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Introduction

L’agénésie dentaire se définie comme une anomalie de nombre par défaut due a
'absence d’une unité dentaire, en relation avec l'absence du germe
correspondant. C’est la plus fréquente des anomalies dentaires rencontrées dans
notre pratigue quotidienne. Elle peut concerner la denture définitive et/ou lactéale
et étre unilatérale ou bilatérale. Au-dela de deux organes dentaires manquants on
la qualifie de multiple [1].

La classification des agénésies se présente selon trois possibilités : L’hypodontie
lorsque moins de 6 dents sont absentes, I'oligodontie lorsque plus de 6 dents sont
absentes et enfin 'anodontie lorsque toutes les dents sont absentes.

Les agénésies d’'une ou deux dents sont fréequentes (80% des cas d’agénésie) et
leurs conséquences sont trés différentes en fonction du type de dents concerné.
En revanche les agénésies multiples (1% des cas d’agénésie) sont des maladies
rares avec préjudice esthétique et/ou fonctionnel dont I'enjeu au niveau de la santé
publique requiert une attention particuliere [2].

Dans notre premiére partie, nous nous attacherons a définir les types d’agénésies,
les symptébmes associés, leur fréquence, et leurs différentes étiologies car la
connaissance de ces caractéristiques est nécessaire pour une prise en charge
adaptée.

Dans notre deuxieme partie, il sera nécessaire de présenter les outils de
diagnostic adéquats permettant d’examiner le probléme dans son ensemble. Nous
nous attarderons a développer I'aspect physiologique et psychologique des
conséquences de ces agénésies.

Notre troisieme partie concernera la prise en charge multidisciplinaire ainsi que
'abord psychologique indispensable a un traitement dans des conditions
optimales. La connaissance du parcours meédico-sociale permet un
accompagnement des patients et de leur famille et sera une composante

essentielle de la prise en charge.



. Les agénésies

[.1. Définition

[.1.1. Hypodontie

L’hypodontie se définit par I'absence de moins de 6 dents sur I'arcade.

Certaines dents sont plus souvent absentes : ce sont les incisives latérales
maxillaires, les deuxiémes prémolaires mandibulaires et les dents de sagesse [1].
L’absence des incisives centrales, des canines et des molaires est plus rare et
c’est donc ce signe qui doit attirer I'attention [2].

[.1.2. Oligodontie

On parle d’oligodontie lorsque plus de 6 dents sont absentes. Elle peut étre isolée
ou associée a dautres symptdmes, et dans ce cas elle est qualifiée de
syndromique. Récemment une association entre 'agénésie des dents de sagesse
et 'absence d’autres dents dans un contexte d’oligodontie a été mise en évidence.
Une augmentation significative d’agénésies des incisives latérales maxillaires,
mandibulaires et des secondes prémolaires a été montrée chez les patients
présentant une agénésie des troisiemes molaires [3]. L’agénésie des troisiemes
molaires peut donc étre un signe a prendre en compte dans I'évaluation du
phénotype de l'oligodontie.

[.1.3. Anodontie

L’anodontie se caractérise par I'absence congénitale de 'ensemble de la denture.
Nous la retrouvons dans le cas de dysplasie ectodermique hypohidrotique
avec anodontie complete [4]. Elle est extrémement rare. [5]

Dans cette thése nous aborderons les agénésies multiples englobant ces trois
sous-groupes, puisqu’elles se définissent par I'absence d’au moins deux dents [1].



1.2. Epidémiologie

[.2.1. Fréguence

L’agénésie représente une des anomalies dentaires les plus fréquentes chez
'Homme. Elle a une incidence de 1,6% a 9,6% selon les études, concerne aussi
bien le maxillaire que la mandibule et peut étre symétrique ou non [6].

L’agénésie des dents de sagesses a une incidence plus élevée et touche 20% de
la population. L’agénésie des dents temporaires est plus rare que celle des dents
permanentes (de 0,1% et 0,9%selon les études).

Concernant l'oligodontie, les taux sont moins élevés. La fréquence estimée
varierait entre 0,08% et 0,16 % selon les études [7].

La prévalence varie en fonction du type de dents : les dents les plus atteintes sont
la deuxiéme prémolaire mandibulaire (34% des agénésies), l'incisive latérale
maxillaire (32,7%), et la deuxieme prémolaire maxillaire (12,8%). L’agénésie ne
concerne que rarement les premiéres et deuxiemes molaires supérieures, les
premieres molaires inférieures, les incisives centrales supérieures et les canines.
Aucune différence significative entre les cétés droit et gauche n’a été observée
pour une dent particuliére [8, 9, 10, 11].

Maxillaire Mandibule
DENT POURCENTAGE DENT POURCENTAGE

(%) (%)
Incisive centrale 2,7 Incisive centrale 5,8
Incisive latérale 32,7 Incisive latérale 5,8
canine 2,6 canine 1,3
1° prémolaire 1,9 1¢ prémolaire 1,4
2¢ prémolaire 12,8 2¢ prémolaire 34
1¢ molaire 0,7 1¢ molaire 0,3
2¢ molaire 0,7 2¢ molaire 3,2

Figure N°1 : Prévalence des agénésies selon le type de dents [8,12]



[.2.2. Facteurs de risques

[.2.2.1. L’ethnie

Les études de Larmour et Polder montrent que les agénésies dentaires sont
dépendantes d’'un facteur ethnique. La fréquence des agénésies ainsi que le type
de dents absentes varient selon le type de population (figure 2) [11]. Par exemple,
les deuxiemes prémolaires inférieures mandibulaires et les incisives latérales
maxillaires étaient les plus fréquemment enregistrées comme manquantes dans
la population caucasienne. Alors que dans les études asiatiques, lincisive
mandibulaire était la plus souvent absente. [9]

Population Prévalence d’agénésies dentaires
Australiens Caucasiens 6.3%
Européens Caucasiens 5,5%
Nord américains Caucasiens 3.9%
Nord américains Africains 3,8%
Arabie saoudite 2,5%
Chinois 6,9%

Figure N° 2 : Prévalence des agénésies dentaires en fonction de I’ethnie [10]

.2.2.2. Le sexe

Selon la littérature, les agénésies dentaires sont plus fréquentes chez les femmes
gue chez les hommes [11,13] avec une prévalence 1,37 plus élevée [10].



[.3. Etiologie

De nombreuses étiologies ont été décrites dans les agénésies multiples. La
connaissance de la corrélation génotype-phénotype entre les mutations
génétiques et I'agénésie dentaire est importante pour savoir orienter le patient vers
un conseil génétique. Celui-ci sera nécessaire afin d'exclure I'oligodontie
syndromique et de discuter des problémes d'hérédité. [7]

AGENESIE

ISOLEE SYNDROMIQUE
ETIOLOGIE ETIOLOGIE ETIOLOGIE
GENETIQUE ENVIRONEMENTALE GENETIQUE

Figure N°3 : Représentation de I'étiologie des agénésies multiples

[.3.1. Formes isolées

[.3.1.1. Etiologie génétique

Les agénésies multiples peuvent se produire en association avec d’autres
maladies génétiques dans le cadre d’'un syndrome clinique reconnu, ou sous forme
non syndromique, sous la forme d’un trait isolé. Les cas isolés peuvent étre
familiers ou sporadiques a transmission autosomique dominante, autosomique
récessive ou liée a I’X [14]. On retrouve une grande variation de I'expressivité des
genes. Différents sous-phénotypes de l'agénésie dentaire pourraient étre
probablement causés par divers génes. Un certain nombre de genes ont été
identifiés pour leurs implications dans la morphogenese dentaire et leurs roles de
régulation tout au long du développement de l'organe dentaire (initiation,
détermination de I'emplacement, de l'identité, de la taille et de la forme des dents.)
[15,16]
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Figure N°4 : Genes impliqués dans les différentes étapes du
développement dentaire [17]

1.3.1.1.1. MSX1
Le gene MSX1 (Muscle Segmentl) est situé sur le chromosome 4. Il appartient a
une famille de génes codant pour des facteurs de transcription exprimés au niveau
de multiples sites d'interactions tissulaires lors du développement de vertébrés.

Dans 'étude de Satokata, des souris homozygotes Msx -/- présentent des fentes
palatines, une déficience de I'os alvéolaire et un arrét du développement des
molaires au stade de bourgeon. A I'état hétérozygote (Msx1+/-), les souris ne
présentent aucune atteinte dentaire. [18]

Les mutations MSX1 affectent principalement les secondes prémolaires et les
troisiemes molaires, parfois en combinaison avec d'autres types de dents comme
les premieres molaires. En revanche dans des cas plus courants d’agénésies
d’incisives, MSX1 est moins susceptible de jouer un réle causal.

Il n'y a pas de corrélation claire entre la gravité des agénésies et la gravité de la
mutation identifiée sur la protéine MSX1. [19]



1.3.1.1.2. PAX9
PAX9 (Paired box gene 9) est un membre d'une famille de génes codant pour des
facteurs de transcription jouant un réle clé pendant I'embryogenese. Il est situé sur
le chromosome 14 et a un r6le important dans la morphogénése dentaire et
particulierement pour la condensation du mésenchyme au stade du bourgeon qui
permet le passage au stade cupule.
Les souris invalidées a I'état homozygote (Pax9 -/-) présentent un arrét du
développement dentaire au stade de bourgeon ainsi que de nombreuses
excroissances au niveau cranio facial incluant des fentes palatines secondaire,
des anomalies des membres, des os et du cartilage cranio-facial. [20]
Chez 'Homme, la mutation s’exprime a I'état hétérozygote et entraine des
agénésies des dents postérieures. Dans la plupart des cas cela concerne les
molaires permanentes, et dans certains cas les prémolaires maxillaires ou
mandibulaires [21].

