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Introduction

La dysplasie ectodermique anhidrotique est une maladie rare, elle touche environ 1/100 000
naissances.

Sa prise en charge dans notre domaine de compétences est loin d’étre aussi bien établie que celles
d’affections plus courantes telles que les lésions carieuses dentaires.

En raison de sa rareté, la plupart des patients atteints sont adressés aux services hospitaliers

spécialisés ou chez les pédodontistes.

En général, la prise en charge bucco-dentaire de la dysplasie ectodermique consiste en la réalisation
de protheses amovibles conventionnelles afin d’accompagner la croissance de I'enfant.

Ces derniéres années, la méthode implantaire a été introduite comme un nouveau traitement de la
dysplasie ectodermique : de ce fait, de nombreux cas cliniques ont été réalisés sur ce sujet.
Cependant, I'ensemble des chirurgiens-dentistes n’est jamais arrivé a un consensus concernant la

prise en charge de cette maladie génétique.

Les enfants atteints de la dysplasie ectodermique présentent des agénésies multiples, cette situation
nous empéche de réaliser une solution fixe (bridge conventionnel et bridge collé).
Partant de ce constat, nous avons souhaité comparer les avantages et les inconvénients de ces deux

types de réhabilitations prothétiques chez le jeune enfant.

Cela nous permettra de répondre a la question suivante : le traitement implantaire est-il destiné a

remplacer le traitement amovible conventionnel en premiére intention chez un enfant de moins de

12 ans atteint de la dysplasie ectodermique avec agénésies multiples ?



1. Dysplasies ectodermiques

Afin de mieux répondre a notre problématique, nous allons présenter cette maladie génétique en

détail.

1.1. Définition

La dysplasie ectodermique est une génodermatose caractérisée sur le plan clinique par une
oligodontie (absence d’au moins six dents permanentes), des anomalies morphologies dentaires,
une dysmorphie cranio-faciale et une hypoplasie osseuse alvéolaire, associée a d’autres anomalies

des dérivés ectodermiques.?

Les dysplasies ectodermiques comprennent un large groupe de pathologies qui entrainent une

anomalie de développement des organes dérivés de I'ectoderme.

Il s’agit donc d’'une maladie génétique récessive liée a la mutation d’un gene porté par le

chromosome X. Par conséquent, les hommes sont plus touchés que les femmes.

Cette maladie génétique peut entrainer une oligodontie, voire une anodontie. L’absence de dent

peut étre généralisée ou localisée.?

Quelques définitions s’imposent : selon le nombre de dents absentes de fagon congénitale, on

différenciera :

! Hermes et al., « Prenatal therapy in developmental disorders ».

2 Naulin-Ifi, Odontologie pédiatrique clinique.



- Hypodontie : 1 -5 dents absentes
- Oligodontie : 6 dents absentes ou plus

- Anodontie : absence totale de dents

Actuellement, environ 200 formes de dysplasies ectodermiques distinctes génétiquement et
cliniguement ont été recensées. La forme la plus fréquente de ces dysplasies ectodermales est la
dysplasie ectodermique anhidrotique (environ 1/100000 naissances), autrement appelée syndrome
de Christ-Siemens-Touraine.? * ° Il existe néanmoins d’autres formes de dysplasies ectodermiques,

comme le syndrome de Clouston, le syndrome de Witkop et le syndrome d’Ellis Van Creveld.®

La dysplasie ectodermique se trouve dans tous les groupes ethniques a travers le monde. Le mode de
transmission de cette maladie est récessif, lié au chromosome X. Cette maladie touche les deux
dentitions.” Les agénésies dentaires nécessitent une réhabilitation prothétique précoce pour diverses

raisons, comme la croissance cranio-faciale, I'esthétique et la fonction.

1.2. Classifications

Les dysplasies ectodermiques sont le plus souvent impliquées dans les syndromes polymalformatifs

complexes.®

3 Paulus et Martin, « Hypodontie d’une dysplasie ectodermique ».

4 Bergendal et al., « Signs and symptoms from ectodermal organs in young Swedish individuals with
oligodontia ».

5 Itin et Fistarol, « Ectodermal dysplasias ».

8 Hall, Pediatric orofacial medicine and pathology.

7 Artis et al., « Conséquences dentaires et maxillo-faciales de la dysplasie ectodermique anhidrotique ».

8 Priolo et Lagana, « Ectodermal dysplasias ».



Les premiéres classifications des dysplasies ectodermiques ont été basées uniquement sur les
manifestations cliniques en fonction des dérivés ectodermiques atteints, la figure 1, puis ont évolué
en classifications clinico-moléculaires, la figure 2, avec I'apport de la biologie moléculaire et de la
connaissance des voies de signalisation moléculaire.

Figure 1 : Classification phénotypique des dysplasies ectodermiques selon les dérivés cutanés atteints

d’apres Solomon et Keuer

CGroupe 1 Anomalies des : dysplasie ectodermigue anhidrotigue (Christ Siemens Touraine)
- cheveus, syndrome de Rapp Hodgkin
- dl’."1!:5.. EEC syndrome
— Ongles, AEC syndrome
- glandes sudorales. sydrorme de Basan
syndrome tricho-oculo-dento-vertébral
hypomélanose de Ito
Croupe 2 Anomalies des : syndrome de Clouston
- ;hr:l:r:ux. syndrome d'Ellis Van Creveld
— dents,
— ongles syndrome tricho-dento-osseux
Croupe 3 Anomalie des : syndrome de Freire-Maia
— cheveus,
- ongles,
- glandes sudorales.
Croupe 4 Anomalies des : syndrome orofacial
— cheveus, syndrome de Sensenbrenner
- dents. syndrome trichadental
Croupe 5 Anomalies des : Chands syndrome
— cheveus,
— ongles onychotrichodysplasie
Croupe & Anomalies des syndrome de Dubowitz
cheveux syndrome de Maoynahan

Source : Plottova-Puech et Cambazard, « Dysplasies ectodermiques hypohidrotiques »., 2002




Figure 2 : Classification clinico-moléculaire des dysplasies ectodermiques d’aprés Priolo et coll.

Groupe 1: - Implications - DEX, DEH autosomiques, DE hydrotique,
altfrations ectodermiques gyndrome amélo-onycho-hypohidrotique
interactions - Immunodéficence - Incontinentia Pigmenti, DE-ID, DE-D-
épithélio- (ID), anomalies ostéopétrose-lymphoedéme, onycho-tricho
mésenchymateuses du SNC dysplasie-neutropénie,
Voie TNF-TNRF-MF- _ syndrome amélo-cérébro-hypohidrotique, ataxie
kappaB - Implications cérébelleuse et DE
squelettiques .
o - EEC, AEC, syndrome de Rapp-Hodgkin,
- Imp]lna:nf:n.s Dysplasie chondro-ectodermigue,
endocriniennes syndrome de Sensenbrennar
(dysplasie crinio-ectodermigue), Syndrome TDO
- Syndrome ANOTHER,
syndrome de Fryns-Soekerman
(DE-fente labio-palatine)
Groupe 2 : - Hyperkératose- - Syndrome de Clousten, DE-fragilité cutanée
anomalies kératodermie
du cytosgueletts (mutations
et stabilicé cellulaire des connexines)
Connexines, - Anomalies cornéennes, | - Surdité-onychodystrophie,
protéines MAP, PDZ surdité - Syndrome de Rieger
- Fentes labio-palatines
- Dégénerescence - DE type Margarita
rétinienne - Syndrome de Bork, oculo-tricho-dysplasie

Source : Clauss et al., « Phénotypes et thérapeutiques implanto-prothétiques précoces de la
dysplasie ectodermique hypohidrotique liée a I’X (DEX) », 2009
Une classification simple et aisée reste difficile a définir, puisque la dysplasie ectodermique est une
affection qui constitue un vaste groupe hétérogéne de maladies rares touchant plusieurs aspects :

I'aspect clinique, le mode de transmission génétique et les voies moléculaires impliquées.

1.3. Aspects génétiques

Des génes défectueux sont responsables de la dysplasie ectodermique anhidrotique.



Ces geénes sont dits défectueux car ils ont subi des modifications, autrement appelées mutations.

Une mutation génétique est une altération permanente d’une séquence d’ADN qui caractérise un

gene.

Cette séquence peut varier d’un individu a I'autre.

Une mutation génétique peut survenir de deux différentes facons °:

1. Mutations héréditaires : Un géne muté a été transmis de parent a enfant et ce gene muté est
présent dans toutes les cellules de I'enfant.

2. Mutations acquises/somatiques : Une séquence génétique d’une cellule ou d’un groupe de

cellules a été modifié, souvent lié a I'exposition a certains facteurs environnementaux.

Bien que tous les modes de transmission aient été rapportés, la transmission liée au chromosome X
domine.

La dysplasie ectodermique anhidrotique liée a I’X, anciennement appelée le syndrome de Christ-
Siemens-Touraine, est la dysplasie ectodermique anhidrotique la plus fréquente, touchant 1 enfant
sur 100 000 naissances.

La transmission est le plus souvent liée au chromosome X, elle peut étre autosomique dominante ou
récessive.®

Il s’agit donc d’une mutation génétique héréditaire. Ces genes sont transmis par I'un ou les deux des

parents. Celui qui posséde ces génes est un porteur de cette mutation.™

Comme le génome d’'un homme est composé d’un seul chromosome X, une mutation sur celui-ci

entraine une forme compléte et sévere de la dysplasie ectodermique anhidrotique liée a I’X.

9 US National Library of Medicine, « Gene mutation ».
10 Amichia et al., « Dysplasie ectodermique: proposition de prise en charge prothétique. A propos d’un cas. »

11 Artis et al., « Conséquences dentaires et maxillo-faciales de la dysplasie ectodermique anhidrotique ».
9



Les femmes hétérozygotes (porteuses de cette mutation sur un seul de leurs chromosomes X) en ont
une forme atténuée, avec une affection plus légére de cette maladie, voire pas du tout.

Cela s’explique par la théorie suivante : chez les femmes, un seul des deux chromosomes X est
nécessaire pour assurer la liaison bio-chimique du chromosome. L’autre chromosome X est inactivé
(sous la forme du corpuscule de Barr) et se situe a la périphérie du noyau de chaque cellule.

Cette inactivation a lieu au hasard, trés tot dans la vie embryonnaire, aprés la différenciation sexuelle,
et serait a I'origine des expressions variables du géne concerné.

Dans le cas qui nous intéresse, une inactivation du géne muté entraine un développement plus faible

de la maladie.

