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Introduction

Les épidermolyses bulleuses héréditaires (E.B.H) sont un groupe de maladies dermatologiques
se caractérisant principalement par 1’apparition de bulles cutanées et/ou muqueuses sur le corps
du patient. Elles comptent quatre sous-types principaux (E.B. Simples, E.B. Dystrophiques,
E.B. Jonctionnelles, et le Syndrome de Kindler).

Ses manifestations et leur gravité sont trés diverses. En effet, elles peuvent varier d’une géne
modérée a des affections responsables de handicaps graves en raison des complications qu’elles
occasionnent, voire a des formes gravissimes tres vite incompatibles avec la vie. Dans tous les
cas, le retentissement psychologique et social sur le patient et sa famille est majeur, avec des
difficultés d’intégration en collectivité.

Le pronostic des E.B.H varie considérablement, et dépend a la fois du sous-type et de I’état de
santé global du patient. Aucun traitement curatif n’est disponible a ce jour.

La prise en charge des patients atteints d’épidermolyses bulleuses héréditaires commence le
plus souvent a la naissance ou dans la petite enfance, dés la détection de la maladie. Du fait de
la fragilité extréme de leur peau (et parfois de leurs muqueuses), il faut impérativement éviter
les pansements adhésifs, les frottements soutenus, les gestes de compression, de striction ou
pouvant €tre traumatisants. Il est donc nécessaire de développer des procédures spécifiques pour
les patients atteints d’E.B.H., avec une prise en charge « sur-mesure » adaptée a chaque patient,
régulierement reconsidérée en fonction de son age et de ses besoins, pour accompagner le mieux
possible son évolution.

La prise en charge doit étre pluridisciplinaire, en raison de la multiplicité des organes touchés.
Il est primordial qu’au sein de 1’équipe médicale suivant les patients figure un chirurgien-
dentiste, car la cavité buccale, que ce soit au niveau des tissus durs ou des tissus mous, est tres
souvent impliquée dans le tableau clinique de la maladie.

Du fait de ses particularités intrinséques, la prise en charge des patients atteints d’épidermolyses

bulleuses demeure pour la plupart des chirurgiens-dentistes a la fois une source de
questionnement, liée a la méconnaissance de cette pathologie, et un véritable défi.

Ainsi, tout I’objet de ce travail est de donner aux chirurgiens-dentistes les ¢léments nécessaires
a la compréhension globale de ces pathologies et la connaissance de leurs répercussions, aussi
bien buccales que générales. Seront ensuite détaillés tous les aspects que doit revétir la prise en
charge odontologique de ces patients, et les moyens pour y parvenir, que ce soit pour la mise
en place d’une prise en charge préventive ou curative. Enfin seront présentés deux suivis
d’enfants atteints du Syndrome de Kindler que nous avons effectués au sein du Centre
Hospitalo-Universitaire de la Timone a Marseille, ainsi que le déroulement de la premiere
consultation chez un chirurgien-dentiste d’un enfant atteint d’une E.B. Jonctionnelle.



I. Définition de ’Epidermolyse Bulleuse Héréditaire

a) Caractéristiques générales

Les épidermolyses bulleuses héréditaires (E.B.H.) constituent un groupe de génodermatoses
rares, avec une prévalence de 1/50 000 a 1/200 000, et 100 nouveaux cas par an en France. Elles
sont référencées « ORPHA79361 » sur Orphanet, et « Q81.0, Q81.1, Q81.2, Q81.8, Q81.9 »
dans la Classification Internationale des Maladies, la CIM-10. Elles sont généralement
diagnostiquées a la naissance ou durant I’enfance. Elles concernent aussi bien les hommes que
les femmes, et se retrouvent dans tous les groupes ethniques. (1) (2) (3)

Elles sont caractérisées par la formation récurrente de bulles et de décollements cutanés, qui
varient selon les formes et la sévérité de I’atteinte. Cette fragilité peut également concerner
certaines muqueuses (buccale, cesophagienne, laryngée...), car leur structure est proche de celle
de la peau. (1) (4)

b) Meécanisme de formation des bulles
1. Structure cutanée

La peau se compose de trois couches distinctes :

- I’épiderme, en surface, constituée de kératinocytes ;

- le derme, en dessous de 1’épiderme, contenant principalement les glandes sébacées, les racines
des poils, des terminaisons nerveuses et de nombreux vaisseaux ;

- ’hypoderme, la couche la plus profonde, est riche en vaisseaux sanguins et en adipocytes.
Entre I’épiderme et le derme se trouve une structure particuliére, la membrane basale, qui arrime
entre elles ces deux couches de la peau grace a un réseau dense de protéines. (1) (4)

Pore de transpiration poil

Surface de la peau
>‘<”—
Membrane basale M“’* —
y W

"~ 4

Epiderme

— Glande sébacée

Derme

Hypoderme

Vaisseaux sanguins

Follicule pileux

Terminaisons nerveuses (récepteurs sensoriels} Glande sudoripare

Figure 1 : Schéma d’une coupe de peau (4)



ii.  Physiopathologie des E.B.H.

Chez les personnes atteintes d’E.B.H., les protéines impliquées dans 1’arrimage de 1’épiderme
avec le derme sont anormales, en raison d’une mutation du ou des genes codant leur synthése.
Un décollement, aussi appelé clivage, peut alors se produire entre les deux couches. (2)

Formation de la couche cornée :

: P 4 transglutaminase 5
Desmosomes :
plakophiline-1
desmoplakine Keratinocyte
plakoglobine

Vésicule de transport :

j exophiline-5 (slac2-b)
[
e

Attachement d'actine :

Filaments intermé- \\
\\“_\ v kindline-1
£ | gy
Membrane
basale

diaires :
kératine 5 et 14

Complexes hémidesmosomaux : Contact focal ;
plectine, isoforme épidermale de la dystonine (BPAG1-¢), intégrine o.3
intégrine abf4, collagéne de type XVII, laminine-332, col-
lagéne de type VI

Figure 2 : Base moléculaire des épidermolyses bulleuses héréditaires. Les mutations peuvent survenir au niveau des
composants structuraux des hémidesmosomes, desmosomes, cornéodesmosomes, filaments intermédiaires, microfilaments
d’actine, contacts focaux et vésicules de transport, ce qui explique la diversité des atteintes et les différents sous-types d’E.B.
(d'apres 5)

Dans tous les cas, I’épiderme, la couche la plus superficielle, a tendance a se décoller en cas de
choc, frottement ou traumatisme, méme minime, et une bulle peut se former.

De plus, les zones de peau anormales peuvent étre le siege d’une inflammation qui amplifie les
phénomeénes de fragilité. (1) (2)

Le diagnostic des épidermolyses bulleuses héréditaires s’effectue grace a une biopsie cutanée
(qui permet I’identification du niveau de clivage par immunofluorescence ou microscopie
¢lectronique) ou beaucoup plus rarement par un test génétique (analyse de ’ADN). (1) (4) (6)

On distingue ainsi quatre sous-groupes principaux d’épidermolyses bulleuses héréditaires,
définies en fonction de la localisation histologique du clivage :
- Les ¢épidermolyses bulleuses simples, dont le clivage se produit a la base de 1’épiderme,
- Les épidermolyses bulleuses dystrophiques, le clivage se fait sous la membrane basale,
coté derme.



- Les épidermolyses bulleuses jonctionnelles, avec un clivage au sein de la membrane
basale, coté épiderme,

- Le syndrome de Kindler, avec une localisation de clivage variable. (1) (3)
Il est a noter que les descriptions a venir, concernant les différents sous-types des quatre grandes
formes d’épidermolyses bulleuses héréditaires, ont ét¢ établies en fonction des dernicres
recommandations établies par I’ Académie Américaine de Dermatologie en 2014. (1)
Ce consensus international fait référence au niveau mondial. La classification recouvre
plusieurs aspects de la maladie : le niveau de clivage (pour distinguer les quatre grandes
formes), les caractéristiques phénotypiques (distribution et sévérité de 1’atteinte, spécificités
extracutanées), le mode de transmission, les genes impliqués et les différentes mutations qui
leur sont associées, ainsi que les protéines cibles.
Cette classification trés récente, fondée sur la découverte de nouvelles données, aussi bien
cliniques que moléculaires, modifie profondément les nomenclatures préexistantes, qui ont
servies de base de travail a la quasi totalités des articles cités au cours de cette theése. Dans un
souci de compréhension et de clarté¢ seront donc mentionnées, en plus de la nouvelle
classification, les anciennes dénominations propres a chaque sous-type.
En raison de leur nombre trés important, et afin de gagner en pertinence ne seront évoquées au
cours de ce travail que les formes d’E.B.H. présentant des répercussions oro-faciales.
I1 sera possible de retrouver le détail des différentes caractéristiques de chaque sous-type dans
les tableaux des annexes [ a IV.

1) Epidermolyses bulleuses simples (E.B.S.)

a) Caractéristiques générales

Les épidermolyses bulleuses simples, ou €pidermolytiques, ou simplex, sont les formes les plus
communes des épidermolyses bulleuses héréditaires, dont elles représentent plus de 50% des
cas, avec une prévalence de 1-9/100 000. (4)

Elles surviennent deés la naissance, ou durant la petite enfance. Les E.B.S. présentent, en
fonction des sous-types, des Iésions localisées a une partie du corps (pieds et mains), ou
généralisées a I’ensemble des organes. (1)

Elles se subdivisent en dix-sept sous-types différents, regroupés au sein de deux grandes
catégories :

- Les E.B.S. suprabasales, qui rassemblent six sous-types, dont trois avec des
répercussions sur la sphére buccale : 1’Acral Peeling Skin Syndrom (A.P.S.S.), le
syndrome de fragilité cutanée-cheveux fins (mutation du gene DSP) et le syndrome de
fragilité cutanée associée a une dysplasie ectodermique (mutation du géne PKPI). (1)
(7 (8)

- Les E.B.S. basales, qui rassemblent onze sous-types, dont six avec des répercussions
sur la sphere buccale : I’E.B.S. localisée (anciennement « E.B.S. de Weber-
Cockayne »), ’E.B.S. généralisée sévere (anciennement « E.B.S. de Dowling Maera »
ou « E.B.S. herpétiforme », ’E.B.S. généralisée intermédiaire (anciennement « E.B.S.
de Koebner »), I’E.B.S. autosomique récessive K/4, I’E.B.S. avec dystrophie
musculaire et I’E.B.S. avec atrésie du pylore. (1) (9)



Dans les E.B. simples, le clivage se produit dans la couche de kératinocytes de la base de
I’épiderme, il peut étre suprabasal ou basal. Les génes impliqués dans ce clivage sont COL7A1,
DSP, DST, EXPHS, ITGB4, JUP, KRT14, KRT5, PKPI, PLECI, TGM5 car codant pour la
synthése des plectines, desmoplakines, plakophilines, intégrines, transglutaminase 5 ou
kératines selon les sous-types, sachant que chacune de ces protéines est impliquée dans
I’ancrage des kératinocytes. (1) (2) (6)

b) Atteintes exo-buccales
i.  E.B.S. Suprabasales

e [ésions cutanées
Les E.B.S. suprabasales se caractérisent par une absence de bulles ou de rares érosions cutanées.
Les ongles des patients peuvent étre absents ou dystrophiques selon les sous-types, et ils
peuvent présenter des anomalies du cuir chevelu (hypotrichose), ainsi qu'une kératodermie
(épaississement de la couche cornée de 1’épiderme) focale. (1)

e Lésions extra-cutanées
On peut parfois noter selon les sous types une anémie et un retard de croissance chez les
patients. (1)

e Risques de cancer et de déces liés a I’E.B.
Aucun cancer ni déces prématuré n’est observé pour les E.B.S. suprabasales. (1)

1i.  E.B.S. Basales

e Lésions cutanées
Tous les patients présentant une E.B.S. basale, quel que soit le sous-type concerné, ont des
bulles cutanées. Celles-ci sont trés souvent associées a un milium (minuscule kyste blanc situé
essentiellement sur le visage ou les cicatrices, qui provient de la dilatation d’un canal sudoripare
ou d’un follicule pileux), des cicatrices atrophiques, des ongles dystrophiques ou absents, et
une kératodermie focale ou diffuse. (1)

Figure 3: Erosions et cicatrices cutanées au niveau des mains d 'un patient de 17 ans atteint d’E.B.S. localisée.

©)



Figure 4 : Aire localisée de gencive palatine hyperkératinisée chez un patient avec E.B.S. généralisée sévere. (10)

e Lésions extra-cutanées
Les E.B.S. basales provoquent assez fréquemment une anémie, un retard de croissance, des
troubles du tractus gastro-intestinal, mais tres rarement des troubles oculaires ou respiratoires.
(D

e Risques de cancer et de déces liés a I’E.B.
Dans les cas de I’E.B.S. avec atrésie du pylore et de I’E.B.S. avec dystrophie musculaire, un
risque important de décés avant trente ans est présent. (1)

2) Epidermolyses bulleuses dystrophiques (E.B.D.)

a) Caractéristiques générales

Les épidermolyses bulleuses dystrophiques, ou dermolytiques, représentent 25 a 35% des cas
d’épidermolyse bulleuse héréditaire, avec une prévalence de 1-9/1 000 000. (4)

Elles surviennent le plus souvent des la naissance, ou durant la petite enfance. Les E.B.D.
présentent, en fonction des sous-types, des 1ésions localisées a une partie du corps (pieds, mains,
ongles), ou généralisées a I’ensemble des organes. (1)

Elles se subdivisent en quatorze sous-types différents regroupés au sein de deux grandes
catégories, en fonction de leur mode de transmission génétique :

- Les E.B.D. dominantes (E.B.D.D.), qui rassemblent six sous-types, dont cinq avec des
répercussions sur la sphére buccale : ’E.B.D.D. généralisée (anciennement « E.B.D.D.
de Cockayne Touraine et Pasini), ’E.B.D.D. localisée, ’E.B.D.D. prétibiale, I’E.B.D.D.
pruriginosa, et ’E.B.D.D. avec dermatolyse bulleuse du nouveau-né.

- Les E.B.S. récessives (E.B.D.R.), qui rassemblent huit sous-types, qui ont tous des
répercussions sur la sphére buccale : I’E.B.D.R. généralisée sévére (anciennement
« E.B.D.R. de Hallopeau Siemens »), I’E.B.D.R. généralisée intermédiaire
(anciennement « E.B.D.R. non Hallopeau Siemens »), I’E.B.D.R. localisée, I’E.B.D.R.
prétibiale, ’E.B.D.R. inversa, I’E.B.D.R. centripitalis, ’E.B.D.R. pruriginosa et
I’E.B.D.R. avec dermatolyse bulleuse du nouveau-né. (1)

Dans les épidermolyses bulleuses dystrophiques, le clivage a lieu sous la membrane basale, coté
derme (sublamina densa). Le géne impliqué dans ce clivage est COL7A4 1 codant pour la protéine
du collagene VII, constituant des fibrilles arrimant la lame basale au tissu conjonctif sous-
jacent, le derme. (1)



b) Atteintes exo-buccales
i.  E.B.D. Dominantes

e Lésions cutanées
Les patients présentant une E.B.D. dominante ont toujours des bulles, associé¢es a un milium,
des cicatrices atrophiques et des ongles absents ou dystrophiques. On peut constater assez
souvent une anomalie du cuir chevelu dans les cas d’E.B.D.D. généralisée. Il y a une absence
de kératodermie et de tissu de granulation. (1)

e Lésions extra-cutanées
Des problémes oculaires sont fréquemment retrouvés dans les cas d’E.B.D.D. Dans les cas
d’E.B.D.D. généralisée on peut aussi noter la présence d’anémie et de probléme du tractus
gastro-intestinal. (1)

e Risques de cancers et de déces li¢ a I’E.B.
Dans les formes d’E.B.D.D. prétibiales et pruriginosa, un risque important de carcinome des
cellules squameuses (situées dans 1’épiderme) existe. (1)

ii.  E.B.D. Récessives

e Lésions cutanées
Les patients présentant une E.B.D. récessive ont toujours des bulles, associées a un milium, des
cicatrices atrophiques et des ongles absents ou dystrophiques. Dans certains cas on retrouve des
anomalies du cuir chevelu (alopécie) et la formation de tissu de granulation. Il n’y a pas de
kératodermie. (1)

Figure 5 : Lésions cutanées chez un enfant de 11 ans porteur d’une E.B.D.R. (d'aprés 11)
A et B : Ulcérations cutanées au niveau du cou et du genou
C : Alopécie partielle
D et E : Mains dystrophiques avec doigts joints et ongles absents
F : Pieds dystrophiques



e Lésions extra-cutanées
Trois sous-types se distinguent par la fréquence importante de 1ésions extra cutanées associées :
I’E.B.D.R. généralisée sévere, ’E.B.D.R. généralisée intermédiaire, et ’E.B.D.R. inversa.
Dans ces trois cas on retrouve de 1’anémie, un retard de croissance, des atteintes du tractus
gastro-intestinal. (1)

Figure 6 : Sténose cesophagienne sévere chez un patient atteint d'E.B.D.R. (12)

Les atteintes oculaires sont communes a presque tous les sous-types. (1)

e Risques de cancers et de décés liés a I’E.B.
Les patients présentant une E.B.D.R. généralisée sévére présentent des risques trés élevés de
survenue d’un carcinome des cellules squameuses de I’épiderme, de mélanome malin et de
déces li¢ a ’E.B.
Les formes d’E.B.D.R. généralisées intermédiaire et d’E.B.D.R. prétibiale présentent une
fréquence de survenue de carcinome épithélial un peu moins importante. (1)

Figure 7 : Carcinome a cellules squameuses de l'épiderme chez un patient atteint d'E.B.D.R.(12)



3) Epidermolyses bulleuses jonctionnelles (E.B.J.)