1.3.1.1.3. AXIN2

AXIN2 (Axis Inhibition Protein 2) est un gene situé sur le chromosome 17. Il est un
régulateur connu de la voie de signalisation Wnt et joue un réle important au cours
du développement dentaire.

Les individus présentant une mutation dans AXIN2 présentent un modéle mixte
d'agénésie dentaire. Ce géne serait aussi impliqué dans le cancer colorectal
héréditaire [22].

1.3.1.1.4. LTBP3

LTBP3 est situé sur le chromosome 11. Il code pour le facteur de croissance TGF-
B, protéine de la matrice extracellulaire nécessaire pour la fonction ostéoclastique.
Une mutation sur ce gene a été trouvée chez des patients et a été définie comme
responsable d’oligodontie [7]. Elle était dans ce cas associée a un nanisme.
Cependant, chez des souris invalidées a I'état homozygote aucune anomalie
dentaire comparable a ’lhumain n’a été observée bien que la machoire supérieure
ait été raccourcie et qu’un phénotype de type ostéoporose ait été rapporté [23].

- EDA (Ectodysplasin A)

C’est un gene situé sur le chromosome X. Il fait partie de la famille des TNF et joue
un réle important dans le développement des tissus ectodermiques. Sa mutation
estimpliquée dans la dysplasie ectodermique liée a I'’X, responsable de différentes
anomalies concernant les cheveux, les dents (oligodontie), et les glandes
sudoripares. Récemment des mutations d’EDA ont été trouvées dans des cas
d’agénésies dentaires isolées [24].

- PITX 2 (Pituitary Homeobox)

Ce géne est situé sur le chromosome 4 et joue un réle fondamental dans la
spécification de I'épithélium odontogene et dans la morphogénése dentaire. [24]



- IRF6 (Interferon regulatory factor 6)

C’est un gene situé sur le chromosome 1, impliqué dans la formation du tissu
conjonctif. Des mutations de ce gene sont associées a des agénésies multiples
ainsi qu’a des fentes labiale ou palatine. [24]

- BARX1

Ce gene situé sur le chromosome 9 joue un réle important dans les interactions
epithélio-mésenchymateuses aussi bien au niveau du maxillaire que de la
mandibule. Il ne s’exprime cependant jamais dans les germes incisifs et se
restreint au niveau du mésenchyme des molaires en développement. [24]

- DLX1 (Distal less homeobox)

C’est un géne situé sur le chromosome 2 qui s’exprime dans le développement
dentaire maxillaire. Son inactivation provoque alors des agénésies des molaires
et prémolaires supérieures. [24]

- WNT10

Ce gene situé sur le chromosome 2 fait partie de la voie de signalisation WNT qui
participe a la morphogénése des dents. Il est responsable d'un large spectre de
dysplasies ectodermiques mais a été récemment aussi mis en cause au sein de
familles atteintes d’oligodonties isolées. [25]

- IKBKG

Ce gene aussi appelé NEMO est situé sur le chromosome X. Il joue un réle dans
la formation des tissus ectodermiques et sa mutation est associée a des cas
d’agénésies isolées ainsi qu'a des oligodonties syndromiques observées dans
I'Incontinentia Pigmenti. [24]

GENE Type de dent absente | Stade de maturation
concerné

MSX1 Troisieme molaire Stade bourgeon
Deuxieme prémolaire

Premiere molaire
PAX9 Dents postérieures Stade bourgeon
(Molaires et prémolaires)

AXIN2
EDA Incisives et prémolaires Lame dentaire
PITX2 Dents mandibulaires Stade cupule
IRF6
BARX1 Molaires Stade bourgeon
DLX1 Molaires et prémolaires Stade bourgeon
supérieures
WNT10A Incisives latérales Stade cupule
supérieures

Figure N°5 : Tableau récapitulatif des principaux genes impliqués dans la
morphogénése des dents : Stade de maturation concerné et type de dent absente.
[24,25]



Bien qu’au cours des derniéres années de nombreux génes impliqués dans les
agénésies dentaires aient été découverts certaines agénésies multiples n’ont pas
encore de génes reconnus [26]

[.3.1.2. Etiologie environnementale

L’absence de formation de germes dentaires peut étre causée par certains
facteurs environnementaux. Ces derniers perturbent de fagon ponctuelle le
développement de 'embryon sans que cela ne soit transmissible.

e Agents physiques

Les effets des radiations ionisantes sur le fcetus ont des conséquences
tératogenes plus ou moins graves avec 'apparition d’agénésies dentaires. [27]
De plus, les rayonnements ionisants employés en radiothérapie, ainsi que les
agents de chimiothérapie, utilisés pour la prise en charge thérapeutique des
cancers pédiatriques, ont un effet néfaste sur le développement dentaire et
peuvent alors étre a l'origine d’agénésies dentaires. Les lésions dépendent de
'age de I'enfant pendant ces traitements anticancéreux, ainsi que de la dose
recue. [28]

e Facteurs traumatigues

Des agénésies dentaires peuvent étre causées par des traumatismes cranio-
faciaux importants, tels que des fractures accidentelles ou des interventions
chirurgicales touchant le maxillaire ou la mandibule [29].

e Facteurs infectieux

Des maladies infectieuses maternelles telles que la syphilis, la tuberculose ou
encore certaines viroses (comme la rubéole) peuvent affecter le développement
dentaire de I'enfant pendant la vie intra- utérine [30]

e Agents chimigues

De nombreuses molécules médicamenteuses sont capables de franchir la barriére
placentaire entrainant des effets tératogénes sur le foetus. Les prescriptions
pendant les premiers mois de grossesse doivent donc étre tres surveillées.
Concernant les agénésies multiples, la thalidomide a été décrite comme causale
chez des enfants dont les méres en ont consommée durant la grossesse. [13]

[.3.2. Formes syndromiques

Online Mendelian Inheritance in Man (OMIM) répertorie plus de 60 syndromes
différents incluant l'oligodontie dans leur spectre phénotypique d'anomalies
(figure 8). Ces différents syndromes affectent les dents mais aussi frequemment
les autres structures ectodermiques telles que la peau, les cheveux, les ongles et
les glandes sudoripares.

L’oligodontie peut étre associée a une pathologie d’'ordre générale et méme en
étre le symptébme révélateur, il est donc important de connaitre et d’observer les
anomalies des différentes structures afin de guider la recherche d’un syndrome et
adresser éventuellement le patient pour des examens plus approfondis.



Syndrome

Genes and gene locus involved

OMIM Entry
(Online Mendelian
Inheriance in Man

Aarskog syndrome Translocation of 8p and Xq 100050
ADULT syndrome TP73L (3q27) 103285
Alagile syndrome JAGI (20p12) 118450
Apert syndrome FGFR2 (10g26) 101200
Blepharo-cheilo-odontic syndrome unknown 119580
Branchio-oto-renal syndrome, Type | EYA1 (8q13.3) 113650
Charcot-Marie-Tzolgth disease, Type NEFL (8p21) 607684
Cleft lip/pa!ale - ectodermal PVRLI (11q23-q24) 225060
dysplasia syndrome
Coffin-Lowry syndrome RSK2 (Xp22.2-p22.1) 303600
Crouzonodermoskeletal syndrome FGFR3 (4q16.3) -
Down syndrome chromosome 21 trisomy 190685
Dubowitz syndrome unknown 223370
Ectodermal dys?la,_s,ia, tricho-odonto- TPR— 129510
onychial type
EC“’:;;‘:&' d‘:gfig":’;:z AD EDAR (2q11-q13) 129490
Ectodermal dysplasia, AR EDAR (2ql11-q13). EDARADD 224900

hypohidrotic type

(1q42.2-q42.3)

EEC syndrome

P68 (3927), (7q11.2-21.3)

129900, 604273

Ehlers-Danlos hypermobility type COL3A1 (2q31) 130020
Ehlers-Danlos z:.):pgcmaiuspamxis ADAMTS2 (5q23) 225410
(chon}s:gz;rggc&nrf;lcc]lgs;lasia) EVC/EVC2 (4pi6) 223500
Fanconi renotubular syndrome (15q15.3) 13600
Frontometaphyseal dysplasia FLNA (Xq28) 305620
GAPO syndrome unknown 230740
Goldenhar syndrome unknown 164210
G()Ilz-(}nrlin[:.‘;;::;:;r:;;){ focal dermal A 305600
Hallermann-Streiff syndrome unknown 234100
Hanhart syndrome unknown 103300
Hay-Wells syndrome TP73L (3q27) 106260
Incontinentia pigmenti IKKy (NEMO) (Xq28) 308300
Johanson-Blizzard syndrome UBRI (1515-q21.1) 243800
Kabuki syndrome unknown 147920
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DNAI1 (9p21-p13), DNAHS