Selon Kere et al. (1996)%3, la dysplasie ectodermique anhidrotique liée a I’X est en rapport avec la
mutation d’un géne codant pour une nouvelle protéine transmembranaire, probablement impliquée
dans les signaux épithélio-mésenchymateux. Ce géne se retrouve dans la région Xq12 — Xq13.1 dans
le chromosome X. Une altération de cette voie de signalisation moléculaire méne a une
dyshistogenése ectodermique et des troubles de I'organisation cellulaire, d’'ou les malformations

phénotypiques.’

Dans la figure ci-dessous, nous pouvons remarquer que la maladie présente chez les filles une forme

plus atténuée que celui chez les gargons.

12 |bid.

13 Kere et al., « X-linked anhidrotic (hypohidrotic) ectodermal dysplasia is caused by mutation in a novel
transmembrane protein ».

14 Clauss et al., « Phénotypes et thérapeutiques implanto-prothétiques précoces de la dysplasie ectodermique

hypohidrotique liée a I’X (DEX) ».
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Figure 3 : Photos d’une fille (a gauche) et d’'un gargon (a droite) atteints de la dysplasie ectodermique

anhidrotique

Source : A gauche : Aydinbelge et al., « Implants in children with hypohidrotic ectodermal dysplasia :
an alternative approach to esthetic management: case report and review of the literature », 2013
A droite : Moussaid Ben Ali « La dysplasie ectodermique hypohidrotique liée a I’X : a propos d’un cas

clinique », 2015

1.4. Signes cliniques

1.4.1. Faciés
Le phénotype, que nous allons détailler par la suite, permet d’établir un diagnostic positif de la
dysplasie ectodermique.
Le développement du tiers supérieur du visage est accentué par une chevelure fine et rare. Le front
est haut et bombé, et les bosses frontales sont marquées. *°
Le tiers moyen est plus aplati par rapport au tiers supérieur du visage.
Les yeux sont souvent tres écartés et éloignés, ils paraissent enfoncés dans les orbites.

Les paupieres sont bistres, parsemées de fines ridules.

15 De La Dure-Molla et Garrec, « Patients dysmorphiques ».
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Les fentes palpébrales peuvent présenter une obliquité mongoloide.
Le nez est ensellé, avec une base aplatie et des ailes épaisses et charnues.

Les oreilles sont grandes, décollées et parfois pointues, et basses.

Le tiers inferieur du visage est plus petit par rapport au tiers supérieur, le sillon labio-mentonnier est
tres accentué avec un menton en galoche.
Les lévres sont épaisses, éversées et séches, avec une limite cutanéomuqueuse peu nette.’
La dimension diminuée du tiers inferieur est a I'origine des agénésies multiples.
Comme dit dans la partie précédente, chez les jeunes filles, les manifestations cliniques sont moins
marquées. Cela ameéne a un retard de diagnostic.

Figure 4 : Caractéristiques faciales d’un gargon atteint de dysplasie ectodermique anhidrotique

Source : Hall, « Pediatric orofacial medicine and pathology », 1994

Figure 5 : Photos de face et de profils d’un patient atteint de la dysplasie ectodermique

16 Artis et al., « Conséquences dentaires et maxillo-faciales de la dysplasie ectodermique anhidrotique ».

7 Ibid.
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Source : De la Dure-Molla et Garrec « Patients dysmorphiques : une relecture des signes cliniques

mineurs vers un diagnostic », 2013

1.4.2 Triade symptomatique classique

L'expression clinique de la dysplasie ectodermique anhidrotique est caractérisée par la triade
symptomatique classique : hypohidrose, hypotrichose et hypodontie.

Nous présentons dans cette partie les définitions et les aspects physiologiques de ces affections.

1.4.2.1 Hypohidrose

L’hypohidrose est une diminution de la sécrétion sudorale liée a la diminution de glandes sébacées.
On la distingue de I'anhidrose : I'abolition de la sécrétion sudorale liée a I'absence de glandes
sébacées.

Dans ces deux cas, la peau est seche, douce, satinée au toucher, d’une couleur ambrée particuliere.
Les paumes sont hyperkeratosiques.

Des lésions eczématiformes sont souvent rencontrées sur les téguments, en particulier dans les zones
de friction, ainsi qu’une perléche bilatérale due a la diminution de la dimension verticale de
I’occlusion.

La sudation est réduite, voire absente, ce qui est responsable de troubles de la thermolyse, d’une

intolérance a la chaleur et aux efforts physiques.

18 De La Dure-Molla et Garrec, « Patients dysmorphiques ».
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L’élévation de la température centrale peut conduire a un état de mal convulsif avec séquelles
neurologiques ou au décés par coup de chaleur.
Les complications respiratoires sont par ailleurs favorisées par I'absence de glandes a mucus sur la

totalité de I'arbre respiratoire.?

1.4.2.2 Hypotrichose

L’hypotrichose correspond a 'arrét de développement des poils, localisé ou s’étendant a toutes les
régions pileuses.

Les chevelures, moins foncées que la normale, sont clairsemées, presque inexistantes sur le vertex et
sur la nuque ol les cheveux sont cassés courts. Au toucher, ils sont fins, secs et réches. Les cils et les
sourcils présentent les mémes anomalies et I'absence de poils peut étre totale ou partielle et
n’atteindre que la queue des sourcils. Les ongles présentent fréquemment diverses modifications :
onychogryphose (hypertrophie de I'épaisseur des ongles), pachyonychie (hypertrophie des ongles
caraterisée par une augmentation de taille d’épaisseur, accompagnée par un épaississement de la
peau de la plante des pieds) et koilonychie (altération des ongles par relevement de leurs bords
latéraux).

Les ongles des mains et des pieds sont bombés, a incurvation longitudinale, réalisant un ongle croche

en bec d’oiseau.?°

Figure 6 : Onychodysplasie du pouce et de I'index chez un sujet atteint

19 Ibid.

20 Artis et al., « Conséquences dentaires et maxillo-faciales de la dysplasie ectodermique anhidrotique ».
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Source : Plottova-Puech et Cambazard, « Dysplasies ectodermiques hypohidrotiques », 2002

1.4.2.3 Hypodontie

Comme dit dans une partie précédente, I’hypodontie se traduit par 'absence d’une ou de quelques
dents.

Lorsque six dents ou plus sont absente, nous parlons d’oligodontie. Dans le cas ou toutes les dents
d’une méme denture sont absentes, il s’agit d’une anodontie.

Ces cas-la sont regroupés sous le nom d’anomalie du nombre, qui sera développée dans la partie

suivante.

1.4.3 Manifestations bucco-dentaires

L'anomalie du nombre concerne les deux dentitions, la dentition temporaire et la dentition
permanente. 2! En moyenne pour la denture temporaire 3,5 dents sont absentes au maxillaire et 5,3
dents sont absentes a la mandibule. En moyenne pour la denture permanente 5,4 dents sont

absentes au maxillaire et 5,8 dents sont absentes a la mandibule. Néanmoins, les nombres d’effectif

21 De La Dure-Molla et Garrec, « Patients dysmorphiques ».
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en denture permanente ne sont pas constants chez la plupart des sujets. 22 2 L’atteinte est plus
sévere a la mandibule qu’au maxillaire.

Les dents présentent dans la plupart des cas une dysmorphose dentaire qui est caractérisée par un
aspect atypique.

Les incisives et les canines sont conoides et les molaires ont des cuspides pointues. 2 Au niveau des
zones édentées, I'os alvéolaire ne se développe pas ou est absent. 2° 26 D’ol la nécessité d’appareiller
I’enfant.

Figure 7 : Incisives et canines conoides chez un sujet atteint agé de 8 ans

Source : Clauss et al., « Phénotypes et thérapeutiques implanto-prothétiques précoces de la
dysplasie ectodermique hypohidrotique liée a I’X (DEX) », 2009
Figure 8 : Radiographie panoramique et photo intra-buccale d’un patient atteint de la dysplasie

ectodermique

22 Barberia et al., « Multiple agenesis and anhidrotic ectodermal dysplasia ».

3 Clauss et al., « Phénotypes et thérapeutiques implanto-prothétiques précoces de la dysplasie
ectodermique hypohidrotique liée a I'X (DEX) ».

% De La Dure-Molla et Garrec, « Patients dysmorphiques ».

% Artis et al., « Conséquences dentaires et maxillo-faciales de la dysplasie ectodermique anhidrotique ».

% De La Dure-Molla et Garrec, « Patients dysmorphiques ».
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Source : De la Dure-Molla et Garrec « Patients dysmorphiques : une relecture des signes cliniques

mineurs vers un diagnostic », 2013

1.4.3.1 Dans le sens vertical

Nous observons une diminution de la dimension verticale d’occlusion chez ces sujets. Ceci est d{ au

désordre de la physiologie des muscles masticateurs et a I'altération du faciés. 2 28

1.4.3.2 Dans le sens sagittal / antéro-postérieur

Puisque plusieurs dents sont absentes, il n’existe pas d’occlusion intermaxillaire en raison du manque
de calage dentaire.

Par conséquent, nous remarquons un proglissement mandibulaire (une anomalie fonctionnelle se
traduisant par un articulé inversé antérieur et des rapports dentaires latéraux de classe Il en raison

d’une position avancée de la mandibule) chez ces sujets. %

1.4.3.3 Dans le sens frontal

7 Artis et al., « Conséquences dentaires et maxillo-faciales de la dysplasie ectodermique anhidrotique ».
28 De La Dure-Molla et Garrec, « Patients dysmorphiques ».

2 Ibid.
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Comme précédemment, nous observons un manque de calage dentaire. Celui-ci dans le sens frontal
entraine souvent une latérodéviation (déviation des médianes incisives en occlusion

d’intercuspidation maximale). %

1.4.3.4 Autres manifestations dentaires

Nous retrouvons aussi, parmi les autres manifestations dentaires décrites dans la littérature, un
taurodontisme (malformation des molaires dont la chambre présente un allongement), des
résorptions radiculaires externes, un retard d’éruption des dents temporaires, une persistance des

canines et des molaires temporaires liée a un défaut de rhizalyse et des fusions radiculaires. 3! 32

1.5 Incidences des manifestations dentaires et cranio-faciales dans la dysplasie ectodermique

Une alimentation peu diversifiée semi-liquide ou liquide est souvent nécessaire en raison de
|’affaiblissement de I'organe dentaire.

Ces aliments ne stimulent pas I'action des muscles masticateurs et ne favorise pas la croissance oro-
faciale.

De ce fait, nous observons donc une mauvaise réalisation des fonctions orales: mastication,
déglutition, phonation et respiration.