a) Caractéristiques générales

Les épidermolyses bulleuses jonctionnelles sont les formes les plus rares des épidermolyses
bulleuses héréditaires, dont elles représentent 5% des cas, avec une prévalence comprise entre
1/450 000 et 1/260 000. (4)

Elles surviennent des la naissance, sauf en ce qui concerne I’E.B.J. & apparition retardée, dont
les premiers signes se manifestent a 1’adolescence ou a I’age adulte. Les E.B.J. présentent, en
fonction des sous-types, des 1ésions localisées a une partie du corps (visage et cou, zones
intertrigineuses, au niveau desquelles deux zones de peau peuvent étre en contact), ou
généralisées a I’ensemble des organes. (1)
Elles se subdivisent en huit sous-types différents, regroupés au sein de deux grandes catégories :
- Les E.B.J. généralisées (E.B.J.G.), qui rassemblent cinq sous-types, dont quatre avec
des répercussions sur la sphere buccale : ’E.B.J.G. sévére (anciennement « E.B.J. de
Herlitz »), I’E.B.J.G. intermédiaire (anciennement « E.B.J. non Herlitz »), ’E.B.J.G.
avec atrésie du pylore et I’E.B.J.G. a apparition retardée. (1) (13) (14)
- Les E.B.S. localisées, qui rassemblent trois sous-types, qui ont tous des répercussions
sur la sphere buccale : I’E.B.J. localisée (JEB-LOC), ’E.B.J. inversa, et les syndromes
« JEB-LOC », qui présentent peu ou pas de bulles. (1)

Dans les E.B. jonctionnelles, le clivage se produit au sein de la membrane basale, dans
I’intralamina lucida (coté épiderme). Les genes impliqués dans ce clivage sont LAMA3,
LAMB3, LAMC2, COL17A41, ITGB4 et ITGA6, car codant pour la synthese de la laminine 332,
du collagéne XVII et des intégrines a6B4 selon les sous-types. (1) (13) (14)

b) Atteintes exo-buccales
1. E.B.J. généralisées

e Lésions cutanées
Les patients présentant une E.B.J. généralisée ont toujours des bulles et des cicatrices
atrophiques, fréquemment associées a un milium, des ongles absents ou dystrophiques et des
anomalies du cuir chevelu (alopécie). Il n’y a ni kératodermie, ni tissu de granulation (sauf dans
le cas des E.B.J. généralisées séveres) associés. (1)



Figure 8 : E.B.J.G. sévere (d'apres 15)
a : bulles multiples et tissu de granulation au niveau de I’oreille
b : main avec aplasie cutanée partielle
c : pied avec aplasie cutanée partielle
d : tissu de granulation péri-buccal et trachéotomie

Figure 9 : E.B.J.G. intermédiaire (d'apres 15)
e : dystrophie mineure des ongles. f: Bulles et cicatrices multiples au niveau de la main. g : Erosions cutanées axillaires

e Lésions extra-cutanées
L’E.B.J. sévére généralisée se distingue des autres sous-types par 1’étendue et la sévérité des
atteintes, qui concernent les tractus gastro-intestinal, urogénital et respiratoire, et se traduisent
par une anémie, un retard de croissance et des atteintes oculaires. Concernant les autres sous-
types ces manifestations sont trés variables, et leur fréquence de survenue plutot faible. (1)

e Risques de cancers et de décés liés a I’E.B.
Les E.B.J. généralisées ne présentent aucun risque de mélanome malin, on peut noter en
revanche une fréquence modérée de survenue de carcinome des cellules squameuses dans les
cas d’E.B.J. généralisée intermédiaire.
En ce qui concerne les risques de déces liés aux E.B.J.G., on peut observer que les E.B.J.
généralisées séveres et avec atrésie du pylore sont dans I’immense majorité des cas 1étales, cette
fréquence diminue de moitié pour les E.B.J. généralisées intermédiaires. (1)

ii. E.B.J. localisées

e Lésions cutanées
Les patients présentant des E.B.J. localisées ont quasi systématiquement des bulles, des ongles
absents ou dystrophiques, et assez souvent un milium et des cicatrices dystrophiques. On peut
noter que dans le cas des syndromes « JEB-LOC » un tissu de granulation est toujours retrouvé.

(1
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e Lésions extra-cutanées
Elles sont absentes dans les cas de E.B.J. localisées et de JEB inversa.
Dans les cas de syndromes « JEB-LOC », une anémie, associée a un retard de croissance et des
lésions au niveau du tractus uro-génital sont souvent retrouvés : des lésions oculaires
(granulomes) et du tractus respiratoire sont toujours présentes. (1)

e Risques de cancers et de déces liés a I’E.B.
Is sont absents dans les cas d’E.B.J. localisée et inversa.
Un risque de déces modéré existe dans le cas des syndromes « JEB-LOC ». (1)

4) Le syndrome de Kindler (SK)

a) Caractéristiques générales

Le syndrome de Kindler (SK), aussi nommé poikilodermie de Kindler, se différencie des autres
groupes d’épidermolyses bulleuses héréditaires par la multiplicité des niveaux de clivage et de
formation des bulles (a I’intérieur ou sous la lame basale) et des caractéristiques phénotypiques
spécifiques, telles que la photosensibilité. Sa prévalence est inconnue. Son mode de
transmission est autosomique récessif. (1) (16)

Le syndrome de Kindler apparait dés la naissance, ou durant la petite enfance. Les 1ésions qui
y sont associées sont généralisées a I’ensemble des organes. (1)

Le gene impliqué dans le clivage multiple caractérisant le syndrome de Kindler est FERMT1
(aussi connu comme le gene KINDI), et la protéine mutée est kindline-1. (17) (18)

b) Atteintes exo-buccales

e Lésions cutanées
Les jeunes patients présentant un syndrome de Kindler ont toujours des bulles, associées a des
cicatrices atrophiques. La fréquence des bulles diminue en avancant dans 1’age.
Des ongles absents ou dystrophiques, une kératodermie et du tissu de granulation sont
fréquemment associés a ces 1ésions.
On peut aussi noter poikilodermie (qui correspond a une atrophie de 1’épiderme associée a une
dyschromie et une dilatation des vaisseaux superficiels du derme (19)), une photosensibilité et
des anomalies osseuses (rares). (1)

Figure 10 : Poikilodermie et atrophie cutanée au niveau de la main d'un patient de 28 ans atteint du syndrome de Kindler.

(17)
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Figure 11 : Poikilodermie généralisée chez un patient de 53 ans atteint du syndrome de Kindler. (17)

e Lésions extra-cutanées
Le syndrome de Kindler est fréquemment associ¢ a une anémie, des 1ésions des tractus gastro-
intestinal (cesophagites, colites, qui sont des inflammations du colon) et urogénital, et des
atteintes oculaires (ectropion : paupiére renversée qui ne recouvre plus le globe de I'ceil (8)).

(1)

e Risques de cancers et de déces liés au SK
Le risque de carcinome de cellules squameuses de 1’épiderme augmente apres trente ans. (20)
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II. Manifestations buccales de I’épidermolyse bulleuse.

L’étendue et la sévérité des manifestations buccales chez les patients atteints d’épidermolyse
bulleuse héréditaire sont trés variables. Leur diversit¢ dépend des formes et sous-types
rencontrés. (21)

Les répercussions buccales des épidermolyses bulleuses héréditaires peuvent s’observer au
niveau des différents tissus et organes composant la cavité buccale : les dents, le parodonte,
mais aussi la langue, les joues, le palais, les leévres.

Il est a noter que les patients atteints d’E.B. jonctionnelles et dystrophiques sont plus
particulierement touchés. (22) (23)

1) Répercussions dentaires

a) Innées
1. Anomalies de structure : hypoplasie amélaire

e Définition
L’émail dentaire est une structure minéralisée d’origine épithéliale qui constitue une couche
protectrice au niveau de la couronne des dents. (24)
L’émail étant un tissu d’origine ¢épithéliale, on retrouve des formes syndromiques
d’amélogenese imparfaite (hypoplasie amélaire) chez les patients atteints de certains types
d’épidermolyses bulleuses héréditaires. (25)
L’hypoplasie amélaire correspond a un défaut quantitatif de I’émail causé par une diminution
de la quantité de matrice amélaire déposée pendant I’amélogenéese. L’émail, quand il existe, est
immature et aprismatique, disposé en couche parallele a la surface de la dent : il est donc dur,
mais fragile, a cause de sa minceur. (26)

e Caractéristiques de I’émail hypoplasique
- Teinte : normale
- Dureté au sondage : normale
- Anomalie de forme : localisée : puits, émail rugueux ou lisse, strié
- Peut étre associé a une altération coronaire ou a un taurodontisme. (25) (26)

Figure 12 : Hypoplasie amélaire généralisée chez un patient de 17 ans atteint d 'une E.B.S localisée. (27)
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Figure 13: Hypoplasie amélaire généralisée chez un patient atteint d’E.B.J. (28)

Dans les cas des épidermolyses bulleuses simples, des épidermolyses bulleuses dystrophiques
et du syndrome de Kindler, I’hypoplasie amélaire est extrémement rare. (1) (29)

En revanche, en ce qui concerne les épidermolyses bulleuses jonctionnelles, elle est retrouvée
dans 100% des cas, avec une sévérité variable. Ces atteintes peuvent étre généralisées ou

localisées. (1) (22) (30)
e Origines génétiques

Rappel : Déroulement de ’amélogenése

L’odontogénese se caractérise par la succession de plusieurs stades : lame, bourgeon, capuchon,
cloche dentaire, différenciation terminale des odontoblastes et des améloblastes, formation des
racines et éruption dentaire.

La formation de 1’émail, ou amélogénése, résulte d’une séquence complexe d’événements
cellulaires et extracellulaires, au cours desquels 1’émail sécrété va peu a peu s’organiser en
batonnets d’émail, aussi appelés prismes.

Au début de ’amélogenese, une membrane basale sépare les améloblastes pré-sécréteurs de la
couche dentinaire non minéralisée ; elle disparait juste avant le début de la sécrétion des
protéines de I’émail. (24)

En outre, il est a noter que le cycle de formation de la dentine et sa constitution minérale, quel
que soit le type d’E.B., ne sont pas altérés. (31) (32)

Amélogenése dans les cas d’épidermolyses bulleuses héréditaires jonctionnelles

Dans le cas des épidermolyses bulleuses jonctionnelles, le clivage se produit au sein de la
membrane basale, dans I’intralamina lucida (c6té épiderme).

Or, durant les premiers stades de I’odontogenése, la membrane basale a un role important dans
les interactions épithélio-mésenchymateuses. Les mutations observées au sein du géne d’une
des principales protéines de la membrane basale, telle que la laminine 5, peuvent donc
compromettre la différenciation des améloblastes, voire interférer avec la formation d’une
membrane basale normale. Ainsi le lien des améloblastes avec leur matrice sous-jacente peut
étre compromis. (30)
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e (Conséquences sur la formation de I’émail

A I’échelle microscopique : Variation de la composition chimique et de la structure amélaire

Rappel : Composition de I’émail physiologique
L’émail dentaire est constitué en volume :
- d’une phase minérale (82-91%). Ses constituants principaux sont les monocristaux
d’hydroxyapatite, auxquels s'ajoutent du sodium, du magnésium, du fluor, du chlore et du zinc.

-d’une phase organique (2%). Elle se présente sous la forme d'un gel complexe, comportant des
protéines glycosylées et des phospholipides.
- d’une phase aqueuse (7-11%) (24)

Phase minéralisée de I’émail dans les E.B.J.

Des études ont montré que I’émail des E.B.J. présente une diminution significative de la portion
minérale par volume, dont résulte I’hypoplasie amélaire. En effet, alors que pour une dent saine
la quantité d’éléments chimiques minéralisés atteint 90%, cette valeur avoisine 60% pour les
incisives.

Il est a noter que la composition chimique de 1’émail et I’étendue des surfaces dentaires
présentant des anomalies amélaires différent entre les incisives et les molaires chez les patients
atteints d’E.B.J. L’hypoplasie des molaires tend a étre localisée, et la composition de I’émail
est similaire a celle des molaires normales. En revanche, les plages d’émail hypoplasiques sont
beaucoup plus nombreuses et généralisées au niveau des incisives, la proportion d’émail
minéralisé avoisinant alors les 60%. (33)

Matrice organique amélaire dans les E.B.J.
Aucune variation n’est observée concernant les protéines, les amino-acides et les ¢léments
carbonatés. (33)

La présence d’albumine a été mise en évidence au sein de I’émail de dents mature dans les cas
d’E.B.J. L’albumine sérique est un puissant inhibiteur de croissance des cristaux d’émail, et sa
présence dans les tissus amélaires durant la phase de maturation interfére avec le processus de
croissance des cristaux d’émail. (33) (34)

Structure prismatique

L’architecture amélaire comprend des millions de cristaux d’hydroxyapatite accolés les uns aux
autres, qui forment une ultrastructure prismatique. L’émail est d’abord sécrété sous la forme
d’une matrice organique partiellement minéralisée (a2 30%) ; ce ratio va s’inverser durant le
développement de I’émail, pour atteindre un ratio de 90% de phase minéralisée.

Dans le cas des épidermolyses bulleuses jonctionnelles, des changements dans la structure
prismatique et I’orientation des cristaux d’émail sont rapportés. (22) (30) (35)

A I’échelle macroscopique : hypoplasie amélaire.

Les dents des patients atteints d’E.B.J. ont un émail peu épais avec des zones d’hypoplasie
amélaires généralisées ou localisées. Ces défauts d’émail, qui prennent la forme de puits ou de
sillons, peuvent prédisposer a une augmentation de I’incidence de caries. Des défauts mineurs

15



de I’émail sont rapportés dans chaque sous-types d’E.B., avec une survenue plus importante
pour les E.B.J. (33) (36)

Tous les patients avec E.B.J. présentent des défauts d’émail, alors que la prévalence des défauts
d’émail dans les E.B.S., les E.B.D. et le syndrome de Kindler sont similaires a celle de la
population générale (27%), ce qui suggere que les mécanismes causant les dommages de 1’émail
peuvent étre vraiment différents entre les 3 sous-types. (23)

niveau des incisives permanentes maxillaires et mandibulaires.(10)

1l Anomalies de nombre : agénésie et hypodontie

Une agénésie dentaire correspond a 1’absence de formation du germe dentaire lors de
I’embryogenese, qui se traduira par I’absence de la dent correspondante dans la cavité buccale.

Une hypodontie correspond a un nombre de dents absentes inférieur ou égal a 6 dents.

On retrouve fréquemment des cas d’agénésie et d’hypodontie chez certains patients présentant
une épidermolyses bulleuses dystrophiques récessives. (11) (26) (37) (38) (39)

1il. Taurodontisme

Le taurodontisme est une anomalie de taille ne concernant que les dents pluriradiculées, en
particulier les molaires, qu’elles soient temporaires ou définitives. Il correspond au déplacement
apical de la zone de furcation radiculaire, ce qui géneére une augmentation de la profondeur de
la chambre pulpaire. 11 est associé a certaines formes d’amélogenése imparfaite. (40) (41)
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Figure 15 : Taurodontisme sur 84 et 85 chez un enfant dgé de 5 ans. (42)

Figure 16 : Taurodontisme sur 17 chez un patient de 18 ans. (43)

Plusieurs articles ont rapporté la présence de taurodontisme chez des patients atteints
d’épidermolyses bulleuses dystrophiques récessives ; cette atteinte demeure toutefois tres rare.

(11) (44)
b) Acquises
i. Lésions carieuses
e Etiologie multifactorielle

Alimentation

L’alimentation des patients atteints d’E.B. est habituellement constituée d’aliments de
consistance molle, car des aliments durs peuvent étre a I’origine de la formation de bulles (40).
De plus, une alimentation riche en sucre est nécessaire afin de fournir suffisamment de calories
pour assurer la croissance du patient. (45)

En outre, en raison des bulles et érosions présentes au niveau de I’cesophage, ces patients
n’effectuent pas des repas structurés, mais ingerent de petites quantités de nourriture, et cela
trés fréquemment au cours de la journée. (46)

Mauvaise hygiene bucco-dentaire

Les anomalies constatées au niveau des mains, qui entrainent une incapacité a tenir
correctement la brosse a dents, augmente les difficultés d’un brossage et d’un contrdle de plaque
efficaces ; le brossage, a la fois douloureux et risquant de causer 1’apparition de bulles, est ainsi
négligé. (10) (47) (48)

La forme récessive des E.B.D. est trés sévére ; le moindre traumatisme mécanique, méme
minime, induit la formation de bulles et de profondes ulcérations cutanées.
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Les mains et les pieds souffrent de ces cycles répétés de bulles et d’ulcérations, dont résulte la
formation de cicatrices dystrophiques. Les séquelles de ces phénomeénes cicatriciels chroniques
se traduisent par une fusion progressive des doigts (syndactylie) et une sévere contraction au
niveau du pouce et des autres doigts. (11) (49)

En outre, une microstomie et la réduction de la mobilité des tissus oraux, qui sont typiques des
E.B.D.R. généralisée sévere, limite I’ouverture buccale et I’acces aux dents, ce qui contribue a
la formation de caries rampantes. (10)

:" o ey L “: X .Ce%i":"» 45 o
Figure 17 : Microstomie et réduction de la mobilité des tissus mous, ayant causé un défaut d’hygiene et des caries multiples
chez un enfant avec E.B.D.R. généralisée sévere. (10)

Défaut d’émail

La présence d’anomalies structurelles au sein de la surface amélaire, telles qu’elles ont été
décrites précédemment, favorise ’apparition et le développement de caries. En effet, en cas
d’hypoplasie amélaire, 1’émail rugueux, les puits et les sillons qui strient la dent permettent la
rétention de débris alimentaires et de plaque dentaire au contact des dents, ce qui favorise le
développement carieux. (11) (27)

Défaut d’information des parents — absence de suivi précoce auprés d’un chirurgien-dentiste
L’incidence élevée des caries n’est pas seulement reliée a un défaut d’hygiene bucco-dentaire
ou une alimentation riche en sucre, mais également a une sous-estimation par le corps médical
et les parents des besoins en soins dentaires chez ces patients. En effet, il a été observé qu’en
raison de la sévérité des autres manifestations de la maladie (E.B.R.D. généralisée sévére),
I’examen bucco-dentaire n’est pas considéré comme un besoin prioritaire par les parents ou les
praticiens, ce qui retarde la mise en place de soins dentaires. (47) (48)

e Prévalence

La prévalence des caries est significativement plus élevée chez les individus porteurs
d’épidermolyses bulleuses héréditaires que dans la population générale. Les importantes caries
observées chez ces patients résultent de I’importance de I’atteinte des tissus mous intra-
buccaux, ce qui conduit a une modification du régime alimentaire au profit d’aliments riches
en sucres, augmente le temps de clairance buccale (temps d’évacuation des débris alimentaires),
la présence de plaque dentaire, et la difficulté du maintien d’une hygiéne bucco-dentaire
correcte. De plus, ’hypoplasie amélaire favorise la rétention de débris alimentaires au contact
des dents, ce qui favorise le développement carieux. (11) (27)
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2) Atteintes muqueuses et parodontales

Les manifestations buccales des épidermolyses bulleuses peuvent affecter aussi bien les tissus
mous que les tissus durs. On observe cependant des variations en termes de sévérité et
localisation des atteintes en fonction des différents types et sous-types d’E.B. (51)

Toutes les surfaces muqueuses buccales sont susceptibles de développer des 1€sions, qui sont
le plus souvent réparties dans toute la cavité buccale. (51) (52)

a) Atteintes du parodonte : gingivites et parodontites

On distingue deux types de parodontopathies :

- la gingivite, qui est le plus souvent liée a la présence de plaque dentaire, correspond a
une inflammation de la gencive, sans perte d’attache ; elle se limite aux tissus
supracrestaux. Elle se manifeste cliniquement par un saignement au niveau du sillon
gingival, par la présence de rougeurs et d’cedémes, surtout au niveau des papilles.