Kartagener syndrome (5p15-p14), DNAHC11 (7p21) 244400
KBG syndrome unknown 148050
Levy-Hollister syndrome RN égl?ﬁ?’(sﬁ I;::}f p16.3), 149730
Larsen syndrome FLNB (3pl4.3) 150250
Laurence-Moon syndrome MKKS (20p12) 245800
Moebius syndrome (13q12.2-q13) 157900
Mulvihill-Smith syndrome unknown 176690
Neu-Laxova syndrome unknown 256520
Oral-facial-digital syndrome Type | CXORF5 (Xp22.3-p22)) 311200
Pseudoxanthoma elasticum ABCC6o (l6pl3.1) 26400
Rapp-Hodgkin syndrome TP73L (3q27) 129400
Rieger syndrome, Type | PITX2 (4925-q26) 180500
Rieger syndrome, Type Il RIEG2 (13q14) 601499
Rothmund-Thomson syndrome RECQL4 (8q24.3) 268400
Rubinstein-Taybi syndrome CREBBP (16p13.3), EP300 (22q13) 180849
Schwartz-Jampel syndrome HSPG2 (1p36.1) 255800
Seckel syndrome, ATR (3g22.1-g24), (18pl1qll), 210600
Sickle cell anemia (14q) 603903
Sjogren-Larsson syndrome. HBBHbSC (11pl15.5) 270200
Smith-Magenis syndrome ALDH3A2 (17p11.2) 182290
Sotos syndrome RAL : 5(‘:;/ g )I 1.3} ::;;283
Split-hand/ foot malformation (Sl‘(')g;f")‘zgi'h’d 43:;22"72)‘3‘3?3;:;%3) 211370
Tuomaala-Haapanen syndrome unknown 119300
Van der Woude syndrome IRF6 (1¢32-g41) 193500
Waardenburg syndrome, Type | PAX3 (2q35) 277600
Weill-Marchesani syndrome ADAMTSI10 (19p13.3-p13.2) 193530
Weyers acrofacial dysostosis F;Zg l(;pzl(() I)IE[:;FR([;?:(]'(Z])“LZI IN(I !7((1]]/[[{;3()2 194050
Williams syndrome MSXI1 (4pl6.1) 189500
Witkop tooth-and-nail syndrome deletion of short arm of chromosome 4 194190

Wolf-Hirschhorn syndrome

unknown

602361

Yunis-Varon
del(22q) syndrome

deletion of long arm of chromosome 22

Figure N°6 : Syndromes associés aux agénésies multiples répertoriés dans OMIM. [26]
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Dans la figure 9, une description des principaux signes des principaux syndromes pour lesquelles
I'anomalie de nombre est fréquente et fait partie intégrante de la sémiologie « typique » a été réalisée [7].

NOM Manifestations bucco- Autres manifestations Géne Prévalence
dentaire cliniques
DEH : -Hypodontie, -Hypohidrose EDA 1/100 000
Dysplasie ectodermmique oligodontie,anodontie. -Hypotrichose EDAR
Hypohidrotique -Dents conoides,riziformes, WNT10
(liee a I’X, microdonties TRAF6
autosomique récessive, -Hypoplasies amélaires IKBKG 5
autosomique dominante) -Troubles artlc_ulathns et oligodontie
[31] temporo-mandibulaires [31]
Van der Woude - Fente oro-faciale IRF6 1/100 000
[32] - Oligodontie
-Dépressions labiales
puits labiaux et
cicatrice de
fente labiale [32]
Rieger [33] -Oligodontie -Troubles oculaires PITX2 1/1000000
- Micrognathie maxillaire -Ombilic proéminent
Johanson- Blizzard -Oligodontie -Faciés de petite taille UBR1 Inconnue
-Microdonties -Retard mental
-Micrognathie maxillaire et -Insuffisance
mandibullaire pancréatique
-Surdité
-Petit nez
Bloom -Oligodonties -Déficit de croissance BLM Inconnue
-Lésions pigmentaires
-Troubles oculaires
-Problémes respiratoires
Incontinentia Pigmenti [34] -Oligodontie, hypodontie -Lésions pigmentaires IKBKG 1/1000000
-Retards d’éruption -Nanisme
-Dents surnuméraires -troubles oculaires
-Anomalies de forme et de -Retard mental
taille -Alopécie
dents
temporaires
EEC : Ectrodactyly- -Oligodontie -Ectrodactylie TP63 1/100 000
ectodermal dysplasia clefting -Microdonties -Anomalie peau,
syndrome [35] -Fentes orofaciales cheveux,ongles, glandes
-Dents conoides exocrines
-Troubles du langage
-Troubles oculaires et .
surchié hypopla_\5|ques,
canines
pointues,
oligodonties [35]
Zlotogora-Ogur -Fente labio-palatine -Cheveux courts et PVLR1 Inconnue
-Oligodontie épars
-Sourcils et cils épars
-Syndactylie des doigts
et orteils
Witkop -Oligodontie : -Ongles petits, cassants MSX1 Inconnue
incisives mandibulaires, avec stries
secondes molaires, -Hypotrichose
canines maxillaires -Hypohidrose
fréguemment absentes
-Retards éruptions
“-Dents conoides
-Eversion des levres
Dowm -Prognathie -déficience intellectuelle Chromosome 1-5/10 000
(Trisomie 21) -Béance -Hypotonie musculaire 21
[36] -Oligodontie -Malformations surnuméraire

-Pathologies du parodonte
-Troubles fonctionnels
-Microdontie, taurodontisme
-Retards d’éruption

cardiagues et digestives

Figure N°7 : Tableau récapitulatif des signes cliniques majeurs des principaux
syndromes responsables d’agénésies multiples [7]
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ll. Diagnostic clinigue et conséquences des agénésies

Le réle du chirurgien-dentiste est central dans le dépistage et la prise en charge
des différents types d’anomalies du développement dentaire. Mais son action est
plus large. Il doit également repérer les signes d’appel, permettant de suspecter
des pathologies potentiellement séveres.

[I.1. Diagnostic clinique

I1.1.1. Anamnese

L’anamnese est essentielle. Devant I'absence d’une ou plusieurs dents le praticien
doit se poser la question de 'origine de ces absences : acquises (traumatiques ou
carieuses), ou congénitales. Il aura pour cela recours au questionnaire médical et
a différents examens. [37]

11.1.1.1. Motif consultation

Le diagnostic peut s’établir par différentes situations :

e Un enfant peut étre adressé par ses parents pour un motif en rapport direct
avec une dent temporaire ou permanente absente qui les alerte.

1. Les parents ont connaissance d'un probléme héréditaire ou d’un
syndrome diagnostiqué et viennent consulter

2. La famille a simplement remarqué des anomalies attirant I'attention
(forme, nombre, taille, retard d’éruption)

e L’agénésie peut étre détectée par le chirurgien-dentiste lui-méme lors d’'une
visite de routine.

11.1.1.2. Age

Le chirurgien-dentiste pourra comparer 'age du patient et 'dge dentaire (age
d’apparition standard de la dent sur I'arcade) afin de vérifier un éventuel retard
d’éruption et d’en identifier la cause. Pour une prise en charge optimale, il est
important de diagnostiquer les agénésies le plus tét possible. Le diagnostic
d’oligodontie des dents permanentes ne sera cependant possible qu’a partir de 5
ans, age a partir duquel l'intégralité des germes dentaires (dents de sagesses non
incluses) sera visible a la radiographie panoramique [37].
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DENTS DE LAIT DENTS DEFINITIVES

Figure N°8 : Chronologie d’apparition des dents temporaires et permanentes [38]

Table 1 Approximate ages at which teeth may be
expected to be visible radiographically and clinically
Teeth Radiograph Oral cavity
Primary
Incisors Birth 6-9 months
Canines Birth 18 months
First molars Birth 12 months
Second molars Birth 24 months
Permanent
Central incisors 6 months 6-8 years
Lateral incisors 9-12 months 7-9 years
Canines - mandibular 6 months 9-10years
Canines - maxilllary 6 months 1-12vyears
Premolars 2-3years 10-12years
First molars Birth 6 years
Second molars 4 years 11-13years
After Kupietsky and Houpt, 1995

Figure N° 9 : &ges moyens d’observation des dents présentes ala
radiographie, et en bouche [37]
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11.1.1.3. Pathologies générales et antécédents familiaux

Les agénésies multiples présentent une forte composante génétique il est donc
important de rechercher une prédisposition familiale et de savoir si d’autres
membres de la famille sont concernés par cette anomalie de nombre.

Il est aussi nécessaire de connaitre les antécédents pathologiques et I'historique
médical a la recherche d’un syndrome polymalformatif, ainsi que les antécédents
médicaux et chirurgicaux pouvant influencer nos décisions thérapeutiques
(maladie cardiovasculaires, radiothérapie). Toute absence de dent par avulsion
précoce ou expulsion accidentelle doit étre détectée pour ne pas fausser le
diagnostic.

[1.1.2. Examen clinique

L’examen sera un examen classique a la recherche d’'indices de présomptions
d’agénésies. Un examen radiographique devra compléter | ‘examen clinique.

11.1.2.1. exo buccal

Cet examen concernera notamment les différentes structures ectodermiques qui
dérivent du méme feuillet embryonnaire : les ongles, les cheveux, les glandes
sudoripares (transpiration) et les glandes lacrymales (larmes), qui pourront nous
indiquer la présence d’'un syndrome et la nécessité de consulter un médecin
spécialiste. On retrouve aussi parfois des troubles cutanés, une dysmorphie
faciale de classe Il (prognathisme caractéristique de I'oligodontie), une concavité
faciale ainsi qu’'une diminution de la hauteur faciale inférieure [38].

