croissance des plaques palatines des maxillaires9. Celles- 

ci croissent d’abord vers le bas de part et d’autre des bords latéraux de la langue, 

puis elles s’élèvent au-dessus du dos de la langue et fusionnent rapidement 

entre elles sur la ligne médiane d’avant en arrière. Le bord antérieur des plaques 

palatines s'amarrent au bord postérieur du palais primaire en laissant persister le 

canal incisif, vestige des choanes primaires. Notre hypothèse était donc qu’en 

cas de subduction palato-prémaxillaire, l’élévation des plaques palatines et leurs 

fusions sur la ligne médiane s’étaient effectuées en dessous du bord postérieur 

des prémaxillaires (ou palais primaire) et non pas par affrontement dans le 

même plan ; ceci conduisant à un défaut de projection du prémaxillaire10. 

Notre objectif était donc de savoir si cet aspect de subduction de 

l’articulation palato-prémaxillaire pouvait être retrouvé dans une population non 

Binder. 

Pour tester cette hypothèse nous avons étudié l’aspect scanographique de 

l’articulation palato-prémaxillaire dans une population présumée indemne de 

syndrome de Binder. 
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MATERIELS ET METHODES 
 
 

Nous avons inclus dans cette étude rétrospective 50 sujets adultes 

caucasiens ayant réalisé un scanner sinusien pour bilan de dysfonctionnement 

nasal chronique dans le service de radiologie de notre CHU entre 2013 et 2016. 

L’absence présumée de syndrome de Binder était vérifiée par la mesure sur le 

scanner d’un angle naso-labial supérieur à 70° (ANL = l’angle formé par la 

columelle et le segment supérieur de la lèvre blanche). Tous présentaient une 

épine nasale antérieure et un septum rectiligne. Les critères d’inclusions 

principaux étaient la bonne visualisation du canal incisif et de l’articulation entre 

le prémaxillaire et le palais secondaire sur une seule coupe sagittale ainsi que la 

présence d’une épine nasale antérieure. 

 

Les critères d’exclusion étaient des antécédents de chirurgie sinusienne ou 

maxillo-faciale et des images de qualité insuffisante (coupes supérieures à 3mm). 

Il s’agissait de scanners multiplanaires en fenêtre osseuse. L’épaisseur des 

coupes était en moyenne de 1,5 mm (0,5 à 3 mm). Les scanners ont été réalisés 

sur les imageurs Aquilion One Toshiba® (coupes natives 0,5 mm) et Aquilion 64 

Toshiba ® (coupes natives 1 mm) puis ont été reconstruites en 3D grâce au 

logiciel Osirix v.5.8.2 pour Mac. 

 

Nous avons analysé chez tous les patients la morphologie de l’articulation 

palato-prémaxillaire en la classant dans l’un des deux groupes suivants : soit « 

affrontement » entre palais primaire et secondaire (groupe A, Figure 3 : les deux 

structures se font face sans se chevaucher), soit « subduction » du palais 

secondaire sous le palais primaire (prémaxillaire) (groupe S, Figure 4). Le 

classement des patients dans l’un de ces deux groupes reposait sur l’analyse 

concertée de trois observateurs (T.S.H, D.T.N, R.J) qui devaient s’accorder pour 
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décider s’il y avait ou non subduction, c’est-à-dire aspect de glissement du 

palais secondaire sous le prémaxillaire, morphologie observée dans notre cas de 

syndrome de Binder (Figure 2). 

 

En supposant que les deux formes de l'articulation engendraient des angles 

différents autours de l'articulation, nous avons mesuré pour chaque scanner sur 

la coupe sagittale passant par le canal incisif (règle millimétrique – Logiciel 

Osirix) (Figure 3 et 4) : 

 

- L’angle A1 correspondant à l'angle palato-prémaxillaire postérieur qui est 

l’angle entre le bord postérieur du prémaxillaire et la tangente au segment 

antérieur du palais secondaire (degré d’inclinaison du prémaxillaire). 