- La parodontite, qui correspond a une inflammation plus profonde du parodonte. Elle
provoque la destruction du collagéne et une lyse osseuse (perte d’attache). Il se forme
alors une poche qui représente un réservoir pour les bactéries pathogenes opportunistes ;
celles-ci entretiennent la parodontite et peuvent favoriser sa progression. (53)

Une augmentation de la prévalence d’érythéme au niveau de la gencive attachée et de la
muqueuse a €té rapportée chez les patients atteints d’E.B., en raison de la présence de facteurs
irritatifs locaux tels que la plaque dentaire. En effet, ces patients, et plus particulierement ceux
atteints d’E.B.D.R., présentent un défaut d’hygieéne important en raison des douleurs et des
difficultés rencontrées lors du brossage, ainsi qu’un temps de clairance buccale augmenté en
raison de la perte du vestibule. (23) (47) (51) (54)

Figure 18: Gingivite liée a la plaque chez une patiente de 15 ans atteinte d'E.B.D.D. (55)

En outre, il est a noter que les gencives et les muqueuses buccales sont fréquemment affectées
chez les patients atteints d’un syndrome de Kindler. Cela se manifeste cliniquement par une
hyperplasie gingivale desquamative, avec des plages blanches hyperkératosiques, des zones
d’atrophie et une pigmentation des lévres. On observe ainsi fréquemment chez les patients
atteints de syndrome de Kindler des gingivites, voire des parodontites, dont la sévérité est
variable (1égere a sévere).

Les recherches cliniques et microbiologiques menées suggerent 1’existence de parodontites
atypiques, débutant a 1’adolescence et de progression rapide. (1) (10) (56) (57) (58)
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Figure 19: Gingivite liée a la plaque chez un patient de 28 ans atteint du syndrome de Kindler (17)

b) Lésions muqueuses

La muqueuse digestive, qui inclue la muqueuse buccale, est 'une des régions les plus
fréquemment atteintes chez les patients atteints d’épidermolyses bulleuses héréditaires, ce qui
cause des problémes en termes d’alimentation et de fragilit¢ buccale accentuée. (22) (23)

i.  Microstomie

La microstomie correspond a une réduction de 1’ouverture buccale. Elle est causée par un
processus constant de formation de bulles et de cicatrisation, qui aboutit a des changements
dans D’architecture de 1’épithélium buccal ; la microstomie découle donc de la formation de
cicatrices a la commissure des Iévres et de la perte de 1’espace vestibulaire. (51) (52) (56) (59)

Elle rend I’acces a la cavité buccale et au tractus gastro-intestinal difficile, et contribue ainsi a
la difficulté du maintien d’une bonne hygiéne bucco-dentaire et 1’apparition de caries
rampantes. (10) (56)

La microstomie est plus particuliecrement séveére dans les cas d’E.B.D.R., en raison de la
formation continue de cicatrices, et & peine moins marquée dans les cas d’E.B.J. : ’ouverture
buccale maximale est alors inférieure ou égale a 35mm, alors que dans la population générale
cette valeur avoisine les 50mm. (60)

Figure 20 : Bulles cutanées et microstomie dans le cas d'un patient de 5 ans atteint d'E.B.D.R. généralisée sévere. (48
g p 4
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Figure 21 : Microstomie chez un patient de 20 ans atteint d'E.B.D. : ouverture buccale = 30mm. (61)

ii.  Ankyloglossie

L’ankyloglossie correspond a une diminution importante de la mobilité de la langue. Cette
limitation du mouvement lingual est causée par les changements structuraux intervenant au sein
de I’épithélium lingual suite aux cycles répétitifs de formation de bulles et de cicatrices des
adhérences se créent alors entre la langue et le plancher buccal. Elle provoque des difficultés a
manger et a avaler. (51) (52) (56) (59)

Figure 22: Ankyloglossie et microstomie chez un patient ateint d'E.B.D.R. généralisée sévere. (48)

L’ankyloglossie est un phénoméne fréquemment rencontré chez les patients atteints d’E.B.H.
Elle est plus sévérement présente chez les patients atteints d’E.B.D.R. (60)

iii.  Milium

Le milium (au pluriel milia) correspond a de petites papules blanches bénignes, ayant des
dimensions variant d’un a quatre millimétres de diametre. Ces grains de milium sont
habituellement localisés au niveau du palais. (56)

Le milium buccal est présent dans toutes les formes d’E.B., avec une prévalence augmentée
dans les cas des formes dystrophiques. L’apparition de milium dans la cavité buccale n’est pas

liée a celle du milium cutané, ni liée a la sévérité des atteintes buccales, qui varient selon le
sous-type d’E.B. (48) (51) (52) (56) (59)
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iv.  Oblitération du vestibule

L’oblitération vestibulaire résulte des blessures traumatiques survenues lors de 1’ingestion de
nourriture ou de 1’¢locution. (48)

Elle est présente dans tous les types d’E.B., et plus particulierement d’E.B.D. (48) (51) (60)

Figure 23 : Oblitération du vestibule chez un patient atteint d'E.B.D. (61)

v.  Atteintes des muqueuses buccales

Chez les patients atteints d’E.B., les muqueuses buccales peuvent présenter plusieurs types de
Iésions dermatologiques : des bulles, des €rosions, des ulcérations, des érythémes ou des
atrophies. (52) (59)

Les manifestations buccales les plus fréquentes sont les bulles, qui peuvent varier en taille, et
se rompent dans la plupart des cas, laissant des aires d’érosion. Dans le cas des E.B.J. et des
E.B.D., les bulles peuvent atteindre un diameétre supérieur a un centimeétre. (51) (52) (56)

Toutes les surfaces muqueuses de la cavité buccale présentent un risque de développer des
1ésions. (52)

I1 a été¢ démontré que les muqueuses buccales sont affectées dans 34,7% des E.B.S. localisées
et 58,6% des E.B.S. généralisées, dans 89% des JEB, et dans 90 a 100% des cas des E.B.D.R.

(51) (52)

e Lalangue
En termes de fréquence, la majorité des 1ésions sont observées au niveau de la langue. En effet,
plus de 50% des patients avec une E.B., quel que soit le sous type, présentent des 1ésions au
niveau de la langue. (51)

La survenue importante de 1ésions au niveau de la langue est liée au volume qu’elle occupe
dans la cavité buccale. En effet, la langue constitue le plus large organe de la cavité buccale, ce
qui la rend plus vulnérable aux traumatismes quotidiens, qui causent des bulles, des érosions,
des ulcérations, et des processus inflammatoires qui peuvent provoquer une atrophie du dos de
la langue. Les papilles linguales peuvent également disparaitre. (51) (56)
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Figure 25 : Bulle au niveau de la langue dépapillée d'un patient avec E.B.D. (21)

e Le palais dur
Le deuxiéme site le plus touché par ces lésions est le palais dur. Les Iésions les plus
fréquemment observées sont les érythémes et les atrophies. (51) (52)

Figure 26: Lésions blanches (hyperkératinisées) et aires érythémateuses au niveau du palais dur d'une patiente de 51 ans
atteinte du syndrome de Kindler. (17)
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Figure 27 : Plage d'ulcérations au niveau du palais chez un patient atteint d'E.B.D. (61)

e Les faces internes des joues
De plus, il a été noté une augmentation importante des bulles et des érosions au niveau de la
face interne des joues, probablement en lien avec les blessures provoquées durant la
mastication, ce qui peut advenir facilement dans le cas de patients atteints de microstomie.

(23) (47) (51) (52)

A K

Figure 28: Lésion érosive de la muqueuse jugale chez un patient atteint d'E.B.D. (61)

e Les gencives
De méme, il a été observé une augmentation de la prévalence des érythémes au niveau des
gencives, probablement dues a des facteurs irritatifs locaux, tels que la plaque dentaire, en
raison des difficultés a maintenir une hygi¢ne bucco-dentaire correcte. (23) (47) (51) (52)

y

Figure 29 : Sévere inflammation gingivale et érytheme labial chez une patiente de 12 ans atteinte d’E.B.D. (38)
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e Autres muqueuses lésées
On retrouve également des 1ésions muqueuses au niveau des levres (bulles, érythémes, érosions
et atrophies), des commissures labiales (chéilite), de I’uvule palatine (érythémes et érosions),
du plancher buccal (trés rares érosions) et de I’oropharynx (érythémes et érosions). (51) (52)

Figure 31 : Dépapillation totale de la langue et chéilite angulaire chez un patient atteint d’E.B.D. (61)

vi.  Glandes salivaires

Les différentes recherches n’ont pas permis de déterminer si le flux salivaire, les taux
d’immunoglobulines salivaires ou la microflore bactérienne buccale sont des cofacteurs a la
susceptibilité accrue aux caries. (47) (56) (62)

Chez les patients atteints d’E.B.S., il n’y a pas d’atteintes des glandes salivaires. (10)
La sécrétion salivaire est normale dans la plupart des cas d’E.B.D. (56)

Dans les cas d’E.B.J., les 1€sions peuvent obstruer temporairement les glandes salivaires ; ces
obstructions se résolvent spontanément, et ne nécessitent pas de traitement particulier. (56)

3) Conséquences sur 1’état général

La fonction mandibulaire est diminuée chez les patients atteints d’E.B., en particulier dans les
cas des E.B.D.R. : la diminution de mobilité au niveau des lévres, de la langue et des tissus
oraux est trés marquée. Ces répercussions buccales ont donc des conséquences sur 1’état général
des patients. (48) (60)
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a) Dysphagie, dénutrition et anémie

Les muqueuses de la cavité buccale et du tractus gastro-intestinal dans son ensemble sont
affectées par la présence de bulles, d’érosions, de cicatrices et de tissus atrophiques, qui rendent
difficile I’alimentation. (11) (48) (49)

Au niveau de I’cesophage, on retrouve des sténoses, des raccourcissements de I’cesophage en
raison des fibroses, et des constrictions cesophagiennes. La présence de bulles et de cicatrices
au niveau de la muqueuse de I’cesophage peut également conduire a des difficultés a déglutir
(dysphagie) ou a une déglutition douloureuse (phagodynie). Ces difficultés a s’alimenter
provoquent chez les patients atteints des formes les plus séveres d’E.B. un état de dénutrition
parfois préoccupant, ainsi que des carences et une anémie. (60) (63)

Ainsi, les trés nombreuses cicatrices sillonnant les muqueuses buccales peuvent a terme induire
une limitation des principales fonctions orales, telles que la mastication, la phonation, la
déglutition, ou sociales, comme le baillement ou le sourire. (51) (60)

Il est a noter que certaines malpositions dentaires et la malformation des maxillaires qui peuvent
étre observées chez les patients atteints d’EBRD peuvent résulter d’une inflammation chronique
et de malnutrition, qui sont secondaires aux dysphagies affectant ces patients. (46) (48)

Dans les cas d’E.B.D., les tissus cicatriciels provoquent des atrophies conséquentes du
maxillaire et un prognathisme mandibulaire. (51) (56)

Figure 32: Relation en articulé inversé chez un patient atteint d'E.B.D.R. généralisée sévere. (48)

Figure 33: Cicatrices palatines et atrophie du maxillaire. (56)

b) Retard staturo-pondéral

Un retard staturo-pondéral est essentiellement retrouvé chez les patients atteints d’E.B.D.R.
sévere généralisée.

En effet, en raison de leur prédisposition a 1’anémie et la malnutrition, ces patients présentent
trés fréquemment un retard de croissance important. (3) (11) (54)

26



III. Prise _en charge odontologique des patients _atteints
d’épidermolyse bulleuse.

La conception des traitements dentaires pour les patients atteints d’E.B., et en particulier en ce
qui concerne les sous-types les plus séveérement atteints, a considérablement évolué au cours
des trente derniéres années. (12)

En effet, dans les années 1970, I’extraction de toutes les dents était considérée comme le
traitement de choix pour les patient atteints d’E.B.D.R. (64). Pres de deux décennies plus tard
a ¢ét¢ démontrée la possibilit¢ de prendre en charge avec succes les anomalies et 1ésions
dentaires, en combinant les techniques d’anesthésie disponibles a 1’époque et les soins
restaurateurs (23) (65).

Bien plus récemment, a 1’orée des années 2010, des études ont montré que les caries peuvent
étre évitées chez des patients avec E.B.D.R. grace a un suivi régulier alliant des conseils
nutritionnels, une éducation a 1’hygiéne bucco-dentaire dés le plus jeune age, des nettoyages
prophylactiques réalisés réguliérement par un chirurgien-dentiste, et 1’application de topiques
fluorés. (12)

La mise en place d’un protocole plagant la prévention des caries et des 1ésions pouvant affecter
la sphére buccale au centre de I’action thérapeutique constitue donc de nos jours I’approche de
choix en ce qui concerne la prise en charge odontologique des patients atteints d’E.B. (12) (64)

1) Objectifs de traitements odontologiques

a) Prévention des caries et des lésions muqueuses
L’objectif premier de la prise en charge des patients présentant une E.B. est de maintenir et
protéger le plus longtemps possible les organes dentaires sur I’arcade. (12)

b) Traiter la douleur et ['infection
Il est important de considérer que les patients ressentant une douleur au niveau de la sphére
buccale réduisent leurs apports nutritionnels, ce qui entraine des répercussions importantes au
niveau de 1’état de santé général du patient. (12)

¢) Maintenir et/ou rétablir une bonne hygiene bucco-dentaire.
Cela permettra d’€viter la survenue de caries et de 1ésions des tissus mous. (12)

d) Permettre un développement facial harmonieux

Un développement morphologique équilibré de la face permet celui des fonctions buccales,
ainsi que I’amélioration de I’esthétique et I’estime de soi. (12)
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e) Améliorer les fonctions orales
1. La mastication

Maintenir une dentition fonctionnelle réduit le risque de formation de lésions des tissus mous
buccaux et cesophagiens, grace a une mastication plus efficace qui permet d’éviter 1’ingestion
de portions d’aliment trop volumineuses ou de consistance trop dure, susceptibles de 1éser les
mugqueuses du tube digestif. (12)

i1. La phonation

La restauration des dents antérieures permet d’améliorer la prononciation des phonémes, car
elles permettent un meilleur positionnement de la langue. (12)

1il. La déglutition

Elle passe par ’amélioration de 1’ouverture buccale en faisant des exercices réguliers visant a
étirer les muscles péri-buccaux et permettre ainsi un meilleur acces a la cavité buccale, afin de
maintenir une bonne hygiéne bucco-dentaire. (12)

f) Maintenir des relations dentaires inter-arcades et intra-arcades harmonieuses.
Cela permettra de stabiliser 1’occlusion, d’améliorer les fonctions orales, 1’esthétique dentaire
et permettre une meilleure hygiéne. (12)

2) Prise en charge générale en odontologie.

a) Prévention

Les membres de 1’équipe pluridisciplinaire en charge des patients atteints d’E.B. doivent
adresser les parents et I’enfant a un chirurgien-dentiste le plus tot possible, idéalement avant la
survenue d’un probléme dentaire, afin d’organiser un suivi régulier de I’enfant. (12)

Une premiere consultation peut étre effectuée a ’age de 3 a 6 mois. Elle a pour but :

- L’¢ducation des parents, comportant plusieurs volets : des conseils alimentaires
(incluant les médicaments sans sucre), des habitudes d’hygiéne bucco-dentaire a mettre
en place, la fluoration, et les manifestations buccales que peuvent revétir les E.B. Ces
conseils préventifs doivent étre donnés avant I’éruption des premicres dents.

- Le diagnostic précoce des anomalies de I’émail, comme dans les E.B.J. par exemple.

- Le diagnostic précoce des malpositions dentaires, comme dans les E.B.D.R.

- Le diagnostic précoce des Iésions carieuses.