[1.1.2.2. endo buccal

Cet examen s’intéressera au nombre et a 'emplacement des dents manquantes.
La numération de la formule dentaire doit étre systématique et rigoureuse. On
recherchera :

1. La persistance d’'une dent temporaire 6 mois ou plus aprés la date d’éruption
normale de la dent permanente, en prenant en compte I'age dentaire du patient.
Selon Sabri, les causes éventuelles de la persistance d’'une dent sur arcade
peuvent étre :

une malposition du germe définitif

une résorption radiculaire anormale

une ankylose de la dent temporaire sur I'arcade

une dent surnumeéraire sur le trajet d’éruption de la dent permanente
une agénésie de la dent permanente (étiologie la plus fréequente) [40]

ANENENENAN
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Figure N°10 : Persistance des incisives et de la molaire mandibulaire

temporaire droite [41]

2. L’absence des dents permanentes sur I'arcade et 'dge dentaire d’éruption

3.

dépasseé en se référant a la chronologie de I'éruption des dents permanentes
(figure 8,9). Une suspicion importante doit avoir lieu si I'éruption de la dent
permanente n'a pas commencé dans les six mois suivant I'apparition de la
dent contro-latéral [42]. Un retard d’éruption peut entrainer une migration des
dents adjacentes vers le site concerné par version, rotation ou gression.

Des anomalies morphologiques :

Plusieurs anomalies dentaires et alvéolaires ont montré un lien d’association

v

v

avec les agénésies multiples [43].
anomalies de taille (microdonties, macrodonties)

anomalies de forme (dents riziformes, en pelles, conoides, fusions
taurodontismes)

anomalies d’éruption, et de position des dents présentes
anomalies de structure (hypoplasie et hypominéralisation)

anomalie de I'os alvéolaire (hypotrophie osseuse) [44]
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Figure N°11 : Dents conoides chez un patient présentant une dysplasie
ectodermique anhidrotique [45]

Figure N°12 : Dents rhysiformes, microdonties et anomalies de position
chez une patiente atteinte d’oligodontie [46]

[1.1.3. Examen radiologique
L ‘examen radiologique est indispensable pour compléter 'examen clinique. Il

permet de confirmer le diagnostic et d’aider a la mise en place du plan de
traitement. [47]

[1.1.3.1. Radiographie panoramique

C’est la technique de choix [13] permettant de visualiser 'ensemble des dents
présentes en bouche ainsi que les germes sous-jacents. Il est recommandé de
prendre une radiographie panoramique une fois les germes de la denture
permanente visibles (a partir de 5 ans) afin d’avoir une vue d’ensemble de la
dentition présente et de vérifier si tous les germes sont en place. Celle-ci peut
permettre un dépistage d’agénésies multiples. En effet, 'examen clinique seul ne
permet pas de diagnostiquer 'absence de germes inclus ou des retards d’éruption
et de confirmer qu'il s’agisse d’'une anomalie de développement dentaire. Elle
pourra étre complétée par d’autres types d’'imagerie.
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[1.1.3.2. Radiographie rétroalvéolaire

Cette technique est peu fiable car le germe peut se trouver en position ectopique.
Elle permet cependant de visualiser de maniére plus précise la morphologie d’'une
dent, sa taille et sa structure et ainsi mettre en évidence d’autres anomalies
dentaires associées aux agénésies. Elle permet aussi d’observer le degré de
rhizalyse de la dent lactéale [13].

11.1.3.3. La téléradiographie de profil

Bien qu’elle ne soit pas un examen de premiére intention, la téléradiographie de
profil est indispensable pour un diagnostic orthodontique avec analyse
céphalométrique. Des problemes orthodontiques sont trés fréquemment associés
aux oligodonties [63].

Figure N°13 : Téléradiographie de profil d’'un patient 4gé de 5 ans
présentant une oligodontie sévere. [63]

11.1.3.4. Cone Beam (CBCT) ou Scanner

Ces examens permettent d’obtenir une vision tridimensionnelle de la zone
concernée par I'agénésie. Cela permet de confirmer la présomption d’agénésie et
de mettre en évidence la présence de dents incluses, le volume osseux résiduel
et les obstacles anatomiques en prévision du traitement implantaire [63].
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11.1.4. Autres examens

11.1.4.1. Photographies

Des photographies exobuccales (de face, de profil et du sourire) et endobuccales
doivent étre réalisées, en particulier pour le bilan orthodontique. Elles sont
nécessaires en I'absence du patient pour comprendre ses besoins. Elles illustrent
aussi I'état du patient lors de la premiere consultation chez le dentiste. Tres
souvent, au cours d’un long traitement, le patient se souvient mal de ses dents au
départ. Lui montrer ces photos peut, dans des phases de découragement, le
motiver a nouveau [63].

11.1.4.2. Moulages orthodontiques

Ceux-ci permettront d’évaluer les rapports intra et inter-arcades ainsi que les
classes molaire et canine [63].

[1.1.5. Orientation vers une consultation spécialisée

En cas d'oligodontie, le praticien devra adresser le patient vers un centre de
référence ou de compétence. Des Centres de Référence Maladies Rares (CRMR)
et des centres de Compétence Maladies Rares (CCMR) ont été mis en place pour
orienter les patients et leurs familles. En France, il existe 2 CRMR et 16 CCMR
spécialisés dans les manifestations odontologiques des maladies rares :

- Le Centre de Référence National des Manifestations Odontologiques de
Maladies Rares coordonné par le Pr Marie Cécile Maniere qui se trouve au niveau
du P6le de Médecine et Chirurgie Bucco-dentaires des Hbpitaux Universitaires de
Strasbourg.

- Le Centre de Référence des malformations rares de la face et de la cavité
buccale sous la coordination du Pr Vazquez du Service de Chirurgie Maxillo-
Faciale et de Chirurgie Plastique de I'hopital Trousseau a Paris.

- Les 16 centres de compétence : Angouléme, Besancon, Bordeaux, Dijon, Lyon,
Marseille, Montpellier, Nancy, Nantes, Paris Hoépital Henri Mondor Créteil, Paris
Hoépital Pitie-Salpétriere, Reims, Rennes, Rouen, Toulouse et Tours [64]

Les praticiens des CRMR et des CCMR jouent un rdle central dans le diagnostic
et la prise en charge clinique et financiere des malformations bucco-dentaires de
'enfant et l'adulte (aide au diagnostic, orientation des patients, conseils
thérapeutiques). lls assurent la coordination d'une équipe multidisciplinaire
(odontologistes, spécialistes en orthopédie dentofaciale, chirurgiens maxillo-
faciaux, généticiens, pédiatres, dermatologues). lls assurent un maillage territorial
entre les centres et des professionnels de santé du secteur libéral permettant
d’assurer la prise en charge et le suivi des patients a proximité de leur domicile
ainsi qu’'une centralisation des données diagnostiques et thérapeutiques pour
chaque patient. [7]
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II.2. Répercutions des agénésies

En cas d’agénésies multiples, le chirurgien-dentiste peut se trouver en premiéere
ligne du dépistage précoce de pathologies systémiques. Il doit donc connaitre les
signes diagnostiques dento-maxillo-faciaux de ces pathologies. Il doit savoir
orienter son patient pour une prise en charge médicale optimale.

[1.2.1. Sur le plan fonctionnel

Les agénésies multiples engendrent des troubles fonctionnels touchant la
mastication, la phonation, la déglutition et la respiration.

Aprés avoir diagnostiqué des dysfonctions, le chirurgien-dentiste pourra orienter
son patient vers l'orthophoniste ou le kinésithérapeute qui mettront en place des
exercices de rééducation participant au rétablissement et au maintien des
fonctions physiologiques [49].

11.2.1.1. Les troubles de la mastication

La mastication est le premier temps de la fonction nutritive. C’est la fonction qui
apparait la plus affectée lors de la présence d’agénésies multiples [48]. Chaque
dent manquante entraine une diminution du coefficient masticatoire en fonction de
sa valeur, c’est a dire de sa surface de mastication. La mastication jouant un réle
important dans la digestion (transformation du bol alimentaire), sa dysfonction
entraine des troubles gastro-entériques, I'estomac doit fournir un travail plus
important. De plus une diminution du coefficient masticatoire pourra engendrer un

déséquilibre alimentaire, I'alimentation solide étant pénible a ingurgiter pour
'enfant. Ce déséquilibre peut entrainer a long terme des troubles de la croissance.

[1.2.1.2. Les troubles de la phonation

La prononciation de certains phonemes est dépendante de la présence de dents
et de leur positionnement physiologique, afin de donner a la langue les appuis
nécessaires lors de I'acquisition du langage [49]. Chez I'enfant, I'apprentissage de
certains phonemes nécessite un contact entre la langue et les incisives.
L'agénésie de celles-ci peut donc entrainer un « zozotement ». D’autres
phonémes nécessitent un contact entre la lévre inférieure et les incisives
supérieures comme le [f] et [v]. L’agénésie de celles-ci complique donc cet
apprentissage.

11.2.1.3. Les troubles de la déglutition

Jusqu'a 3 ans la déglutition infantile primaire présente une interposition linguale
physiologique. Lorsque toutes les dents temporaires sont en place, l'interposition
doit disparaitre permettant un contact dento-dentaire. La persistance d’une
déglutition dysfonctionnelle semble présenter un lien d’association avec les
ageneésies multiples. La présence de zones d’édentement et de malpositions
importantes favoriserait I'interposition linguale et le maintien de la déglutition
infantile. De ce fait, la langue se trouvera en position basse, et ne favorisera pas
la croissance du maxillaire [50].
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[1.2.1.4. Les troubles de la ventilation

Les patients atteints d’agénésies multiples semblent avoir plus de mal a avoir une
ventilation nasale optimale et physiologique du fait de la position basse de la
langue. lls présenteront alors une ventilation buccale. En effet, un défaut de
développement des fausses nasales a été mis en évidence chez ces patients et
serait causé par un hypo développement du maxillaire [51].