Nous percevons également une hypertrophie et un étalement de la langue, accompagnés d’une
interposition des joues et des lévres.

Il s’agit d’une réaction de I'appareil bucco-dentaire face a une insuffisance d’efficacité masticatoire. 33

30 Artis et al., « Conséquences dentaires et maxillo-faciales de la dysplasie ectodermique anhidrotique ».
31 Yavuz et al., « Ectodermal dysplasia ».

32 Clauss et al., « Phénotypes et thérapeutiques implanto-prothétiques précoces de la dysplasie
ectodermique hypohidrotique liée a I'X (DEX) ».

3 Nandini, « Prosthodontic management of a patient with ectodermal dysplasia ».
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Ceci entraine aussi un retard de développement staturo-pondéral. Ces sujets sont donc plus maigres
et plus petits que des sujets non atteints de méme age. 3*

Une absence de glandes séro-muqueuses est aussi percue chez les sujets atteints. Ceci est responsable
d’une hyposialie ou d’une asialie qui a pour conséquence une sécheresse buccale. Cette sécheresse
buccale peut provoquer une dysphagie et une agueusie, ainsi qu’une susceptibilité accrue aux caries
et aux gingivites. > A cause de I'altération de la déglutition et le manque de flux salivaire, le bol
alimentaire devient trés volumineux et peut étre a 'origine de fausses routes. 3

Avec une fréquence variable, nous observons aussi une aplasie des glandes salivaires, une
macroglossie, une division palatine et une absence du frein de la langue. 3 Une déglutition primaire
a l'origine d’une mauvaise posture linguale est favorisée car il n’existe ni calage antérieur ni calage
postérieur. Cela favorise également le développement d’une endognathie maxillaire et d’une
prognathie mandibulaire 38 qui se traduit par des relations squelettiques sagittales de classe lll, une

proéminence frontale et une réduction des hauteurs faciales caractéristiques.®

1.6 Autres complications

1.6.2 Complications oculaires

Une sécheresse oculaire est souvent remarquée, liée a I'hypoplasie ou a I'absence des glandes

lacrymales qui sont responsable de la sécrétion des larmes. *°

34 Artis et al., « Conséquences dentaires et maxillo-faciales de la dysplasie ectodermique anhidrotique ».
% |bid.

3% Nordgarden et al., « Salivary gland involvement in hypohidrotic ectodermal dysplasia ».

37 Artis et al., « Conséquences dentaires et maxillo-faciales de la dysplasie ectodermique anhidrotique ».
3 Bergendal et al., « Signs and symptoms from ectodermal organs in young Swedish individuals with
oligodontia ».

3 Clauss et al., « Phénotypes et thérapeutiques implanto-prothétiques précoces de la dysplasie
ectodermique hypohidrotique liée a I'X (DEX) ».

0 De La Dure-Molla et Garrec, « Patients dysmorphiques ».
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Cette sécheresse oculaire peut mener a une conjonctivite chronique qui peut ensuite évoluer vers une
kératite. Une photophobie peut se développer, causée par la fragilisation de la cornée eu lieu avec
cette sécheresse oculaire.

Dans les études de Dietz et al., I'’équipe a montré une corrélation entre les symptémes oculaires et le
nombre de glandes sébacées sur la face palmaire de la main chez les sujets atteints de la dysplasie

ectodermique anhidrotique.

1.6.3 Complications dermatologiques

Un eczéma est souvent rencontré chez les sujets atteints. *? Avec I’dge, I'eczéma devient de moins de
moins sévére. D’aprés I'étude de Clarke, 71% des garcons atteints ont développé un eczéma a I'dge

de3-6ans.*

1.6.4 Complications intellectuelles

Il n’existe pas de lien direct entre la maladie dysplasie ectodermique et la capacité intellectuelle d’une
personne atteinte. Néanmoins, certains sujets ont subi un retard de leur développement intellectuel
en raison de I'hyperthermie induite par la maladie.* Ils peuvent étre percus, a tort, comme ayant un

retard intellectuel a cause des troubles de la phonation, de I'audition et de leur apparence physique.

1.6.5 Complications psychologiques

“1 Dietz et al,, « Early respiratory and ocular involvement in X-linked hypohidrotic ectodermal dysplasia ».
42 De La Dure-Molla et Garrec, « Patients dysmorphiques ».
3 Clarke et al,, « Clinical aspects of X-linked hypohidrotic ectodermal dysplasia. »

“ Tanner, « Psychological aspects of hypohidrotic ectodermal dysplasia ».
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Les enfants atteints de dysplasie ectodermique se font souvent exclure par leurs camarades de classe

a cause de leurs apparences. lls sont souvent les cibles de moqueries et critiques des autres.

De plus, en raison du manque de glandes sébacées, ces sujets sont souvent moins en forme que les

autres enfants. #°

1.6.6 Complications impliquant le pronostic vital

1.6.6.1 Hyperthermie

Des acces hyperthermiques liés au défaut de sudation sont a I'origine de la réduction du nombre de
glandes sébacées corporelles.

D’aprés une étude de Bliischke en 2010, le nombre de mortalité durant la premiére année liée a I'exces
hyperthermique a été diminué de 20% en 1980 a 2,1% en 2010. *® Cette augmentation de taux de
survie est fortement associée a I'amélioration de I’hygiéne de vie des sujets atteints, la prise de
conscience de risque de mortalité (le diagnostic précoce et la meilleure prise en charge thérapeutique)

et la gestion de thermorégulation.

1.6.6.2 Infections respiratoires

% Hummel et Guddack, « Psychosocial stress and adaptive functioning in children and adolescents
suffering from hypohidrotic ectodermal dysplasia ».
46 Bliischke, Nuisken, et Schneider, « Prevalence and prevention of severe complications of hypohidrotic

ectodermal dysplasia in infancy ».
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Les infections respiratoires chez les enfants atteints sont fréquentes et récidivantes. #’ Ces infections
sont de type broncho-pneumopathies, otites, rhinites chroniques. Ces maladies sont dues
principalement a une diminution du nombre des glandes séro-muqueuses au niveau de la voie
respiratoire (le pharynx, le larynx, la trachée et les bronches). Une sécheresse des muqueuses de la
bouche liée a I'hyposialie et du nez avec présence de cro(tes nasales adhérentes fait également partie
de ces atteintes oto-rhino-laryngologiques. *

Il a été aussi observé que la prévalence de I'asthme est corrélée 3 la dysplasie ectodermique. *° En

effet, cela aggrave le risque d’infections respiratoires.

1.7 Diagnostics différentiels

La dysplasie ectodermique anhidrotique définie par sa triade symptomatique et par un facies
particulier est facilement distinguée des autres dysplasies ectodermiques chez lesquelles au moins un
des caractéres est absent. *°

Figure 9 : Diagnostics différentiels de dysplasie ectodermique anhidrotique selon

MOREAU *! et FRANCIS *

Catégories Syndromes

47 De La Dure-Molla et Garrec, « Patients dysmorphiques ».

%8 Clarke et al., « Clinical aspects of X-linked hypohidrotic ectodermal dysplasia. »

4 Yavuz et al., « Ectodermal dysplasia ».

0 Moreau et Terrisse, « Un cas de dysplasie ectodermique anhidrotique chez trois fréres. Probléemes
odontologiques. »

51 bid.

52 Francis, « Ectodermal dysplasias ».
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Dysplasies

ectodermiques

Anhidrose
simple
congénitale et
familiale
Troubles de
kératinisation

congénitale

Autres
syndromes

complexes

Dysplasie ectodermique de Marshall, avec absence d’anomalie dentaire
Dysplasie ectodermique hidrotique

Dysplasie ectodermique anhidrotique avec hypothyroidie qui présente
une hypohidrose et une hypotrichose, mais les dents sont normales, les
ongles dystrophiques et la peau tachetée brune

Anhidrose simple congénitale et familiale qui ne présente pas d’anomalie

dentaire

Syndrome de Rothmund-Thomson, avec absence d’angle, poikilodermie
et cataracte

Dyskératose congénitale avec hyperpigmentation cutanée
Desquamation collodionnée ou lamelleuse du nouveau-né

Syndrome « dents et ongles » de Fried avec hypotrichose, hypodontie et
levres épaisses éversées mais sudation normale

Syndrome de Basan avec hypotrichose, hypodontie et hypohidrose, mais
sévere dystrophie des ongles et absence congénitale de dermatoglyphes
Pachyonychie congentiale avec dents a la naissance

Syndrome de Wiktop avec hypohidrose, onycholyse et hypoplasie de
I’émail

Progéria

Syndrome Hallerman, Streff-Francois

Source : Auteur
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2. Roles de la réhabilitation prothétique

Dans le cas de dysplasie ectodermique, les prothéses sont tres utiles car elles favorisent la
conservation des fonctions, la stimulation de la croissance cranio-faciale et le maintien des

dimensions.

2.1. Rétablissement des fonctions

2.1.1. Mastication

Les aliments contenus dans la cavité buccale sont écrasés par les dents, c’est la mastication. Il s’agit
donc de la toute premiere étape de I'alimentation et de la nutrition. La mastication nous aide a
mieux digérer les aliments, cette phase est essentielle. L’absence de dents oblige I'enfant a avoir une
alimentation liquide ou semi-liquide et peut entrainer des perturbations de la croissance staturo-
pondérale ainsi que des troubles de la digestion. >3

Le retard de croissance peut étre prévenu par un appareillage précoce des enfants atteints de la

dysplasie ectodermique.

2.1.2. Phonation

La phonation se trouve également perturbée : les enfants atteints de la dysplasie ectodermique

expriment souvent un retard de langage. >

53 Bonin et al., « Traitement implantaire précoce d’'un enfant atteint d’'une dysplasie ectodermique
anhidrotique ».

54 bid.
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Dans sa période d’apprentissage du langage, I'enfant est désavantagé.

En effet la prononciation de phoneémes comme le son « s » dépend des rapports entre les incisives
centrales maxillaires, des incisives mandibulaires et de la langue qui s'interpose entre les deux
arcades.

Une privation ou une malformation de celles-ci produira chez I’enfant une difficulté a reproduire ce

son, retardant son apprentissage du langage qui se fait par mimétisme.

