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INTRODUCTION

L'odontodysplasie régionale (ODR) est une anomalie de développement rare
impliquant I’émail, la dentine, le cément et la pulpe. L'étiologie précise n'est pas encore
connue. [13]

Le premier rapport de cette anomalie a été publié en 1947 par McCall et Wald [51]
sous le titre de « développement des dents arrétées », et leur rapport présente seulement des
résultats radiographiques. En 1953, Suher et al. [52] ont utilisé la méme terminologie pour
décrire un autre cas dans lequel des résultats histologiques, cliniques et radiographiques ont
été présentés. Le terme « dents en coquillage » a d'abord été utilisé par Rushton en 1954 [56]
puis Chaudhry et al. ont utilisé en 1961 [9] le terme « odontogénese imparfaite » pour
signaler un cas dans lequel ce type d'anomalie était présent au maxillaire et a la mandibule.
Bergman et al. ont publié en 1963 [53] une étude histologique détaillée sous le titre de
malformation dentaire unilatérale. Le terme « odontodysplasie » a été inventé par Zegarelli et
al. [54] puis Pindborg I’a qualifié de « régional » en 1970 [55] étant donné que seul un groupe
de dents d’'un méme quadrant est touché. L’odontodysplasie régionale est devenu la
désignation acceptée pour cette pathologie. [21]

Cent soixante-seize cas d'ODR ont été publiés en 2015 d’apres la revue systématique
réalisée par Ohoud Nasser Alotaibi [38]. L'analyse des cas publiés montre que l'dge au
diagnostic varie de 1 a 23 ans. Bien que I’ODR soit connue depuis plus de six decennies,
d'autres études épidémiologiques, expérimentales et genétiques sont nécessaires.

Le traitement de I’ODR doit étre individualisé et nécessite une approche
multidisciplinaire. En effet, les problématiques de ’ODR sont nombreuses : infectieuses,
fonctionnelles et esthétiques. [25]

Dans ce travail, nous allons tout d’abord définir ce qu’est ’ODR et les causes probables
de sa survenue. Dans une deuxiéme partie, nous détaillerons les éléments permettant son
diagnostic différentiel. Enfin, nous présenterons un cas traité dans le service d’odontologie
pédiatrique de I’hdpital de la Timone-APHM.

|.DEFINITION ET ETIOLOGIES

1.1 Définition

L'ODR est une anomalie de développement peu commune affectant une région précise
de la dentition. Les tissus d’origine mésodermiques et ectodermiques sont touchés (émail,
dentine, cément et pulpe). Les dents atteintes sont habituellement petites et présentent une
morphologie atypique avec une décoloration jaune ou brune. Elles développent souvent des
abcés peu apres l'éruption. [11, 45]

D'une maniére générale, cette anomalie est habituellement localisée sur une seule
arcade dentaire, le maxillaire étant deux fois plus souvent atteint que la mandibule. La
pathologie est habituellement unilatérale sans tendance a traverser la ligne médiane. Les
radiographies réalisees des dents atteintes par ’ODR ont une apparence « fantomatique ».
Histologiquement, presque tous les tissus dentaires sont modifiés. L'émail et la dentine
apparaissent comme hypoplasiques et hypocalcifiés et la pulpe est plus grande que la normale.
[32]

La pathologie atteint plus les femmes que les hommes avec un ratio de 1,7 femmes
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pour un homme. Il n’y a pas de rapport avec 1’origine géographique. [7]

Dans la littérature, il existe différents termes pour désigner ’ODR : dents fantdmes,
arrét de déeveloppement dentaire localisé, odontogénese imparfaite, odontogénése dysplasique,
amélogénese imparfaite non héréditaire segmentaire, malformation dentaire unilatérale, dents
en coquillage. [13, 30]

1.2 Etiologies :

L'étiologic de ’ODR reste obscure bien qu’il y ait eu de nombreuses théories
proposées et prises en considération. Nombreuses sont celles qui ont été réfutées par la suite.
Il n’existe pas en 2017 d’explications complétes et satisfaisantes.

Certains auteurs ont cités en facteurs étiologiques : I’incompatibilité Rhésus,
I’irradiation, 1’hérédité, les dommages neuronaux, un traumatisme a la naissance, un
traumatisme local, les carences vitaminiques, 1’activation latente d’un virus, I'hyperpyrexie,
les troubles métaboliques et nutritionnels, une maladie systémique. D’autres facteurs
étiologiques ont eté plus souvent suggéres dans les études: anomalie vasculaire locale,
mutations somatiques affectant la région de la lame dentaire, des troubles neurologiques, un
échec dans la migration et la différenciation des cellules des crétes neurales, une
pharmacothérapie en cours de grossesse, une infection virale d’origine locale ou systémique,
I’activation latente de virus. [13]

Certains auteurs ont admis la combinaison possible de plusieurs de ces facteurs [1, 3,
15, 48]. Par exemple, Kahn et Hinson [26] pensent qu’il est plus plausible que la cause
provienne d’un désordre neuronal local (échec de la migration des cellules de la créte neurale)
ou d’une anomalie vasculaire résultant d’une ischémie locale. Cela pourrait expliquer la
nature segmentaire de I’ODR et les cas associés aux syndromes. Un trouble purement nerveux
ne peut pas étre exclu, il est envisageable qu'une pathologie neurovasculaire combinée puisse
étre impliquée. Il existe également la possibilite que les dents atteintes et I'némangiome soient
des événements indépendants et concomitants sans lien de cause a effet entre les deux. La
plupart des facteurs locaux et géenétiques proposés par les auteurs ne peuvent étre retenus en
raison de leur incapacité a expliquer les observations specifiques qui ont été faites.

