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INTRODUCTION

La fibromatose gingivale est une pathologie génétique rare et bénigne, caractérisée par une
hyperplasie fibreuse lente et progressive de la gencive marginale, attachée et papillaire. Son apparition
est le plus souvent en lien avec I’éruption des dents temporaires et/ou permanentes. De sévérité
variable, elle peut recouvrir partiellement voir totalement les couronnes dentaires, engendrant un
préjudice esthétique et de nombreux problémes fonctionnels tel que des malocclusions, des difficultés
a la mastication et des ulcérations traumatiques. Elle peut apparaitre de maniere isolée (transmission
autosomique dominante) ou associée a plusieurs syndromes bien individualisés auxquelles s’ajoutent
de nombreux signes extra-oraux (retard mental, hypertrichose, hépatosplénomégalie, épilepsie...). Le
chirurgien-dentiste occupe un réle central dans son diagnostic et dans sa prise en charge. Cette
affectation ne se résout pas spontanément et son traitement est surtout chirurgical. Cette thése a pour
but de décrire précisément cette pathologie peu connue ainsi que sa prise en charge a travers

I’illustration d’un cas pris en charge au CHRU de Brest.
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1. Description de la pathologie

1.1 : Epidémiologie

1.1.1. Terminologie

La fibromatose gingivale, anciennement connue sous le nom d'éléphantiasis gingival, est une
pathologie retrouvée sous les termes de fibromatose gingivale congénitale, fibromatose gingivale
idiopathique, hypertrophie gingivale héréditaire, ou encore gingivomatose. Cette maladie rare est
décrite pour la premiere en 1856 par GODDARD et GROSS (Tripathi et al., 2014) et est classée par
ARMITAGE en 1999 parmi les maladies gingivales d’origine génétique (Almifiana-Pastor et al.,
2017).

Définitions :

- Congénitale : une maladie congénitale est une maladie présente des la naissance. « Congeénitale »
n’est pas synonyme d’héréditaire car elle n’est pas forcément d’origine génétique (c’est-a-dire liée a

une anomalie des chromosomes ou de leurs genes constitutifs).
- Héréditaire : qui se transmet selon les lois génétiques de I’hérédité.

La fibromatose gingivale (FG) peut se présenter comme héréditaire (FGH) et apparaitre en tant
qu’entité isolée ou associée a certains syndromes (Gawron al., 2016a ; Fang et al., 2018). Différentes
études menées sur des individus issus de différentes familles affectées ainsi qu’au sein d’une méme
famille ont pu mettre en cause plusieurs génes responsables mais aucun n’est retrouvé
systématiquement, c’est pourquoi la cause exacte reste indéterminée. Il faut également noter que dans
20% des cas, la fibromatose gingivale apparait de maniére isolée, sans antécédent familial (Fang et al.,
2018). Certains auteurs parlent donc de fibromatose gingivale idiopathique (FGI) plutét que d’FGH
lorsque la cause de la maladie reste indéterminée et qu’aucun antécédent n’a pu étre décrit (Yadav et
al., 2013 ; Dani et al., 2015). Cependant la FGI peut étre issue d’une néo-mutation ou d’une FGH a
transmission récessive. D’aprés ORPHANET : « Il peut arriver qu'une mutation récente, ou
néomutation, se produise dans une cellule sexuelle d'un des deux parents. Si cette mutation est a
I'origine d'un alléle pathologique dominant, bien qu'aucun des parents ne soit atteint, un ou plusieurs

de leurs enfants peuvent étre malades et transmettre la mutation a leur descendance. »
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C’est pourquoi dans ce travail nous préférerons parler de fibromatose gingivale (FG) sans préciser s’il
s’agit d’une forme héréditaire ou idiopathique, qu’elle soit isolée ou associée a un syndrome car les

aspects cliniques et histologiques restent identiques.

b

congénitale

G associée a un

syndrome

Figures 1.1 : Schéma illustrant les différentes fibromatoses gingivales.

1.1.2. Prévalence

La FG est une pathologie rare touchant indifféremment les hommes et les femmes. La prévalence le

plus souvent retrouvée est de 1/750 000 (Pego et al., 2016).