Une compensation dentaire avant la période d’apprentissage du langage permet de développer une
élocution correcte et une phonation convenable dés un jeune age. > En I'absence d’appareillage
précoce de I'enfant, une rééducation orthophonique sera ultérieurement nécessaire pour assurer un

bon développement du langage. *®

2.2. Autres roles de la prothése

2.2.1. Favoriser une croissance maxillo-faciale normale

Les protheses dentaires chez les enfants rétablissent des fonctions oro-faciales qui favorisent le
développement des bases squelettiques maxillo-faciales. >’

Ce développement est en partie provoqué par la stimulation de la musculature péri-orale. 8

Cependant, il ne faut pas oublier de prendre en compte la croissance progressive du systeme oro-

facial. Une consultation de controle doit étre fixée tous les 3 mois pour vérifier I'occlusion et |a stabilité

%5 Clarke et al., « Clinical aspects of X-linked hypohidrotic ectodermal dysplasia. »

% Plottova-Puech et Cambazard, « Dysplasies ectodermiques hypohidrotiques ».

57 Paulus et Martin, « Hypodontie d’une dysplasie ectodermique ».

%8 Siepmann et al., « Aspects psychologiques et médico- dentaires relatifs aux traitements prothétiques

chez les enfants. Prothéses dentaires pour enfants — 1re partie ».
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des protheéses. Les travaux prothétiques peuvent étre modifiés ou renouvelés lors de visites de

contrdle. >

2.2.2. Maintenir la dimension verticale

Lors de la croissance osseuse, une absence d’appareillage peut entrainer une antéro-rotation de la
mandibule et une perte de la dimension verticale d’occlusion (DVO), suivi par une diminution de la
hauteur du tiers inferieur du visage. ® Afin de prévenir ces risques, il est nécessaire d’appareiller

I’enfant de maniere trés précoce.

Figure 10 : Vue frontale et vue de profil pré-prothétiques

Source : Bidra et al., « Complete Denture Prosthodontics in Children with Ectodermal Dysplasia »,

2010

% Tarjan, Gabris, et Rozsa, « Early prosthetic treatment of patients with ectodermal dysplasia ».

%0 Ibid.
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Figure 11 : Vue frontale et vue de profil post-prothétiques

Source : Bidra et al., « Complete Denture Prosthodontics in Children with Ectodermal Dysplasia »,

2010

2.2.3. Maintenir I'espace intra-arcade

La pose d’une prothese amovible, d’'une prothése fixe ou d’'un mainteneur d’espace permet de
prévenir une perte d’espace.
En effet, des migrations ou versions dentaires, par exemple la version des dents adjacentes ou la

mésialisation des canines peuvent étre évités. ©!

Figure 12 : Hypodontie associée a des migrations dentaires mandibulaires, notamment des prémolaires et

des molaires mandibulaires

61 Siepmann et al., « Aspects psychologiques et médico-dentaires relatifs aux traitements prothétiques

chez les enfants. Prothéses dentaires pour enfants — 1re partie ».
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Source : Nunn et al., « The Interdisciplinary Management of Hypodontia », 2003

2.2.4. Aspect psychologique

Le rétablissement de I'esthétique de I'enfant est assuré par le port des protheses. Cela permet de

prévenir les complications psychologiques abordées dans la partie 1.6.4.

82 Hummel et Guddack, « Psychosocial stress and adaptive functioning in children and adolescents

suffering from hypohidrotic ectodermal dysplasia ».
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3. Les traitements de la dysplasie ectodermique

anhidrotique : revue de littérature

Comme vu au cours de ce travail, le traitement de la dysplasie ectodermique consiste classiquement
en une réalisation de prothése amovible conventionnelle ou une réalisation de prothése implanto-
portée.

Nous allons synthétiser les avantages et les inconvénients de chaque technique pour pouvoir les

comparer, et ensuite répondre a la question évoquée dans I'introduction.

3.1.Recherche des articles

Notre problématique vise a comparer les traitements amovibles et les traitements implanto-retenus
dans le cas de dysplasies ectodermiques chez les jeunes enfants. Pour cela, nous nous sommes
efforcés de réaliser une revue de littérature dans le but de faire une comparaison de deux traitements.
L'objectif étant de cerner de maniéere exhaustive toutes les études concernant ces deux types de

traitements chez les jeunes patients, évaluant les avantages et les inconvénients de chaque technique.

Notre recherche s’appuie essentiellement sur les études et les articles de la base de données

scientifiques PubMed. Pour son exécution, nous avons défini une équation de recherche

bibliographique a I'aide de mots clés.
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Les mots clés :
- Dysplasie ectodermique ou anodontie
- Prothése amovible ou prothése compléte ou implants dentaires

- Enfants ou adolescents

Aprés traduction, la recherche bibliographique étant en anglais, notre équation de recherche est :
("Anodontia"[Mesh] OR "Ectodermal Dysplasia"[Mesh]) AND ("Denture, Partial"[Mesh] OR
"Denture, Complete"[Mesh] OR "Dental Implants”[Mesh]) AND ("Child"[Mesh] OR "Adolescent"

[Mesh])

Avec cette équation de recherche, nous avons obtenu 123 résultats, dont 1 essai clinique, 12 revues

de littérature et 110 cas cliniques.

3.2.Critéres d’inclusion et d’exclusion

Les criteres d’inclusion :

L’écrit a dG concerner les dysplasies ectodermiques et leurs thérapeutiques (que ce soit solution
amovible ou solution implantaire)

- L’age des sujets au début du traitement devait étre inférieur a 12 ans

Seules les publications en langue francaise et anglaise ont été retenues

Seules les publications a partir de 1990 ont été retenues car les solutions implantaires existaient

avant mais n’étaient pas répandues

Les criteres d’exclusion :

- Les publications n’apportant pas d’information pertinente ou sans relation avec notre question
- Les publications rédigées dans une langue autre qu’anglaise ou francaise

- Les écrits dont les sujets ont plus de 18 ans
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3.3.Sélection des articles

Figure 13 : La sélection des articles

123 Articles trouvés sur PudMed
selon |"équation 61 Articles avec

titres
incohérents

62 Articles retenus
22 Articles trop

anciens

40 Articles retenus
4 Articles

introuvables

36 Articles retenus
6 Articles exlus

apreés lecture
compléte

30 Articles retenus

20 Cas
cliniques

Source : Auteur
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Figure 14 : Les articles sélectionnés pour la revue comparative

Auteur, année Pays Type de publication Nombre de Age de sujets au début du Intérét, résultats

sujets traitement

Bergendal et coll., 2015 Suede Cas clinique 1 3 ans Prothése implanto-portée,
succes sur 30 ans

Filius et coll., 2014 & Pays-Bas Cas clinique 4 6al3ans Prothése implanto-portée,
succes pour les quatre patients

Huang et coll., 2014 °° Etats-Unis Cas clinique 1 10 ans Prothése implanto-portée,
succes sur 20 ans

Fraiz et coll., 2014 Brésil Cas clinique 1 3 ans Prothése amovible

conventionnelle, succes

Aydinbelge et coll., 2013 ¢’ Turquie Revue de littérature 1 7 ans Prothése implanto-portée,
avec cas clinique succes
Klineberg et coll., 2013 © Australie Revue de littérature - - Prothése implanto-portée

8 Bergendal et al., « Dental implant therapy for a child with x-linked hypohidrotic ectodermal dysplasia--three decades of managed care ».
84 Filius et al., « Implant-retained overdentures for young children with severe oligodontia ».

85 Huang et Driscoll, « From childhood to adulthood ».

% Fraiz et al., « Hypohidrotic ectodermal dysplasia ».

57 Aydinbelge et al., « Implants in children with hypohidrotic ectodermal dysplasia ».

& Klineberg et al., « Rehabilitation of children with ectodermal dysplasia. Part 1 ».
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Paulus et coll., 2013 ©°

Bhalla et coll., 2013 7°

Singer et coll., 2012 7%

Montanari et coll., 2012 72

Manuja et coll., 2011 73

Gupta et coll., 20117

France

Inde

Australie

Italie

Inde

Inde

Cas clinique

Cas clinique

Cas clinique

Cas clinique

Cas clinique

Cas clinque

20

6 ans

5ans

11 ans

3a7ans

9 ans

4 ans

Prothése implanto-portée,
succes

Prothése amovible
conventionnelle, succes
Prothése implanto-portée,

succes sur 20 ans

Prothése amovible

conventionnelle, succes

Prothése amovible
conventionnelle, succes
Prothése amovible

conventionnelle, succes

8 Paulus et Martin, « Hypodontie d’une dysplasie ectodermique ».
70 Bhalla et al., « Effect of complete dentures on craniofacial growth of an ectodermal dysplasia patient ».

71 Singer et al., « Long-term follow-up of implant treatment for oligodontia in an actively growing individual ».

2 Montanari et al., « Oral rehabilitation of children with ectodermal dysplasia ».

3 Manuja et al., « Management of a case of ectodermal dysplasia ».

74 Gupta et Tyagi, « Prosthodontic management of anhidrotic ectodermal dysplasia ».
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Derbanne et coll., 2010 7° France Cas clinique 1 2 ans Prothése amovible
conventionnelle, succes sur 3
ans

Bidra et coll., 2010 7° Etats-Unis Revue de littérature - - Prothése amovible
conventionnelle

Khazaie et coll., 2010 ”7 Etats-Unis Cas clinque 1 6 ans Prothése amovible

conventionnelle, succes sur 5

ans
Yap et coll., 2009 78 Australie Revue de littérature - - Prothése implanto-portée
Bergendal et coll., 2008 7° Suede Revue de littérature 5 5al2ans Prothese implanto-portée, 9 sur
avec cas clinques 14 implants perdus
Stanford et coll., 2008 % Etats-Unis Revue de littérature - - Prothese implanto-portée
Bal et coll., 2008 & Turquie Cas clinique 1 6 ans Prothése amovible

conventionnelle, succes

> Derbanne et al., « Case report ».

76 Bidra, Martin, et Feldman, « Complete denture prosthodontics in children with ectodermal dysplasia ».

7 Khazaie et al., « Five-year follow-up treatment of an ectodermal dysplasia patient with maxillary anterior composites and mandibular denture ».
8 Yap et Klineberg, « Dental implants in patients with ectodermal dysplasia and tooth agenesis ».

% Bergendal, Ekman, et Nilsson, « Implant failure in young children with ectodermal dysplasia ».