- L’angle A2 correspondant à l'angle palato-prémaxillaire supérieur qui est 

l’angle entre la tangente au segment antérieur du palais secondaire et la tangente 

au bord supérieur du prémaxillaire. 

- la distance d correspondant au débord du prémaxillaire au-dessus du 

segment antérieur du palais secondaire, mesuré comme la distance entre la 

tangente au segment antérieur du palais secondaire et le point le plus haut de 

l’articulation palato-prémaxillaire. 

 

Les analyses statistiques ont été réalisées par le logiciel SAS 9.1 (SAS 

Institute, Inc., Cary, NC). Les caractéristiques entre les groupes ont été 

comparées grâce au test exact de Fisher et au test de Wilcoxon-Mann-Whitney 

pour les variables continues. Une valeur de p<0,05 était considérée comme 

significative. 
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RESULTATS 
 
 

Cinquante scanners ont été inclus, représentant 20 hommes et 30 femmes. 

Quarante-trois patients (âge moyen 39,4 ± 13,5 ans) présentaient un 

affrontement palato-prémaxillaire (groupe A) et 7 patients (âge moyen 41,6 ± 

19,9 ans) une subduction palato-prémaxillaire (groupe S). Dans le groupe A il y 

avait 17 hommes et 26 femmes. Dans le groupe S, il y avait 3 hommes et 4 

femmes. Les deux groupes étaient comparables en terme d’âge (p = 0,85) et de 

sexe (p=1). 

L’angle naso-labial (ANL) était mesuré en moyenne dans le groupe A à 112,8 ± 

15,5° et dans le groupe S à 105,3± 19,8 ° (p= 0,55). 

 

La valeur moyenne de A1 était statistiquement différente entre les deux 

groupes : 112 ± 10,2° dans le groupe A contre 130,5 ± 10,0° dans le groupe S ; 

p=0,0015. A l’inverse, la valeur moyenne de A2 n’était pas statistiquement 

différente entre les deux groupes : 15,3 ± 11,7° dans le groupe A et 9,5 ± 4,6° 

dans le groupe S ; p=0,36. 

La valeur moyenne de d était de 4,3 ± 1,9 mm dans le groupe A et de 5,1 ± 

2,1 mm dans le groupe S (p=0,3). (Tableau 1) 

 

La patiente porteuse du syndrome de Binder présentait les valeurs 

suivantes : ANL= 56° ; A1 = 140,2° ; A2 = 8,9° ; d = 4,9 mm. (Tableau 2) 

 
Dans chaque groupe, les paramètres mesurés  n’étaient  pas 

significativement différents en fonction du sexe (Tableau 3). 
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DISCUSSION 
 
 

La subduction palato-prémaxillaire observée dans notre cas de syndrome 

de Binder nous a conduits à étudier cette articulation dans une population témoin 

considérée comme non Binder. La morphologie nasale normale n’ayant qu’une 

définition subjective, déterminée par des considérations d’harmonie et 

d’esthétisme, nous cherchions un critère simple permettant de caractériser le 

syndrome de Binder, comme par exemple la présentation scanographique de 

l’articulation palato-prémaxillaire. Dans la littérature, l’angle naso-labial dans le 

syndrome  de  Binder  est  systématiquement  aiguë,  et  lorsque  sa  valeur  est 

précisée, elle ne dépasse jamais 70° dans les cas publiés11. C’est pourquoi nous 

avons sélectionné de manière arbitraire notre population non Binder parmi des 

patients ayant un angle naso-labial supérieur à 70°. La mesure de l’angle naso- 

labial confirmait que cet angle était beaucoup plus ouvert dans notre population 

(112° en moyenne homme et femme confondus) que dans notre cas de syndrome 

de Binder (56°). 