Néanmoins, certains auteurs ont relevé une prévalence allant de 1/175 000 (He et Ping, 2012 ; Sibaud
et al., 2016 ; Ferreira Gongalves et al., 2018) a 1/135 000 (Dhadse et al., 2012 ; Ghartimagar et al.,
2017) .

Lorsque la FG est associée a un syndrome, la prévalence est rapportée a celle du syndrome associé (Cf
figure 1.8 : Tableau résumant les différents syndromes associés a la FG ainsi que leurs signes

cliniques).

14



1.1.1. Age d’apparition

Rarement retrouvée des la naissance (Breen et al., 2009; Pego et al., 2015), la FG coincide le plus
souvent avec 1’éruption des premieres dents permanentes, en denture mixte (Dhadse et al. 2012) mais

peut également apparaitre en denture temporaire (Gawron et al., 2016a).

La période d’apparition de la FG devra étre identifiée. Certains auteurs proposent une description en
fonction de 1’age ou de la dentition pendant lesquels apparait la prolifération gingivale (Yadav et al.,
2013 ; Pol et al., 2016) :

- Naissance

- Prééruptive (<6 mois) (Holzhausen et al., 2005)
- Dentition temporaire (de 6 mois a 6 ans)

- Dentition mixte (6 a 12 ans)

- Dentition permanente : adolescence (12-20 ans)
- Dentition permanente : adulte (20 ans ou plus)

Les conséquences fonctionnelles de la FG sont en corrélation avec la précocité de 1’apparition. En
effet, I’apparition précoce de la maladie a des répercussions directes sur 1’éruption des futures dents,

pouvant modifier le trajet d’éruption, voire provoquer la retenue ou 1’inclusion de celles-ci.

1.1.2. Degré de sévérité

Selon I'Académie américaine de parodontologie (Armitage, 1999), on distingue :

- Grade 0 : Absence de gencive hyperplasique
- Grade | : Confinée a la paille inter-dentaire
- Grade Il : Gencive papillaire et marginale atteintes

- Grade 111 : 3/4 ou plus de la couronne recouverte

15



Figure 1.2 : FG héréditaire a recouvrement coronaire partiel de grade Il, chez une fillette de 11ans
(Gawron et al., 2016b).

Figure 1.3 : Patient 4gé de 8 ans, atteint d’une fibromatose gingivale non syndromique de grade IlI
(Gandbhi et al., 2018).

Une autre classification tenant compte du recouvrement coronaire et précisant le recouvrement ou non

occlusal a été proposée par (Chevalier, 2018) :

- Stade 0 : Absence de recouvrement coronaire.

- Stade 1 : Hyperplasie gingivale couvrant moins de la moitié de la couronne.

- Stade 2: Hyperplasie gingivale couvrant entre plus de la moitié et la totalité de la
couronne, et ne recouvrant pas la surface occlusale et/ou le bord incisif.

- Stade 3 : Hyperplasie gingivale recouvrant totalement la couronne.
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1.2 : Motifs de consultation et signes cliniques

1.2.1. Motifs de consultation

Douleurs : ulcérations traumatiques.
Troubles fonctionnels :
- Difficultés a la mastication.
- Troubles de 1’élocution.
- Troubles de la déglutition /nutrition.
Raisons esthétiques :
- Gencive « gonflée ».
- Malpositions dentaires, diastemes, dents en éventails.
Absence de dents permanentes ou retard d’éruption.

Plus rarement une inquiétude face a la prolifération, et au caractére « pseudo-tumoral ».

1.2.2. Signes cliniques extra-oraux

Il n’y a pas de signes extra-oraux propres a la FG isolée, seuls les cas les plus graves peuvent créer un
profil convexe associé a une incompétence labiale et/ou une protrusion bimaxillaire (Dani et al., 2015 ;
Reddy et al., 2016).

(A) (B)

Figure 1.4 A et B : Incompétence labiale(A) et protrusion bimaxillaire (B) chez un jeune patient atteint

de FG non syndromique (Manoj et al., 2017).
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Figure 1.5 : Photographie montrant le profil convexe chez un patient atteint de FG non syndromique
(Gandhi et al., 2018).