8 Stanford et al., « Perceptions of outcomes of implant therapy in patients with ectodermal dysplasia syndromes ».

81 Bal, Bal, et Tufekgioglu, « Treatment considerations for a patient with hypohidrotic ectodermal dysplasia ».
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Kramer et coll., 2007 #2 Allemagne Revue de littérature 1 8 ans Prothése implanto-portée,
avec cas clinique succes
Vieira et coll., 2007 Brésil Cas clinique 1 6 ans Prothése amovible
conventionnelle, succes
Tarjan et coll., 2005 # Hongrie Cas clinique 2 2a3ans Prothése amovible

conventionnelle, succes

Imirzalioglu et coll., 2002 Turquie Cas clinique 3 8a1l7ans Prothése implanto-portée,
succes
Suprabha, 2002 2¢ Inde Cas clinique 1 7 ans Prothése amovible

conventionnelle, succes
Pannu et Singh, 2002 &’ Inde Cas clinique 1 7 ans Prothese amovible

conventionnelle, succes

82 Kramer, Baethge, et Tschernitschek, « Implants in children with ectodermal dysplasia ».

8 Vieira et al,, « Prosthodontic treatment of hypohidrotic ectodermal dysplasia with complete anodontia ».

8 Tarjan, Gabris, et Rozsa, « Early prosthetic treatment of patients with ectodermal dysplasia ».

8 Imirzalioglu, Uckan, et Haydar, « Surgical and prosthodontic treatment alternatives for children and adolescents with ectodermal dysplasia ».
8 Suprabha, « Hereditary ectodermal dysplasia ».

8 Pannu et Singh, « Ectodermal dysplasia with total anodontia ».
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Guckes et coll., 2002 28 Etats-Unis Etude clinique 51 Divisé en 3 groupes (moins de
11ans, entre 11 et 18 ans et

plus de 18 ans)

Bergendal, 2001 & Suéde Cas clinique 1 6 ans
Bonin et coll., 2001 *° France Cas clinique 1 30 mois
Itthagarum et coll., 1997 * Hong Kong Revue de littérature 1 3 ans

avec cas clinique

Pigno et coll., 1996 Etats-Unis Revue de littérature - -

Prothése implanto-portée, 91%
de taux de succes pour les
implants mandibulaires et 71%
au maxillaire

Prothése implanto-portée,
succes sur 20 ans

Prothése implanto-portée,
succes sur 3 ans

Prothese amovible
conventionnelle, succes
Prothése amovible

conventionnelle, succes

Source : Auteur

8 Guckes et al., « Prospective clinical trial of dental implants in persons with ectodermal dysplasia ».

8 Bergendal, « Prosthetic habilitation of a young patient with hypohidrotic ectodermal dysplasia and oligodontia ».
% Bonin et al., « Traitement implantaire précoce d’un enfant atteint d'une dysplasie ectodermique anhidrotique ».
%1 [tthagarun et King, « Ectodermal dysplasia ».

92 Pigno et al., « Prosthodontic management of ectodermal dysplasia ».
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3.4.Analyse des articles

Parmi les 30 articles qui nous ont intéressé, certains se concentrent sur les protheses amovibles et

d’autres sur les prothéses sur implants.

Nous avons synthétisé les avantages et les inconvénients de ces deux types de protheses et ils seront

présentés ci-dessous.

Il'y a 15 articles qui s’intéressent aux techniques implantaires et 15 articles a la solution prothétique

amovible conventionnelle.

L'analyse des articles nous apprend qu’il s’agit essentiellement de cas cliniques rapportés. De ce fait,

les échantillons étudiés sont peu nombreux, c’est pourquoi leur valeur scientifique est faible.

C’est tout de méme un sujet qui intéresse de nombreux auteurs a travers le monde puisque I'on en

dénombre :

- 13 en Europe (dont 3 en France, 3 en Suede, 3 en Turquie, 1 au Pays-Bas, 1 en Hongrie, 1 en
Allemagne et 1 en ltalie)

- 8 en Amérique (6 aux Etats-Unis et 2 au Brésil)

- 9enAsie et en Océanie (5 en Inde, 3 en Australie et 1 a Hong Kong)

Les années de publication des articles sélectionnés comprennent des dates allant de 1996 a 2015.

C’est un sujet trés actuel qui mérite qu’on s’y intéresse et qu’on s’y attarde.
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3.4.1. Prothéses amovibles conventionnelles

Figure 15 : La réalisation de prothéses amovibles complétes bimaxillaires

) BAMMIIL LT
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e

rd

Source : Derbanne et al., « Case report : Early prosthetic treatment in children with ectodermal

dysplasia », 2010

3.4.1.1. Avantages
La réalisation de protheses adjointes est un traitement réversible qui rétablit I'esthétique et les
fonctions sans compromettre les dentitions des enfants. ¥ Ceci est une solution simple et peu
co(teuse par rapport aux autres solutions prothétiques. ** Elle permet d’apporter les avantages sur

les plans esthétique, fonctionnel et psychologique aux enfants, 9 9 97 98 99 100,

% Khazaie et al., « Five-year follow-up treatment of an ectodermal dysplasia patient with maxillary
anterior composites and mandibular denture ».

% Bidra, Martin, et Feldman, « Complete denture prosthodontics in children with ectodermal dysplasia ».
% Ibid.

% [tthagarun et King, « Ectodermal dysplasia ».

% Manuja et al., « Management of a case of ectodermal dysplasia ».

% Bal, Bal, et Tufekcioglu, « Treatment considerations for a patient with hypohidrotic ectodermal
dysplasia ».

% Suprabha, « Hereditary ectodermal dysplasia ».

190 pannu et Singh, « Ectodermal dysplasia with total anodontia ».
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Grace a sa réversibilité, la prothése amovible peut étre faite et refaite pour améliorer sa rétention et
son esthétique. La prothése amovible conventionnelle reste par conséquent la solution la plus
répandue pour la réhabilitation prothétique chez les enfants atteints de dysplasie ectodermique.

La prothése amovible apporte des bénéfices au niveau du développement général et de la croissance
globale de I'enfant. 1 102 Avec le port des prothéses amovibles, plusieurs enfants ont montré une

amélioration au niveau diététique car ils peuvent consommer plus et mieux qu’avant traitement. 10

La prothése amovible permet aux enfants d’avoir une croissance maxillo-faciale harmonieuse. Elle
stimule par ailleurs : la croissance des maxillaires, la croissance verticale de I'étage inférieur du visage
et une bonne relation entre les deux maxillaires. 1% 1% Cela corrige les anomalies de croissance et
I'esthétique de I'enfant. 1% Dans les études menées par Bondarets et al, 1 un lien a été établi entre
le manque de croissance verticale et une rotation antérieure et supérieure de la mandibule.

Le manque de croissance verticale est la cause principale d’une croissance anormale des condyles des
articulations temporo-mandibulaires qui provoque la rotation antérieure et supérieure de la
mandibule. 1% Dans le cas présenté dans I’étude menée par Bhalla et al, 1® I'analyse céphalométrique
a montré qu’une dimension verticale correcte est établie grace au port de protheses amovibles, qui
diminuent par la méme occasion le développement d’une classe Ill d’Angle en améliorant la relation

entre les deux maxillaires.

101 Bhalla et al., « Effect of complete dentures on craniofacial growth of an ectodermal dysplasia patient ».
192 Derbanne et al., « Case report ».

103 Montanari et al., « Oral rehabilitation of children with ectodermal dysplasia ».

104 Fraiz et al., « Hypohidrotic ectodermal dysplasia ».

105 Tarjan, Gabris, et Rozsa, « Early prosthetic treatment of patients with ectodermal dysplasia ».

106 [tthagarun et King, « Ectodermal dysplasia ».

197 Bondarets, Jones, et McDonald, « Analysis of facial growth in subjects with syndromic ectodermal
dysplasia ».

108 Fraiz et al., « Hypohidrotic ectodermal dysplasia ».

199 Bhalla et al., « Effect of complete dentures on craniofacial growth of an ectodermal dysplasia patient ».
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Dans le cas ou la prothése amovible était la solution prothétique retenue pour des enfants atteints de

la dysplasie ectodermique, aucune chirurgie n’a été nécessaire.!?

L’os alvéolaire peut étre préservé par le port des prothéses amovibles partielles ou complétes, 111 112

113 cela est bénéfique pour la pose des implants lorsque I'enfant a terminé sa croissance.

La présence des prothéses dentaires est indispensable pour I"apprentissage du langage de I'enfant, 14

115 surtout sur le plan phonétique. La solution amovible peut étre aussi une solution intermédiaire de

la prothése implanto-portée, une étape prothétique avant la pose d’implants dentaires. 116 117

Le port de protheses dentaires amovibles permet une croissance physiologique de la langue. En cas

118

d’absence, la langue a tendance de s’atrophier dans le sens latéral entre les deux arcades, **° pour la

méme raison, les appareils dentaires amovibles évitent la déglutition primaire de I'enfant. *°

10 [tthagarun et King, « Ectodermal dysplasia ».

11 Pigno et al.,, « Prosthodontic management of ectodermal dysplasia ».

112 Fraiz et al., « Hypohidrotic ectodermal dysplasia ».

113 Gupta et Tyagi, « Prosthodontic management of anhidrotic ectodermal dysplasia ».

114 Bhalla et al., « Effect of complete dentures on craniofacial growth of an ectodermal dysplasia patient ».
115 Derbanne et al., « Case report ».

116 Gupta et Tyagi, « Prosthodontic management of anhidrotic ectodermal dysplasia ».

117 Khazaie et al., « Five-year follow-up treatment of an ectodermal dysplasia patient with maxillary
anterior composites and mandibular denture ».

118 Vieira et al., « Prosthodontic treatment of hypohidrotic ectodermal dysplasia with complete
anodontia ».

119 Derbanne et al., « Case report ».
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Figure 16 : La croissance latérale de la langue en absence de dents ou de compensation dentaire

Source : Vieira et al., « Prosthodontic Treatment of Hypohidrotic Ectodermal Dysplasia with Complete

Anodontia », 2007

Il est aussi possible d’incorporer des vérins dans la prothése amovible dans le cas ou le jeune patient
présente une endognathie maxillaire et/ou une endognathie mandibulaire afin de stimuler la

croissance des machoires concernées. 1%

3.4.1.2. Inconvénients

Les empreintes nécessaires a la conception des prothéses peuvent étre compliquées a réaliser a cause
du manque de coopération de I’enfant lors du traitement, de la limitation d’ouverture buccale et des
121 122 123

réflexes nauséeux dus au systeme immature de déglutition.

De I'imprécision de I'empreinte peut résulter une inadaptation des prothéses.

120 Bonin et al., « Traitement implantaire précoce d’un enfant atteint d’'une dysplasie ectodermique
anhidrotique ».

121 Bidra, Martin, et Feldman, « Complete denture prosthodontics in children with ectodermal dysplasia ».
122 [tthagarun et King, « Ectodermal dysplasia ».