[1.2.2. Sur la croissance squelettique

Les patients atteints d’agénésies multiples présentent souvent des particularités
dans leur croissance.

[1.2.2.1. Dans le sens transversal

L’absence des fonctions efficaces (mastication, déglutition, ventilation) ne permet
pas une stimulation optimale des structures osseuses de I'étage moyen de la face.
On note chez ces patients une réduction de la dimension transversale, une
endognathie maxillaire [53,54], une réduction des distances inter-canine et inter-
molaire au maxillaire et a la mandibule.

L’étude de Khalaf montre que les longueurs moyennes des arcades maxillaire et
mandibulaire ont été réduites de 4,40 et 2,80 mm, respectivement, par rapport a
la normal. Les largeurs intercanines ont été réduites de 2,82 mm dans l'arcade
maxillaire et de 2,70 mm dans l'arcade mandibulaire. Les largeurs intermolaires
des arcades maxillaires et mandibulaires ont-elles été réduites respectivement de
3,40 et de 1,80 mm [55].

[1.2.2.2. Dans le sens sagittal

Dans le sens antéro postérieur, on observe la présence d’une position
prognathiqgue mandibulaire et rétrognathique maxillaire. L’hypodontie sévére
cause un manque de soutien occlusal, et un manque de rapport incisif
physiologique entrainant un sous-développement de I'étage inférieur de la face et
une rotation antérieure de la mandibule, conduisant au prognathisme de la
machoire inférieure [57]. On se trouve alors en rapport de classe lll.

[1.2.2.3. Diminution de la dimension verticale

La principale conséquence des agénésies multiples dans le sens vertical est la
diminution de la hauteur faciale de I'étage inférieur due a la quantité d’os alvéolaire
réduite. De plus, la croissance en rotation antérieur mandibulaire augmente la
supraclusion incisive [52]. On se trouve alors dans un schéma d’hypodivergence.
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[1.2.3. Sur le plan esthétique et psychologique

Les parametres esthétiques et psychologiques sont fondamentaux, de plus en plus
d’actualité dans nos sociétés et fortement liés I'un a l'autre. L'esthétique peut
affecter l'estime de soi des patients, le comportement, la communication, la
performance professionnelle et la qualité de vie.

Les variations des bases squelettiques de ces patients présentant des agénésies
multiples ont des répercussions directes sur I'esthétique faciale. La diminution de
la dimension verticale de la face et le profil prognathe du fait d’'une rotation
antérieure de la mandibule donnent I'impression d’'un visage caractéristique de la
vieillesse présentant des pommettes effacées, un sillon labio-mentonnier
prononceé, une rétrocheilie maxillaire, un profil concave [56].

De plus, I'absence d’'un nombre important de dents a un age précoce représente
une source de détresse sociale et psychologique. Pour les enfants scolarisés,
l'intégration peut étre difficile due a la souffrance du regard des autres. Ce mal étre
s’accroit a 'adolescence, période de formation, ou la perception de I'apparence
physique peut avoir un impact important sur I'adaptation sociale [58]. Comprendre
comment les agénésies affectent le bien-étre général et la qualité de vie donne un
apercu de la vie quotidienne de ces jeunes patients et améliore I'approche
thérapeutique [59]. La Haute Autorité de Santé dans son rapport de 2006 insiste
sur les répercussions psychologiques des agénésies. Elle recommande
également de traiter le plus précocement possible ces patients pour diminuer au
maximum l'impact des agénésies sur la vie quotidienne et apporter une
amélioration relationnelle et scolaire des patients [60] :

« La demande de prothese est souvent justifiée par des troubles psychologiques,
et leurs conséquences scolaires [...] La prothése doit aussi rétablir I'esthétique et
les différentes fonctions, mastication et phonation. Les critéres de succes de
I'appareil seront le confort du patient et le port de la prothése. D’autre part, il faut
souligner que plus tét I'enfant est appareillé, plus facilement il s’adaptera a sa
prothese. Ceci est particulierement important dans certains cas d’agénésies ou il
n’y aura pas d’autre solution que la prothése amovible toute la vie, du fait du déficit
0SSeux. »

La prise en charge psychologique est indispensable avant tout traitement

prothétique. Cette approche consiste a fournir des explications sur le traitement
préconisé et ses bienfaits sur la restauration d’une apparence esthétique. [62]

22



. . . - Déglutition
Morphologiques Structurale : Eruption )
dysfonctionnelle
Microdontie Hypoplasie Retards _—
Taurodontisme amélaire Ectopies - ;'lou e
Attrition des ' o Rotations phonation
dents Hypominéralisation Egressions ilati |
temporaires amélaire - Ventilation orale
- Altération du
\ / coefficient masticatoire
Anomalies
dentaires
Conséquences
AGENESIES fonctionnelles

MULTIPLES

____

B

Figure N°14 : Schéma récapitulatif des répercutions oro-faciales des
individus atteints d’agénésie multiples
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lll. Prise en charge multidisciplinaire des agénésies

Le but de nos prises en charge sera de:

« Maintenir la dentition existante

o Améliorer I'esthétique

e Restaurer la fonction masticatoire et de permettre aux patients de manger
une large gamme d'aliments

e Améliorer la parole

e Promouvoir le bien-étre émotionnel et psychologique

[11.1. Odontologique

I11.1.1. Abstention

Cette solution est réservée au cas ou l'occlusion est stable et I'esthétique non
atteinte. La conservation des dents temporaires est possible dans les cas ou
celles-ci sont dans une bonne position avec des rapports d’occlusions correctes.
Cela reste cependant une solution transitoire dans les cas d’agénésies multiples
étant donné que ces dents sont amenées a disparaitre et que le volume osseux
diminuera en cas d’ankylose de la dent [62].

111.1.2. Prévention

Il est important de protéger les tissus dentaires restants chez les jeunes patients
atteints d’agénésies multiples et la prévention des atteintes dentaires est
primordiale. Les anomalies associées aux agénésies comme les défauts de I'émail
(hypoplasie et hypominéralisation) augmentent le risque de développement des
caries. Ces enfants doivent étre traités comme présentant un risque carieux élevé.
[37]

L'esthétique inquiete I'enfant qui cherche a améliorer son apparence. |l aura donc
tendance a prendre soin de ses dents, il faut se servir de cette motivation
supplémentaire lors de I'apprentissage de I'hygiéne bucco-dentaire. Les parents
ont un réle primordial dans la maintenance buccodentaire de leurs enfants, il sera
nécessaire de leurs donner des conseils d’hygiéne buccodentaire et leurs
expliquer la maniere la plus appropriée de nettoyer les protheses non familieres
lorsque ces enfants ont été réhabilité. [37]

[11.1.3. Odontologie conservatrice

En cas d’anomalies associées, le dentiste a un rble restaurateur, en utilisant des
résines composites, des couronnes provisoires en résine ou encore des coiffes
pédodontiques préformées pour redonner aux dents un aspect naturel. Cela
permettra de rétablir 'esthétique des dents antérieures, et parfois d’augmenter la
hauteur coronaire des molaires temporaires résiduelles qui peuvent étre en
infraclusions par ankylose des dents lactéales [61].
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[11.2. Orthodontique

L’orthopédie dentofaciale joue un réle central dans la gestion des patients atteints
d’agénésies multiples et ce, au cours des différentes phases de la thérapie : pré-
prothétique, pré ou post chirurgicale et pré ou post-implantaire.

[11.2.1. Traitements orthodontiques exclusifs

Dans certains cas d’hypodontie, il est possible de réaliser un traitement
exclusivement orthodontique en fermant les espaces laissés libres par certaines
des agénésies. Cette solution peut sembler la plus simple et la plus rapide mais
elle ne permet pas de corriger les défauts esthétiques liés a la morphologie des
différentes dents et a leurs positions inadaptées. Il est possible de transformer la
morphologie de certaines dents : la canine en incisive latérale, ou la premiére
prémolaire en canine par exemple [62]. En revanche, certains probléemes sont
soulevés par ces maquillages.

Pour la transformation de la canine en incisive latérale :

- La réduction amélaire laisse apparaitre la dentine sous-jacente a travers la fine
couche résiduelle d’émail, ce qui tend a diminuer I'esthétique, la canine étant plus
foncée et plus saturée que l'incisive.

- D'un point de vue parodontal, la canine ayant une racine volumineuse, sa
mésialisation dans une situation ou l'os alvéolaire est relativement fin peut
entrainer des récessions parodontales. [62]

Pour la transformation de la premiere prémolaire en canine, la racine de la
premiere prémolaire semble supporter difficilement la fonction canine [63].

Cette option thérapeutique bien que simple, rapide et a moindre colt présente
d’importants inconvénients a court et moyen termes. Il est souvent nécessaire de
reprendre un traitement orthodontique plus approfondi [63]. De plus la fermeture
des espaces pourrait avoir des conséquences néfastes pour le profil du visage en
exacerbant sa concavité [63].

En revanche, dans la plupart des cas d’hypodonties plus séveres et d’oligodonties,
il est important d’orienter la croissance maxillaire et mandibulaire afin de
normaliser les rapports entre les deux bases osseuses dans les sens transversal,
vertical et sagittal.

L’orthodontie participe aussi au rétablissement d’'une esthétique faciale
harmonieuse et de fonctions oro-faciales physiologiques [65].
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[11.2.2. Traitement orthodontique pré prothétique

La correction orthopédique et la normalisation des dysmorphies squelettiques fait
partie des principaux enjeux thérapeutiques, afin d’obtenir des rapports maxillo-
mandibulaires physiologiques. Cette normalisation des rapports squelettiques
facilitera la réalisation prothétique et devra étre réalisée lorsque le patient est en
période de croissance cranio-faciale active [65].