Le classement subjectif des patients en deux groupes, selon qu’ils 

présentaient un « affrontement » ou une « subduction » de l’articulation palato- 

prémaxillaire, a montré une majorité d’aspect en « affrontement » (86%). Seuls 

7 patients (soit 14%) présentaient un aspect de « subduction » du palais 

secondaire sous le palais primaire dans la population étudiée. Dans les deux 

groupes l’âge, le sexe et l’angle naso-labial avaient des valeurs comparables. La 

mesure de l’angle A1 revenait à mesurer l’inclinaison du canal incisif. On 

retrouvait une différence significative entre le groupe A et le groupe S. Un angle 

A1 plus ouvert était corrélé à la subduction du palais secondaire sous le palais 

primaire. On retrouvait des valeurs similaires d’angle A1 dans notre cas de 

Binder avec un angle ouvert de 140,2°. Il semblerait que la subduction du palais 
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secondaire sous le palais primaire provoque un glissement de l’articulation et 

logiquement une ouverture de l’angle A1. Lorsqu’un affrontement se produit la 

poussée du palais secondaire contre le palais primaire conduit à une 

verticalisation du canal incisif et donc à une fermeture de l’angle A1. 

Les mesures de l’angle A2 et de « d » visaient à identifier un défaut de 

projection du prémaxillaire par absence de poussée des apophyses palatines 

contre le prémaxillaire. La hauteur « d » mesurait la hauteur du prémaxillaire 

débordant le palais secondaire. On ne retrouvait pas de différence significative 

entre les deux groupes sur ces deux mesures. Ceci peut être dû à la différence 

d’effectif des groupes, et donc à un manque de puissance de l’étude, la forme « 

affrontement » étant prépondérante dans la population générale par rapport à la 

forme « subduction ». On note tout de même une tendance à un angle A2 plus 

fermé dans le groupe S que dans le groupe A. Lorsque le palais secondaire 

n’affronte pas le palais primaire, l’absence de poussée entre les deux structures 

pourrait conduire à une « parallélisation » de l’angle palato-prémaxillaire 

supérieur A2 qui se ferme, voir qui devient nul dans certains cas. Il reste 

impossible de conclure sur ce point vu la grande variabilité des valeurs dans le 

groupe A (de 0 à 46°). De plus selon la courbure entre partie proximale et distale 

du palais secondaire, l’angle A2 pouvait se présenter de façon inversée entre 

patients d’un même groupe, sans que cette inversion ne soit liée à la valeur 

absolue de l’angle lui-même. 

Concernant la valeur de d, soit le débord du prémaxillaire au-dessus du 

segment antérieur du palais secondaire, on ne notait pas non plus de différence 

significative entre les groupes A et S. Il semblait toujours exister une élévation 

similaire du prémaxillaire au-dessus du segment antérieur du palais secondaire, 

quelle que soit la forme de l’articulation. On peut supposer que même en cas de 

fermeture du palais secondaire sous le prémaxillaire lors du développement 

embryologique, il persiste tout de même une impaction qui pousse le 

prémaxillaire  vers  le  haut.  Le  défaut  principal  d’un  tel  agencement  est 
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possiblement plus un défaut de projection vers l’avant que vers le haut, non testé 

par la mesure de d. 

 

Si l’on analyse l’angle naso-labial par groupe, on constate qu’il est 

légèrement plus fermé dans le groupe S (105°) que dans le groupe A (113°), sans 

toutefois être significative (p= 0,55). La différence d’effectif des groupes nous 

empêche de conclure de manière formelle mais on suppose que la subduction du 

palais secondaire sous le palais primaire participe à fermer l’angle naso-labial. 

La bascule arrière du prémaxillaire pourrait favoriser l’invagination de la lèvre 

supérieure sous la columelle et entraîner la fermeture de l’angle naso-labial. 