123 Tarjan, Gabris, et Rozsa, « Early prosthetic treatment of patients with ectodermal dysplasia ».
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Figure 17 : L’alginate est utilisé au lieu du polysulfure car le temps de prise est plus rapide et le goit est

moins désagréable
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Source : Derbanne et al., « Case report : Early prosthetic treatment in children with ectodermal

dysplasia », 2010

L'espace libre, autrement appelé « dead space » en anglais, situé entre les tissus muqueux et la

prothése peut provoquer la formation d’un épulis ou d’une hyperplasie inflammatoire. 1#

L’enregistrement de la relation intermaxillaire doit étre fait précisément sans la moindre erreur pour

que les prothéses soient bien adaptées. 12

126

Dans le cas de prothéses amovibles partielles, I’hygiene de I'enfant doit étre rigoureuse **° car

I’évolution de la maladie carieuse sur des dents temporaires est trés rapide. La détérioration de dents

temporaires peut donc se produire en trés peu de temps. 127 128

124 Bidra, Martin, et Feldman, « Complete denture prosthodontics in children with ectodermal dysplasia ».
125 |bid.

126 Bal, Bal, et Tiifekcioglu, « Treatment considerations for a patient with hypohidrotic ectodermal
dysplasia ».

127 Bidra, Martin, et Feldman, « Complete denture prosthodontics in children with ectodermal dysplasia ».
128 Khazaie et al., « Five-year follow-up treatment of an ectodermal dysplasia patient with maxillary

anterior composites and mandibular denture ».
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La faible épaisseur de la prothese amovible provoque fréquemment des fractures de celle-ci.
Cette finesse est liée a la petite dimension de la cavité buccale de I'enfant ainsi que la finesse de

I’'arcade mandibulaire édentée chez I'enfant. *?°

La présence de la salive joue un role important dans la rétention de la prothése. Or la muqueuse orale
de I'enfant est souvent seche (directement lié a la dysplasie ectodermique) et le procés alvéolaire est
souvent fin et résorbé.

Il est donc difficile d’obtenir une bonne rétention et une bonne stabilité. 13° 131 132 | ‘apparition d’une
133

candidose orale contribue aussi au rejet des appareils amovibles.

Figure 18 : Photo montrant que I’arcade mandibulaire édentée est étroite et fine

Source : Bidra et al., « Complete Denture Prosthodontics in Children with Ectodermal Dysplasia »,

2010

129 Bidra, Martin, et Feldman, « Complete denture prosthodontics in children with ectodermal dysplasia ».
130 Fraiz et al., « Hypohidrotic ectodermal dysplasia ».

131 Manuja et al., « Management of a case of ectodermal dysplasia ».

132 Vieira et al,, « Prosthodontic treatment of hypohidrotic ectodermal dysplasia with complete

anodontia ».

133 Paulus et Martin, « Hypodontie d’une dysplasie ectodermique ».
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Des visites et contréles réguliers sont nécessaires. 3* 13> Les prothéses amovibles ont besoin d’étre
rebasées tous les deux a quatre ans et refaites tous les quatre a six ans. 13® Pendant chaque visite de
contrdle, le dentiste a souvent besoin de régler I'occlusion de la prothése pour étre en harmonie avec
137 138

la croissance des maxillaires.

Figure 19 : Visites régulieres de I’enfant chez le dentiste : de gauche a droite, 5 ans, 8 ans et 10 ans (BHALLA)

Source : Bhalla et al., « Effect of complete dentures on craniofacial growth of an ectodermal

dysplasia patient », 2013

A cause de son amovibilité, I'enfant peut avoir des difficultés au niveau de la prononciation et

de I'élocution, ainsi que des difficultés au niveau de mastication. La prothese étant par définition

134 Manuja et al., « Management of a case of ectodermal dysplasia ».

135 Gupta et Tyagi, « Prosthodontic management of anhidrotic ectodermal dysplasia ».

136 Bidra, Martin, et Feldman, « Complete denture prosthodontics in children with ectodermal dysplasia ».
137 Pigno et al., « Prosthodontic management of ectodermal dysplasia ».

138 Khazaie et al., « Five-year follow-up treatment of an ectodermal dysplasia patient with maxillary

anterior composites and mandibular denture ».
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amovible, une perte de celle-ci est possible durant 'utilisation. 3 1% Pour la méme raison, I'enfant
peut aussi ne pas porter son appareil a cause de I'inconfort qu’il peut engendrer.
Figure 20 : Tableau récapitulatif des avantages et inconvénients de prothéses amovibles conventionnelles
Prothéses amovibles conventionnelles

Avantages Inconvénients

- Traitement réversible (possibilité

Etape d’empreinte difficile pour enfants

d’utilisation en solution intermédiaire) - Présence d’espace libre entre les tissus

- Diététique, esthétique, psychologique, mous et la prothése, ce qui peut provoquer
stomato-gnathique, fonctionnel des épulis

- Peu colteuse - Hygiéne rigoureuse nécessaire

- Aucune chirurgie nécessaire - Fracture possible

- Préservation d’os alvéolaire - Rétention médiocre dans certains cas

- Peut incorporer les vérins dans certaines - Visites et contréles fréquents, rebasages et
indications réglages inévitables

- Perte et non-port de I'appareil

Source : Auteur

3.4.1.3. Orientation vers une solution implantaire

Actuellement, la prothese amovible conventionnelle est une solution de premiére intention. En cas
d’échec de cette derniére, nous nous orientons vers une solution implantaire.

Les causes d’échecs de la prothése amovible conventionnelle sont résumées ci-dessous :

139 Pigno et al.,, « Prosthodontic management of ectodermal dysplasia ».

140 Manuja et al.,, « Management of a case of ectodermal dysplasia ».
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- Mangque de rétention de la prothése amovible malgré rebasages et reconfections a répétitions
141 142

- Manque de rétention lié a I'insuffisance salivaire 3 : le film salivaire permet d’augmenter la
rétention de la prothese, il agit comme un agent de remplissage entre I'intrados et la surface

mugueuse’*

- Mangque de rétention lié a la forme de lame de la créte osseuse

- Instabilité de la prothése provoquée par des sollicitations déstabilisatrices de la musculature
jugale et labiale, ainsi que la langue #°

- Processus inflammatoires (épulis) en cas de I'inadaptation prothétique *® : la prolifération du
tissu muqueux présent dans I'espace libre entre la prothése et la muqueuse

147

- Infection fongique (candidose) liée a I'instabilité de la prothése amovible '*/ et au manque

d’hygiene

141 paulus et Martin, « Hypodontie d’une dysplasie ectodermique ».

142 HAS et Saint-Pierre, « Traitement des agénésies dentaires multiples liées aux dysplasies
ectodermiques ou a d’autres maladies rares, chez I’enfant atteint d’oligodontie, avec pose de 2 implants
(voire 4 maximum) uniquement dans la région antérieure mandibulaire, au-dela de 6 ans, et ce jusqu’a la
fin de la croissance, apres échec ou intolérance de la prothése conventionnelle ».

143 Paulus et Martin, « Hypodontie d’une dysplasie ectodermique ».

144 Vieira et al., « Prosthodontic treatment of hypohidrotic ectodermal dysplasia with complete
anodontia ».

145 Rignon-Bret, Attachements et prothéses compleétes supra-radiculaires et supra-implantaires.

146 Paulus et Martin, « Hypodontie d’une dysplasie ectodermique ».

147 Singer et al., « Long-term follow-up of implant treatment for oligodontia in an actively growing

individual ».
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3.4.2. Prothése implanto-portée

Figure 21 : La réalisation de prothése implanto-portée mandibulaire ; (A) et (B) Etat initial avant

I'appareillage ; (D) Avec les implants en place ; (C) et (E) Situation finale avec prothéses dentaires en place

i

Source : Filius et al., « Implant-Retained Overdentures for Young Children with Severe Oligodontia »,

2014

3.4.2.1. Avantages

Similaire aux protheses amovibles conventionnelles, les prothéses implanto-portées améliorent la

relation intermaxillaire dans le sens sagittal et dans le sens vertical en renforgant la croissance osseuse

des maxillaires. 148 14°

148 Aydinbelge et al., « Implants in children with hypohidrotic ectodermal dysplasia ».

149 Paulus et Martin, « Hypodontie d’'une dysplasie ectodermique ».
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Cela apporte des avantages sur les plans diététique, esthétique, psychologique, stomato-gnathique et
fonctionnel®®°!, qui ont été précédemment développés dans la partie 3.5.1.1.

Globalement, I'utilisation de prothéses implanto-portée a permis d’augmenter la qualité de vie des
sujets atteints. 12

La pose des implants dentaires altere I’'angulation mandibulaire chez le sujet. Comme illustré dans la
figure ci-dessous, I'angulation mandibulaire diminue de 70 ° a 68,5° et la mandibule s’allonge. Cela
153

prouve que la compensation dentaire stimule la croissance mandibulaire.

Figure 22 : Radiographie céphalométrique latérale : A=»3 semaines aprés la pose des implants et B=»2 ans

apres la pose des implants

Source : Filius et al., « Implant-Retained Overdentures for Young Children with Severe Oligodontia »,

2014

150 Aydinbelge et al., « Implants in children with hypohidrotic ectodermal dysplasia ».

151 Bonin et al., « Traitement implantaire précoce d’un enfant atteint d’une dysplasie ectodermique
anhidrotique ».

152 Yap et Klineberg, « Dental implants in patients with ectodermal dysplasia and tooth agenesis ».

153 Filius et al., « Implant-retained overdentures for young children with severe oligodontia ».
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Chez les enfants atteints de la dysplasie ectodermique, la hauteur de I'os alvéolaire est faible. Par
ailleurs, il n’est pas sollicité, et risque donc de se détériorer. En posant des implants dentaires, nous

prévenons cette perte de matiére osseuse. >

Pour la méme raison, la rétention de prothéses amovibles conventionnelles n’est pas toujours

assurée, alors que la pose des implants endo-osseux optimise la rétention des prothéses dentaires. >°

156 j| a été démontré que les implants peuvent rester

Dans la revue réalisée par I'équipe de Yap,
fonctionnels jusqu’a 11,8 ans apres reconstitution prothétique. Cependant, ce résultat est a pondérer

par le peu d’échantillons et d’articles disponibles dans cette revue et une courte durée de suivi.

3.4.2.2. Inconvénients

157 158

Un implant dentaire se comporte comme une dent ankylosée, il n"accompagne pas la croissance

osseuse de l'individu.
Avec la croissance, ils se retrouvent donc progressivement en infra-occlusion par rapport a I'occlusion

idéale 159 160 161

154 Klineberg et al., « Rehabilitation of children with ectodermal dysplasia. Part 1 ».

155 Kramer, Baethge, et Tschernitschek, « Implants in children with ectodermal dysplasia ».

%6 Yap et Klineberg, « Dental implants in patients with ectodermal dysplasia and tooth agenesis ».