[11.2.2.1. Dans le sens transversal

Afin de corriger 'endognathie maxillaire, une procédure orthopédique d’expansion
transversale du maxillaire par stimulation de la suture intermaxillaire peut se
révéler bénéfique pour ces patients.

Différents appareils peuvent favoriser cette croissance [65] :

v"Un Quad Helix amovible en cas d’oligodontie modérée avec des dents
dans le secteur postérieur qui pourront étre utilisées pour I'ancrage.

v' Une plaque base palatine avec vérin médian, en cas d’oligodontie
sévere.

Figure N°16 : Plaque palatine avec vérin médian
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v" Un disjoncteur avec vérin médian épais, pour la disjonction rapide
des sutures intermaxillaire et inter palatine.

Figure N°17 : Disjoncteur avec vérin médian [67]

v' Intégration d’'un vérin central a une protheése adjointe pédiatrique, pour
allier traitement orthodontique et prothétique [65]

Pour les patients présentant un ancrage insuffisant, des mini-vis corticales peuvent

étre utilisées Cela semble étre une bonne alternative car la chirurgie est
atraumatique et les effets post-opératoires favorables [57].

[11.2.2.2. Dans le sens sagittal et vertical.

Le traitement de la rétrognathie maxillaire est fonction d’'un repositionnement
orthopédique antérieur du maxillaire par utilisation d’'un masque facial de Delaire
en denture mixte. La stimulation de I'expansion maxillaire dans le sens sagittal est
destinée a améliorer le profil facial caractérisé par une hypoplasie du tiers médian.
La premiere étape du traitement par masque facial consiste a élever la
supraclusion incisive. L’utilisation du masque facial peut aussi étre associée a un
disjoncteur permettant une stimulation de la croissance maxillaire dans les
dimensions verticale, transversale et antéro-postérieure [65].

Figure N°18 : Masque de Delaire [68]
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En ce qui concerne la prognathie mandibulaire, une restriction orthopédique
précoce de la croissance mandibulaire peut étre envisagée dans les classes |l
squelettiques. Cependant, dans la majorité des cas, il ne s’agit pas d’'une véritable
classe lll squelettique, mais d’'une pseudo-prognathie mandibulaire par hypoplasie
maxillaire. Ainsi, le repositionnement orthopédique du maxillaire et la stimulation
de sa croissance antéro-postérieure, aideront a normaliser les relations
squelettiques sagittales [65].

Une fois ces traitements orthodontiques influencant la croissance terminés, une
surveillance sera mise en place en attendant le passage a la denture permanente.
Il sera alors possible d’aménager les piliers d’'une future prothése grace a un
appareillage multi bagues. Un traitement en fin de croissance ne permettra pas de
réduire le décalage des bases osseuses mais aura pour seul but de préparer la
répartition des piliers prothétiques en fonction des impératifs prothétiques.

[11.2.3. Traitement orthodontique préimplantaire

Cette thérapeutique consiste, grace a l'utilisation d’'un systéme de bagues multi-
attaches, en la création ou la conservation de I'espace résiduel laissé libre par les
ageénésies afin de permettre un traitement implantaire. Actuellement I'espace
minimal recommandé entre une dent et I'implant est de 2 mm et I'espace du site
implantaire doit étre compris entre 5,5 et 7mm chez un enfant. Il faudra alors
attendre I'accord de l'implantologiste avant de retirer I'appareil multibagues. En
effet, en cas d’espaces jugés insuffisant, une deuxiéme intervention orthodontique
sera difficilement acceptée par le jeune patient adolescent. [65]

Ce traitement pré implantaire est de longue durée. Il est souvent nécessaire
d’intégrer une étape de prothése provisoire ou de contention orthodontique avant
I'étape de la chirurgie pour une stabilité a long terme et des positions idéales des
dents existantes en vue de la restauration prothétique implantaire [57].

[11.3. Prothétique
111.3.1. Prothése amovible

Bien que les patients atteints d'agénésies multiples soient diagnostiqués
précocement, les traitements sont de longue durée. Traiter I'enfant en denture
temporaire permettra une meilleure acceptation et une meilleure intégration des
prothéses en denture permanente. Il est important de débuter le traitement le plus
tot possible. Ces réhabilitations permettront de rétablir la fonction masticatoire, la
phonation, la croissance, l'esthétique, le développement psychologique et
l'intégration sociale [50].

L’hypodivergence caractéristique de leurs profils peut poser probléme lors de la
prise en charge prothétique par diminution de la hauteur occlusale prothétique
utilisable.

La réhabilitation prothétique intervient aprés avoir restauré I'esthétique des dents
présentes et réalisé une normalisation de leurs apparences. On congoit alors une
premiere prothése amovible en insistant bien sur 'importance de la porter en
continu. Il est important de suivre la croissance de I'enfant et de renouveler les
prothéses, afin de les adapter grace a des rebasages fréquents et ce jusqu’a la fin
de la croissance. [63]
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Les protheses adjointes amovibles seront a base résine. Cependant, du fait de la
morphologie des crétes souvent étroites et fines dans les secteurs édentés, la
réalisation d’'une prothese stable du point de vue sustentation, stabilisation et
rétention peut étre difficile. Elle doit donc étre considérée comme une solution
provisoire chez I'enfant en attendant que la croissance se termine. La prothése
avec chassis métallique ne sera pas réalisée avant la fin de la croissance [59].

[11.3.2. Prothese fixée

En fin de croissance et aprés un aménagement orthodontique des dents
présentes, donc un positionnement adéquat des piliers de la future prothése et
une bonne occlusion établie et contrdlée, une reconstitution prothétique fixée peut
étre envisagée (facettes, couronnes, bridges). Les bridges scellés ne seront
réalisés qu’en cas de contre-indication de traitements implantaires ou si les dents
voisines sont déja délabrées. [70]

[11.4. Implantaire

[11.4.1. Traitement implantaire

Les implants sont une solution esthétique, fiable, moins invasive et plus économe
en tissus que le bridge. lls permettent d’envisager un traitement fixe normalement
impossible dans les agénésies multiples a cause des piliers insuffisants ou
manquants [57].

Les thérapeutiqgues implantaires sont généralement indiquées chez les patients
ayant achevé leur croissance squelettique, étant donné les risques de
complications associées a la mise en place d’'implants ostéointégrés en cours de
la croissance dento-squelettique: Iésions de germes dentaires, perturbation de
I'éruption, inhibition de la croissance squelettique cranio-faciale dans le sens
transversal ou sagittal, enfouissements implantaires maxillaires dus a une
croissance osseuse vertical par apposition au niveau des processus alvéolaire
[57]. Cependant, en 2004, la Haute Autorité de Santé a décrit dans son rapport
'implantation mandibulaire précoce chez I'enfant, a partir de 6 ans, et ce jusqu'a
la fin de la croissance, en présence doligodonties liées aux dysplasies
ectodermiques ou a d'autres maladies rares. La pose de 2 implants (voire 4
maximum) est envisageable uniguement dans la région antérieure mandibulaire,
apres eéchec ou intolérance de la prothése conventionnelle. La pose d’implants au
maxillaire est donc contre-indiquée chez I'enfant [60].

La mandibule est un os unique avec une dynamique de croissance différente de
celle du maxillaire du fait de I'absence de suture. Ceci rend moins risqué la mise
en place d’'implants. Cependant la mise en place d’implants ostéo-intégrés en
cours de croissance dento-squelettique n’est pas une pratique clinique de routine.
Ces thérapeutiques implantaires, aussi bien chez les patients en cours ou en fin
de croissance nécessitent une évaluation du phénotype osseux. [57]
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Il faudra faire attention au risque de diminution du volume osseux lors de la perte
des dents temporaires. Il sera donc souvent nécessaire de préparer la mise en
place d’'un implant grace a une chirurgie d’aménagement osseux. [57,69]

Figure N°19 : Implants symphysaires ostéointégrés chez un patient agé de
10 ans présentant une dysplasie ectodermique (Centre de Référence pour
les Manifestations Buccodentaires des Maladies Rares de Strasbourg) [57]

Les étapes thérapeutiques de la prise en charge implantaire chez I'enfant n’ayant
pas achevé sa croissance sont [60] :

- Etape pré-implantaire : Simulation des objectifs thérapeutiques sur
moulages ou logiciels de simulation des arcades pour visualiser les
dimensions réduites des crétes et les modifications structurales chez
I'enfant. Elle permet aussi la réalisation du guide chirurgical a partir des
données obtenues.

- Etape chirurgicale : Le plateau technique nécessite un bloc opératoire

classique. L'intervention se fera sous anesthésie générale en premiére
intention, mais peut aussi se faire sous sédation consciente [60].
La pose en 2 temps est privilégiée, mais la pose en 1 temps ne doit pas
étre totalement exclue. Un suivi tres régulier (tous les 3-6 mois) est
impératif ainsi qu'une maintenance de I'hygiéne. Les piliers seront
également révisés lors de ce suivi pour vérifier 'ostéointégration. L’enfant
est un individu en évolution, et 'on peut étre amené a ré-intervenir.

- Etape prothétique : La réhabilitation prothétique consistera en la
réalisation d’'une prothése adjointe mandibulaire a plaque base résine
implanto-portée. La fréquence de renouvellement prothétique doit étre
adaptée a la croissance squelettique. La prothese sera rebasée et
réajustée en fonction de la croissance.