Plusieurs rapports médicaux ont souligné le lien entre la présence de I’ODR et des
pathologies vasculaires comme les naevi vasculaires, les hémangiomes, le syndrome du
naevus épidermique, le colobome orbitaire, une hypoplasie du coté atteint de la face,
I'nypophosphatasie, la dysplasie ectodermique et I’hydrocéphalie. [13]

L’ODR semble étre une anomalie non héréditaire, car aucun cas d'affection des
membres d’une méme famille n'a été décrit dans la littérature. [33].

Nous allons développer dans les paragraphes suivants les étiologies les plus souvent
évoqueées.

1.2.1 Anomalies vasculaires locales

C’est I’étiologie la plus probable pour de nombreux auteurs. [21, 26]

L’anomalie vasculaire se manifeste par un naevus sous-cutaneé. Cette perturbation crée
une ischémie locale a ’endroit ou se développent les dents.

Crawford [13] a remarqué un nombre important de cas publiés dans la littérature, avec
une histoire ou une preuve de taches de naissance ou de naevus vasculaires sur la peau du c6té
atteint de la face. Certains auteurs ont plaidé pour une étiologie vasculaire tandis que d'autres
n'ont pas adopté cette vision. Si la malformation vasculaire devait étre un facteur étiologique,
la tache de naissance se trouverait toujours du méme c6té que ’ODR. Or, le cas de Fearne
met en évidence le contraire. [16]



A l'appui de la notion d'étiologie vasculaire pour I'ODR, & la fois la division de l'artére
dentaire inférieure et la ligature de la carotide interne chez des animaux ont entrainé des
altérations de la forme et de la taille des dents. Si les anomalies vasculaires sont responsables
de I'ODR, l'apport sanguin différent au maxillaire et a la mandibule peut expliquer la présence
de dents non atteintes dans la premiére mais pas la seconde. [31, 29]

Lustmann et al. [32] ont signalé des cas d’odontodysplasic associés a un
hémangiome superficiel dans la zone pre auriculaire et la joue. De méme, Walton et al. [47]
ont signalé trois cas d’odontodysplasie avec des patients présentant des névroses vasculaires
recouvrant la peau adjacente du visage. D’autres cliniciens comme Chaudhry et al. [9] ont
signalé un patient avec des taches de naissance sur le menton, la joue et la partie supérieure du
cou. Guzman et al [21] ont remarqué sur un patient atteint d’odontodysplasie dans le secteur
mandibulaire gauche, une lésion vasculaire bleuatre sur le coté gauche de la levre. 1l y avait
eu lors de I’injection d’une solution d’anesthésie pour extraire cette dent, un saignement plus
abondant que la normale suivi de la formation d’un hématome. Cette anomalie vasculaire
apparente semble étre une découverte cohérente et fréqguemment enregistrée chez les patients
atteints d'odontodysplasie, et peut suggérer la prise en compte des troubles vasculaires comme
facteur de causalité possible dans le développement de I'odontodysplasie.

Walton et al. [47] ont rapporté trois cas d’ODR en relation avec une marque de
naissance sur la peau en regard des dents atteintes. D'autres auteurs ont observé des résultats
similaires et ont soutenu un facteur vasculaire.

La ligature ou la résection de différentes arteres de la téte et du cou dans des
expériences sur les animaux ont entrainé des changements similaires des tissus durs dentaires.
Il est concevable qu'un défaut des vaisseaux sanguins ou d'autres perturbations locales de
l'approvisionnement vasculaire crée une ischémie localisée qui affecte 'odontogénese. [29, 31]

1.2.2 Mutations somatiques affectant la lame dentaire

Les mutations somatiques ont lieu dans les cellules qui ne produisent pas d’ovules ni
de spermatozoides. Elles affectent I’individu méme mais ne sont pas héréditaires, ce qui
signifie que le changement survenu n’est pas transmis des parents aux enfants. [41]

Les mutations somatiques affectant la lame dentaire ont été proposées comme
¢tiologie de ’ODR mais la cause de la segmentation n'a pas été expliquée de maniere
satisfaisante. Bolande a suggéré qu’une mutation somatique des cellules de la créte neurale
pourrait entrainer des anomalies au niveau ectodermique et mésodermique des territoires
concernés. [6]

1.2.3 Origine neurologique

Le syndrome du navus épidermique ou naevus de Becker est un syndrome rare
d'origine congénitale se manifestant par la présence d'un naevus épidermique. Les navi
épidermiques sont des macules brunes confluant en nappes irréguliéres apparaissant chez
I’homme jeune aprés exposition au soleil. Environ 50 % des patients porteurs de ce syndrome
présentent des anomalies neurologiques. [19]

Etant donné que les anomalies trophiques sensorielles sont une caractéristique du
syndrome du naevus épidermique, Crawford [13] suggere que les dents hypoplasiques et
hypominéralisées associées a certains cas de ce syndrome peuvent étre dues a un trouble
neurologique.

Dahllof [14] a suivi un patient présentant une odontodysplasie régionale concomitante
a une hydrocéphalie et un retard mental. Une malformation neurologique pendant la vie intra-
utérine est suggéré comme une cause probable des anomalies dentaires. Cette hypothese est
soutenue par le fait que les dents temporaires et permanentes d’un territoire nerveux ont été
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atteints. Dahllof a donc émis 1’hypothése que I'ODR pourrait étre d'origine neurale et que le
développement dentaire pourrait étre associé a celui du tissu nerveux.