Nombreux sont les syndromes polymalformatifs caractérisés par un phénotype dentofacial. Dans son
article paru en 2014, Alliot-Licht rappelle que sur plus de 5000 syndromes d’origine génétique, une
expression clinique bucco-dentaire est retrouvée dans plus de 900 de ces pathologies, et encourage

ainsi le chirurgien-dentiste dans son role de dépistage, pour une prise en charge précoce (Figure 1.7).

La double origine embryologique de I’organe dentaire (créte neurale céphalique et ectoderme buccal)
explique pourquoi les anomalies de 1’organe dentaire peuvent faire partie d’un tableau clinique

touchant d’autres organes.
Les anomalies freguemment associées sont (Alliot-Licht et al., 2014) :

- Anomalies générales du squelette,

- Anomalies du créne et de la face,

- Anomalies des pieds et des mains,

- Anomalies oculaires et auditives,

- Anomalies dermatologiques,

- Anomalies capillaires et des phanéres,

- Anomalies psycho-cognitives.

Face a un signe d’alerte bucco-dentaire tel que la FG, la recherche de signes extra-oraux pouvant

évoquer un syndrome genétique rare permet d’orienter le diagnostic (Figures 1.6 et 1.7).
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Liste des signes extra-oraux d examiner et des questions i poser lorsque le patient présente un ou plusieurs signes d'alerte bucco-dentaires.

Type danomalie

Signes cliniques

Elements i observer

Anomalies générales du squelette

Anomalies du crine

Anomalies de la face

Anomalies des doigts et des orteils

Anomalies de la peau

Anomalies du systéme pileux

Anomalie de taille
Dysharmonie du corps

Malformations de la forme
du crine

Anomalies du nez
Anomalies de la bouche
Anomalies des yeux

Anomalies de nombre
Anomalies des phalanges
Anomalies des ongles

Anomalies du derme
et de I'épiderme

Anomalies des cheveux
Anomalies des poils et duvet
Anomalies des sourcils
Anomalies des cils

Gigantisme, nanisme

Proportion des membres par rapport au reste du corps

Forme du haut du corps

Forme du thorax

Déformations des membres

Déformations du pied empéchant de prendre contact avec le sol
Crine trop petit

Région occipitale trop grande avec aplatissement latéral de la téte
Région postérieure trop grande

Forme de la racine du nez, mais aussi des narines

Largeur de la bouche, tonicité des lévres et forme du philtrum
Ecartement des yeux, anomalies des diametres de I'ceil, forme
de la pupille et forme des paupiéres (voir détails : Fig. 1)
Couleur de la sclérotique (souvent bleutée ou grise)

Doigt ou orteil en trop, en moins ou soudés

Doigt ou orteil de taille anormale etfou déformé et/ou dévié
Ongle déforme et/ou épaissi etfou grisitre ou verdatre
Séparation spontanée de l'ongle

Peau anormalement épaisse

Plaques décolorées

Zone hémorragique

Psoriasis

Cheveux rares, fins et courts

Apparence laineuse, moirée, due i la torsion de chaque cheveu
Chute générale ou partielle des cheveux ou du duvet
Développement exagéré du systéme pileux

Implantation basse des cheveux au niveau du front

Sourcils anormalement fournis et/ou se rejoignant sur la ligne médiane
Absence de I'extrémité distale (externe) des sourcils

Cils anormalement fins

Figure 1.6 : Liste des signes extra-oraux a examiner lorsque le patient présente un ou plusieurs signes

Type d'anomalie

d’alerte bucco-dentaires (Alliot-Licht et al., 2014).

Questions pouvant aider au diagnostic

Ostéogenése imparfaite
Hyperlaxité ligamentaire

Dysplasie ectodermique

Déficit mental

Surdité et troubles oculaires

Votre enfant a-t-il déja eu des fractures osseuses ?

Votre enfant a-t-il déja eu des luxations ligamentaires ?