Cependant en fin de croissance on favorisera les solutions prothétiques
supra implantaires fixes (couronne, bridges) [70].
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[11.4.2. Prise en charge par la sécurité sociale

Depuis le 28 juin 2007, la pose d'implants chez les enfants de plus de 6 ans et
jusqu'a la fin de la croissance, présentant des agénésies dentaires multiples liées
a une maladie rare, est prise en charge par I'Assurance Maladie [71]. Cette prise
en charge a été étendue a I'adulte et concerne les étapes du bilan préimplantaire,
de 'aménagement chirurgical du site implantaire, de la pose des implants et de la
prothése [64]. Ces actes sont inscrits a la nomenclature générale des actes
professionnels. Afin d’obtenir cette prise en charge des actes et prestations admis
au remboursement par l'assurance maladie, il faut constituer un dossier de
demande d’Affection Longue Durée (ALD) Hors liste pour l'oligodontie chez
'enfant. 1l s’agit d’'un document complémentaire qui doit étre rédigé par un
praticien libéral en coordination avec un centre de référence ou un centre de
compétence maladie rare, ou alors constitué au sein méme d’'un de ces centres.
Ce dossier est constitué de trois piéces administratives et fait I'objet d’'une
expertise par un médecin-conseil de la CPAM [71].

e la demande d’ALD Hors liste (fiche violette), qui doit étre signée par un
praticien d’'un centre de compétence faisant la demande. La pathologie doit
étre identifiée, avec des arguments cliniques. Les spécialités pharmaceutiques
doivent étre précisées, ainsi que la durée prévisible des soins.

e le formulaire d’aide au remplissage, dans lequel le praticien décrit le tableau
clinique (formule dentaire avec identification des agénésies dentaires, mais
également des dents absentes pour d’autres étiologies) et les examens
d’'imagerie préconisés. Les principales étapes thérapeutiques sont également
décrites dans ce formulaire.

e un orthopantomogramme de bonne qualité, ainsi qu’une radiographie du
poignet et de la main, pour les patients proches de la fin de croissance,
nécessitant une évaluation de I'age osseux. [72]

Apres réception du dossier, les services administratifs de la caisse d'Assurance
Maladie donneront au patient la décision prise par le médecin conseil. En cas
d'avis favorable, la réalisation du traitement implantaire est réalisable chez le
praticien choisi par le patient. En cas de non-acceptation du protocole de soins ou
de refus de prise en charge des actes et traitements a réaliser dans le cadre des
agénésies, des voies de recours médicales (expertise auprés du médecin conseil
de sa caisse d’assurance maladie) et administratives (Commission de recours
amiable puis Tribunal des affaires de sécurité social) sont envisageables [71].

31



 cerfa Protocole de soins —

n11626%H o ; i DomseTver par
Artheles Lo 3041, L. 10145 o 4% et [ 160-4 duw code de la rizt mcizke
POS-PRE ( . ‘ Frfie fe st clake) le service médical

Personne recevant les soins

# Idemfification de la personne recevani les sodms
Nom et prénom -
oo de femille jov meicmmor ) s dy o e Maeaband o ol 1 a e

Addresge

Code postal Commune :

Mumidérg d'ismslnculation

0 o e i pas comiu, remgltoes b T suhea)

Dhate de naissance di 1a persoone necevant les soins

o Identification de ]'l-l!ll-l'ﬂt] {d remplir 5i [s perranng recevans fex sobes n ‘et pas arsardfal)

Mom LL]1r|'.'|:|ur| de 'assunte
oo de femil jebv padmiowcl R “fun@r[l'nmn’ﬂ:'lr;d [ B

Mumérs dimmatnculation de Dssurdis)

AffectHon(s) de longue durée sur liste & déclaration simpHfléc frir neion

L'état de sambé d e mon patient répond sux critéres d'sdmission ou de prolongation.
Le plan de soins respecie les recommandations de bonne pratigue éinblies par ln Hamte Autorité de Sapie.

Diagmostic de la ou des ALD motivant la demande daias} de débui
[

=

Litrels) affection(s) de longue dured froir notee)
[ 1- Amtre(s) ALD sur liste

[ 2- Affectianis) hors liste ou pobypathologic imakdanie
D 1. ALD nos exonéranbe|s)

Diagnostic de la ou des ALD motrvant la demande & compliter,

(¥bservations du service médical

jamy J, 2 ar 33
e début
[

[S
F

] 4 - Enfant stteint de surdité bilstérale profi
1s- Dizgnostic ef traitement de la
1 & - Enfant mineur victime de s

Crittres diagnostigues et plan de soins paner s ditwations | d 6}

Protocole valahle jusqu'aw

Identification du médecin et de la sirociure dans laquelle il exerce

Moen : i iy Lo e Cachot da serrice midical
hh:'!ﬂﬂ;
Identi fiant o= g N® de la strscture L, Finer ax S
Frotocole établi le Signature :

flam* ol lsberiex™ da & e VTS mahiige, v benificies f on drmt d'scod e de rectificstson A SRS 31 VR coacemeal. Lo drors senere et
-F\hmumrtmamd’.mm

L i l:'":- b " e ek 508 RO l--r'llw-.l.-ql\.-:'-rl:l-d.vm-l“rﬂ! Brwades o g Teasder dbolaratmsd o viss " obocmir +ude replet J'edie i dis avaidages iadin (aTicies
il [kl AZ5 05 441 |glu_|-uul-\.|!q,||:|qk|‘¢ql

En oupe ca e, b CRrBRe iRl et déTianniong ou " Bene de GRIRon O'us et sl de dinstien dans e Tan Joenr e i st de Med it il eed, pen
fadre T'sbjes d J..UFuI:eru.m:ue o apphcatien de Tarmole Lo IVE 17T S ooade de T i ind woiale PDS—PEE"FJE‘HII‘].

Figure N°20: Document de prise en charge d’affection de longue durée [71]
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Aide au remplissage du protocole de soins
pour le traitement des agénésies dentaires multiples liées a une maladie rare

Ce formulaire est utilisé pour la prise en charge, chez I’enfant, du traitement par implants des agénésies dentaires
multiples liées a une maladie rare. Il s’agit d’un document complémentaire qui doit étre rédigé par un chirurgien-
dentiste ou un médecin stomatologiste et, joint au protocole de soins pour affection de longue durée établi par le
médecin qui suit I’enfant.

Un cliché panoramique doit impérativement étre joint a la demande, quel que soit I'age du patient.
Une radiographie de la main et du poignet pour I'appréciation de I'age osseux doit étre jointe, si le patient est
un jeune homme agé d'au moins 17 ans, ou une jeune fille 4gée d'au moins 14 ans.

Identification du patient
Nom et Prénom @ . ..o
Date de NaiSSanCe © .....ovvvviiiiiiiiieie e Sexe : Masculin Féminin

Informationsaladatedu: .. /.. /...

Diagnostic de la maladie rare : ... e e

Agénésie des dents permanentes :
17 16 15 14 13 12 11 21 22 23 24 25 26 27
47 46 45 44 43 42 41 31 32 33 34 35 36 37
(Cocher sur le schéma dentaire les dents permanentes absentes pour cause d’agénésie aux 2 arcades)
Points essentiels du tableau clinique
- Oligodontie mandibulaire (agénésie d’au moins 6 dents permanentes

a I’arcade mandibulaire, non compris les dents de sagesse) oui non
- Echec ou intolérance d’une prothése conventionnelle a la mandibule oui non
- Croissance non terminée oui non

Actes concernant le traitement envisagé

Schéma thérapeutique envisagé a I’arcade mandibulaire :
- Etape préimplantaire : bilan préimplantaire
- Etape implantaire : 2 a 4 implants dans la région antérieure
Mandibulaire oui non
- - Etape prothétique : prothése amovible mandibulaire supra-implantaire
a plaque base résine et sur moyen de liaison unitaire

Examens radiographiques envisagés pour le schéma thérapeutique

- Radiographie intra-buccale oui non

+ - Radiographie de la main et du poignet pour 1’age osseux oui non

» - Panoramique dentaire oui non

+ - Scanner dentaire oui non

- Téléradiographie de profil oui non
Autres actes dentaires envisagés a 1’arcade maxillaire et/ou mandibulaire

- Soins conservateurs a 1’arcade mandibulaire oui non

* - Prothése dentaire conjointe a ’arcade mandibulaire oui non

- Soins conservateurs a ’arcade maxillaire oui non

* - Prothése dentaire adjointe et/ou conjointe a 1’arcade maxillaire oui non

* - Soins chirurgicaux oui non

. - Traitement orthodontique oui non
Document complété par : DOCLEUL «..ccuveiniiniieiiiiniieiiiiiieiiiiiieiiiieiieiieietieceieee coscnsnne
| 37 (0 TR L e

Pour obtenir des informations détaillées sur les “‘actes concernant le traitement envisagé’’ vous pouvez consulter le
site www.ameli.fr espace "professionnels de santé"

Figure N°21 : Le document « d’aide au remplissage du protocole de soins »
téléchargeable sur le site www.ameli.fr. [71]
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[11.5. Chirurgicale
[11.5.1. Autotransplantation

L’agénésie dentaire constitue une des principales indications de
l'autotransplantation. Cette technique sera plutdt employée dans le cas
d’hypodontie que d’oligodontie, le nombre de dents absentes étant souvent trop
important pour que cette solution suffise a compenser tous les édentements.