1.2.4 Migration anormale des cellules de la créte neurale

Les cellules de la créte neurale (CCNs) sont des cellules ecto-mésenchymateuses
provenant du cerveau primitif. Elles sont a ’origine d’un essaimage cellulaire a travers tout
I’embryon et se fixent sur des zones de différenciation appelées placodes. Elles sont ainsi a
I’origine de la mise en place de multiples organes et tissus, dont les dents. [39]

Du point de vue pathogénique, 1’attention de différents auteurs s’est porté sur des cas
d’ODR associés a d’autres anomalies comme les hémangiomes [9], I’hypoplasie unilatérale
du complexe zygomatico-maxillaire [43] ou le syndrome du naevus épidermique. [27]

Il est généralement supposé que ces syndromes ont leur origine dans une migration et
une différenciation anormales des CCNSs, cellules jouant un réle pivot dans la vie
embryonnaire. [6]

Or, nous savons que la morphogenese dentaire dépend étroitement de la presence des
CCNs et que celles-ci contribuent également aux structures cutanées et épidermiques. [36]
Cela laisse penser que des facteurs etiologiques peuvent étre déduits de ces anomalies
coexistantes.

Donc, il est possible que la coexistence de la malformation des dents et des altérations
type naevus épidermique s’explique par une défaillance locale dans la zone correspondante de
la créte neurale. L'essentiel de I'observation faite par Slootweg [44] est que I’ODR pourrait
avoir ses racines pathogéniques dans I'échec de la migration des cellules de la créte neurale se
produisant dans les premiéres semaines de la vie embryonnaire.

1.2.5 Medicaments pris par la meére durant la grossesse
Seules quelques publications ont mentionné les médicaments pris par la mére durant la

grossesse comme facteur étiologique. Aucun agent ou groupe de drogues n'a été impliqué de
maniére directe pour suggérer une possibilité réaliste d’ODR. [17, 32]



[I. DIAGNOSTIC DE 1’ODR :

2.1 Diagnostic positif

2.1.1 Age de présentation au diagnostic
Une étude menée par Crawford [13] sur 85 cas extraits de la littérature a montré que 1’age de
présentation au diagnostic varie entre 1 an et 26 ans. La répartition se fait de maniere
bimodale avec un pic a I’age de 4 ans, et un autre pic a I’age de 10 ans.
Il est probable que certains cas comprenant un échec d’éruption se soient présentés plus tard
que prévu au diagnostic ce qui expliquerait la présentation tardive de certains sujets. [23]

Nombre de cas en fontion de I'age a la présentation au
diagnostic
(d'aprées Crawford)
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Figure 1 :
graphique étudiant le nombre de cas en fonction de 1’age a la présentation au diagnostic [13]

2.1.2 Motif de consultation des patients
Le motif de consultation des patients atteints d’ODR est principalement le retard ou I’absence
d’éruption d’une dent temporaire ou permanente, la présence d’abcés ou une apparence
clinique disgracieuse. Plus rarement, les patients consultent pour un gonflement de la gencive,
une perte de tissus dentaires ou des douleurs lors de I’éruption dentaire. [13]

2.1.3 Criteres diagnostiques de ’ODR
Le diagnostic positif de ’ODR s’établit sur des criteres cliniques et radiologiques. Si certaines
dents ont été extraites, 1’analyse histologique réalisee est déterminante. [13]

2.1.3.1 Caractéristiques cliniques
Le diagnostic doit étre suspecté sur la base de l'aspect clinique des dents, face a un
défaut d'éruption, ou des épisodes de pulpite ou de nécrose sans caries. Les dents ne sont pas
les seuls indicateurs qui permettent de poser un diagnostic. Les tissus mous en regard des
zones atteintes doivent étre eux aussi attentivement observés. [45]



2.1.3.1.1 Manifestations cliniques des dents atteintes
- anomalie de teinte :

Les dents sont typiquement décolorées, leur couleur varie du jaunatre au brunatre. Dans
I’étude de Galeone [13], les dents étaient blanches lors de I’éruption et sont devenues
rapidement brdnes par la suite.

-anomalie de forme et de structure :

Les dents atteintes ont une morphologie anormale. En effet, elles présentent une surface
rugueuse avec des masses globulaires calcifiées en denture permanente. [13] Elles sont
généralement peu développées, plus petites que leurs homologues non atteintes. L’émail est
mou au sondage et hypoplasique. Plusieurs études ont noté une augmentation de la
susceptibilité des dents atteintes a la carie et certains cas présentent des abcés en 1’absence de
Iésions carieuses. [32]

Figure 2 :
Photographies intrabuccales des dents 11, 14,15 chez un gargon de 10 ans atteint d’ODR.
Remarquer la couleur jaunatre et 1’état de surface rugueux. [11]

-dentures atteintes

Abrams et Groper [57] ont remarqué qu’aux dents temporaires atteintesS succédent
habituellement des dents permanentes atteintes. Mais il arrive parfois que des dents
permanentes atteintes succeédent a des dents temporaires indemnes d’anomalies.

Cette anomalie tend a affecter plusieurs dents adjacentes au sein d’'un méme secteur dentaire
mais ne traverse genéralement pas la ligne médiane, sauf exceptions. [21]

D’apres le diagramme, les quadrants touchés sont dans ’ordre le maxillaire gauche, le
maxillaire droit, le mandibulaire droit et le mandibulaire gauche. En dentition permanente,
c’est la 21 qui est la plus souvent atteinte puis la 11 et la 22.
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Figure 3 : Histogramme comparant le nombre de dents atteintes en fonction de la denture et
de la localisation anatomique. [32]

- Localisation : En régle générale, cette pathologie se retrouve plus fréquemment au
maxillaire qu'a la mandibule et est unilatérale. Le maxillaire est touché deux fois plus
souvent que la mandibule. Les dents touchées apparaissent le plus souvent sous forme de
série continue, bien que I'anomalie puisse «sauter» une dent ou un groupe de dents. [11]
Comme le montre la figure 3, les dents du secteur antérieur sont le plus souvent toucheées.