 

Dans la théorie évo-dévo, la formation du septum respiratoire par 

adossement et verticalisation des vomers se fait de bas en haut et d’avant en 

arrière par leur impaction dans le canal incisif12. Leur croissance progresse entre 

le palais secondaire fusionné en bas, le septum olfactif en haut, le sphénoïde en 

arrière et le palais primaire en avant. Dans notre cas de syndrome de Binder, la 

fusion des plaques palatines se serait donc produite sous le palais primaire et 

non pas en arrière de celui-ci, laissant une bascule du palais primaire vers 

l’arrière. L’hypothèse d’une origine embryologique du syndrome de Binder est 

étayée par une étude de diagnostic pré-natal du syndrome de Binder à propos de 

deux cas13. Certains auteurs ont également suggéré qu’un déficit en vitamine K 

durant la grossesse pouvait être responsable de ce syndrome14. 
 

Bien que l’aspect de subduction du palais secondaire sous le palais 

primaire soit retrouvé dans la population générale, on note une nette majorité 

d’aspects en affrontement palato-prémaxillaire dans la population non Binder 

étudiée. Si la subduction palato-prémaxillaire ne peut être considérée comme 

pathognomonique  du  syndrome  de  Binder,  elle  pourrait  être  une  variante 
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nécessaire, les conséquences phénotypiques pathologiques relevant de 

l’association à d’autres facteurs. 

Etant donné la variabilité phénotypique et la subjectivité des critères cliniques 

du syndrome de Binder, plusieurs critères radiologiques seraient intéressants à 

identifier. Ces résultats méritent d’être étoffés par l’étude de plusieurs cas de 

syndrome de Binder ; mais les cas sont rares et ceux ayant bénéficié d’un 

scanner encore d’avantage. Nous avons tenté de retrouver d’autres dossiers 

scanographiques dans plusieurs CHU de France mais sans succès. L’intérêt de 

mener une étude prospective en regroupant les cas éparses a été envisagé car une 

meilleure connaissance radiologique de ce syndrome pourrait être une aide au 

diagnostic, mais pourrait peut-être également permettre des propositions 

thérapeutique adaptée à la compréhension des malformations15,16,17. 

 
CONCLUSION 

 
 

Il existe dans la population générale deux formes d’articulation palato- 

prémaxillaire : soit par « affrontement » soit par « subduction » entre palais 

primaire et secondaire. La subduction palato-prémaxillaire n’est pas 

pathognomonique du syndrome de Binder, notre étude retrouvant plusieurs cas 

de subduction radiologique chez des patients avec un angle naso-labial considéré 

comme normal. Cependant, notre étude montre que la subduction du palais 

secondaire sous le palais primaire est rare dans la population générale. 

 
CONFLITS D’INTERET 

Les auteurs ne déclarent aucun conflit d’intérêt concernant cette étude. 
 
 
REMERCIEMENTS 

Nous remercions particulièrement le Pr François Disant du CHU de Lyon pour 

nous avoir fait partager ses connaissances sur le syndrome de Binder. 



55  

BIBLIOGRAPHIE 
 
 
 
1. Noyes FB. Case report. Angle Orthod. 1939;9:160-5 

 
2. Binder K. Dysostosis maxillo-nasalis, ein arhinencephaler 

Missbildungskomplex. Dtsch Zahnaertzl Z 1962;17: 438-44 

3. Sheffield, L. J., Halliday, J. L. & Jensen, F. Maxillonasal dysplasia (Binder’s 
syndrome) and chondrodysplasia punctata. J. Med. Genet. 1991;28:503–504 

4. Serville, F. Maxillonasal dysplasia (Binder’s syndrome) and chondrodysplasia 
punctata. J. Med.Genet. 1992;29:141 

5. Carach, B., Woods, M. & Scott, P. Maxillonasal dysplasia (Binder syndrome): 
a lateral cephalometric assessment. Aust. Orthod. J. 2002;18:82–91 