- Etablir une relation de confiance entre le patient, ses parents et le praticien, qui devra
étre entretenue lors des s€ances suivantes. (12)
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Figure 34: Diagnostic précoce et éducation des parents pour la gestion d’une bulle. (12)

Figure 35 : Diagnostic précoce d’'une hypoplasie amélaire généralisée chez un patient atteint d’E.B.J. (12)

Les patients présentant une E.B. doivent étre référés le plus tot possible a un chirurgien-dentiste
afin d’identifier les caractéristiques spécifiques de leurs maladies qui demanderont une
attention spéciale (exemple : hypoplasie amélaire pour JEB). (12) (48) (66)

Cela permettra aux chirurgiens-dentistes de mettre en place le plus tot possible des programmes
de prévention et de réduire le risque carieux chez ces patients. (12) (67) (68)

Beaucoup d’études montrent que ces patients ne se rendent chez le chirurgien-dentiste qu’en
cas de douleurs ou de caries. (12) (45) (69)

i. Gestion des lésions cutanéo-muqueuses oro-faciales

e Gestion des bulles et des ulcérations
Alors que les bulles, les ulcérations et les érosions constituent les caractéristiques les plus
fréquentes des E.B., seulement une étude a ét¢ publiée concernant un traitement de ces 1ésions
buccales. (70)

Cette étude est mentionnée dans plusieurs autres publications, et a montré qu’une suspension
de sucralfate réduit le développement et la durée des bulles et des ulcérations buccales, ce qui
réduit les douleurs buccales associées, et améliore le controle de plaque. (12) (38) (70)

En outre, une étude menée en Gréce recommande d’appliquer de la poudre de sucralfate sur la
mugqueuse buccale, en particulier au niveau des bulles, quatre fois par jour. Le sucralfate peut
étre utilisé quotidiennement, grace a sa capacité a se lier fortement aux protéines présentes au
niveau des ulcérations de la muqueuse buccale. Cela permet la formation d’une couche
protectrice contre les traumatismes et de favoriser la ré-épithélialisation de la muqueuse
endommagée et la guérison des ulcérations. Cela permet également la réduction de la plaque
dentaire, des saignements et de I’inflammation gingivale car elle contribue a diminuer les
douleurs au niveau de la gencive, ce qui permet aux patients d’améliorer leur hygiéne bucco-
dentaire. (71)
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En France, les suspensions en solution buvable de sucralfate, telles que I’Ulcar® ou le Keal®,
sont indiquées dans le cadre des ulcéres gastro-duodénaux, et des reflux gastro-cesophagiens ;
elles ne sont pas remboursées. (72)

Le sucralfate entre également dans la composition du Pansoral gel buccal junior et orthodontie®,
dans lequel il est associé a des extraits de camomille. Ce gel est indiqué afin d’apaiser et assainir

la muqueuse buccale des enfants et adolescents irritée par le port d’appareils orthodontiques.
(73)

e Gestion de la microstomie
Il est conseillé aux patients atteints d’E.B.D.R. d’effectuer tous les jours des exercices pour
améliorer et maintenir une bonne ouverture buccale. (74)
Améliorer I’ouverture buccale permet de favoriser la phonation et la déglutition. (12)
Réaliser ces exercices une demi-heure avant une visite chez le chirurgien-dentiste permet
d’améliorer ’acces a la cavité buccale pour le praticien. La limitation d’ouverture buccale est
considérée comme la plus grande difficulté technique a laquelle peuvent étre confronté les
praticiens. (75) (76)
Dans ce contexte, aucune ¢tude n’a pu mettre en évidence de solution optimale. Des
améliorations de 1’ouverture buccale ont pu étre obtenues avec des techniques mécaniques.
Plusieurs méthodes ont été décrites : 1’utilisation ponctuelle de plots de résine, des exercices
quotidiens avec des spatules en bois, associés a des étirements doux au niveau de la bouche, par
des mouvements répétés d’ouverture-fermeture. (12)

ii. Hygiéne bucco-dentaire

¢ A lamaison
Un certain nombre de patients, de parents et de chirurgiens-dentistes ont exprimé des réserves
concernant I’utilisation de la brosse a dents et des 1ésions potentielles au niveau de la muqueuse
buccale. (12)

Le brossage des dents est possible chez tous les patients atteints d’E.B., méme ceux atteints
d’E.B.D.R. (68)

Les critéres de choix d’une brosse a dents appropriée sont :

- Lataille : Une petite téte est préconisée. (23) (77)

- Les poils : Des poils souples et courts sont a privilégier. (3) (23) (77)
Certains auteurs ont constaté que les poils peuvent étre assouplis en les trempant dans de 1’eau
chaude, afin d’éviter un brossage traumatique pour les tissus mous. (77)

- Manuelle ou électrique : L’utilisation d’une brosse a dents manuelle ou électrique est
sujet a des divergences d’opinion selon les auteurs : en effet, certains préconisent
’utilisation de manches adaptables spéciaux sur des brosses a dents manuelles, qui
présentent un intérét pour des patients présentant des pseudosyndactylies et des
problémes de dextérit¢ manuelle. (12) Toutefois il a également été rapporté que
I’utilisation d’une brosse a dents €lectrique peut présenter des avantages dans les cas de
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pseudosyndactylie sévére, lorsque les mouvements des mains sont insuffisants pour
maintenir une bonne hygiéne. (71)

Figure 36 : Brossage dentaire chez un patient atteint d’E.B.D.R (12)

Le dentifrice utilisé doit avoir une forte teneur en fluor. (78)

I1 est conseillé aux parents ou soignants d’assister I’enfant, lors du brossage, afin d’augmenter

son efficacité et celle du contréle de plaque, et réduire les risques de 1ésions des tissus mous.
(77)

Figure 37 : Enseignement précoce de I’hygiéne bucco-dentaire (12)

Des cotons-tiges ou des compresses peuvent tre utilisés pour nettoyer les dents si le patient est
temporairement incapable de brosser ses dents en raison de douleurs importantes au niveau de
la sphére buccale. (12)

Se rincer la bouche avec de 1’eau pendant la journée aide aussi a maintenir I’hygi¢ne bucco-
dentaire, particuliérement apres les repas, car cela permet d’enlever les débris alimentaires et
les dépdts de sucre. (47)

L’utilisation de révélateur de plaque constitue une aide intéressante afin d’identifier la plaque
dentaire, et permet d’améliorer I’efficacité de leur brossage. Ils peuvent étre utilisés par tous les
patients atteints d’E.B. (12)

e Chez le chirurgien-dentiste
Le nettoyage prophylactique et les techniques de polissage (grace a des cupules en caoutchouc
ou des brossettes) peuvent étre utilisés avec précaution chez tous les patients. (66)
Des bulles hémorragiques peuvent apparaitre en raison des vibrations sur la muqueuse. Si cela
arrive, elles devront étre drainées. (12)
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4
Figure 38 : Nettoyage prophylactique chez une patiente de 11 ans atteinte d'E.B.D.R. (79)

ii1. Fluoration

Des applications topiques de vernis fluoré sont recommandées tous les trois mois chez les
patients a haut risque carieux, ou a chaque visite chez le chirurgien-dentiste. (47) (77) (78)
Pour les enfants résidant dans des lieux ou I’eau est a faible teneur en fluor, I’importance
d’apports supplémentaires en fluor a été mise en évidence. Le fluor peut étre prescrit en gel ou
en bain de bouche. Les formes de gel peuvent étre utilisées avec une brosse a dents, dans une
gouttiere ou sur des rouleaux de coton. Les bains de bouche peuvent étre sans alcool pour les
patients présentant des lésions buccales. Des solutions de fluor a 0,05% ou 0,2% peuvent étre
appliquées avec un coton tige sur toutes les dents une fois par jour. (12) (80)

Figure 39: Application topique de vernis fluoré par un chirurgien-dentiste sur une patiente de 11 ans atteint d'E.B.D.R. (79)

iv. Conseils diététiques

Un programme diététique doit étre mis en place des le plus jeune age. (3) (45)
Il est essentiel que le chirurgien-dentiste et le nutritionniste collabore, afin de ne pas donner des
conseils contradictoires qui pourraient désorienter le patient et ses parents. (12)

Un bon état nutritionnel permet de favoriser une résistance aux infections, le développement

pubertaire, la croissance staturo-pondérale, la cicatrisation des plaies et améliore la qualité de
vie.
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e Pour le nourrisson

L’allaitement maternel est souvent difficile du fait des bulles au niveau du visage et de la bouche
qu’il provoque, méme en cas de protection par de la vaseline. La mére peut alors si elle le
souhaite tirer son lait et le donner a I’enfant. Cependant, sauf dans les cas modérés, il est souvent
insuffisant pour satisfaire les besoins énergétiques de I’enfant. On peut alors enrichir le lait
maternel préalablement recueilli ou utiliser des laits artificiels enrichis (exemple : le lait
Infatrini® de Nutricia). La tétine peut étre ramollie en la faisant bouillir auparavant. Il a aussi
¢été proposé d’enduire la tétine de paraffine ou de vaseline avant, mais aucune étude ne démontre
I’absence de toxicité d’une telle pratique. Dans certains cas ou I’alimentation orale est tres
difficile, des biberons utilisés pour les patients incapables de téter peuvent étre utilisés. Il est
¢galement possible d’agrandir le trou de la tétine avec une aiguille. La sonde naso-gastrique est
a éviter le plus possible du fait des 1ésions digestives qu’elle entraine. (78)

e Pour I’enfant puis 1’adulte

La diversification alimentaire doit étre débutée comme chez n’importe quel enfant, en évitant
les aliments acides ou épicés. En cas d’atteinte muqueuse, les aliments ne devront jamais étre
chauds, mais tiedes. Ils doivent étre mixés ou coupés trés finement. Les aliments secs (poulet,
riz...) doivent étre en sauce pour éviter les blocages. Il est conseillé d’utiliser des cuillers en
plastique mou a bord non tranchant afin d’éviter de provoquer des 1ésions buccales.

En raison des 1ésions muqueuses, de la fixation de la langue et d’éventuels problémes dentaires,
I’alimentation orale peut étre difficile. En cas de difficulté a I’oralité ou a la déglutition, I’enfant
doit étre orienté vers un orthophoniste ou kinésithérapeute spécialisé.

La supplémentation en vitamine D doit étre systématique du fait des faibles expositions solaires.
Si les enfants n’aiment pas les produits laitiers, il est conseillé d’y associer une prise de calcium.
L’alimentation doit étre enrichie au mieux sans augmenter si possible les volumes. Pour cela
des mesures simples consistent a utiliser du lait entier et a rajouter du beurre ou de la créme
fraiche dans les aliments. A I’approche de la puberté, une attention toute particuliére doit étre
portée a la nutrition et & son impact sur la croissance. (78)

v. Scellement de sillons et autres aides

Le scellement des sillons anfractueux est recommandé, d’autant que le maintien de I’hygiéne
bucco-dentaire et les autres mesures préventives peuvent étre difficiles a réaliser. (74) (78)
Certains cliniciens ont toutefois émis des réserves quant a leur réalisation, car cette technique
est trés sensible a sa mise en ceuvre, et peut ne pas €tre envisageable dans certains cas en raison
d’un défaut de coopération, d’un acces compromis par la microstomie ou les difficultés d’un
suivi a long terme. (12)

D’autres techniques de reminéralisation, tel que le Recaldent® (CPP-ACP) peuvent étre
utilisées en tant que techniques non-invasives des caries débutantes des patients avec E.B. (12)
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vi. Prescriptions

e Forme galénique

En ce qui concerne les prescriptions médicamenteuses pour les patients atteins d’E.B.D.R., il
est important de considérer qu’avaler des comprimés peut étre difficile en raison des sténoses
cesophagiennes que 1’on retrouve chez ces patients, ou des Iésions que peuvent créer ces
comprimés au niveau de 1’ecesophage. Ainsi, les médicaments doivent étre prescrits sous formes
liquide ou soluble. Si des médicaments sans sucre ne peuvent pas étre utilisés, les parents
doivent étre avertis de la teneur en sucre du médicament, et idéalement brosser les dents de leur
enfant apres chaque prise du médicament, ou au moins leur faire se rincer la bouche avec de
I’eau, afin de réduire le risque de carie. (12)

e Antibiotiques
On met en place une antibioprophylaxie et une antibiothérapie en cas d’anesthésie générale par
IV. (38)

e Intérét de la Chlorhexidine
De la Chlorhexidine a 0,12% a longtemps été préconisée par certains auteurs pour la prévention
des pathologies buccales chez les patients porteurs d’E.B. (47)
Il a ét¢ montré plus récemment que la Chlorhexidine n’a que peu d’effets concernant la
prévention des caries, mais présente tout de méme un intérét dans le maintien de 1’hygi¢ne
bucco-dentaire, lorsque le brossage est insuffisant, de par son action antiseptique. (12) (38) (81)
En France, c’est sous forme de bain de bouche qu’elle est le plus fréquemment utilisée. (81)
Elle peut s’utiliser en gel, en spray, et en vernis d’application topique. (12)
Un exemple de traitement préventif : un bain de bouche deux fois par jour pendant deux
semaines tous les trois mois. (12)
Les formes sans alcool sont conseillées pour le patients avec des 1ésions buccales. (23) (66)

b) Réalisation des soins dentaires

Il est conseillé aux enfants atteints des formes les plus séveres d’E.B. d’effectuer des visites
fréquentes chez le chirurgien-dentiste, tous les trois a six mois, et pour certains patients tous les
mois. (71) (74)

Obtenir la coopération du patient est fondamental pour permettre le bon déroulement de la
séance de soin et éviter la formation de bulles. Il faut gagner la confiance du patient (plusieurs
séances de mise en confiance, approche comportementale, gestion de 1’anxiété...). (79)

Durant la consultation doivent étre abordés les aspects suivants :

- Prévention des caries et diagnostic précoce des caries,

- Nettoyage prophylactique professionnel,

- Application topique de fluor,

- Conselils alimentaires,

- Evaluation des progrés ou des détériorations de la situation bucco-dentaire. (12) (47)
(74)
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- Prévoir une brochure d’informations destinée aux familles (Se référer aux annexes VI
et VII).

1. Précautions particuliéres lors des séances de soins

Les patients avec des répercussions buccales modérées ne nécessitent pas de modifications de
traitement, mais leur prise en charge doit tenir compte de la fragilit¢é des muqueuses. Les
patients présentant une E.B.D.R requiérent davantage de précautions spécifiques durant le
traitement, afin de minimiser les 1ésions des tissus mous. (12)

e E.B.S.
La plupart des auteurs rapportent que des traitements de routine peuvent tre réalisés. (74)
Les praticiens doivent s’ informer de 1’historique du patient en termes de fragilité¢ des muqueuses
et des tissus mous car les manipulations peuvent causer I’apparition de 1ésions chez ces patients,
méme avec des formes modérées. (12)

e EB.J.
Les soins dentaires ne demandent pas de modification, cependant une approche précautionneuse
est recommandée afin d’éviter de causer des ulcérations buccales.

Ces patients requieérent un programme de prévention sérieux et des visites fréquentes chez un
chirurgien-dentiste en raison de leur forte susceptibilité de présenter une hypoplasie amélaire
généralisée, ce qui augmente le risque de carie et d’attrition sévere. (12)

Les atteintes cutanées et muqueuses varient considérablement en fonction des sous-types
d’E.B.J., et une manipulation précautionneuse des tissus mous est toujours recommandée. (12)

e E.B.D.D.
Ces patients peuvent recevoir des soins de routine avec de petites modifications ou pas de

modification. Une approche précautionneuse est de mise pour la manipulation des tissus mous.
(12) (52)

e EB.D.R.
Ces patients nécessitent de grandes modifications concernant le déroulement de leurs
traitements et une approche treés précautionneuse afin d’éviter tout dommage tissulaire. Leur
prise en charge nécessite une équipe pluridisciplinaire organisée, avec une bonne
communication interne afin de discuter de la gestion du suivi du patient. (12)

Lubrification

Les lévres doivent étre lubrifiées avec un corps gras (exemple : Vaseline) avant chaque séance
de traitement afin de réduire I’adhérence et I’application de forces conduisant a la formation de
l1ésions. Les instruments utilisés doivent également €tre lubrifiés. (3) (82) (83)
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Canule d’aspiration

La formation de bulles peut étre occasionnée par un contact des muqueuses avec la canule
d’aspiration. Il est donc intéressant d’appuyer la canule sur les tissus durs : sur les faces
occlusales ou sur un rouleau de coton. (82)

Figure 40 : Utilisation de la canule d'aspiration chez un patient atteint d'E.B.D.R. (12)

Il est recommandé de ne pas utiliser une aspiration forte, qui risque de provoquer la formation
de surfaces étendues d’ulcération. (12)

Bulles

Les bulles hémorragiques ou séreuses qui peuvent se former durant la séance de soin doivent
étre drainées avec une aiguille stérile ou coupées avec des ciseaux afin d’éviter I’expansion des
Iésions a cause de la pression interne du fluide. (12) (74)

Pression

Une attention treés importante doit étre portée a la protection des tissus mous. Pour manipuler
les tissus, il convient d’appliquer une petite pression (force compressive) mais pas de
mouvement de glissement (traction latérale) qui peuvent causer une lésion des tissus. (66) (75)

Seringue air-eau
Elle peut étre utilisée avec précaution, car elle peut provoquer 1’apparition de bulles, qui devront
étre drainées. (66)

Instruments

En raison de la limitation d’ouverture buccale, il est conseillé d’utiliser des instruments de taille
pédiatrique. (12) (38)

Un miroir laryngé peut se montrer utile chez les patients avec une microstomie sévere. Des
¢carteurs plats et flexibles peuvent étre utilisés pour écarter les joues, car il disperse la force
exercée sur une zone étendue et permettent de protéger les muqueuses durant les soins. (12)

Isolation
- Isolation partielle : quand on utilise des rouleaux de coton, il est conseillé de les lubrifier
avec de la Vaseline avant de les placer en bouche. Avant d’étre retirés de la cavité
buccale, ils doivent étre mouillés avec de I’eau. (12)
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Il faut réduire la taille des rouleaux de coton en raison de I’espace limité¢ d’acces a la cavité
buccale. (12)

- Isolation totale : la digue peut étre utilisée avec ou sans crampons, avec des wedjets.
Elle est a utiliser avec précaution. Il faut veiller au bon positionnement du crampon, et
éviter les contacts entre la digue et les tissus mous (joues, lévres), qui peuvent
occasionner des bulles. (12)

Acces visuel
Dans les cas de microstomie sévere, il est facile de séparer les Iévres en utilisant le manche du
miroir plutét que le miroir lui-méme, ou d’utiliser des écarteurs flexibles. (12)

Fin de la séance de soin

A la fin de chaque séance de soin, il est important de vérifier la présence de bulle et de les
drainer. Il faut vérifier et retirer tous les résidus des matériaux utilisés durant la séance au niveau
de I’espace sublingual et du vestibule, car en raison de leur ankyloglossie les patients ne peuvent
pas se rincer la bouche correctement. Ils peuvent étre retirés avec un rouleau de coton humide.