[32]

- Défauts d’éruption : Les dents atteintes manifestent souvent un retard ou une absence
d'éruption, des abcés ou des fistules sans caries. [30]

- Occlusion : Ia ou les dents atteintes n’ont pas fait leur éruption, on observe des égressions
des dents antagonistes et des versions des dents adjacentes. [13]



2.1.3.1.2 Manifestations cliniques des tissus mous

Plusieurs auteurs ont remarqué des altérations ainsi que des gonflements des tissus
mous en regard des dents atteintes. Ce gonflement des gencives améne souvent les patients a
consulter leur dentiste. Cette observation met en lumiére que ’ODR n’est pas seulement une
anomalie touchant les structures dentaires minéralisées. [45, 30]

™)

Figure 4 :
Photographie des dents 33 et 35 d’un patient de 14 ans présentant une créte alveolaire
agrandie recouverte par du tissu fibreux. [30]

L’ODR est donc une anomalie relativement rare dont les principales manifestations cliniques
sont :
e Localisation dans un quadrant particulier, dans l'une et/ou l'autre des deux dentitions
e Hypocalcification et hypoplasie de I'émail et de la dentine
e Dents atteintes décolorées, petites et déformées avec différentes marques de surface.
Par exemple, contour irrégulier avec des trous et des rainures de surface et une
décoloration jaunatre ou brunatre.
e Eruption retardée ou échouée due & un arrét de la formation radiculaire
e Présence dans certains cas d’une hypertrophie gingivale non inflammatoire. [34]

2.1.3.2 Caractéristiques radiologiques

Le diagnostic peut étre confirmé par la radiologie. Le signe radiologique pathognomique est
I’aspect de « dent fantdme ». Les chambres pulpaires et les canaux dentaires sont larges. La
morphologie dentaire est particuliére, les couronnes apparaissent floues. Il 'y a une absence de
contraste entre I’émail et la dentine : tous deux sont de radiodensités similaires. [11

La dentine est souvent trés mince et la pulpe occupe un large espace. Les racines sont courtes
et ont leurs apex ouverts, bien que cela dépende de 1’age du patient, de la denture et de la
séverité de la pathologie. [13, 2]

L’aspect fantomatique apparait tant sur les radiographies panoramiques que sur les
radiographies rétro-alvéolaires (figure 5 et 6)



Figure 5:
Radiographies péri apicales d’un patient de 14 ans atteint d’ODR : absence de contraste entre
I’émail et la dentine, chambres pulpaires larges et apex ouverts. On observe aussi une
hyperminéralisation intra coronaire au niveau de la 35. [30]

Figure 6 :
Radiographie panoramique ou 1’on peut remarquer une absence de germes dentaires de 48 38
34 36 et la présence de « dents fantdmes ». [30]

La présence d’inclusions pulpaires calcifiées est fréquemment observée. Celles-ci se
retrouvent également dans des dents adjacentes cliniqguement saines. [13]



Figure 7 :
Radiographie péri apicale de 11 atteinte d’ODR et de 21
saine avec une calcification intrapulpaire. [13]

En denture temporaire, les racines sont courtes et ont les apex largement ouverts. (figure 8)

Figure 8 :
Radiographie de dents extraites d une patiente de 3 ans mettant en évidence des apex
largement ouverts. [13]

En denture définitive, il est souvent observé une
édification radiculaire jusqu’a la fermeture compléte
des apex. (figure 9)

Figure 9 :
Radiographie péri apicale représentant des couronnes
mal formées et une formation radiculaire complete sur
44, [45]




2.1.3.3 Caractéristiques histologiques
L’analyse histologique de dents extraites permet de déterminer avec certitude le diagnostic
d’odontodysplasie régionale. [13]
Kerebel [28] et Crawford [13] ont étudié la structure et 1'ultrastructure des différents tissus
dentaires. Les études histologiques ont souligné des modifications importantes de 1’ensemble
des tissus dentaires.
L'émail est généralement mince et les prismes d'émail sont irréguliers. L'émail est
hypoplasique et hypocalcifié avec une épaisseur variable et des surfaces irrégulieres. Des
invaginations de la surface de I'émail dans la dentine ont été observées et pourraient entrainer
une contamination bactérienne de la pulpe, provoquant une pulpite et par la suite une nécrose. [8]

Figure 10 :
Coupe transversale observé au microscope optique (Gx3,2) d’une molaire
atteinte montrant une épaisseur variable de 1’émail. [13]

L'émail apparait stratifié en raison des altérations des cristaux d'hydroxyapatite et des régions
inter-prismatiques. [8]

L'émail présente deux zones différentes : I'une présentant une structure prismatique normale et
l'autre une structure globulaire hypoplasique composée de cristallites plus petites et
étroitement emballées. Dans la plupart des études, I’émail n’a pas été évalué histologiquement
en raison de dents partiellement déminéralisées. [28]

11



Figure 11 :
Clichés de la dent 75 réalisés au MEB. [28]

La figure n°1 met en évidence un émail hypoplasique

La figure n°2 montre de la plaque bactérienne remplissant une dépression
au sommet d'une cuspide.

La figure n°3 expose une surface de I’émail avec des zones lisses,
quelques dépots de bactéries et I’empreinte du prolongement odontoblastique de Tomes.

La dentine est également hypoplasique. Elle est mince et présente une structure globulaire. [8]

Les dents les plus séverement touchees présentent une dentine cellulaire et des zones
amorphes dans la dentine coronaire. [19]

Gardner [18] a étudié en détail les zones amorphes qui sont caractéristiques des dents atteintes
par ’ODR. Il confirme que les zones amorphes représentent la matrice dentinaire sans
collagéne et se composent de glycosaminoglycanes et de quelques phosphoprotéines. A noter
que ces zones sont plus minéralisées que la dentine normale.