6. Dyer, F. M. V. & Willmot, D. R. Maxillo-nasal dysplasia, Binder’s syndrome: 
review of the literature and case report. J. Orthod. 2002;29:15–21 

7. Armijo, B. S., Brown, M. & Guyuron, B. Defining the ideal nasolabial angle. 
Plast. Reconstr. Surg. 2012;129:759–764 

 
8. Brown, M. & Guyuron, B. Redefining the ideal nasolabial angle: Part 2. 

Expert analysis. Plast. Reconstr. Surg. 2013;132:221–225 

9. Jankowski Ed.R. The evo-devo origin of the nose, anterior skull base and 
midface. Paris : Springer ; 2013 

10. Jankowski R. Septoplastie et Rhinoplastie par désarticulation. Elsevier 
Masson ; 2016 

11. Quarrell, O. W., Koch, M. & Hughes, H. E. Maxillonasal dysplasia (Binder’s 
syndrome). J. Med. Genet. 1990;27:384–387 

12. Botti, S., Rumeau, C., Gallet, P. & Jankowski, R. Vomero-premaxillary joint: 
A marker of evolution of the species. Eur. Ann. Otorhinolaryngol. Head Neck 
Dis. 2017;134:83–87 

13. Cantarell, S. M. et al. Prenatal diagnosis of Binder’s syndrome: report of two 
cases. Clin. Exp. Obstet. Gynecol. 2016;43:279–283 



56  

14. Howe, A. M., Webster, W. S., Lipson, A. H., Halliday, J. L. & Sheffield, L. J. 
Binder’s syndrome due to prenatal vitamin K deficiency: a theory of 
pathogenesis. Aust. Dent. J. 1992;37:453–460 

15. Draf, W., Bockmühl, U. & Hoffmann, B. Nasal correction in maxillonasal 
dysplasia (Binder’s syndrome): a long term follow-up study. Br. J. Plast. Surg. 
2003;56:199–204 

16. Horswell, B. B., Holmes, A. D., Barnett, J. S. & Levant, B. A. Maxillonasal 
dysplasia (Binder’s syndrome): a critical review and case study. J. Oral 
Maxillofac. Surg. Off. J. Am. Assoc. Oral Maxillofac. Surg. 1987;45:114–122 

17. Deshpande, S. N. & Juneja, M. H. Binder’s syndrome (maxillonasal 
dysplasia) different treatment modalities: Our experience. Indian J. Plast. 
Surg. Off. Publ. Assoc. Plast. Surg. India 2012;45:62–66 



57  

ANNEXES 
 
 
 

 
 
 

Figure 1. Photographie de profil du syndrome de Binder 
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Figure 2. Coupe scanographique sagittale du syndrome de Binder avec subduction palato- 
prémaxillaire 
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ANL : angle naso-labial A1 : angle palato-prémaxillaire postérieur. 
A2 angle palato-prémaxillaire supérieur. d : hauteur du prémaxillaire au-dessus du palais secondaire. 

 
Figure 3.Mesures effectuées chez un patient du groupe affrontement A 

 
 
 
 

 
ANL : angle naso-labial A1 : angle palato-prémaxillaire postérieur. 
A2 angle palato-prémaxillaire supérieur. d : hauteur du prémaxillaire au-dessus du palais secondaire. 

 
Figure 4. Mesures effectuées chez un patient du groupe subduction S 
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Tableau 1. Valeurs moyennes et écart-type des mesures des groupe A et S 
 

 Gp A (n=43) Gp S (n= 7) p 

Age 39,36± 13.53 41.57 ± 19.91 0.85 

Sexe F/H 26/17 4/3 1.0 

ANL 113 ± 15,5° 105 ± 19.8° 0.55 

A1 112 ± 10.2° 131 ± 10.0° 0.0015 

A2 15.3 ± 11.7° 9.5 ± 4.6° 0.36 

d (en mm) 4.3 ± 1.9 5.1 ± 2.1 0.3 
A : patients avec affrontement. S : patients avec subduction. ANL : angle naso 
labial A1 : angle palato-prémaxillaire postérieur. A2 : angle palato-prémaxillaire 
supérieur. d : hauteur du pré maxillaire au-dessus du palais secondaire. 