(12)

e Syndrome de Kindler
Une approche précautionneuse doit &tre mise en place pour la protection des muqueuses.

La prise en charge dentaire doit essentiellement se centrer sur un suivi parodontal. (12) (84)

il. Choix de la technique d’anesthésie

Tous les types de traitement de patients atteints d’E.B. peuvent étre réalisés sous anesthésie
locale, sédation consciente ou anesthésie générale. La décision concernant le type d’anesthésie
a utiliser doit €tre prise en accord avec le patient, et se baser sur la balance bénéfice-risque de
chaque technique. (85)

e [’anesthésie locale

Indications
L’anesthésie locale est la technique de choix pour les formes modérées d’E.B., pour les soins
courts et atraumatiques. (12)

Le principal bénéfice de I’anesthésie locale est le maintien de la perméabilité des voies
aériennes supérieures et le soulagement prolongé de la douleur suite aux soins. Les traitements
pouvant étre réalisés sous anesthésie locale sont les soins restaurateurs, les traitements
endodontiques, les soins prothétiques et les extractions multiples. (12) (85)

Réalisation de I’anesthésie :
Un anesthésique topique sous la forme d’un gel peut étre utilisé.

Pour éviter la formation de bulles, la solution anesthésique doit étre injectée lentement et
profondément dans les tissus, pour éviter que le liquide ne cause une séparation mécanique des
tissus. (38) (65) (86)
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Des bulles peuvent se développer consécutivement a I’anesthésie ; elles devront étre drainées.
(12) (85)

Des conseils post-opératoires doivent avertir le patient du risque de morsure ou de traumatisme
de leurs levres qui peuvent survenir sous 1’effet local de ’anesthésie. (12) (85)

Certains auteurs suggerent qu’il y a moins de lésions des muqueuses lors d’une anesthésie locale
que lors d’une anesthésie générale. (12) (85) (86)

e La sédation consciente
Il est important de souligner que la sédation consciente ne peut pas étre réalisée en cabinet
libéral, en raison des mesures de protection cutanée qui doivent étre appliquées pour ces
patients, qui peuvent présenter en outre des problémes respiratoires. (21)
Il faut prendre en compte le risque important d’induire la formation de bulle si le patient doit
étre maintenu durant la séance de soins. (79)

e [’anesthésie générale
Indications
Alors que la plupart des patients porteurs d’E.B. peuvent tolérer des traitements de routine,
certains patients présentant des atteintes dentaires étendues, des 1ésions importantes des tissus
mous et une microstomie sévere peuvent étre pris en charge sous anesthésie générale. (12) (21)
(65) (87)
L’anesthésie générale permet ainsi la réalisation de traitements restaurateurs étendus ou
d’avulsions multiples, malgré la fragilité¢ importante des tissus mous. (77)

Considérations générales
Aucun adhésif ne doit étre utilisé, afin d’éviter de léser la peau du patient lors de ses
mouvements. (21) (85)

Les points de pression doivent étre protégés avec de la vaseline ou des compresses. (12) (86)
Une prémédication sédative efficace doit étre mise en place, afin d’éviter tout geste incontrolé
du patient qui provoquerait des 1ésions cutanées. (86)

L’anesthésie générale doit étre réalisée par une équipe ayant une expérience importante, et ayant
déja soigné des patients atteints d’E.B. (12)

La chirurgie buccale peut étre associée a d’autres procédures chirurgicales, telles que les
dilatations cesophagiennes. (12)

Positionnement du patient et mouvement

Le patient doit se placer lui-méme sur la table d’opération si cela est possible. (86)

Le brancard doit étre rembourré avec une couverture de laine.

Le transfert du patient et ses changements de position doivent étre réalisés en déplagant la
couverture de laine, et non en mobilisant le patient. (12) (85)

Sécurité de la voie intraveineuse

Des compresses enduites de vaseline doivent séparer la peau du patient de la voie intraveineuse,
qui doit étre enveloppée dans des bandages non adhésifs autour des extrémités. (86)

Les poignets doivent étre protégés avec des coussins de mousse. (12) (85)
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Figure 41: Perfusion IV sécurisée avec du Mepilex® (21)

Préparation des instruments

Le masque respiratoire, la sonde endotrachéale et la canule nasale doivent étre lubrifiées. Les
surfaces de contact doivent étre recouvertes de plusieurs couches de Vaseline ou de Mepilex®
(pansement hydrocellulaire siliconé autofixant, sans surfaces adhésive). (12) (38) (85) (86)

Intubation du patient et gestion des voies aériennes

Il est impératif d’éviter de créer des bulles au niveau des voies aériennes au cours de
I’intubation. (12) (86) (88)

La réalisation d’une intubation par fibre optique nasotrachéale est ainsi recommandée, en raison
de la faible ouverture buccale et afin d’éviter d’induire des traumatismes au niveau de la langue
et des muqueuses buccales, suite a la pression du laryngoscope sur les aires supraglottiques.

De plus, il est a noter que la muqueuse nasale est composée d’un épithélium cilié pseudostratifié
cylindrique (épithélium respiratoire), d’un épithélium cuboidal stratifié, et d’un épithélium
squameux non kératinisé, les deux premiers étant moins vulnérables a la formation de bulles
que les épithéliums squameux stratifiés kératinisés et non kératinisés de la muqueuse buccale.
(12) (38) (86) (88)

En outre, la sonde d’intubation peut étre sécurisée plus facilement sans bande, a la différence
d’une sonde orale, car il est possible d’avoir recours a un tube suffisamment petit pour éviter
d’exercer une pression a la surface de la peau a I’entrée de la narine. (12) (38) (86)

La sonde d’intubation peut étre assouplie en étant trempée dans une solution saline chaude et
généreusement lubrifiée avant d’étre insérée dans la narine du patient. (21)
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Figure 42 : Anesthésie générale chez un patient de S8ans atteint d’E.B.D. : Sonde nasotrachéale stabilisée sans adhésif. (21)

Site chirurgical
Il ne doit pas étre frotté vigoureusement, et les solutions de désinfection doivent étre versées ou
doucement tamponnées sur la peau. (12) (85)

Monitoring

Un oxymétre de pouls se fixant au bout du doigt du patient constitue un appareillage de choix
(sauf si le patient présente une syndyctalie totale au niveau des mains et des pieds). On utilise
alors un oxymetre de pouls placé au-dessus de la main ou le pied, puis recouvert de bandes

autoadhésives. (21) (38)

Pour I’électrocardiogramme (ECG), la partie adhésive doit étre enlevée des €lectrodes, ce qui
permet de lubrifier seulement la partie centrale en contact avec la peau du patient. Ce dispositif
est maintenu par une bande non adhésive type Mepilex® au niveau de la poitrine ou de
I’abdomen du patient. Dans les cas séveres d’atteintes cutanées, le monitoring ECG peut ne pas
étre utilisé, et est remplacé uniquement par un oxymetre de pouls. (12) (21) (38) (85) (86)

Complications post-opératoires

La plus communément rencontrée est la formation de nouvelles bulles. Des fractures des proces
alvéolaires maxillaires ont été rapportées chez des patients atteints d’E.B.D.R., en raison de la
faible minéralisation de leur os, de microstomie importante et d’incisives maxillaires
proéminentes. (12) (21) (85)

iil. Radiographies

Pour tous les patients atteints d’E.B. sauf ceux ayant une E.B.D.R, toutes les techniques de
radiologies peuvent étre utilisées quasiment sans modifications. (12)

Pour les patients atteints d’E.B.D.R., la prise de radiographies rétro-alvéolaires est extrémement
difficile (surtout dans les zones postérieures), en raison de la microstomie, de 1’ankyloglossie
et des cicatrices dans les zones sublinguales. L.’orthopantomogramme constitue alors 1I’examen
radiographique de choix. (38) (50)
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D’autres examens radiologiques peuvent étre utiles pour le diagnostic et le suivi des patients :
les bitewings, en utilisant des films radiographiques de petite taille, les radiographies occlusales
pour les dents antérieures ou latérales obliques pour les dents mandibulaires postérieures. (12)
(79)

Si la réalisation de radiographies rétro-alvéolaires est absolument nécessaire chez un patient
atteint d’E.B.D.R., elles doivent étre réalisées sans causer de dommage aux muqueuses. La
lubrification du capteur est recommandée pour éviter de causer des dommages aux tissus mous.
(12) (66)

v. Soins restaurateurs

e Considérations générales

Les soins restaurateurs peuvent étre difficiles a réaliser chez les patients atteints d’E.B.R.D. en
raison de la microstomie et de la fragilité¢ des tissus mous, ainsi que de la difficulté a réaliser
les anesthésies locales. (12)

Des bulles iatrogéniques peuvent se développer suite aux soins, méme si toutes les précautions
ont été prises. (12)

Les 1ésions au niveau des tissus mous résultant de la réalisation de traitements restaurateurs
apparaissent en général deux semaines apres la s€ance de soin, et ne nécessitent pas de
traitements spécifiques. (50)

e Choix des matériaux de restauration
I1n’y a pas de contre-indications quant a I’utilisation de matériaux conventionnels. Le choix du
matériau de restauration doit se faire en fonction de la possibilité ou pas d’obtenir une bonne
isolation, du risque carieux, et des facteurs socio-économiques propres a chaque patient.
L’utilisation de coiffes pédodontiques préformées peut étre intéressante. (12) (65)
Les restaurations doivent étre trés adaptées aux dents, et treés polies, afin d’éviter les risques de

blessures et de formations de bulles et d’ulcérations. (3)

e L’ART (Atraumatic Restaurative Treatment)
L’ART consiste en 1’éviction de la dentine cariée superficielle et 1’obturation avec un ciment
au verre ionomere. Cette technique peut étre utilisée dans des circonstances particuliéres,
lorsque les conditions de soins sont particulierement difficiles. (12) (89)

e Lelaser Er:YAG

Une seule étude s’est intéressée a I'utilisation du laser Er:YAG (Erbium:Yttrium-Aluminum
Garnet) pour le traitement de patients atteints d’E.B., qui constitue une alternative aux
instruments rotatifs conventionnels pour débrider une carie conformément aux principes de la
dentisterie minimalement invasive. Grace a sa longueur d’onde spécifique, ce laser a une
affinité particuliére pour 1’eau et I’hydroxyapatite, ce qui lui permet de réaliser I’ablation des
structures dentaires cariées et la création d’une surface rugueuse avec des tubuli dentinaires
ouverts favorisant I’adhésion.

Cet outil peut s’avérer intéressant dans la mesure ou il ne nécessite pas d’anesthésie, et permet

d’éviter I'utilisation du spray air-eau et la création de bulles. (28)
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Figure 43 : Utilisation du laser Ev:YAG chez un enfant de 8 ans atteint d'E.B.D.R. (28)

V. Endodontie

Les traitements endodontiques peuvent &tre réalisés chez tous les patients, sauf si ’accés est
trop limité du fait de la faible ouverture buccale. (50)

Chez les patients avec des microstomies séveres, 1’acces a la chambre pulpaire peut étre modifié
(exemple : acces vestibulaire au niveau des dents antérieures). (12)

Pour déterminer la longueur de travail chez les patients atteints d’E.B.D.R. ou présentant des
microstomies séveres, il est recommandé d’utiliser un localisateur d’apex électronique. S’il n’y
en a pas, on peut réaliser une radiographie panoramique (car les radiographies rétro-alvéolaires
sont difficiles a prendre). (12)

Figure 44 : Utilisation d'un localisateur d'apex lors traitement endodontique de la 11 chez une patiente atteinte d’E.B.D.R.

(79)

En ce qui concerne 'utilisation de I’hypochlorite de sodium lorsque la pose de la digue ne peut
étre réalisée et que I’étanchéité du champ opératoire n’est pas idéale, aucun probléme majeur
n’a été rencontré. (12) (79)
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Vi. Prise en charge parodontale

Un suivi parodontal doit étre réalisée chez tous les patients atteints d’E.B. Des précautions
spécifiques doivent étre mise en place chez les patients avec E.B.D.R., en raison des
saignements qui peuvent survenir durant les soins. (12) (50) (66)

Chez les patients atteints du syndrome de Kindler, il a été noté une prédisposition aux maladies
parodontales, qui surviennent tot et dont la progression s’effectue plus rapidement par rapport
au reste de la population. (58)

e Thérapeutique initiale parodontale

Pour les patients atteints d’E.B., une thérapeutique parodontale initiale, pérennisée a long terme
par des séances de maintenance parodontale régulieres, doit étre mise en place. Celle-ci
comprend des séances d’enseignement et de motivation a 1’hygiéne bucco-dentaire adaptées a
la situation et aux possibilités de chaque patient, en fonction de sa pathologie (brosse a dents a
petite téte, utilisation de fil dentaire grice a 1’aide d’une tierce personne en raison de la
pseudosyndyctalie pour les patients atteints d’E.B.D.R., des bains de bouche a réaliser pendant
une minute une fois par jour pendant un mois), de nettoyages prophylactiques professionnels
réguliers qui peuvent inclure un détartrage voire un surfacage, avec des curettes manuelles ou
des inserts ultrasonores (qui ne sont pas contre-indiqués mais doivent étre utilisés avec
précaution, en particulier pour les zones sous gingivales des patients atteints d’E.B.D.R., pour
éviter de causer des saignements et la formation de bulles). En cas d’amélogénése imparfaite il
conviendra d’utiliser des curettes manuelles. De plus, 1’irrigation importante nécessaire lors de
la réalisation du détartrage et du surfagage, afin d’éviter I’échauffement des tissus, nécessite
I’utilisation d’une canule d’aspiration, ce qui peut augmenter le risque d’induire des
traumatismes au niveau des muqueuses. (55) (61)

Le manque de gencive kératinisée se traduit par des récessions gingivales, aggravées par les
difficultés a maintenir une hygiéne bucco-dentaire correcte au niveau de certaines zones
dentaires peu aisées d’acces, au niveau cervical par exemple, en raison de 1’oblitération du
vestibule. L’attache liant au vestibule la gencive marginale peut ainsi causer une migration de
la gencive marginale libre en direction latérale ou apicale, ce qui provoque 1’ouverture du
sulcus, et crée une rétention majorée de débris alimentaires, posant un probléme de rétention de
plaque et de tartre. (55) (61)

Chez les patients atteints d’E.B., une destruction compléte et étendue des tissus kératinisés peut
survenir en une période relativement courte, en raison du cycle constant de formation de 1ésions
au niveau des muqueuses, formant des bulles, puis des cicatrices. (55) (61)

e Chirurgies plastiques parodontales

Gingivectomie
La réalisation de gingivectomie avec un laser ou un bistouri électrique est une technique de

choix.

Chez les patients atteints du syndrome de Kindler, cette technique peut étre utilisée pour enlever
des papilles gingivales hyperplasiques. (12)
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Il est important de prendre en considération que les deux techniques chirurgicales décrites ci-
apres n’ont chacune fait I’objet que d’une publication, ayant trait au suivi d’un cas clinique. Les
protocoles rapportés n’ont donc pas fait I’objet de consensus.

Vestibuloplastie

Une oblitération importante du vestibule peut provoquer des difficultés pour manger, pour
maintenir une bonne hygi¢ne bucco-dentaire, pour réaliser des soins dentaires dans de bonnes
conditions, et réduit la clairance en raison de la réduction de mobilité. (90)

Les chirurgies plastiques parodontales et les approfondissements de vestibules ont été rapportés
chez quelques patients présentant des E.B.D.D. Ces interventions sont indiquées pour les cas
d’EBRD lorsque I’oblitération du vestibule affecte la qualité de vie du patient ou sa fonction
orale. (90)

L’insertion d’une extension en résine acrylique molle a I’intérieur du vestibule nouvellement
formé permet une migration de 1’épithélium, pour éviter la fusion de la surface des tissus. (12)

Greffe gingivale

Au niveau de la littérature a été rapportée la réalisation d’une chirurgie plastique parodontale
chez une jeune patiente atteinte d’E.B.D.D. ; il s’agissait de la greffe allogénique d’une matrice
dermique acellulaire, afin de regagner de la hauteur de gencive attachée et faciliter I’hygiéne
bucco-dentaire de la patiente. (55)

Il a été montré qu’une intervention chirurgicale avec un site chirurgical unique est préférable a
deux sites chirurgicaux, en raison du risque de formation des bulles au niveau des tissus mous.
Le recours a une matrice acellulaire permet ainsi d’éviter le recours a un deuxiéme site
chirurgical, tout en permettant d’obtenir un résultat plus esthétique par rapport aux greffes

autogenes de gencive libre. (55)

Figure 45: Prise en charge parodontale d’une patiente atteinte d’E.B.D.D. durant sept ans.