157 Kramer, Baethge, et Tschernitschek, « Implants in children with ectodermal dysplasia ».

158 Bonin et al., « Traitement implantaire précoce d’un enfant atteint d’une dysplasie ectodermique
anhidrotique ».

159 Klineberg et al., « Rehabilitation of children with ectodermal dysplasia. Part 1 ».

160 yap et Klineberg, « Dental implants in patients with ectodermal dysplasia and tooth agenesis ».

161 Imirzalioglu, Uckan, et Haydar, « Surgical and prosthodontic treatment alternatives for children and

adolescents with ectodermal dysplasia ».
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A la mandibule, les implants ont tendance a migrer en direction linguale ; au makxillaire, ils ont
tendance a migrer en direction palatine, ce qui peut engendrer une croissance anormale du maxillaire.

La présence d’implants peut modifier la position d’éruption de germes dentaires naturels. 16

A ce jour, aucune étude clinique n’a été réalisée sur la pose des implants postérieurs mandibulaires
chez les enfants. En effet, la croissance du corps de la mandibule induit une grande instabilité de ces
163

implants postérieurs.

Cela implique gu’une réhabilitation fixe mandibulaire sur implants est, a ce jour, a éviter. 1°*

Aydinbelge décrit dans son article que I’hygieéne bucco-dentaire n’est jamais satisfaisante chez les
enfants de moins de sept ans. % Par conséquent, ils sont plus susceptibles de développer les maladies
péri-implantaires qui peuvent résulter en la perte d’'implants. 1% L’hygiéne bucco-dentaire doit donc
étre rigoureusement et systématiquement renforcée chez les jeunes patients porteurs d’implants.

Des visites de controle réguliéres sont également inévitables. 1°7 168

162 Klineberg et al., « Rehabilitation of children with ectodermal dysplasia. Part 1 ».

163 Kramer, Baethge, et Tschernitschek, « Implants in children with ectodermal dysplasia ».

164 Huang et Driscoll, « From childhood to adulthood ».

165 Aydinbelge et al., « Implants in children with hypohidrotic ectodermal dysplasia ».

166 Stanford et al., « Perceptions of outcomes of implant therapy in patients with ectodermal dysplasia
syndromes ».

167 Bergendal, Ekman, et Nilsson, « Implant failure in young children with ectodermal dysplasia ».

168 Bergendal et al., « Dental implant therapy for a child with x-linked hypohidrotic ectodermal dysplasia--

three decades of managed care ».
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La pose des implants est un traitement assez lourd pour les enfants, une gestion interdisciplinaire est

nécessaire. 1%° |’

anesthésie générale est obligatoire pour la pose des implants, engendrant des risques
inhérents aux actes chirurgicaux. *°

Dans certains cas, des procédures comme |'augmentation osseuse sont nécessaires pour assurer la
stabilité des implants. 7! C’est pourquoi le co(it du traitement est plus élevé par rapport au traitement
conventionnel.

Dans la revue réalisée par I'équipe de Yap, 72 le risque d’échec d’implants était 2,5 fois plus élevé chez

les patients de moins de 18 ans.

La perte des implants n’est pas impossible. La petite dimension de la mandibule oblige les chirurgiens
a poser des implants de petite taille ; et la qualité de I'os présent joue un réle important dans la

décision de la pose. 1 La fracture des implants dentaires chez 'enfant est aussi observée dans

certains cas car la largeur des implants utilisés est souvent restreinte. ¥4

Habituellement, les implants utilisés chez les enfants atteints de la dysplasie ectodermique ont un

diameétre de 3,25mm ou 3,75mm et une longueur de 10mm ou 13mm, par Branemark. 1’

169 Yap et Klineberg, « Dental implants in patients with ectodermal dysplasia and tooth agenesis ».

170 Paulus et Martin, « Hypodontie d’une dysplasie ectodermique ».

171 Bergendal, « Prosthetic habilitation of a young patient with hypohidrotic ectodermal dysplasia and
oligodontia ».

172 Yap et Klineberg, « Dental implants in patients with ectodermal dysplasia and tooth agenesis ».

173 Bergendal, Ekman, et Nilsson, « Implant failure in young children with ectodermal dysplasia ».

174 Stanford et al., « Perceptions of outcomes of implant therapy in patients with ectodermal dysplasia
syndromes ».

175 Haute autorité de santé et Saint-Pierre, « Traitement des agénésies dentaires multiples liées aux
dysplasies ectodermiques ou a d’autres maladies rares, chez I’enfant atteint d’oligodontie, avec pose de 2
implants (voire 4 maximum) uniquement dans la région antérieure mandibulaire, au-dela de 6 ans, et ce

jusqu’a la fin de la croissance, aprés échec ou intolérance de la prothése conventionnelle ».
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Par ailleurs, comme pour les prothéses amovibles conventionnelles, nous pouvons observer dans

certains cas la perte de I'implant et le non-port des appareils.

L’étude clinique menée par I'équipe de Guckes ¢ cherche a déterminer le taux d’échec d’implants

dentaires chez les sujets de groupes d’age différents.

Figure 23 : Survie des implants par ages

Mo, of wo. of a-month 12-manth 18-month 24-month

implants failed survival survival survival survival
Age (yrs) placed implants rate (%) rate (%)} rate (") rate (%) P walue*
=11 46 2] 69 &9 85 85 (L4485
11-18 12k 16 41 Fiti] B7 a7
=18 96 95 95 95 95

*Obtained from repeated-measures Cox regression. Hazard ratio for =18 vs =18 = 1.5 (93% C = 0.58, 10u84].

Source : Guckes et al., « Prospective clinical trial of dental implants in persons with ectodermal dysplasia »,

2002

Dans la figure 23, nous remarquons que le taux de survie des implants est maintenu a 95% pour les

patients de plus de 18 ans, alors que le taux de survie chute au cours du temps pour les moins de 18

ans. Donc, le taux d’échec est plus important chez les sujets jeunes.

177 178

Figure 24 : Survie des implants par localisation

Mo, of Mo of B-manth 12-month 18-month 24-mionth

implants failed survival survival survival survival
Location placed implants rate (%) rate (%) rate (%) rate {%) P walue*
Mandible 243 22 a2 92 9 EY| (.064
Maxilla 21 5 Bi 71 i 71
*Ohtained from repeated-rmeasures Cox regression. Hazard ratio for maxilla vs. mandible = 2.8 (95% C1 = 0.94, 8.20).

176 Guckes et al., « Prospective clinical trial of dental implants in persons with ectodermal dysplasia ».

7 bid.

178 Bergendal, Ekman, et Nilsson, « Implant failure in young children with ectodermal dysplasia ».
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Source : Guckes et al., « Prospective clinical trial of dental implants in persons with ectodermal
dysplasia », 2002
Dans la figure 24, le taux de survie des implants mandibulaires est plus élevé que celui des implants
maxillaires. 17
Par ailleurs les prothéses amovibles ont, au maxillaire, une rétention comparable au traitement
implantaire. En considérant ces deux points, la pose d’implants au maxillaire chez les enfants n’est pas
recommandée.

Figure 25 : Tableau récapitulatif des avantages et inconvénients de prothéses implanto-portées

Prothéses implanto-portées

Avantages Inconvénients
- Diététique, esthétique, psychologique, - Traitement irréversible
stomato-gnathique, fonctionnel - Se comporte comme une dent ankylosée,
- Préservation de I'os alvéolaire n’accompagne pas la croissance des
- Bonne rétention makxillaires, donc se trouve en infra-
occlusion

- Migration des implants

- Perturbation des germes dentaires en cas
de présence

- Aucune donnée accessible sur les implants
mandibulaires postérieurs

- Présence de maladies péri-implantaires en
cas d’hygiéne insuffisante

- Etape chirurgicale nécessaire, y compris
I’'anesthésie générale

- CoUt élevé

- Risque d’échec plus élevé chez les enfants

par rapport aux adultes

179 Guckes et al., « Prospective clinical trial of dental implants in persons with ectodermal dysplasia ».
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- Perte d’'implants possible (fracture, ostéo-
désintégration)
- Perte et non-port de I'appareil

Source : Auteur

3.5.Comparaison

Sans aucun doute, les deux types de réhabilitations apportent beaucoup de bénéfices aux enfants
atteints de la dysplasie ectodermique, notamment sur le plan fonctionnel, esthétique et
psychologique.

Ces deux types de traitements nécessitent tous la mise en place de nombreux contréles pour étre
efficaces.

Nous pouvons néanmoins noter qu'’il est possible de prévenir des complications en rappelant aux
enfants les conseils de base de I'hygiene bucco-dentaire et en renfor¢ant I'adéquation de la prothese

a leurs développements.

Les protheses implanto-portées sont des protheses amovibles dont la rétention est améliorée via les
implants dentaires. De ce fait, tout comme les protheses amovibles, elles peuvent étre enlevées et

étre perdues.

Grace a leur réversibilité et au fait qu’elles soient peu colteuses, les prothéses amovibles
conventionnelles restent a ce jour le traitement le plus utilisé.

Au contraire, la solution implantaire, étant une solution irréversible, permet d’assurer une meilleure
rétention par rapport aux prothéses amovibles conventionnelles et préserve au maximum les os
présents dans la cavité buccale de I’enfant.

Cela n’est cependant valable que pour le secteur antérieur mandibulaire, les défauts d’une pose dans

le secteur maxillaire ayant été exposés précédemment.
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De plus, aucune étude de cas n’a été réalisée sur les implants dans le secteur postérieur a la mandibule
car cela semble tres risqué vis-a-vis de la croissance mandibulaire.
Enfin, méme les implants antérieurs mandibulaires ne présentent pas un taux de 100% de réussite

dans leur intégration.

Les prothéses amovibles conventionnelles présentent davantage d’instabilité face aux protheses
implanto-portée. Cette instabilité peut provoquer des épulis inflammatoires, ainsi que des infections
fongiques, comme la candidose.

Globalement, comme dit précédemment, la solution implantaire est une prothése amovible avec
rétention améliorée par des implants. Par conséquent, dans la solution implantaire, nous avons a
gérer simultanément les difficultés des deux types de prothéses.