Figure 12 :

Coupe sagittale réalisée au microscope optique (Gx37) de
la partie coronaire de la dent 72. La fleche indique une
zone amorphe typique située dans la dentine de dents

atteintes par ’ODR. [18]
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Par ailleurs, on observe des fissures de différentes tailles, des espaces interglobulaires plus
nombreux que dans la dentine physiologique, des zones de prédentine élargies de fagon focale
et une diminution importante du nombre de tubulis dentinaires. [26]

Les tubulis dentinaires présentent des changements d'orientation, de densité, de taille, de
distribution et de forme. [8]

La dentine coronaire est généralement plus atteinte dans sa structure et sa calcification que la
dentine radiculaire. [20]

La pulpe située dans une chambre pulpaire généralement plus grande que la normale montre
diverses formes de fibroses et de calcifications. Les extensions pulpaires s'étendent parfois
jusqu’aux cuspides ou a 1’émail incisal. [8]

Le cément dans la plupart des cas apparait normal. Cependant, quand il est atteint, il est altéré
mais a un degré inférieur. 1l peut-étre plus fin que la normale mais aucune différence en
termes de structure n’a été observé. [32, 8]

Les tissus périphériques entourant les dents atteintes peuvent montrer des foyers de
calcification et des Tlots d'épithélium odontogéne. Il a été constaté que la calcification des
tissus mous était associée a des cellules mésenchymateuses et a des restes epithéliaux
odontogene. [8]

Courson a noté une réduction du réseau collagenique ainsi que des fibres de collagene
extrémement fragmentées. Des mesures quantitatives ont montré un déséquilibre entre MMP-
1 et MMP-2 et leurs inhibiteurs TIMP-1 et TIMP-2. Les Metalloprotéinases matricielles
(MMP) sont impliqués dans la rupture de la matrice extracellulaire dans les processus
physiologiques normaux. TIMP est une molécule inhibitrice qui régule les MMP. Ce
déséquilibre MMP/TIMP suggere que lI'augmentation de l'activité enzymatique pourrait étre a
I’origine de la désorganisation du tissu conjonctif. [12]

L’os : Malgré de graves altérations dentaires, I'os en lui-méme n'est pas atteint et la rétention
des dents atteintes d’ODR n'interfere pas avec le développement alvéolaire normal. [46]

Le tissu folliculaire : Histologiquement, le tissu conjonctif qui correspond au sac folliculaire
est lache et fibrillaire, avec des corps calcifiés éparpillés. [18]

Une des caractéristiques de I’ODR est la présence de calcifications au sein du tissu
folliculaire. Kerebel [28] a étudié la structure et I’ultrastructure de ces calcifications. L’étude
a révélé plusieurs types de calcifications, principalement situées dans une zone habituellement
occupée par la formation d'émail. Certaines d'entre elles sont produites sans collagéne.
D'autres résultent de la minéralisation des fibres de collagene. Parfois, les calcifications sont
entourées d'une zone homogene sans structure et résultent de la fusion de plusieurs globules
plus petits.

Le microscope électronique en transmission a révélé trois types de calcifications différentes
dans le follicule dentaire : des corps calcifiés arrondis localisés dans les spirales du tissu
conjonctif (CG), des brins ostéoides fibrillaires délimités par de petits globules calcifiés(FO),
et des brins ostéoides avec inclusions cellulaires (OS).
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Figure 13 : Trois types de calcification présents dans le follicule dentaire. (Section décalcifiée.
Coloration au trichrome de Masson. G x400).

Ces calcifications sont en contact étroit avec le cytoplasme des cellules du tissu conjonctif
voisin dans lesquelles une abondance de microfilaments a été trouvée. Il est suggéré que ces
filaments pourraient étre impliqués dans la formation de calcifications dystrophiques des
tissus mous. [28]

2.2 Diagnostic différentiel

Les dents atteintes par ’ODR n’ayant pas fait leur éruption peuvent étre par
inadvertance ou méconnaissance diagnostiquées comme des dents « soumises a une
résorption », un « odontome dilaté » malgré la distribution strictement unilatérale des Iésions
carieuses. [13]

Certains signes cliniques et radiologiques sont donc semblables a d’autres anomalies
dentaires. Parmi celles-ci, on inclue I’amélogénése imparfaite, la dentinogénése imparfaite, la
dysplasie dentinaire de type I et II et I’hypophosphatasie. Il est donc important de savoir
établir le diagnostic différentiel entre ’ODR et les autres types d’anomalies dentaire. [18]

2.2.1 I’amélogénése imparfaite héréditaire :

L’amélogénese imparfaite (Al) est un défaut héréditaire de I’émail qui affecte a la fois
la dentition primaire et permanente. L'incidence de I'Al varie de 1 sur 718 a 1 sur 14 000
selon la population étudiée. Selon Witkop [58], I'Al peut étre classée comme hypoplasique,
hypomature, hypocalcifiée et hypomature-hypoplasique avec taurodontisme. [10]
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L’ODR ne peut pas étre confondu avec I’Al car il s’agit d’un défaut héréditaire qui
atteint les deux dentures, a I’opposé de ’OR qui n’a pas d’étiologie héréditaire et atteint une
région localisée de la dentition.

Figure 14 : Photographie intra-buccale d’une patiente atteinte d’Al. [10]

2.2.2 La dentinogéneése imparfaite :

La dentinogénése imparfaite est une maladie autosomique dominante caractérisée par
une hypominéralisation sévere de la dentine et une structure de dentine altérée. Les dents
présentent une décoloration opalescente brune, bleu-grise ou ambre et sont de petite taille.
L'émail est souvent cassant en raison de I’altération de la jonction émail-dentine. Par
conséquent, la dentine hypominéralisée exposée est rapidement usée par attrition.