Votre enfant est-il particuliérement souple, par exemple peut-il faire toucher son pouce sur son avant-bras ?
Votre enfant a-t-il une sudation normale par rapport aux enfants de son ige ?

Votre enfant a-t-il des larmes lorsqu'il pleure ?

Votre enfant a-t-il eu de fortes fiévres ?

Les cheveux ou les ongles de votre enfant poussent-ils normalement ?

Votre enfant a-t-il une scolarité normale par rapport aux enfants de son age ?

Votre enfant a-t-il des troubles du comportement ?

Votre enfant a-t-il des déficits des acquisitions ?

Votre enfant entend-il bien ?

Votre enfant a-t-il une photophobie ?
Votre enfant porte-t-il des lunettes ?

Figure 1.7 : Questions a poser lorsque le patient présente un ou plusieurs signes d’alerte bucco-
dentaires (Alliot-Licht et al., 2014).
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SIGNES FREQUEMMENT

SIGNES PARFOIS

YNDROME ENE PREVALENCE
2 o 2 = € RETROUVES RETROUVES
Retard de croissance
Anomalies osseuses/squelettiques
Dysmorphie faciale
MUCOLIPIDOSE TYPE II . .
<
(OMIM : 252500/ORPHA : 576) GNPTAB 1/1 000 000 ;i?;réngsrdegveloppement
Cardiomégalie
Hyperplasie gingivale
SYNDROME D’AMEOGENESE Fibromatose gingivale
IMPARFAITE - FIBROMATOSE / < 1/1 000 000 Amélogenéese imparfaite Retard mental
GINGIVALE Calcifications pulpaires
(OMIM : 614253 / ORPHA : 171836) Retards d’éruptions dentaires
SYNDROME D’AMELOGENESE Amélogenése imparfaite
IMPARFAITE — Absence ou retard d’éruptions dentaires
NEPHROCALCINOSE FAM20A <1/1000000 Fibromatose gingivale
(OMIM : 204690 / ORPHA : 1031) Néphrocalcinose
Fibromatose gingivale
FIBROI\?IXﬁ([;ESgIIIIE\IgFVALE Dysmorphie faciale : macrocéphalie, sourcils épais
DYSMORPHIE FACIALE B / <1/1 000 000 avec synophris, hypertélorisme, fentes palpébrales
(OMIM : 228560 / ORPHA  2025) ggi?/r;tlees vers le bas, racine du nez aplatie, palais
SYNDROME DE _ o o
FIBROMATOSE GINGIVALE- ABCAS / Fibromatose gingivale Epilepsie
HYPERTRICHOSE Hypertrichose Retard mental
(OMIM : 135400 / ORPHA :20226)
Chérubissme . . .
. o Anomalies de la pigmentation
Fibromatose gingivale rétinienne
SYNDROME DE RAMON / <1/1 000 000 Déficience intellectuelle et épilepsie Hypertrichose généralisée

(OMIM : 266270 / ORPHA : 3019)

Retard de croissance
Palais étroit
Ostéolyses

Anomalies de 1’émail
Retards d’éruptions dentaires

Figure 1.8 : Tableau résumant les différents syndromes associés a la FG ainsi que leurs signes cliniques