A : Situation initiale. B : Amélioration notable de la santé parodontale suite a la mise en place d’une thérapeutique
parodontale initiale. C : Apparition d'une récession gingivale en regard de la 21. D : greffe allogénique d’une matrice
acellulaire. E : Résultats a 10 jours. L’ aspect de la greffe est semblable a celui d’une autogreffe. F' : Résultats a 9 mois : gain
visible de hauteur de gencive attachée. (d’apreés 55)
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vii.  Prise en charge prothétique dento-portée

Les réhabilitations prothétiques peuvent étre fixes ou amovibles, en fonction de I’état de santé
du patient et de son niveau socio-économique. (12)

e Prothese fixée
L’utilisation de couronnes métalliques (Coiffes Pédodontiques Préformées) chez les enfants
atteints d’E.B.D.R. et d’E.B. J est une approche qui a fait ses preuves. (21) (74) (78)
L’utilisation de bridges pour des restaurations de plus grande étendue est envisageable chez des
patients atteints d’E.B.D.R. sévere généralisée, car elles augmentent 1’esthétique, les fonctions
orales et rehausse 1’estime qu’ont les patients d’eux méme. (3) (66)

g

& 29 TR
Figure 46 : Situation initiale (gauche) et finale (droite) d'une réhabilitation par prothése fixée chez un patient atteint
d'E.B.D.R. (d'apres 12)

Dans les cas d’hypoplasie amélaire généralisée, la restauration de toutes les dents par des
couronnes peut étre nécessaire. Ce traitement doit étre planifi¢ avec précaution et discuté avec
le patient et ses parents, et réalisé en denture permanente. (12)

La prise d’empreinte en prothése fixée
Les empreintes doivent étre réalisées avec des précautions spéciales chez les patients atteints
d’E.B.D.R. (50) (91) (92)

Tous les types de matériaux a empreintes peuvent étre utilisés. (12)

La présence de microstomie constitue une réelle difficulté. La technique d’empreinte de la
Wash technique (une premicre empreinte au silicone de haute viscosité, compressive, puis une
seconde en repositionnant I’empreinte recouverte de silicone de faible viscosité, afin d’obtenir
davantage de précision) est une possibilité intéressante de prise d’empreinte. (12)

Si la limite marginale de la préparation corono-périphérique est subgingivale, une
gingivectomie peut étre nécessaire. (12)

e Prothése amovible
La capacité a supporter le port de prothéses amovible est dépendante du degré de fragilité de la
mugqueuse de chaque sous-type d’E.B. et de chaque patient. (12)
En général, les patients atteints d’E.B.S., d’E.B.J., d’E.B.D.D. et d’E.B.R.D. pré-tibiale
supportent bien ce type de prothese. (74) (93)
En revanche, peu de patients atteints d’E.B.D.R. les supportent, sauf si les bords de I’appareils
sont bien adaptés et les crochets sont plats. (12)
Ces appareils amovibles sont considérés comme des solutions pratiques, économiques et non-
chirurgicales pour des patients atteints d’E.B.J. avec des hypoplasies amélaires généralisées qui
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présentent des agénésies. Un suivi régulier doit étre mis en place en raison du risque élevé de
caries. (93)

viii.  Réhabilitation implantaire
e Indications

Les patients partiellement ou totalement édentés sont de bons candidats a I’implantologie, afin
de réduire le nombre de bulles induites par le frottement des prothéses amovibles. (75) (94) (95)

Des réhabilitations implantaires ont été décrites avec succes chez des patients avec des E.B.R.D.
généralisées, E.B.J.G. intermédiaires, et des E.B.D.R Inversa. (75) (96) (94)

e Chirurgie implantaire

Considérations générales
- Situation anatomique

Des résorptions de 1’os alvéolaire, ainsi qu’une atrophie du maxillaire associée a un
prognathisme mandibulaire sont trés fréquemment rapportés chez les patients atteints
d’E.B.D.R. (94)

La pose d’implant peut s’effectuer chez des patients adolescents ou adulte. (76) (94)
- Difficultés rencontrées

Le support osseux est parfois trés résorbé. En effet, les patients avec des E.B.J. ou des E.B.D.R.
ont des scores de densité¢ minérale osseuse plus bas que la moyenne, en raison de 1’atrophie
osseuse observée chez ces patients. (94) (97)

La pose d’implants est aussi rendue difficile par la microstomie fréquente (ne permettant
I’implantation que dans les régions antérieures) et sera le plus souvent conduite sous anesthésie
locale (en injectant lentement pour ne pas induire de bulles) en raison du risque de formation
de bulles lors de l’intubation naso-trachéale. De méme, la formation de bulles lors des
empreintes est un risque non négligeable. (91) (96) (98)

- Contre-indications

Il est a noter que les patients atteints d’E.B. sont plus fréquemment sujets a des formes séveres
d’anémie, ce qui contre indique la réalisation de chirurgies implantaires. (12)

Type d’intervention

La pose des implants chez ces patients ne donne pas lieu a des modifications majeures des
protocoles chirurgicaux. Les prescriptions post-opératoires demeurent inchangées par rapport a
une prise en charge conventionnelle. (99)

Un protocole d’extraction-implantation peut étre décidé, en fonction de la situation clinique,
afin de limiter le nombre d’intervention. (75) (92)

Selon les situations cliniques 1’utilisation d’un guide chirurgical peut étre recommandée. En
effet, un guide stéréolitographique crée par ordinateur peut étre une solution d’empreinte non-
invasive pour la planification de chirurgies ou de pose d’implants. (76) (99)

- Au maxillaire

Il est conseillé de réaliser un sous-forage pour obtenir une bonne stabilité primaire, par
compaction de 1’os résiduel. En outre, la mise en place d’implants au maxillaire, qui est souvent
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une zone atrophiée au niveau osseux, nécessite une préparation adéquate du site receveur avec
des ostéotomes, afin d’éviter la destruction des crétes osseuses résiduelles. (75) (92) (96)

- A la mandibule

On réalise une séquence conventionnelle, avec une irrigation réduite pour éviter le plus possible
la formation de bulles. (75) (92)

- Ostéointégration
Elle se fait sans difficulté particuliére, ce qui permet la réalisation de greffes osseuses et de pose
d’implants. (94) (98)
La muqueuse péri-implantaire est en bon état. (96)
Les délais moyens d’ostéo-intégration sont 3 mois a la mandibule et 6 mois au maxillaire. (90)

Méthodologie clinique

- Précautions particulieres
Lubrification des lévres grace a de la vaseline. (94)
Minimiser I’aspiration chirurgicale, afin d’éviter la formation de bulles. (94)
Sutures sans tension, a déposer sept jours apres I’ intervention. (75)
Eviter les tractions latérales et les compressions au niveau des muqueuses, pour éviter la
formation de bulles. (75)
Il faut inciser et drainer les bulles qui se forment au cours de la chirurgie, afin d’éviter qu’elles
ne s’étendent. (75)

Figure 47 : Incision d'une bulle hémorragique au cours d'une chirurgie implantaire. (95)

- Anesthésie
L’intervention a lieu sous anesthésie locale. (94)

Une anesthésie loco-régionale peut étre réalisée, qui permet ’injection de I’anesthésie a
distance des muqueuses. (75)

- Qreffe osseuse

La greffe osseuse et la pose des implants s’effectue durant la méme séance, afin de diminuer le
nombre d’interventions chirurgicales et d’éviter la formation de bulles et d’ulcérations au
niveau des tissus mous.

On peut réaliser des greffes d’os autogéne ou allogene. (94)
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On utilise un piézotome pour prélever 1’os, qui est ensuite fixé grace a des vis d’ostéosynthése
au niveau du site receveur. On peut ajouter de particules d’os autologue collectées au niveau du
forage de I'implant et du site receveur. Une membrane collagénique est placée au-dessus du
greffon. (94) (98)

-

Figure 48: Pose de deux implants en 34 et 36 chez une patiente atteinte d’E.B.D.R. — Séquence clinique.

A : Situation pré-opératoire. B : Incision supracrestale. C : Forage implantaire. D : Mise en place des deux implants. E : Site
donneur pour la greffe osseuse (zone rétromolaire). F : Préléevement d’os autologue. G : Greffe osseuse fixée grace a des vis
d’ostéosynthese. H : Mise en place de particules d’os autologue pour recouvrir le prélevement. I : Mise en place d’une
membrane collagénique recouvrant la greffe. J : Suture du lambeau avec un monofilament non résorbable. (d'aprés 94)

It B o J C w
Figure 49: Phase 2 chirurgicale et phase prothétique.
A : Créte alvéolaire quatre mois apres la pose des implants. B et C : Phase 2 chirurgicale. D : Etat de la gencive avant
réalisation de la prothese. E : Mise en place de la prothése définitive supra-implantaire fixée, six mois apres la chirurgie.
(d'apres 94)

Complications per et post-opératoires :
- Bulles hémorragiques et ulcérations dues au port des prothéses amovibles a long terme,
qui induisent des frottements sur la muqueuse.
- Cicatrices des tissus mous empéchant 1’utilisation des guides chirurgicaux et légeres
ulcérations lors des contrdles.
- Formations de bulles lors des incisions et du décollement du lambeau.
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- L’utilisation abondante de solution d’irrigation impose 1’utilisation d’une aspiration
chirurgicale, qui peut provoquer 1’apparition de bulles et d’ulcération. (75) (94) (96)
(98)

e Réhabilitation prothétique implanto-portée

Considérations générales

Une réhabilitation par arcade courte est conseillée, en raison de 1I’ouverture buccale limitée, du
peu d’espace disponible en postérieur, et des difficultés de maintenir une bonne hygiéne bucco-
dentaire. (91) (92)

Type de prothése

Plusieurs types de protheses sur implants peuvent €tre envisagés, en fonction de la situation
clinique : des PACSI (Prothése Amovible Complete Sur Implants), de la prothese fixée unitaire
ou plurale implanto-portée. (91) (92) (96)

Le niveau de satisfaction rapporté par les patients est légerement plus haut pour les patients
ayant bénéficié de prothéses fixées que de prothéses amovibles. Des ulcérations au niveau des
mugqueuses buccales ont été observées chez les patients bénéficiant de prothéses amovibles sur
implant, alors que chez les patients avec prothese fixées, les muqueuses semblaient saines. (91)
(92) (96)

Recul clinique
Le taux de succes a long terme est proche de 100% avec un recul moyen de dix ans, avec une

amélioration notable de la qualité de vie des patients, tant au niveau esthétique que fonctionnel
(avec un coefficient masticatoire et une déglutition grandement améliorés). (75) (91) (92) (94)
(96) (98)

A ce jour, aucune perturbation n’a été rapportée de 1’ostéointégration chez ces patients. (3) (77)
(98)

1X. Chirurgie buccale
e Extractions chirurgicales

Indications

Certains patients nécessitent des extractions dentaires en raison de caries trop profondes rendant
la dent impossible a restaurer correctement, ou pour des besoins orthodontiques, dans certains
cas d’encombrements dentaires séveres dus a la réduction de la taille des maxillaires liée a un
retard de croissance, qui sont des signes cliniques fréquemment décrits chez les patients avec
E.B.D.R. sévére généralisée. (21) (74) (75) (77) (82) (96)

Certains auteurs ont procédé a I’extraction de deuxiémes ou troisiémes molaires saines chez des
patients atteints d’E.B.D.R. sévére généralisée afin de faciliter I’hygiéne bucco-dentaire. Cette
intervention demeure assez controversée. (48) (74) (100)

En effet, de nos jours, la plupart des patients regoivent des conseils diététiques afin d’optimiser
leur nutrition et leur croissance. Ils ont acceés a des traitements orthodontiques (extractions
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pilotées) et des conseils afin d’améliorer leur ouverture buccale. Par conséquent, les extractions
préventives de molaires permanentes doivent étre réalisées avec beaucoup de précautions, en
fonction de la situation de chaque patient. (12)

Considérations générales

Lorsque des extractions sont programmeées, et cela d’autant plus s’il s’agit d’extractions
multiples, il est recommandé de consulter le médecin traitant du patient pour un bilan
biologique, afin de vérifier que le patient ne souffre pas d’anémie, ce qui serait susceptible de
compliquer I’intervention. (12) (75)

Déroulement de I’intervention

Dans les cas d’extractions multiples chez les patients atteints d’E.B.D.R., il est conseillé
d’extraire en premier les dents antérieures (de prémolaire a prémolaire), puis les molaires, afin
de bénéficier d’un acces optimal aux secteurs postérieurs, en raison de la limitation d’ouverture
buccale observée. (12)

Une technique atraumatique doit étre utilisée, les incisions muqueuses devant étre franches afin
de prévenir la formation de bulles. (12)( 73)

L’hémostase doit €tre réalisée par compressions modérées a 1’aide de compresses. Elles doivent
étre humides pour ne pas adhérer sur les tissus. (12) (21)

e Biopsie

Elle peut étre réalisée si un carcinome a cellules squameuses est suspecté. (12)

Au vu de leur prédisposition a développer des carcinomes oraux a cellules squameuses, qui
augmente avec 1’age, la recherche d’éventuelles Iésions précancéreuses doit étre effectuce
systématiquement chez les patients atteints d’E.B.D.R., a partir de la fin de 1’adolescence. (52)
Chaque ulcération d’aspect inhabituel, chaque plage blanche ou érythémateuse doit &tre
biopsiée pour s’assurer de 1’absence de l€sion cancéreuse ou précancéreuse au niveau de la
cavité buccale. (12)

e Sutures
Des points de suture peuvent étre réalisés chez tous les patients avec une E.B., mais nécessitent
d’étre placés de maniére a ne pas irriter les muqueuses. La réalisation ou pas de sutures a
longtemps été soumise a controverse dans la littérature. (21) (75) (77)

e Complications péri-opératoires
Malgré toutes les précautions prises pour une manipulation atraumatique des muqueuses, la
formation de bulles est rapportée apres la plupart des interventions chirurgicales chez les
patients atteints d’E.B.D.R. sévere généralisée. (21) (74) (82)

Des bulles peuvent apparaitre au niveau des commissures des lévres, sur les l1évres, le vestibule,
la langue, et tous les sites manipulés durant I’intervention. Certaines peuvent mesurer jusqu’a
4 cm de long. (82)

Dans certains cas, ces bulles ne se forme que deux jours apres I’intervention. (12)
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Figure 50 : Bulles et ulcérations suite a des extractions multiples. (12)

e Complications post-opératoires
Elles sont rares. La cicatrisation des tissus oraux se déroule graduellement durant les deux
semaines suivant 1’intervention. (45) (80)
La cicatrisation des alvéoles ne semble pas présenter de difficultés particuliéres. Toutefois, les
cicatrices au niveau des commissures labiales peuvent étre accentuées apres la chirurgie. La
prescription d’une antibiothérapie dépend de chaque cas. (12)

X. Traitement orthodontique

e Indications
Les traitements orthodontiques nécessitent des modifications 1égeres pour les patients atteints
d’E.B.S., d’E.B.J et ’E.B.D.D. (100)

Les patients atteints d’E.B.S. généralisée sévere, de syndrome de Kindler et d’E.B.D.R. peuvent
présenter des fragilités au niveau muqueux nécessitant la mise en ceuvre de précaution. (12)
(100)

Ainsi, les effets combinés de la malnutrition et des cicatrices cutanéo-muqueuses se traduisent
par une inhibition de la croissance du massif facial, ce qui peut conduire a des dysharmonies
dento-alvéolaires et des malpositions dentaires, des difficultés d’acceés au brossage, une
accumulation de plaque et des 1ésions muqueuses. (12) (46) (100)

#

Figure 51 : Patiente de 37 ans atteinte d'une E.B.D.R.
A : Situation avant la prise en charge orthodontique. Malpositions dentaires, articulé inversé et hygiene bucco-dentaire
déficiente. B : Résultat apres six mois de traitement orthodontique et prothétique (avulsion 42, plaque de Hawley...) :
alignement des dents permettant une amélioration de [’esthétique, de la santé parodontale et des fonctions masticatoires.

(d'apres 100)

e Mise en ceuvre de traitement orthodontique
Les plans de traitement orthodontiques sont modifiés par rapport a une prise en charge
conventionnelle : on s’oriente en effet vers des plans de traitement simplifiés, avec des durées
les plus courtes possible. (100) (101)
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Durant toute la durée des traitements orthodontiques une maintenance parodontale et des
séances de motivation a I’hygiéne doivent étre réalisées. (100)

Extractions pilotées
Des extractions en série peuvent étre réalisées en fonction du développement dentaire. (12)

En ce qui concerne les patients atteints d’E.B.D.R., il est fortement recommandé de réaliser des
extractions pilotées afin de prévenir les encombrements dentaires, qui contribuent au risque
carieux ¢levé et au développement de maladies parodontales. (12)

Une analyse bénéfice-risque doit étre réalisée afin d’éviter d’avoir des recours répétés a
I’anesthésie générale pour des extractions en série. Ces procédures doivent idéalement &tre
réalisées sous anesthésie locale, grace a [I’utilisation de techniques d’approche
comportementale. (12) (78)

Dispositifs orthodontiques
Chez les patients atteints d’E.B.D.R., il est possible d’utiliser des dispositifs orthodontiques
fixes, afin de corriger une dent en articulé invers¢, de fermer un diastéme ou de réaligner une
dent antérieure. (12) (100)

Certains appareillages amovibles peuvent étre utilisés pour corriger un articulé inversé, tel
qu’un plan incliné antérieur. (12) (100)

e Difficultés rencontrées
Les difficultés rencontrées lors des traitements orthodontiques sont directement liées a
I’utilisation des attaches et des fils orthodontiques, qui peuvent causer des ulcérations au niveau
des muqueuses. Pour éviter des 1ésions au niveau des tissus mous, de la cire orthodontique peut
étre appliquée au niveau des attaches orthodontiques. (12) (100)
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IV. _Cas cliniques : Prise en charge de patients atteints d’E.B.H.