L'aspect radiographique est pathognomonique : couronnes bulbeuses a cause d'un
important étranglement cervical, racines courtes et épaisses, oblitération de la pulpe et
présence de lésions apicales sans caries. [37]

Les deux dentures sont atteintes ce qui différencie bien cette anomalie de ’ODR. Les
dents fantémes ne sont pas observées dans cette anomalie.

Figure 15 : Photographie intrabuccale d’un patient de 6 ans présentant une dentinogénése
imparfaite. [37]

15



Figure 16 : Radiographie panoramique d’un patient de 6 ans présentant une dentinogénese
imparfaite. [37]

2.2.3 La dysplasie dentinaire de type 1 et 2 :

La dysplasie dentinaire (DD) est souvent définie comme une dent sans racine. Le
tableau clinique comprend des racines trés courtes ou absentes, mais les couronnes sont
cliniguement normales. Elle affecte la denture temporaire ou la denture temporaire et
permanente.

En général, deux classes principales de DD sont identifiées en fonction de I'apparence
clinique et radiographique. Witkop [58] a proposé les classifications type | ou «dysplasie de la
dentine radiculaire» et type Il ou «dysplasie de la dentine coronale ». C'est une anomalie rare
d'étiologie inconnue qui affecte environ un patient sur 100 000.

Les dents atteintes par I’ODR ont leurs racines moins atteintes que leur couronne, ce qui est le

contraire de la DD de type 1. Tous les quadrants sont touchés, ce qui n’est pas le cas pour
I’ODR. [37]

b

Figure 17 : Radiographie panoramique d’un patient de 12 ans : les dents atteintes de DD1 ont
des racines raccourcies. [37]
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2.2.4 L’hypophosphatasie :

L'hypophosphatasie est un trouble héréditaire rare caractérisé par une minéralisation
défectueuse des os et des dents, et une déficience de I'activité de la phosphatase alcaline
sérique et osseuse. La prévalence des formes séveres de la maladie a été estimée a 1/100 000.

Les symptdmes sont trés variables dans leur expression clinique, allant de la mort a la
naissance en raison de la non minéralisation osseuse a la perte précoce des dents sans
symptdmes osseux. Selon I'dge au diagnostic, six formes cliniques sont actuellement
reconnues : parmi celles-ci, l'odontohypophosphatasie est caractérisée par une exfoliation
précoce des dents temporaires posseédant des racines et/ou des Iésions carieuses profondes,
mais n'est généralement pas associée a des malformations squelettiques. [25]

A la différence de I’hypophosphatasie, ’ODR n’est pas une anomalie héréditaire.

Les anomalies dentaires du développement nécessitent donc un examen attentif ainsi
qu’une planification de traitement. Lorsqu'une anomalie est présente, les cliniciens devraient
soupconner que d'autres peuvent également étre présentes. Les anomalies dentaires du
développement montrent des variations et aucune anomalie du méme type n'est semblable.
Par conséquent, la connaissance de divers critéres cliniques et radiographiques est essentielle
pour diagnostiquer I'état et effectuer un traitement approprié. [25]

[1l. PRISE EN CHARGE CHEZ L’ENFANT
ET CHEZI’ADULTE

Le traitement de I'ODR suscite toujours la controverse. La question principale est de
savoir s'il faut extraire ou pas les dents atteintes. Le traitement de 'ODR dépend en partie de
la sévérit¢ de latteinte, allant de la gestion conservatrice en placant des restaurations
protectrices sur les dents atteintes jusqu'a I'extraction dentaire et la réhabilitation prothétique.
[30, 2]

Bon nombre de rapports recommandent I'élimination des dents atteintes en raison de la
présence de défauts structurels séveres considérés comme une source potentielle d'infection et
au fait que ces dents ne font peu souvent leur éruption. [42, 5]

Dautres professionnels choisissent d'utiliser, dans la mesure du possible, des
procédures de restauration conservatrices pour protéger les dents touchées ayant fait leur
éruption. [7, 35]

Le traitement d'un enfant ayant une odontodysplasie régionale nécessite donc une
approche multidisciplinaire. Des consultations entre spécialistes en pédiatrie, en orthodontie,
en implantologie sont nécessaires pour fournir la meilleure solution thérapeutique. La
planification du traitement doit étre congue séparément pour chaque patient. [25]

3.1 Les problématiques :
Infectieuses : Pinkham [59] a noté une augmentation de la susceptibilité a développer des
lésions carieuses sur les dents atteintes. Des invaginations s’étendant de la surface amélaire a
la dentine pourraient étre également une porte d’entrée directe pour les bactéries, ce qui
expliquerait les pulpites, les nécroses et les abeés en 1’absence de lésions carieuses. [18]
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Fractures et usures : Des traumatismes mineurs sont capables de provoquer des fractures en
raison de la structure hypoplasique qui rend fragile les dents atteintes. [40]

Dents retenues : Chez les patients atteints d’ODR, un retard ou un échec d’éruption est
souvent observé. [4]

Esthétiques : La présence de dents jaunatre a brunatre, petites, dysmorphiques, d’aspect
granuleux, cassées et n’ayant fait qu'une partie de leur éruption est souvent percu comme
inesthétique par le patient et son entourage. L’aspect psychologique entre en jeu, ce qu’il ne
faut pas sous-estimer dans la prise en charge thérapeutique. [11]

Fonctionnelles : L’absence de certaines dents peut provoquer des difficultés a la mastication
entrainant des troubles digestifs, une malnutrition et des carences nutritionnelles. Elle peut
également provoquer des difficultés de phonation et d’apprentissage de la parole chez le jeune
enfant. [13]