Elle correspond au déplacement d’un organe fonctionnel autogéne, le transplant
dentaire, a partir d’'un site donneur dans une cavité alvéolaire naturelle ou
préparée artificiellement. Ainsi des dents en positions ectopiques non déplacables
par des méthodes orthodontiques pourront étre déplacées rapidement par
transplantation. La dent provenant du patient lui-méme, cette technique sera la
plus biocompatible. Elle peut intéresser une dent mature, mais est particulierement
indiquée sur des dents immatures de jeunes patients dont les apex sont largement
ouverts. En effet pour augmenter le potentiel de revascularisation du parenchyme
pulpaire, la transplantation doit étre réalisée avant que le développement
radiculaire du transplant atteigne les deux tiers de sa longueur finale. Les
protocoles opératoires seront identiques mais concernant les dents matures le
risque de nécrose étant élevé, un traitement endodontigue devra étre
préalablement réalisé. [73]

Cette solution thérapeutique peut s’avérer intéressante en termes de co(t par
rapport aux restaurations prothétiques et en termes de durée par rapport aux
traitements orthodontiques. Il est néanmoins nécessaire de garder a I'esprit que
cette pratique est plus traumatisante pour la pulpe et le parodonte qu’un
déplacement orthodontique conventionnel et des formes d’ankylose et de
résorption du transplant ont été rapportées dans la littérature.

Cependant, depuis ses premieres applications cliniques dans les années 1950, le
taux de succes des transplantations dentaires n’a cessé d’augmenter grace aux
nombreuses études qui ont permis de développer des protocoles opératoires
rigoureux.

Le protocole clinique vers un site édenté se fera en deux temps :

1¢ temps : Préparation du site receveur a l'aide d’'une fraise en carbure de
tungsténe en fonction des dimensions du transplant par des lambeaux de pleine
épaisseur. Ce site doit étre exempt de toute inflammation.

Une couverture antibiotique telle que I'amoxicilline par voie orale doit étre
administrée une heure avant lintervention afin d’assurer une protection
antimicrobienne a la cicatrisation.

2¢ temps : Extraction délicate a I'aide d’un davier appliquée seulement sur la partie
coronaire du transplant afin de ne pas Iéser le tissu desmodontal. En effet celui-ci
sera a l'origine de la régénération d’'un parodonte physiologique entre la racine et
l'os. Le transplant sera alors conservé dans du sérum physiologique puis
implantée de maniere non forcée en légére sous occlusion. [74]
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Les deux sites seront suturés et une contention orthodontique sera mise en place
afin de maintenir la dent nouvellement implantée tout en permettant des
mouvements physiologiques pour obtenir une stimulation du néo-desmodonte.
Une prescription d’antalgique et d'une solution de bain de bouche a la
Chlorhexidine sera réalisée.

Le suivi post opératoire consistera alors en la dépose des points au bout d’une
semaine et de la contention au bout de 3 semaines, ainsi que de nombreux
contrbles cliniques et radiographiques a une et deux semaines et au bout de trois
et six mois. [73]

Cette solution thérapeutique du fait de son bon pronostic permet d’apporter une
nouvelle dimension a la gestion des agénésies : la survie au bout de 5 ans est
supérieure a 98% et supérieure a 87% apres 10 ans. [74]

[11.5.2. Chirurgie maxillo-faciale

Quand la croissance des bases osseuses est terminée et qu’elles présentent un
déséquilibre important, dans des cas ou le patient a été pris en charge trop tard
pour la réalisation d’un traitement orthopédique, ou lorsque le traitement n’a pas
éteé suffisant, il peut étre nécessaire d’avoir recours a une chirurgie orthognathique
pour corriger ces dysmorphies [75]. Afin de pouvoir déplacer les bases osseuses,
des ostéotomies seront réalisées en fonction de la dysmorphie présentée par le
patient.

Au maxillaire, elle est appelée ostéotomie de Lefort | et permet la mobilisation de
la totalité de I'arcade dentaire supérieure et du palais afin de corriger une anomalie
de positionnement de celui-ci.

A la mandibule, l'ostéotomie sagittale des branches montantes permet de
mobiliser toute I'arcade dentaire inferieure et le menton.

Ces deux interventions sont fréequemment associées, on parle alors d’ostéotomie
bimaxillaire.

Nous avons pu montrer gque les oligodonties sont le plus fréquemment associées
a des dysmorphies de classe I, il pourra donc étre réalisé dans ce cas une
ostéotomie de Le Fort | d’avancée antéro-postérieur du maxillaire ainsi qu'une
ostéotomie de recul mandibulaire. [76]

Il est tout de méme important d’avoir recours en plus de la chirurgie a un traitement

orthodontique préchirurgical pour corriger les malpositions dentaires et post
chirurgical pour consolider les effets de l'intervention. [75]
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[11.6. Psychologique

La préparation d'une prothése pédiatrique doit étre précédée d'une approche
psychologique des enfants. L’'obtention de la coopération nécessite une attention
tres particuliére. Il faut fournir des explications sur le traitement préconisé et ses
bienfaits sur la restauration d’'une apparence esthétique, et ce, afin de faciliter
l'intégration sociale de I'enfant [56]. Au début du traitement, il est important
d’établir un niveau de confiance a partir duquel toutes les autres étapes de
traitement seront mises en place.

Lorsqu’on traite les jeunes patients, il est important d'utiliser un langage adapté
aux enfants, une approche cognitivo-comportementale et la méthode Tell-show-
do. Un meilleur acces aux enfants peut étre atteint par une équipe de traitement
ouverte et joyeuse, dotée d'une attitude positive. Les facteurs importants dans la
communication sont la voix, le ton de la conversation et I'expression faciale. Afin
de pouvoir utiliser ces aspects de maniere optimale, il faut se passer du masque
a certains moments. Les temps d'attente et la durée du traitement doivent étre
aussi courts que possible. Les encouragements sous forme d’éloges maintiennent
un effet positif sur 'acceptation des soins [56].

Les parents doivent impérativement étre impliqués dans le traitement. L'attitude
des parents vis-a-vis des différentes stratégies de traitement aura une influence
dans la réussite du traitement de leurs enfants : Soutenir, montrer et encourager
l'acte permet I'acceptation. En revanche, l'impatience, les menaces, le retrait de
lamour et le meépris entravent le développement positif des thérapeutiques
dentaires. [56]
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Prise en charge des agénésies multiples chez
I'enfant
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Figure 22 : Schéma récapitulatif de la prise en charge multidisciplinaire des
agénésies multiples.
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Conclusion

Les agénésies dentaires sont causées par des interactions complexes entre des
facteurs génétiques, épigénétiques et environnementaux au cours du
développement dentaire. Une grande diversité de genes (plus de 300) est
impliquée dans I'odontogenése, et la mutation d’un seul géne pourra avoir des
conséquences négatives sur le développement du complexe alvéolo-dentaire et
méme induire son échec, et entrainer une agénésie. Bien qu'au cours des
dernieres années de nombreux genes impliqués dans les agénésies dentaires
aient été découverts, tous ne sont pas encore connus.

La prise en charge de ces patients doit étre précoce. Les agénésies dentaires
entrainent des troubles fonctionnels, esthétiques avec des conséquences
psychologiques et un retentissement sur le bien-étre général et la qualité de vie
de ces patients. Du fait de la grande hétérogénéité phénotypique des oligodonties,
il n'est pas possible d’établir des régles thérapeutiques systématisées. Cependant,
les décisions thérapeutiques nécessitent une collaboration multidisciplinaire
faisant intervenir l'odontologie pédiatrique, la génétique, la psychologie,
'odontologie conservatrice, l'orthodontie, la prothése, I'implantologie et la
chirurgie. Des centres de référence et de compétence des manifestations
odontologiques des maladies rares ont été mis en place afin d’aider a cette prise
en charge multidisciplinaire.

La prise en charge de ces patients est en évolution. D’autres traitements seront
probablement envisagés a I'avenir comme la conservation de cellules souches
dentaires pour un usage autologue [77].
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Résumé :

Les agénésies multiples sont des maladies rares dont les étiologies sont variées.

Elles sont dans la majorité des cas d’origine génétique : elles peuvent étre isolées ou bien faire
partie d’un syndrome polymalformatif comme le plus souvent celui de la dysplasie ectodermique.
Un diagnostic clinique complet devra étre réalisé, des le plus jeune age du patient, afin de mettre en
évidence les différentes conséquences physiologiques, esthétiques et psychologiques.

Il permettra d’établir un plan de traitement adéquat et évolutif durant la croissance. Les décisions
thérapeutiques nécessitent une collaboration multidisciplinaire. Des centres de références et
compétences des maladies rares ont été mis en place afin d’apporter une aide au diagnostic et a
I’orientation de ces jeunes patients.

La prise en charge est souvent longue et complexe. Les différentes thérapeutiques conservatrices,
orthodontiques, prothétiques et implantaires nécessitent une mise en confiance de I’enfant et une
implication de son entourage.
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DANAN Rachel — Care of multiple dental agenesis at child.

Abstract:

Multiples agenesis are rare diseases with varied etiologies. Most times they are from genetic origin:
they can be either isolated or part of a polymalformative syndrom like the most common one the
ectodermal dysplasia.

A full clinical diagnosis must be realized, from the youngest age of the patient, to hightlight the
physiological, esthetical and psychological consequences of the disease.

It will allow to draw up an adequate and adjustable treatment plan during the child’s growth.
Therapeutic decisions require a multidisciplinary collaboration. Reference centers for rare diseases
have been set up to help accompany these young patients for diagnosis and orientation.

The care is often a long and complicated process. The several conservative, prothetic, orthodontic
and implant therapies having gained the child’s trust and the support and involvement of his close
relatives.
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