Trois jeunes patients atteints de formes diverses d’Epidermolyses Bulleuses Héréditaires ont pu
étre rencontrés et suivis au sein du Centre de Compétence Maladies Rares Odontologiques de
I’ Assistance Publique-Hopitaux de Marseille, dans le Centre Hospitalo-Universitaire de la
Timone, durant I’année universitaire 2015-2016.

Tout d’abord nous nous intéresserons au déroulement de la premicre consultation de T., 3 ans,
atteint d’E.B.J.

Ensuite, nous aborderons le suivi de deux fréres présentant le syndrome de Kindler, S. (13 ans)
et E. (9 ans).

1) T.. 3 ans, Epidermolyse Bulleuse Jonctionnelle : 1° consultation.

a) Anamnese
Epidermolyse Bulleuse Jonctionnelle généralisée, intermédiaire.
Détection de deux mutations hétérozygotes du gene LAMBS3.
Antécédents de lésions ophtalmiques.
Ulcération chronique du cantus interne de 1’ceil droit.
Lésions de I’oreille, érosions au niveau des lits unguéaux des deux gros orteils.
Pas de Iésions du cuir chevelu ni d’atteinte palmo-plantaire.

Bon développement staturo-pondéral, pas de dysphagie ni de troubles digestifs : 15 kg pour 95
cm.

L’enfant faisant 1’objet d’un suivi interdisciplinaire, plusieurs compte-rendu de consultations
ont été établis.

1. Consultation gastro-entérologie

Alimentation tres sélective, comportement avec phobies alimentaires, réflexes nauséeux
fréquents, si on le force I’enfant recrache ou vomit. Hypersensorialité visuelle (mange blanc),
tactile (se lave souvent les mains) et gustative (sélection alimentaire). Supplémentation en
vitamine D (une ampoule de 100 UI).

il. Consultation algologie

Gestion de la douleur avec Doliprane® (antalgique de palier I), rarement Topalgic® (antalgique
de palier II), I’enfant arrive a contréler la douleur assez facilement. Pas de modification
thérapeutique en dehors de 1’Atarax® (hydroxyzine) qui semble avoir aggravé 1’agitation
vespérale de I’enfant.

1il. Consultation ORL

Pas de dysphagie, pas de dysphonie. Tissu de granulation au niveau du pavillon de I’oreille, de
la région péribuccale et de 1’ceil. Pas d’hypertrophie amygdalienne notable.
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b) Déroulement de la consultation en odontologie
1. Comportement de 1’enfant

T. est trés agité, extrémement photosensible, se cachant en permanence les yeux (aucune
iconographie possible), la maman rapporte des sensibilités importantes au froid.

i1. Examen clinique endo-buccal

Il a ét¢ difficile a réaliser, mais a pourtant permis de diagnostiquer une hypoplasie amélaire,
avec un émail fragile et fin, des dents saturées et jaunatres, et I’absence de carie. Il est a noter
une abrasion occlusale importante des secteurs postérieurs.

L’hygiene bucco-dentaire est correcte.
1il. Soins envisagés

Traitement conservateur pour le secteur antérieur, coiffes pédodontiques préformées en
postérieur afin de maintenir la fonction masticatoire et la DVO, et une nouvelle fluoration.

L’instauration d’un suivi régulier est nécessaire (tous les six mois).

2) S.. 14 ans, Syndrome de Kindler : traitement et suivi

a) Anamnese

Né le 15/12/2002 — 13 ans.
Im60 pour 55 kg : pas de retard staturo-pondéral.

1. Historique médical

Syndrome de Kindler stade modéré

Mutation du géne FERMTI homozygote g.80929 89169del.

La mere du patient est porteuse de la méme mutation, mais hétérozygote.
Pas d’autre pathologie.

Pas d’allergie.

Photosensibilit¢ modérée.

1. Histoire familiale

Un freére atteint également du syndrome de Kindler. Parents non atteints.

1il. Antécédents de soins dentaires

Suivi dans le service odontologique du CHU de la Timone depuis 2009.

Soins réalisés au cours des ans : pulpotomies sur dents temporaires, extractions dents
temporaires, soins restaurateurs (CVI Fuji II LC), nettoyage prophylactique puis détartrage
réguliers et application de vernis fluorés.
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Comportement : VH 0 : patient coopérant, détendu.

Prise en charge orthodontique : Se référer a I’ Annexe V.

Classe I Dysharmonie Dento-Maxillaire
= Extractions des 14/24/34/44 a la demande de I’orthodontiste
= Durée du traitement orthodontique : 4 ans (de 9 a 13 ans).

1v. Habitudes alimentaires

Trois repas par jour, alimentation variée, un peu de grignotage sucré entre les repas,
consommation occasionnelle de sodas. Sensibilités exacerbées au froid.

v. Brossage

Deux fois par jour, matin et soir.

Difficultés rencontrées dans le secteur antérieur, car douleurs associées et saignement
importants.

Complication du brossage en raison des attaches orthodontiques portées pendant plusieurs
années, et des 1ésions cutanées au niveau des mains.

Vi. Supplémentation en fluor

Régulicre, grace a I’application de topiques fluorés sur les dents.

b) Examen clinique initial
1. Exo-buccal

e Examen de la face

Figure 52 : Photographie de face de S.
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Equilibre des trois étages de la face.
Symétrie du visage.

e Atteintes cutanées liées au Syndrome de Kindler
Observation de Iésions cutanées séveres au niveau des mains et de la nuque (I€sions €rosives,
présence de bulles et de cicatrices).
Présence de la cicatrice d’une bulle au niveau de la racine du nez, et autour de la bouche.
Irritations au niveau des commissures labiales.
Pigmentation des l¢vres et cicatrice de bulle au niveau de la Iévre supérieure.

B “ ‘
Figure 53 : Lésions cutanées liées au Syndrome de Kindler, au niveau des mains et du visage.

1. Endo-buccal

e Bilan dentaire
Pas de 1ésions carieuses.
Auniveau des 16, 26, 36 et 46, il est a noter une absence partielle de 1’émail occlusal, la dentine
présente est bien minéralisée. Le patient se plaint de sensibilités lors de la mastication, de la
prise alimentaire (au chaud et au froid). Les autres dents présentent un émail intact.
Absence des 14/24/34/44 (extraites pour raison orthodontique).
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Figure 54: Absence partielle de I'émail occlusal au niveau de la 16 (a gauche) et de la 26 (a droite).

¢ Bilan parodontal et muqueux
Présence de quelques bulles intra-buccales, au niveau de la gencive attachée en regard de 11 et
21, et de la muqueuse palatine (en rétro-incisif).

Figure 56: Pigmentations blanches au niveau de la muqueuse palatine.

Présence d’une gencive érythémateuse, oedémaciée, avec des saignements gingivaux
provoqués lors du passage de la sonde.

Présence de plaque dentaire abondante au niveau du collet des dents.

Indice de saignement gingival de Lo€ et Silness : 2 (gencive érythémateuse saignant au
sondage).

Indice de plaque de Loé€ et Silness : 2 (plaque visible au niveau des sillons dentaires)

Biotype plat et épais (d’apres Seibert et Lindhe).

Pas de tartre.

Pas de récessions gingivales, ni de perte osseuse. Pas d’érosion de la gencive.

Pas de mobilités dentaires
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Figure 57 .' Inflammation du parodonte maginal.

‘4 Flgure 59 : Ouverture buccale réduite (37 mm).

¢) Examens paracliniques
1. Status rétroalvéolaire

Tres difficile a réaliser, en raison de la faible ouverture buccale et de la macroglossie. Malgré
’utilisation de capteurs de petite taille, et leur lubrification avec de la Vaseline, il a été
impossible de réaliser un status complet, en raison des douleurs provoquées chez le patient par
I’utilisation des capteurs.

A noter 1’aspect en sucre mouillé de I’émail des quatre premiéres molaires permanentes.
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Figure 60: Status rétroalvéolaire des secteurs postérieurs.

il. Orthopantomogramme

Figure 61 : Radiographie panoramique.

d) Diagnostic

Hypolasie amélaire localisée sur les premieres molaires permanentes.
Gingivite modérée li¢e a la plaque (d’apres la classification AAP 1999).

e) Proposition thérapeutique

Application de vernis fluoré trés régulierement (tous les trois mois) au niveau des
premiéres molaires permanentes afin d’atténuer temporairement 1’hyperesthésie
dentinaire, en raison de I’impossibilit¢ de recouvrement des plages d’exposition
dentinaires sans créer une surocclusion au niveau de ces molaires (qui en état sont
parfaitement en occlusion, suite au traitement orthodontique venant de s’achever). Ceci
est réalisé¢ dans ’attente d’opter pour un recouvrement partiel (inlay/onlay) ou total
(couronne) des dents concernées, a ré-évaluer lors de la majorité du patient.

59



e Thérapeutique initiale parodontale : nettoyage prophylactique réalisé tres
précautionneusement afin d’éviter de léser les tissus mous, enseignement et motivation
a I’hygiéne bucco-dentaire lors de chaque consultation.

f) Prise en charge

1¢r¢ séance (Octobre 2015) : Bilan bucco-dentaire initial et soins dentaires.
Fin du traitement orthodontique la semaine précédente.

1. Examen endo-buccal

Au niveau des 16, 26, 36 et 46, le patient se plaint de sensibilités lors de la mastication, de la
prise alimentaire (au chaud et au froid) : absence partielle de I’émail occlusal, la dentine
présente est bien minéralisée.

1. Soins réalisés

Afin de ne pas perturber 1’occlusion, réalisation d’un nettoyage prophylactique et application
d’un vernis fluoré. Soulagement instantané rapporté par le patient.

2¢me géance (Novembre 2015)
1. Examen exo-buccal

Lésions au niveau des commissures labiales
Lésions au niveau des mains et du cou plus importantes que lors de la précédente consultation.

1. Examen endo-buccal

Régression de la gingivite : absence de plaque dentaire, les gencives conservent un aspect
légérement cedématié et rouge.

Sensibilités d’apparition trés récente (le 17 novembre) lors des repas (au froid et au sucré)
rapportée au niveau de la 26.

Figure 62: Régression de la gingivite.
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1il. Soins réalisés

Nettoyage et application d’un vernis de fluoration au niveau des premieres molaires définitives.
Soulagement instantané du patient.

3¢me géance (Décembre 2015) :
1. Examen exo-buccal

Lésions cutanées importantes au niveau des commissures labiales, des mains, du pli de la nuque.
il. Examen endo-buccal
Présence d’une quinzaine de petites bulles au palais.

Régression de la gingivite, absence de plaque et de tartre, aspect encore 1égérement cedématiée.
Sensibilités tres récente rapportée au niveau de la 36, apparaissant lors des repas (froid/chaud).

iii. Soins réalisés

Nettoyage et application d’un vernis de fluoration au niveau des premicres molaires définitives.
Soulagement instantané du patient.

Interruption de 6 mois du suivi en raison d’un séjour du patient a I’étranger.

4%me séance (Juin 2016)
1. Examen exo-buccal

Lésions cutanées au niveau des commissures labiales, des mains, de la nuque.

1. Examen endo-buccal

Aspect treés inflammatoire de la gencive, cedématiée, saignement spontané lors de I’examen
clinique, saignements rapportés lors du brossage.
Découverte d’une récession gingivale au niveau de la 41.
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Figure 63 : Gingivite sévere liée a la plaque, associée a une récession gingivale en regard de 41.

iil. Examen complémentaire

Prise de radiographie rétro-alvéolaire difficile, en raison de la faible ouverture buccale et de la
macroglossie. Malgré la vaseline utilisée pour lubrifier les capteurs (de taille pédodontique), la
prise de radiographie rétro-alvéolaire demeure douloureuse pour le patient. Prise d’un unique
cliché rétro-alvéolaire au niveau du secteur incisif mandibulaire.

Mise en évidence d’une légere perte osseuse au niveau de 41 et de tartre sous-gingival.

Figure 64 : Radiographie rétroalvéolaire du secteur incisif mandibulaire.
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1v. Soins réalisés

Le patient se plaint de douleurs au niveau des quatre premiéres molaires, et s’est dit soulagé
apres la fluoration. Pas de caries. En raison du manque de temps et de matériel le détartrage et
polissage sont reportés a la semaine suivante.

5éme séance (Juin 2016) :
1. Examen endo-buccal

Aspect tres inflammatoire de la gencive, cedématiée, saignement spontané lors de 1’examen
clinique, saignements rapportés lors du brossage.

Présence d’une récession gingivale vestibulaire au niveau de la 41, avec accumulation de
plaque.

Présence de tartre importante au niveau des incisives mandibulaires et de plaque dentaire.

Pas de sensibilités rapportées

Figure 65: Gingivite sévere et récession gingivale en regard de 41 (a gauche) ; tartre lingual au niveau des incisives
mandibulaires sous la contention orthodontique (a droite).

il. Examen paraclinique

Prise d’une radiographie panoramique : trés légeres pertes osseuses, aspect en sucre mouillé
des premiéres molaires permanentes.
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1il. Soins réalisés

Enseignement et motivation a I’hygiéne bucco-dentaire, conseils alimentaires (prévention
grignotages/bonbons/sodas), détartrage trés précautionneux afin de ne pas induire la formation
de bulles ou de Iésions, et polissage, pose de vernis fluoré.

Figure 67 : Bloc incisivo-canin mandibulaire avant (a gauche) et aprés (a droite) réalisation d'un détartrage.

Prescription : révélateur de plaque, brosse a dent chirurgicale trés souple (7/100°™¢), Elugel® (a
appliquer délicatement au niveau de la récession de la 41, pendant 7 jours).

Explications données au patient quant a la nécessité d’un suivi parodontal renforcé et régulier

(tous les 3 mois) afin de retrouver une bonne santé¢ du parodonte. Implication de la meére lors
du brossage de 1’adolescent.

3) E.. 9 ans, syndrome de Kindler : traitement et suivi.

a) Anamnése

N¢ le 08/07/2006 — 9 ans
Im30 pour 28 kg : pas de retard staturo-pondéral.

1. Historique médical

Syndrome de Kindler stade modéré.

Mutation du géne FERMTI homozygote g.80929 89169del.

La meére du patient est porteuse de la méme mutation, mais hétérozygote.
Pas d’autre pathologie.

Pas d’allergie.

Pas de traitement en cours.

Photosensibilité modérée.

1. Histoire familiale

Un frére atteint du syndrome de Kindler, parents non atteints.
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1il. Antécédents de soins dentaires

Suivi dans le service odontologique de la Timone depuis 2009.

Soins réalisés au cours des ans : pulpotomies sur dents temporaires, extractions dents
temporaires, soins restaurateurs (CVI Fuji II LC), nettoyage prophylactique puis détartrage
réguliers et application de vernis fluorés.

Comportement : VH1 : patient mal a 1’aise, mais coopérant.

Prise en charge orthodontique : non

iv. Habitudes alimentaires
Trois repas par jour, alimentation variée, un peu de grignotage sucré entre les repas,
consommation occasionnelle de sodas.

V. Brossage
Une fois par jour, le matin.
L’enfant rencontre des difficultés trés importantes lors du brossage, en particulier dans le
secteur antérieur, en raison des douleurs qui y sont associées et de saignements importants. Sa
meére essaie de 1’aider, mais 1’enfant refuse.

vi. Supplémentation en fluor
Réguliére, grace a I’application de topiques fluorés sur les dents.

b) Examen clinique
1. Exo-buccal

e Examen de la face
Equilibre des trois étages de la face. Symétrie du visage.

e Atteintes cutanées liées au Syndrome de Kindler :
Observation de Iésions cutanées séveres au niveau des mains et de la nuque (Iésions €rosives,
présence de bulles et de cicatrices).
Présence de cicatrices de bulles autour de la bouche. Irritations au niveau des commissures
labiales. Zones érythémateuses autour des lévres.

65



Figure 68 : Lésions cutanées liées au Syndrome de Kindler, au niveau des mains (en haut) et du visage (en bas).

1. Endo-buccal

e Atteintes parodontales
Gingivite sévere au niveau du bloc incisivo-canin maxillaire, modérée au niveau des autres
secteurs et présence de plaque en abondance.
Pas de récessions gingivales, ni de perte osseuse. Pas d’érosions de la gencive.
Saignement gingival provoqué.
Pas de mobilités dentaires

e Atteintes dentaires
Colorations dentaires au niveau des incisives centrales maxillaires : hypominéralisation
amélaire.

Figure 69 : Hypominéralisation de l'émail et gingivite sévere liée a la plaque au niveau des incisives centrales maxillaires.

a) Suivi du patient
1¢r¢ séance (Octobre 2015)
1. Examen clinique exo-buccal

Lésions cutanées séveres au niveau des mains, présence de cicatrices autour de la bouche.
Présence de bulles au niveau de la gencive attachée au niveau de 21 et 22.

Irritations au niveau des commissures labiales.

Pigmentation des leévres.
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il. Examen clinique endo-buccal

e Atteintes parodontales
Gingivite sévere au niveau du bloc incisivo-canin maxillaire, modérée au niveau des autres
secteurs et présence de plaque en abondance.
Pas de récessions gingivales, ni de perte osseuse. Pas d’érosions de la gencive.
Saignement gingival provoqué.
Pas de mobilités dentaires.

Figure 70 : Gingivite sévere liée a la plaque.

e Atteintes dentaires
Colorations dentaires au niveau des incisives centrales maxillaires : hypominéralisation
amélaire.

1il. Soins réalisés

Extraction de la 84.
Motivation a I’hygiéne bucco-dentaire.