20




SYNDROME DE JONES

Fibromatose gingivale

OMIM : 135550 / ORPHA : 2027 / <1/1000 000 Surdité neurosensorielle progressive
Douleurs sévéres aux mouvements
SYNDROME DE MURRAY — Contractures artl_culalres progressive _ Déficit intellectuel
Hyperpigmentation des macules/nodules au niveau .
PURETIC — DRESCHER S o Hypersudation
SYNDROME DE des proéminences osseuses articulaires Hépatoméaalie
FIBROMATOSE HYAL INE ANTXR2 <1/1 000 000 Papules nacrées (téte et cou) Risp ue de ?‘ractures augments
Fibromes hyalins sous-cutanés multiples qus . g
JUVENILE Fibromatose gingivale Infections récurrentes
22 : 202 g . , . i :
(ORPHA : 228600 / ORPHA : 2028) Multiples destructions osseuses de type ostéolytique Diarrhées
Hypo-développement ou absence des muscles
SYNDROME DE PRUNE-BELLY | ~{irMm3 / abdominaux
(OMIM : 100100 ORPHA : 3019) Cryptorchidie
Anomalies du tractus urinaire
SYNDROME OCULO- Dystrophie cornéenne
DENTAIRE DE RUTHERFURD / <1/1 000 000 Fibromatose gingivale
(OMIM : 180900 / ORPHA : 2709) Retards d’éruptions dentaires
Fibromatose gingivale ;ﬁ%ﬁi;ﬁi@smmte des petites
SYNDROME DE ZIMMERMAN- Dysmorphie faciale : nez bulbeux, I&vres épaisses, . , o
KCNH1 ; P Hépatosplénomégalie
LABAND ATP6V1B2 / grandes oreilles aux lobes épais Hypertrichose
(MIM : 135500 / ORPHA : 3473) Absence ou hypoplasie des ongles ou phalanges Surdité
distales des mains et des pieds e )
Déficit intellectuel 1éger
Signes similaires a la fibromatose hyaline juvéniles
mais plus séveres
Contractures des articulations, enflées et douloureuses
HYALINOSE SYSTEMIQUE Elasticité cutanée diminuée
INFANTILE ANTRX2 <1/1 000 000

(OMIM : 228600)

Epaississement généralisé de la peau avec
hyperpigmentation

Fibromatose gingivale

Retard de croissance

Figure 1.8 (suite) : Tableau résumant les différents syndromes associés a la FG ainsi que leurs signes cliniques (Chevalier, 2018).




1.2.3. Signes cliniques intra-oraux

La gencive :

Cliniguement, la gencive de consistance ferme présente un aspect rosé peau d’orange, non

hémorragique (Holzhausen et al., 2005).

La prolifération fibreuse concerne la gencive marginale, la gencive attachée et la papille inter-dentaire

mais elle ne dépasse jamais la ligne muco-gingivale.

Indolore, elle ne présente pas de maniére systématique de signe d’inflammation. Elle doit donc étre
distinguée des cedémes inflammatoires causés par la plague dentaire comme la gingivite. Cependant ce
tissu fibreux s’étendant au-dela des dents, on parle de pseudo poches (on ne reléve pas de perte
d’attache) qui rendent 1’hygiéne bucco-dentaire difficile, favorisant ainsi I’accumulation de plaque
dentaire. C’est pourquoi un saignement au sondage, des zones rougeétres, ou des mobilités peuvent
étre associés, signant une inflammation pouvant parfois conduire a une atteinte parodontale « vraie »
(Pol et al., 2016).

Dans les cas les plus graves, la gencive peut recouvrir partiellement voire totalement la surface
occlusale des molaires et peut ainsi étre traumatisee lors de la mastication, créant des douleurs et des

ulcérations (Dani et al., 2015).

La FG peut toucher la totalit¢é de 1’arcade maxillaire et/ou mandibulaire, on parlera de forme
symétrique. C’est la forme la plus couramment retrouvée. Plus rarement, on parlera de forme
« nodulaire » lorsque la fibromatose est localisée (figure 1.9), affectant principalement les tubérosités
maxillaires et la muqueuse linguale mandibulaire postérieure (Yadav et al., 2013 ; Gawron et al.,
2016a ; Pol et al., 2016 ; Chevalier, 2018).

Figure 1.9 : Exemple de fibromatose de type nodulaire dans la région maxillaire postérieure
(Gawron et al., 2016a).
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Le palais :

Un palais ogival peut étre observé, notamment dans les formes syndromiques.

Figure 1.10 : Palais ogival, photographie CHRU BREST.
Les dents

Fréquemment, les dents sont mal positionnées ce qui engendre des malocclusions telles des béances
antérieures et des diastémes. La gencive affectée est tellement fibreuse, qu’elle semble agir comme un
mainteneur d’espace, ou devier les trajets d’éruption, empéchant tout repositionnement physiologique
secondaire. Une prise en charge orthodontique aprés 1’exérése de la gencive est souvent nécessaire
(figure 1.11). De plus, lorsque la FG est associée a un syndrome, des anomalies dentaires peuvent
apparaitre (anomalie de nombre, de taille, de forme, de structure, de formation de la racine,

d’éruption).