 
 
 
 
 
 

Tableau 2. Valeurs mesurées de la patiente porteuse du syndrome de Binder 
 

Age 19 
Sexe F 
ANL 56° 

A1 140,2° 
A2 8,9° 

d (en mm) 4,9 
ANL : angle naso labial A1 : angle palato-prémaxillaire postérieur. A2 : angle 
palato-prémaxillaire supérieur. d : hauteur du pré maxillaire au-dessus du palais 
secondaire. 
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Tableau 3. Valeurs moyennes et écart-types en fonction des groupes et du sexe 
 

Gp A (n=43) Gp S (n= 7) 

 Femme (n= 26) Homme (n = 17) p Femme (n= 4) Homme (n= 3) p 

Age 41.38± 12.98 36.18± 14.14 0,22 43.25± 20.9 39.33± 22.81 0,86 

ANL 114.42± 12.68 110.39± 19.18 0,57 98.15± 24.32 114.9± 6.95 0,41 

A1 113.54± 9.7 109.52± 10.82 0,21 136.33± 4.82 122.80± 10.4 0,26 

A2 12.41± 8.82 19.72± 14.25 0,099 10.28± 4.91 8.57± 4.84 0,86 

d (en mm) 4.11± 2.08 4.63± 1.65 0,23 5.73± 2.18 4.23± 1.95 0,41 
A : patients avec affrontement. S : patients avec subduction. ANL : angle naso 
labial A1 : angle palato-prémaxillaire postérieur. A2 : angle palato-prémaxillaire 
supérieur. d : hauteur du pré maxillaire au-dessus du palais secondaire. 
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TROISIEME PARTIE : 

CONCLUSION et PERSPECTIVES 
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Le syndrome de Binder reste un tableau clinique rare, polymorphe et 

assez mal défini. Les différentes descriptions cliniques insistent cependant sur la 

bascule arrière du prémaxillaire qui entraînerait la fermeture de l’angle naso- 

labial en attirant la lèvre supérieure, et un défaut de projection de la pyramide 

nasale. 

Hormis les études céphalométriques, à notre connaissance aucune étude 

n’a étudié l’aspect scanographique de ces patients. Il faut dire que plusieurs 

études ont eu lieu avant les années 1980, durant lesquelles la tomodensitométrie 

a commencé à se généraliser, expliquant en partie le manque de données à ce 

sujet. 

A partir de l’hypothèse formulée sur la base des connaissances 

anatomiques et embryologiques détaillées dans la première partie de ce 

manuscrit, et en particulier de la théorie évo-dévo, nous avons voulu préciser 

l’aspect de l’articulation palato-prémaxillaire chez des patients atteints de 

syndrome de Binder. 

Cependant les cas sont rares et encore plus rares sont les cas documentés 

scanographiquement. Malgré nos efforts nous ne sommes pas parvenu à avoir 

suffisamment de matière pour une étude de cas. Il est clair que des études 

multicentriques basées sur la réalisation systématique d’imagerie chez ces 

patients permettraient d’avancer dans la connaissance et la prise en charge de ce 

syndrome. 
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Pour cette étude, nous avons donc dû raisonner à l’inverse et étudier 

l’articulation palato-prémaxillaire de patients pour lesquels la projection du 

prémaxillaire était considérée comme normale. A défaut de mesures définies 

pour définir une projection normale du prémaxillaire, ces patients non-Binder 

étaient sélectionnés en particulier sur la mesure de l’angle naso-labial. 