Parodontales : Dans certains cas, les patients se présentent avec une hyperplasie gingivale en
regard des dents atteintes. [30]

3.2 Les objectifs de traitement :

Les objectifs du traitement sont de maintenir une bonne fonction orale, daméliorer
I'esthétique et de faciliter la croissance normale de la méchoire en prévenant l'atrophie osseuse
apres I'élimination des dents fantdmes si besoin. [38, 49]

3.3 Eléments a prendre en compte dans le choix de la solution
thérapeutique :

Les solutions thérapeutiques doivent prendre en compte de nombreux facteurs tels que 1’age
du patient, les antécédents médicaux, les antécédents dentaires, le souhait de ’enfant et des
parents. Ce qui rend spécifique la prise en charge de I’ODR est I’évaluation du stade de
développement de la pathologie c’est-a-dire le degré d’atteinte et le nombre de dents atteintes.
[38]

3.4 Solutions thérapeutiques envisageables :

1. Privilégier I’approche conservatrice

Selon Lopes [30], les dents atteintes devraient étre préservées aussi longtemps que
possible afin de favoriser un développement normal de la machoire et d'atténuer les effets
psychologiques causés par la perte prématurée des dents. En raison du jeune age des patients
traités, Lopes considere que tant que les signes cliniques et radiologiques indiquent gu'il n'y a
pas d'infection, la philosophie de traitement a court terme est de maintenir les dents atteintes
sur I’arcade. La prise en charge vise donc a la préservation des dents atteintes et inclut le
traitement de la pulpite ou de la nécrose si nécessaire, dans le but de conserver les dents
atteintes le plus longtemps possible.

2. Une solution a envisager : ’autotransplantation
L'autotransplantation d'au moins 1 dent est une option a envisager pour éviter une
réhabilitation prothétique ou dans le but de maintenir un volume osseux pour y placer par la
suite des implants. [49]
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3. Approche extractionnelle puis réhabilitation prothétique amovible et/ou fixe
Il arrive malheureusement dans certains cas, en raison d’un délabrement trop important,
de la présence d’abcés ou de dents n’ayant fait qu’une partie de leur éruption, que celles-Ci
doivent étre extraites et remplacées par une prothese amovible en résine.

Quand les extractions s'avéerent nécessaires, les dents extraites doivent étre remplacees par
des artifices prothétiques comme des protheses amovibles pour maintenir I'apparence
esthétique et la fonction, éviter une éruption excessive des dents opposees au secteur et
préserver ainsi une dimension verticale d'occlusion normale.

Une réhabilitation prothétique par implant peut étre envisagé une fois le développement
cranio-facial terminé. Le pronostic pour ces patients est bon, particulierement quand la
pathologie est diagnostiquée et prise en charge précocement. [7]

Asymptomatique Présence d’abces
l DENTURE TEMPORAIRE

Extractionsdes dents

Abstention, soins ‘ atteintes £ Prohése partielle
conservateurs, surveillance amovible + orthopédie dento
(30, 11) DENTURE MIXTE faciale (13)

oui § e

‘ Candidat pourl’autotransplantation ?
Autotransplantation
+ Prohése partielle amovible

+ orthopédie dento faciale
(7,49)

Prohése partielle
DENTURE PERMANENTE amovible + orthopédie
dento taciale

CROISSANCE CRANIO-
FACIALETERMINEE
Réhabilitation prothétique avec
implants seulement au niveau
des espaces édentés (2)

Réhabilitation prothétique
étendue avecimplants

Figure 18 : Considérations thérapeutiques pour un patient atteint d’ODR d’apres [7]

Cahuana et al [7] ont conclu que les décisions thérapeutiques au cours de l'enfance
devraient étre basées sur le degré d'implication, les besoins fonctionnels et esthétiques de
chaque patient. L'auto-transplantation pourrait étre une bonne option de traitement temporaire
pendant la dentition mixte chez certains patients. Le traitement d’usage consiste en une
réhabilitation prothétique avec implants une fois le développement cranio facial terminé.
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IV. Cas Clinigue : Prise en charge de A., 8 ans, atteinte d’ODR :

A., 8ans, a été regue en consultation dans le service d’odontologie de la Timone (APHM,
Marseille) en avril 2010. La patiente est adressée par le service de chirurgie maxillo-faciale de
I’Hopital Nord de Marseille, suite a des cellulites a répétions dans la région maxillaire gauche
depuis 18 mois.

4.1 Anamnése
A ne présente aucuns antécédents médicaux généraux.
Au niveau familial, sa meére est atteinte d’un pityriasis (maladie de la peau se manifestant par
des rougeurs qui serait d’origine virale [19])
Son frére présente une amélogénése imparfaite et un orteil surnuméraire.

4.2 Examen clinique
L’examen clinique ne montre pas de lésions carieuses. On note une ulcération gingivale de la
région maxillaire supérieure gauche. Aucune dent n’est visible aprés la canine temporaire au
niveau du secteur 6. L’anamnése fait ressortir I’absence des dents temporaires 64 et 65. Un
abces est visible en vestibulaire. Les molaires temporaires mandibulaires gauches sont en
égression et au contact direct de la gencive antagoniste.

Figure 19 : Vue de la région maxillaire supérieure gauche. (Courtoisie du Pr Tardieu)

Au niveau de secteur 6, on note la présence d’une zone calcifiée pouvant étre une dent non
évoluée.

Figure 20 : Vue occulsale de la gencive au niveau de la 26. (Courtoisie du Pr Tardieu)
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4.3 Examen paraclinique :
Une radiographie panoramique a été réalisée pour compléter ’examen clinique. A. est en
denture mixte. La formule dentaire est difficile a définir dans le secteur 6 avec des dents d’un
aspect particulier en place des 64/65. Il n’y a aucune Iésion carieuse. On note 1’égression des
dents du secteur mandibulaire gauche.