28me séance (Décembre 2015)

. Examen clinique exo-buccal

Erythéme autour de la bouche, au niveau des commissures labiales et de la nuque. Présence
d’une bulle sur la lévre inférieure.

i1. Examen clinique endo-buccal

e Atteintes parodontales
Lors de I’examen clinique, on a noté une gingivite sévere liée a une absence de bossage (la
maman ne pouvait pas lui brosser les dents non plus en raison des douleurs provoquées par le
brossage).
Présence d’une déminéralisation cervicale, d’une bulle sur la lévre.

e Atteintes dentaires

Carie amélaire occlusale débutante sur la 26, a soigner rapidement.
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1il. Soins réalisés

Nettoyage prophylactique avec Paroex® et brossette, détartrage au niveau incisif maxillaire et
mandibulaire et fluoration (application topique de Fluor Protector®).

Saignement gingival abondant. Douleurs rapportées durant le soin.

Comportement positif, malgré une fin de soins un peu difficile.

Sensibilisation a la nécessité du maintien d’ une bonne hygi¢ne bucco-dentaire.
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Figure 71 : Présence d'une bulle sur la lévre inférieure (en haut a gauche) ; application d'un topique fluoré sur les deux
arcades (en haut a droite et en bas).

3éme séance (janvier 2016)
1. Examen clinique exo-buccal

Erythéme autour de la bouche, au niveau des commissures labiales et de la nuque.

il. Examen clinique endo-buccal

e Atteintes parodontales

On a noté une gingivite sévere liée a une absence de brossage, surtout au niveau du bloc
incisivo-canin maxillaire (la maman ne pouvait pas lui brosser les dents non plus en raison des
douleurs et du saignement abondant provoqués par le brossage).

e Atteintes dentaires
Carie amélaire occlusale débutante diagnostiquée sur la 27.
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!
Figure 72 : Gingivite sévere liée a la plaque.

iil. Soins réalisés
Prise en charge de la 26 : Carie amélo-dentinaire débridée aprés anesthésie para-apicale (une
carpule a 1/200000°™). Matrigage puis restauration avec CVIMAR. Géne du patient lors de la
photopolymérisation du matériau de restauration, en raison de la photosensibilité de 1’enfant.
Nettoyage prophylactique avec brossette au niveau incisivo-canin maxillaire et mandibulaire.
Saignement gingival abondant. Douleurs rapportées durant le brossage.

Motivation renouvelée a 1’hygiéne bucco-dentaire et a la nécessité d’un brossage régulier.

Comportement positif, malgré une fin de soins un peu difficile.
4tme géance (juin 2016)
1. Examen clinique exo-buccal

Erythéme autour de la bouche, au niveau des commissures labiales et de la nuque.

il. Examen clinique endo-buccal

e Atteintes parodontales
On a noté une gingivite sévere liée a la plaque, en raison d’une absence de bossage, surtout au
niveau du bloc incisif maxillaire (la maman ne pouvait pas lui brosser les dents non plus en
raison des douleurs et du saignement abondant provoqués par le brossage).

Figure 73 : Gingivite sévere liée a la plaque, et colorations dentaires localisées (incisives centrales maxillaires).

e Soins réalisés
Nettoyage prophylactique avec une brossette et de la pate a polir, et fluoration de toutes les
dents.

Motivation renouvelée a I’hygiéne bucco-dentaire (méthode de brossage, brosse a dents et
dentifrice utilisé).
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Conclusion

La prise en charge odontologique des patients atteints d’E.B.H. présente de nombreuses
difficultés, en raison des spécificités propres a ce groupe de pathologies. En effet, en plus de
s’inscrire dans un tableau clinique de sévérité variable en fonction du sous-type rencontré, il est
important de garder a ’esprit que la cavité buccale est un milieu hautement septique, qui peut
étre de ce fait doublement Iésée, a la fois par la maladie génétique et par I’infection chronique
résultant de ses symptomes.

Par conséquent, les stratégies de prévention et de traitement doivent étre adaptées et optimisées
afin de limiter les atteintes des muqueuses (gencives, langue, palais, 1&vres, joues), ainsi que
celles des dents temporaires et permanentes.

De nos jours, les études s’accordent quant a la place privilégiée que doit accorder le chirurgien-
dentiste a la prévention bucco-dentaire dans sa prise en charge, et cela dés le plus jeune age,
afin de garantir le maintien d’un bon état de santé buccale au cours de la croissance et de
I’évolution du jeune patient.

La prévention se base sur plusieurs grandes lignes directrices, communes a tous les patients
atteints d’E.B.H. : des conseils portant sur I’hygiéne bucco-dentaire et sur la nutrition, ainsi que
la réalisation de fluorations régulieres et de scellements de sillons.

Le role primordial des parents est a souligner dans la prise en charge des patients atteints
d’E.B.H., du fait de leur implication dans la mise en ceuvre et le suivi de 1’hygiéne bucco-
dentaire, et la détection d’éventuelles 1€sions buccales. Il incombe aux chirurgiens-dentistes de
procéder a 1’éducation des parents et des patients, afin de prévenir toute 1ésion de la sphéere
buccale.

En ce qui concerne la réalisation des traitements dentaires proprement dits, certaines
adaptations au niveau des séquences opératoires sont nécessaires pour les patients atteints
d’E.B.H., en particulier en ce qui concerne les soins prodigués a ceux atteints des formes les
plus séveres d’E.B.H., tels que ceux souffrant d’E.B.D.R. En effet, des précautions spécifiques,
et cela quel que soit le type d’acte envisagé, doivent étre adoptées, afin d’éviter de provoquer
des Iésions au niveau des muqueuses buccales. Il est a noter que la plupart des actes
conventionnels en odontologie, qu’ils soient restaurateurs, endodontiques, chirurgicaux,
prothétiques ou orthodontiques, peut étre réalisée chez ces patients, a condition que leur mise
en ceuvre soit techniquement envisageable, et que la balance bénéfice-risque soit favorable. 11
est toutefois nécessaire de considérer que tous les soins ne bénéficient pas d’un recul clinique
ou d’une reproductibilité équivalents, et que certaines preuves scientifiques restent a établir.

La fréquence d’éventuelles complications dépend de la sévérité de la forme d’E.B.H. ; toutefois,
étant donné qu’elles peuvent affecter tous les patients, un suivi régulier est nécessaire, dans un
but de prévention et de traitement le plus précoce possible des atteintes dentaires et muqueuses.
Ce suivi peut se faire dans le cadre d’un cabinet de ville pour les cas les moins séveres d’E.B.H.,
ou dans un cadre hospitalier pour les formes les plus graves.
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Annexe 1V :

Tableaux récapitulatifs
concernant le
Syndrome de Kindler
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Annexe V :

Prise en charge
orthodontique de S.
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Prise en charge orthodontique de S. (Courtoisie Dr A. Castelli)

1) Motif de consultation :

Le patient a été recu en Novembre 2012 au sein du service d’Orthopédie Dento-Faciale du
Centre Hospitalo-Universitaire de la Timone, Assistance Publique-Hopitaux de Marseille.

Le patient est adressé par son chirurgien-dentiste en raison du manque de place pour les dents
13, 23, 34, 35 et 45, et demande un avis orthodontique.

Considérations générales : Agé de 9 ans, le patient est en phase de constitution de la denture
adolescente.

2) Examen clinique :

a) Examen exo-buccal :

1. De face:

Figure A : Photographies de face de S.

On peut noter que les trois étages de la face sont équilibrés (mésoprosope). Le plan sagittal
médian est perpendiculaire aux lignes bipupillaire et bicommisurale (symétrie du visage).
En outre, les l1évres sont pincées.



vii.  Profil :

Figure B : Photographie de profil de S.

Le patient présente un profil orthofrontal, avec un sillon labio-mentonnier légerement marqué
et une 1égére augmentation de 1’étage inférieur.

viii.  Sourire :

Figure C : Photographies de face et trois-quarts face de S.

Le sourire du patient est crispé, et infragingival (ligne du sourire basse, qui ne découvre pas le
collet des dents).

b) Examen endo-buccal :

Figure D : Vue endo-buccale de face.
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Le patient présente une dysplasie de 1’émail, son parodonte est fin et festonné (surtout au niveau
des incisives mandibulaires). Il y a une inflammation gingivale (gencive rouge et cedématiée)
liée a la présence de plaque dentaire.

i.  Dimension antéro-postérieure :

Figure E : Vues endo-buccales coté droit (a) et coté gauche (b).

Le patient présente :

- Une classe I dentaire molaire droite et gauche (c’est-a-dire que la pointe de la cuspide
mésio-vestibulaire des premieres molaires maxillaires sont en occlusion avec les sillons
vestibulaires des premiéres molaires mandibulaires).

- Une absence de place pour permettre 1’évolution des 13, 23, 35, et 45.

- Une mésioposition des secteurs latéraux.

ii.  Dimensions transversale :

Figure F : Vue endo-buccale de face.

Pas de dysmorphose transversale notable.

iii.  Dimension verticale :
Le patient présente :
- Unrecouvrement légerement diminué.
- Des voussures en regard des bosses canines maxillaires.
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iv.  Arcades séparées :
e Maxillaire :

Figure G : Vue endo-buccale de l'arcade maxillaire.

Le patient présente :

- Une arcade courte et ogivale,

- Une absence totale de place pour 13 et 23 (encombrement de 14mm),
- Des mésiopositions secteurs 1 et 2,

- L’émail des faces occlusales des 16 et 26 est dysplasique.

e Mandibule :

. 2 ‘?{i’r-m

Figure H : Vue endo-buccale de l'arcade mandibulaire.
La patient présente :

- Une arcade en U,

- Une absence de place pour évolution des 34, 35 et 45,
- Un encombrement 14 mm,

- Des mésiopositions secteurs 3 et 4.
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¢) Examen complémentaires

1. Moulages

Figure I : Moulages maxillaire et mandibulaire, vus séparément et en occlusion et, évaluation de la courbe de Spee.

Il convient de noter :

- Que la courbe de Spee est peu marquée,

- La classe I dentaire au niveau des molaires,

- L’absence totale de place pour I’éruption des canines maxillaires,
- La mésioversion des secteurs latéraux postérieurs.

ii.  Orthopantomogramme :

Figure J : Radiographie panoramique de S. Les fleches vertes désignent les canines incluses. Les fleches bleues désignent les
dents retenues.
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Il est a noter que :

- Les canines maxillaires 13 et 23 sont incluses,
- L’évolution des 34, 35 et 45 est bloquée,
- Les germes des dents de sagesse sont présents

iii.  Téléradiographie de profil :

Figure K : Téléradiographie de profil de S.

Il est a noter que :

- La langue est en position basse,
- Les prémolaires mandibulaires se trouvent dans la symphyse mandibulaire.

iv.  Analyse céphalométrique

Figure L : Analyse céphalométrique de S.



Le tracé et I’analyse céphalométrique permettent d’établir les valeurs suivantes :

e Etude squelettique :

e Analyse squelettique dans le sens sagittal :
Relation des bases squelettiques :
- SNA=80°
- SNB=78°
- ANB =2°donc 0° <ANB < 5°
Le patient présente une classe I squelettique.

e Analyse squelettique dans le sens vertical :

Angle FMA (Francfort Mandibular plane Angle) : cet angle exprime la relation verticale
faciale en prenant comme référentiel la partie moyenne du visage.

- FMA=31°
Donc FMA > 30° : le sujet est hyperdivergent.
Angle Gonion-Gnathion/point S-Nasion :

- Go-Gn/Sn=35°
Donc Go-Gn / Sn > 32°: le patient est hyperdivergent.

e Ftude dentaire :

Angle IMPA (Incisor Mandibular Plane Angle) : il correspond a la relation antéropostérieure
de I’incisive mandibulaire en prenant comme pour référence le plan mandibulaire.

- IMPA =98°

Donc IMPA > 92° : Il y a vestibuloversion de I’incisive mandibulaire.

Angle I/Pp (Angle Incisive supérieure — Plan palatin) : il correspond a la relation antéro-
postérieure de I’incisive maxillaire en prenant pour référence le plan palatin.

- I/Pp=118°
Donc I/Pp > 117° : Il y a vestibuloversion de I’incisive maxillaire.

d) Diagnostic positif :

1. Osseux:
e Antéro-postérieur : Classe I squelettique avec DDM (Dysharmonie Dento-Maxillaire).
e Vertical : hyperdivergent par EVA (Excés Vertical Antérieur).

ii.  Dentaire :

e Antéro-postérieur :
- Vestibuloversion des incisives maxillaires et mandibulaires
- Absence de place pour I’évolution des 13, 23, 34, 35, 45.
- Meésioposition secteurs latéraux maxillaires et mandibulaires.

e Vertical : infra-alvéolie incisives supérieures
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e) Diagnostic étiologique :

1. Génétique :
e Syndrome de Kindler
e Dysplasie de I’émail

ii.  Fonctionnel :
e Langue en position basse

e Perte prématurée des dents temporaires avec évolution mésiale des premieres molaires
permanentes.

f) Diagnostic différentiel :

e Hyper-développement par EVA (Excés Vertical Antérieur) : hauteur de 1’étage inférieur
augmentee.

e Infra-alvéolie antérieure (anomalie du sens vertical, localisée au niveau du secteur
alvéolo-dentaire antérieur, qui correspond a une insuffisance ou une absence de
recouvrement incisif) : sourire infra-gingival.

g) Objectifs de traitement :

e Résoudre I’encombrement par extractions

e Conserver la classe 1

h) Propositions thérapeutiques :

Deux solutions envisagées :

e Avulsion des quatre premicres molaires permanentes, distaler les secteurs latéraux et
mise en place des dents manquantes.

e Avulsion des quatre premieres prémolaires, mise en place des dents manquantes en
place de celles enlevées, soins sur les quatre premiéres molaires permanentes.

Décision pluridisciplinaire, prise en consultation avec le chirurgien-dentiste assurant le suivi du
patient : la solution retenue est la deuxiéme.

i) Séquence de traitement
i.  Extraction des quatre premicres prémolaires

ii.  Nivellement, alignement maxillaire :
Dispositif utilisé : Multibague supérieur, Arc tressé, 016 A, 16x22 A, 17x25 A,
Ressort de maintien d’espaces sur fil acier
= Maintien des espaces et attente évolution 13 et 23.

iii.  Nivellement, alignement mandibulaire :
Dispositif utilisé : Multibague inférieur, 16x22 NITI, 16x22 A, 17x25 A
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Ressort de maintien d’espaces sur fil acier
= Maintien des espaces et attente de 1’évolution des 35 et 45.

Figure M : Traitement par appareil multi—attdcﬁes, vues de face (a), de profil droit (b) et de profil gauche (c).

iv.  Fermeture des espaces
Chainettes
Contention : gouttiere maxillaire et contention collée de 33 a 43.

j) Difficultés rencontrées

De trés nombreux décollements des attaches orthodontiques ont été rapportés au cours du
traitement, qui peuvent étre expliqués par la nature dysplasique de 1’émail dentaire. Le collage
a été réalisé grace a une résine composite ; des techniques de préparation de I’émail plus en
profondeur ou I’utilisation de CVIMAR auraient pu dans ce cas constituer des alternatives de
prise en charge.

k) Gestion du cas

La gestion du cas n’a pas nécessité de précaution particulicre.

Des prescriptions de cire orthodontique et de Pansoral gel buccal junior et orthodontie® ont été
remises au patient.

Celui-ci n’a pas rapporté durant le traitement de douleur ou géne liée au port de I’appareil
orthodontique.
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Annexe VI :

Fiche de conseils
a I’attention des parents
d’enfants atteints d’E.B.H.
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Annexe VII :

Fiche de conseils destinés aux
enfants atteints d’E.B.H.
(a partir de 6 ans)

(102) (103) (104) (105) (106) (107)
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Résume :

Les Epidermolyses Bulleuses Héréditaires (E.B.H.) constituent un groupe de maladies
dermatologiques tres rares. Elles se caractérisent principalement par 1’apparition de bulles cutanées
et/ou muqueuses sur le corps du patient. Elles comptent quatre sous-types principaux : les E.B.
Simples, E.B. Dystrophiques, E.B. Jonctionnelles, et le Syndrome de Kindler. Leurs manifestations
et leurs gravités sont tres diverses; le suivi des patients nécessite ainsi de développer des
procédures spécifiques adaptées a chacun. La prise en charge de ces patients doit étre
pluridisciplinaire, et il est primordial d’y associer un chirurgien-dentiste, car la cavité buccale est
tres souvent impliquée dans le tableau clinique de la maladie. Du fait de ses particularités
intrinséques, la prise en charge des patients atteints d’épidermolyses bulleuses demeure pour la
plupart des chirurgiens-dentistes un véritable défi.

Ainsi, ’objet de ce travail est de donner aux chirurgiens-dentistes les éléments nécessaires a la
compréhension globale de ces pathologies. Les aspects préventifs et curatifs que doivent revétir la
prise en charge odontologique de ces patients y sont décrits, ainsi que les moyens pour les mettre en
aecuvre.
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CASAZZA Estelle — Odontological management of patients with Inherited Epidermolysis Bullosa.

Abstract :

Inherited Epidermolysis Bullosa (I.E.B.) represent a group of very rare dermatological diseases.
They are mostly characterized by the development of cutaneous and/or mucosal blistering on the
patient’s body. E.B. has been divided into four main categories : E.B Simplex, Junctional E.B.,
Dystrophic E.B. and Kindler syndrome. Their signs and their severity are very different ; these
patients’ follow up demands to develop specific procedures adapted for each one. Medical care of
these patients have to be done by a multidisciplinary team, and it is important to include a dentist,
because oral cavity is often involved in the overall clinical picture of the disease. On account of its
characteristics, oral care for patients with E.B. represents a true challenge for dental practitioner.
The purpose of this work is to give necessary elements to dentist to understand these diseases.
Preventive measures and dental cares are described, and the way to bring them into play.
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