Nous avons mis en évidence sur les coupes scanographiques sagittales 

deux profils différents d’articulation palato-prémaxillaire, l’un en « subduction » 

et l’autre en « affrontement ». La forme de l’articulation palato-prémaxillaire en 

affrontement était nettement prépondérante dans cette population. Cependant 7 

patients sur les 50 étudiés présentaient une forme en subduction. 

En conclusion, la présence d’un angle naso-labial normal peut être 

associée à une articulation palato-prémaxillaire en subduction. La subduction 

palato-prémaxillaire ne peut donc pas être considérée comme pathognomonique 

du syndrome de Binder. 

 
 

Peut-on néanmoins conclure dans ces 7 cas décrits en population non- 

Binder que la projection du palais primaire soit normale ? La valeur de l’angle 

naso-labial dépend pour partie des bases osseuses mais également des tissus 

mous (cartilages, muscles, graisse et téguments) qui le constitue. Des mesures 

plus complexes seraient nécessaires pour préciser l’anatomie du prémaxillaire et 

son éventuel lien avec l’anatomie de l’articulation palato-prémaxillaire elle- 

même. 
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Dans cette perspective, les malformations morphotypiques du syndrome 

de Binder pourraient être directement liées au défaut d’affrontement initial de 

l’articulation palato-prémaxillaire et réaliser une « séquence » plutôt qu’un 

syndrome. En d’autres termes, les malformations ne seraient pas simplement co- 

existantes dans une même entité clinique (syndrome), mais directement liées les 

unes aux autres (séquence). Cette séquence pourrait s’exprimer de manière 

variable, d’où une dysmorphie plus ou moins sévère, et la possibilité d’un angle 

naso-labial dans les limites de la normale. L’évènement initial serait ce défaut 

d’amarrage du palais secondaire au palais primaire, qui serait  ensuite 

responsable de la bascule arrière du prémaxillaire qui entraînerait le morphotype 

observé dans le syndrome de Binder. 



 

 
 

RÉSUMÉ DE LA THÈSE 
 

Buts : Le syndrome de Binder est un syndrome malformatif rare dont la définition est 
clinique. L’étude scanographique d’une patiente présentant ce morphotype retrouvait 
un aspect de subduction de l’articulation palato-prémaxillaire en coupe sagittale. 
L’objectif de cette étude était d’analyser cette articulation dans une population témoin 
non atteinte du syndrome de Binder. 
Matériel et Méthodes : Nous avons sélectionné rétrospectivement 50 patients adultes 
caucasiens ayant un scanner sinusien réalisé entre 2013 et 2016 et présentant un angle 
naso-labial normal avec une bonne visualisation de l’articulation palato-prémaxillaire 
sur une seule coupe sagittale. Après analyse  concertée de trois observateurs, les 
patients ont été classés en deux groupes (A et S), selon qu’ils présentaient un aspect 
d’«affrontement» ou de «subduction» entre palais primaire et secondaire. 
Parallèlement à l’analyse subjective des observateurs, les mesures suivantes ont été 
comparées : l’angle palato-prémaxillaire postérieur A1, l’angle palato-prémaxillaire 
supérieur A2, le débord « d » du prémaxillaire au-dessus du palais secondaire. 
Résultats : Cinquante patients ont été inclus : 43 dans le groupe A et 7 dans le groupe 
S. L’angle A1 était significativement différent entre les groupes (111,95± 10,22° 
groupe A, versus 130,53± 10,0° groupe S, p=0,0015). On ne retrouvait pas de 
différence significative pour les valeurs A2 et d entre les deux groupes. 
Conclusion : Deux formes d’articulations palato-prémaxillaire, par affrontement ou 
subduction, ont été décrites dans la population étudiée. L’affrontement est la 
présentation la plus fréquente. La subduction palato-prémaxillaire ne permet pas à elle- 
seule de caractériser le syndrome de Binder. 

 
 

 

TITRE EN ANGLAIS : Is palato-premaxillary articulation characteristic of 
Binder’s syndrome ? 
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