Figure 21 : radiographie panoramique réalisée le 22/04/11. (Courtoisie du Pr Tardieu)

4.4 Diagnostic :
L’hypothése diagnostique est celle de ’odontodysplasie régionale. La formule dentaire serait
21/22/63/ 64 incluse (agénésie 24) / 65 incluse (agénésie 25)/ 26 agénésie/ 27 incluse.

4.5 Proposition thérapeutique
L’objectif principal de notre prise en charge a été de trouver une réponse au probléeme
infectieux récurent depuis plusieurs mois dans le secteur maxillaire gauche et d’en proposer
un diagnostic complet. Par la suite, une réhabilitation fonctionnelle a di étre envisagé.
L’extraction des « dents fantdmes » a savoir 64 incluse (ou 25 incluse) et 65 incluse (ou 26
incluse) a donc été décidée. Un prélevement anatomopathologique a été réalisee pour affiner
le diagnostic. Une prothése amovible résine a ete réalisée pour remplacer les dents absentes.

4.6 Prise en charge

PHASE CHIRURGICALE : Extraction sous anesthésie générale des 64 65 incluses et
intervention de I’ORL pour diagnostic d’un éventuel probléeme sinusien.

Figure 22 : Extraction de 64 et 65 incluses et sutures (Courtoisie du Pr Tardieu)
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PRELEVEMENT ANATOMOPATHOLOGIQUE : ils ont été réalisés lors de I’intervention
sous l’anesthésie générale et examinés par le service d’anatomic pathologique et
neuropathologie du CHU-TIMONE et par le service d’anatomie pathologique et d’histo-
cytologie de Toulouse. La présence d’un territoire de prolifération épithéliale plus
améloblastique avec des cellules fantdmes et une élaboration de dentine oriente le diagnostic
vers le kyste de Gorlin ou tumeur odontogéne kystique calcifiante. Aucun critére de malignité
n’est retenu. Le syndrome de Gorlin (SG) est un syndrome autosomique dominant caractérisé
par de multiples carcinomes basocellulaires et un risque accru de kystes de la machoire et de
médulloblastome de la petite enfance. [50]
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Figure 23 : Coupes histologiques des tissus dentaires et parodontaux au niveau de 64-65.
(Courtoisie du Pr Tardieu)

PHASE PROTHETIQUE :

Figure 24 : Radiographie panoramique réalisée en 2012. (Courtoisie du Pr Tardieu)
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La réhabilitation prothétique a tout d’abord consisté a réaliser une plaque palatine de
nivellement afin d’obtenir la réingression des dents mandibulaires gauches. Cette prise en
charge a été réalisée avec les orthodontistes du service d’odontologie de I’hdpital de la

Timone (APHM-Marseille).

Figure 25 : plaque de nivellement maxillaire. (Courtoisie du Pr Tardieu)

Par la suite, une fois I’ingression obtenue, des dents ont été rajoutées au niveau du secteur 6
pour remplacer les dents absentes.

Figure 26 : Photographies apres réingression des dents du secteur mandibulaire gauche.
(Courtoisie du Pr Tardieu)
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PHASE DE SUIVI :

La patiente a été revu régulierement pour rebaser voir refaire la prothése amovible en fonction
de la croissance et de I’éruption des dents permanentes.

A la fin de la croissance il faudra envisager de remplacer les dents manquantes par une
solution prothétique fixee.

Remerciement au Pr Guyot, au Dr Nicollas, au Dr Bohar, au Dr Labit-Bouvier, au Dr Gomez
pour leur aide dans le suivi et la prise en charge.

CONCLUSION

Il est capital que les patients atteints d’ODR soient diagnostiqués et pris en charge
précocement. Cela facilitera le traitement. Dans la littérature, peu de traitements détaillés sont
décrit et il n’y a pas de consensus sur la prise en charge de ’ODR. Cependant, la plupart des
auteurs soulignent I’importance d’une prise en charge multidisciplinaire [2]

Certains auteurs - de publications anciennes notamment, préconisent 1’extraction de
toutes les dents atteintes et leur remplacement par une prothése amovible en réesine. [7,13].
Les publications plus récentes préférent conserver ces dents le plus longtemps possible sur
I’arcade pour des raisons esthétiques, fonctionnelles et psychologiques [30). La conservation
de ces dents, méme transitoire permet de préserver le volume osseux nécessaire a la prise en
charge ODF et par la suite, implantaire. [49]

Bien que ’ODR soit connu depuis plus de six décennies, les causes de sa survenue

restent inconnues et la littérature se cantonne a des rapports de cas. D’autres études
épidémiologiques, expérimentales et génétiques sont nécessaires. [38]
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Résume :

L’objectif de ce travail est de connaitre les principales caractéristiques de I’odontodysplasie
régionale afin d’établir un diagnostic précis en vue de prendre en charge de manicre
préventive ces patients.

La premicre partie s’intéresse a définir I’odontodysplasie régionale et recherche les causes de
Sa survenue.

La deuxieéme partie expose les principales caractéristiques qui permettent 1’établissement d’un
diagnostic et les différences qui existent avec les autres anomalies dentaires.

La troisieme partie propose différentes approches pour prendre en charge les patients.

La quatriéme partie traite d’un cas clinique suivi a I’hdpital de la Timone (Marseille).
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Abstract:

The objective of this work is to know the main characteristics of regional odontodysplasia in
order to establish a precise diagnosis in the aim of caring these patients in a preventive way.
The first part focuses on defining regional odontodysplasia and explores the causes of its
occurrence.

The second part outlines the main features that enable the establishment of a diagnosis and the
differences that exist with other dental abnormalities.

The third part proposes different approaches to take care of the patients.
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