Les étapes chirurgicales de la réhabilitation implantaire comprennent des risques non-négligeables,

et ceux-ci peuvent étre impressionnantes pour un jeune enfant et provoquer chez lui un état de stress

important.
Figure 26 : Comparaison des deux types de prothéses selon les criteres
Critéres Protheses amovibles Prothéses implanto-portées
conventionnelles
Diététique, esthétique, Oui Oui

psychologique, stomato-gnathique,
fonctionnel
Fréquence de contrdles et Elevée Elevée

demande d’hygiéne

Préservation d’os alvéolaire Oui Oui
Réversibilité Réversible Irréversible
Aspect financier Peu colteuse Colt élevé
Rétention Moins élevée Améliorée par des implants
Localisation d’utilisation chez Makxillaire et mandibulaire Limitée au secteur
I’enfant mandibulaire antérieur
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Difficulté liée a I'utilisation des Non Oui

implants

Source : Auteur

3.6.Discussion

Apres |'étude des articles, nous avons synthétisé les avantages et les inconvénients de chaque
technique, et réalisé une comparaison de ces deux dernieres.

La technique amovible est une solution qui colte moins chére, qui est moins lourde, mais sa rétention
est moins importante que pour la technique implantaire.

Si cette derniere assure une meilleure rétention, elle présente plus de risques (liés aux implants :
fracture des implants, désostéointégration, perte des implants, ou risques vitaux). Cependant, ces
risques peuvent étre diminués si I'étude préliminaire est parfaitement réalisée et les visites de

controle sont respectées.

Il existe de nombreux cas cliniques sur les traitements implanto-portés, mais la littérature ne semble
cependant pas trouver de réels avantages aux traitements implantaires par rapport aux traitements
amovibles conventionnels a part d’étre plus rétentifs.

Il est aussi compréhensible que le nombre d’articles soit faible : dans la donnée des sciences actuelle,

il est impossible de moduler la croissance osseuse in vitro.

Aprés avoir lu et analysé tous ces articles, nous pouvons avancer qu’il n’existe, actuellement, pas de

consensus sur la prise en charge de cette maladie génétique a travers le monde chez I'’enfant de moins

de 12 ans.

56



Il existe différents degrés d’atteinte de cette maladie génétique, le traitement peut donc étre différent
en fonction de son développement. Pour nous, chaque décision doit étre patient-dépendant, nous

choisissons la meilleure solution pour nos jeunes patients.

De notre point de vue, chaque cas doit é&tre examiné avec un bilan pré-implantaire afin d’étudier la
possibilité de poser les implants dentaires, ainsi qu’avec le rapport bénéfice-risque de chaque patient.
La décision est donc portée sur les criteres suivants, et ne devrait pas étre généralisée.

Figure 27 : Critéres de décision pour un traitement implantaire chez un jeune enfant

Critéres de décision
Etat de santé générale
Qualité de créte osseuse et d’os alvéolaire
Hauteur de créte osseuse et quantité d’os alvéolaire
Hygiéne
Coopération du patient
Possibilité de suivi

Source : Auteur

Pendant I'examen de chaque patient, nous devons évaluer son rapport bénéfice-risque. Nous devons
prendre en compte son état de santé générale (contre-indication de chirurgie implantaire si le patient
présente un risque élevé d’endocardite infectieuse), sa qualité et sa quantité de créte osseuse
alvéolaire (hauteur et densité d’os présent apres examen radiographique : radiographie panoramique
et examen cone-beam), de son hygieéne bucco-dentaire car une mauvaise hygiéne peut provoquer la
perte éventuelle des implants, et de la coopération et de la motivation du patient dans le traitement

et son suivi.
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Apres I'étude de chaque patient, nous pourrions donc décider du déroulement du traitement, que ce
soit un traitement amovible ou un traitement implantaire. Ceci nous aiderait aussi dans la décision de
la position des implants, du diameétre des implants (par exemple, 3,3mm ou 3,75mm) et de la longueur

des implants (par exemple, 10mm ou 13mm).

En France, selon la recommandation de HAS (Haute Autorité de Santé), ¥ la pose de deux a quatre
implants dentaires dans la région antérieure mandibulaire peut étre indiquée chez les enfants atteints
de la dysplasie ectodermique seulement suite a un échec ou une intolérance de la protheses
conventionnelle. Donc, la solution implantaire reste aujourd’hui la seconde intention apres la solution
amovible.

D’ailleurs a la fin de la croissance, la CPAM (Caisse primaire d’Assurance Maladie) prend en charge la
pose de maximum d’un 10 implants maxillaires et mandibulaires souvent précédée par des chirurgies

d’aménagement pré-implantaire.

Pendant la croissance, I'implant se comporte comme une dent ankylosée, elle n’accompagne pas
d’évolution des autres tissus.

L'implant se retrouve donc en infra-occlusion. Nous devons réadapter la prothése a chaque visite de
controle.

Par contre, I'implant permet de préserver I'os, dans sa hauteur et sa largeur.

A la fin de la croissance, a I’dge de 14 - 15 ans chez les filles et a ’Age de 17 - 18 ans chez les garcons, 8!

nous pouvons réévaluer notre traitement.

180 [bid.

181 | bid.
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Nous pouvons ajouter simplement deux implants dans le secteur antérieur mandibulaire afin
d’augmenter la rétention de la prothése et la solidité face a plus de sollicitations mécaniques. 82
Nous pouvons aussi orienter vers une solution fixe, un bridge supra-implantaire avec deux ou quatre

implants supplémentaires a la mandibule. 18

D’un autre coté, 'utilisation de la prothése amovible conventionnelle n’'empéche pas I’évolution du
traitement vers une technologie implantaire a I'age d’adulte. Dans ce cas-la, la prothese amovible
peut étre vue comme une solution intermédiaire mise en place pendant la croissance de I'enfant.

A son age d’adulte, la solution implantaire se fait comme des autres cas implantaires. Le déroulement

du traitement est similaire a celui d’un traitement ordinaire.

Il existe néanmoins des articles dans la littérature sur la réhabilitation implantaire conjointe totale
chez I'enfant. Cette technique semble présenter de nombreuses difficultés vis-a-vis de la croissance
osseuse de I'enfant.

Il n’y a cependant pas assez de données pour pouvoir comparer cette solution avec les protheses

amovibles conventionnelles et les prothéses implanto-retenues.

L'orthodontie dento-faciale peut aussi faire partie du traitement dans la dysplasie ectodermique. Le
traitement orthodontique redresse les dents restantes et aménage un espace suffisant et correct pour

la réhabilitation prothétique. 18

182 Bergendal et al., « Dental implant therapy for a child with x-linked hypohidrotic ectodermal dysplasia--
three decades of managed care ».
183 Fotso et al., « Dysplasie ectodermique anhidrotique : réhabilitation ».

184 |bid.
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Notre analyse réalisée a été plus complexe de par le peu de ressources documentaires a disposition
et le cas échéant, de leurs valeurs scientifiques insuffisantes.
En effet, la plupart des articles inclus dans notre comparaison sont des cas cliniques (66% des articles

choisis), qui n’ont qu’une valeur scientifique limitée.

Bien conscient de cette lacune, nous avons eu a coeur de mettre plus que jamais en perspective ces
différents points de vue.
Ce travail, toute raison gardée, aura donc le mérite d’offrir une approche plus globale et plus

exhaustive que les articles déja existants.

66



Conclusion

Comme cité dans les parties précédentes, les prothéses amovibles conventionnelles sont a choisir en
premiere intention, et les prothéses implanto-portées sont a considérer seulement en cas d’échec du
premier.

Les deux traitements ont des avantages et des défauts propres, et par conséquent une marge
d’amélioration, au vu des avancées régulieres de la science, nous suggérons de renouveler cette étude

régulierement.

La dysplasie ectodermique anhidrotique est une pathologie rare caractérisée parla triade
symptomatique : hypohidrose, hypotrichose et hypodontie/anodontie. Le chirurgien-dentiste, et le
pédodontiste, en particulier, ont un role important dans le diagnostic des patients atteints.

Ce sont eux qui définissent la prise en charge bucco-dentaire des patients, ainsi que le choix de la
méthode de réhabilitation prothétique. Les anomalies bucco-dentaires et cranio-faciales présentes
nécessitent une prise en charge la plus précoce possible afin de minimiser les troubles fonctionnels et

psychologiques.

Les avancées technologiques permettront peut-étre dans un proche avenir d'améliorer les solutions
existantes. En ce qui concerne la solution amovible, nous pouvons espérer un biomatériau qui comble
I’espace entre la prothése amovible et la muqueuse afin de prévenir des épulis inflammatoire ou une
empreinte digitale qui pourrait un jour enregistrer les données des muqueuses pour fabriquer une
prothése sans passer les étapes d’empreinte a I’alginate. Et en ce qui concerne la solution implantaire,

nous pouvons espérer un implant qui accompagne la croissance osseuse de I'enfant.
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Il existe déja certaines études en cours afin d’améliorer le traitement concernant la dysplasie

ectodermique.

Hermes et coll. étudient la possibilité d’'une administration postnatale, voire anténatale, autrement
dit une injection intra-amniotique, d’une protéine recombinante qui comporte le domaine de fixation
au récepteur EDAR de 'EDA-A1. Ce dernier est responsable de la manifestation phénotypique de cette
maladie. Une phase de développement préclinique sur modeéles murins ou canins a permis d’apporter
la preuve du concept. lls vont ensuite passer a des essais de tolérance sur 'Homme et initier des essais

cliniques chez les nouveau-nés atteints de cette maladie génétique. 1> 186

185 Hermes et al., « Prenatal therapy in developmental disorders ».

186 Huttner, « Future developments in XLHED treatment approaches ».
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La prise en charge précoce de la dysplasie ectodermique
anhidrotique : prothéses amovibles conventionnelles versus

prothéses implanto-portées

Résumé :

La dysplasie ectodermique comprend un large groupe de pathologies qui entrainent une anomalie de
développement des organes dérivés de I’ectoderme. La dysplasie ectodermique s’agit d’'une affection
héréditaire, génétique, rare, caractérisée par I'hypohydrose, hypotrichose et I'hypodontie voire
I'anodontie. Les agénésies dentaires nécessitent une réhabilitation prothétique précoce pour de
diverses raisons, y compris, la croissance cranio-faciale, I'esthétique et la fonction. Le role de
prothéses dentaires est donc primordial au niveau du développement physique et psychique de
I’enfant. Actuellement, il existe deux modes de prise en charge prothétique précoce pour des enfants
atteints de dysplasie ectodermique, la prothése amovible conventionnelle et la prothése implanto-
portée.

Nous allons nous intéresser aux avantages et inconvénients de ces 2 types de prothéses. En comparant
les avantages et les inconvénients, dans le cas ou un enfant des agénésies multiples, serait-il plus
judicieux de poser les implants chez un jeune patient ou de réaliser une prothéese amovible

conventionnelle ?
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