(A) (B)

Figure 1.11 : Incisives en éventail, avant la chirurgie (A) et aprés chirurgie (B),
(Siddeshappa et al., 2015).

23



1.2.4. Signes radiologiques

Afin de compléter I’examen clinique, des clichés radiographiques doivent étre réalisés, nous avons a

notre disposition :

- L’orthopanthomogramme (OPT), afin d’établir la formule dentaire et ainsi écarter de possibles
agénésies ou dents surnumeéraires. La présence ou non de germes des troisiémes molaires sera aussi
notée. Nous évaluerons aussi grace a ce cliché le stade d’évolution des dents postérieures, et aurons

une idée déja assez précise de la présence ou non d’alvéolyse (Figures 1.12 et 1.14).

- Les clichés rétro-alvéolaires, peuvent nous étre utiles a évaluer la position des dents sous gingivales,
la présence ou non d’os alvéolaire au-dessus de celles-ci, et sa qualité. En cas de parodontite, ils

resteront les clichés de choix pour quantifier I’atteinte parodontale et son suivi (Figure 1.15).

- Les clichés occlusaux, pour évaluer le stade de maturation des incisives, la formule dentaire dans
cette zone, la panoramique pouvant étre limitée dans le secteur antérieur, ou non indiquée en fonction

de I’age du patient (Figure 1.13).

- Des clichés rétro-coronaires, afin de rechercher et suivre les éventuelles Iésions carieuses.

{q_

3P ame -
>aige1y? «
Right ’;!' e

-

Figure 1.12 : Radiographie panoramique d’un patient 4gé de 8 ans, atteint d’une fibromatose gingivale
non syndromique. La formule dentaire est normale. Nous notons déja la présence des cryptes des

troisiemes molaires mandibulaires (Gandhi et al., 2018).

Figure 1.13 : Cliché occlusal confirmant la présence des dents infra-gingivales, les apex sont

largement ouverts, il y a persistance de 52 et 62 au stade R terminal (Alminana-pastor et al., 2017).
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Figure 1.14 : Radiographie panoramique montrant une perte osseuse au niveau de 14-15-16, chez un
patient atteint d’une FG nodulaire. Pas d’agénésie, difficulté a la mise en place de 35 et 45
certainement due a la perte prématurée de molaires lactéales (Pol et al., 2016).

Figure 1.15 : Radiographie panoramique et bilan long-cone chez un patient atteint d’une FG associée a

une parodontite agressive généralisée (Padmanabhan et Dwarakanath, 2013).
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1.3 : Conséquences

La FG a des conséquences aussi bien psychologiques et esthétiques que fonctionnelles et/ou
infectieuses (Holzhausen et al., 2005).

1.3.1. Esthétiques :

La FG peut atteindre psychologiquement et affecter 1’estime de soi, la vie scolaire et familiale, par le

déficit esthétique qu’elle représente.

L’importance du sourire dans notre société ne cesse de croitre, il a un véritable role social (Lejoyeux,
Flageul, 2013).

Les conséquences esthétiques et sociales sont la premiere doléance des patients.

1.3.2. Fonctionnelles :

Fréquemment retrouvées, nous citerons :
- Des malocclusions :

Le trajet d’éruption peut étre dévié par la gencive hyper fibreuse. Elle exerce des forces empéchant le
positionnement physiologique des dents. On retrouve souvent des incisives en éventail, des diastemes
trés importants (Dani et al., 2015) (Figure 1.16).

Figure 1.16 : Diastémes importants apres chirurgie (Dani et al., 2015).

26



- Des dents retenues, incluses ou enclavées (Pignoly et al., 2016) :

L’éruption des dents est perturbée par la gencive hyperplasique, cette masse €paisse et fibreuse peut

entrainer des retards d’éruption allant jusqu’a des dents retenues, voire incluses (Figure 1 .17).

A ces retards d’éruption s’ajoutent des retards d’exfoliation des dents temporaires.

-y v

Figure 1.17 : Panoramique dentaire CHRU Brest, 16 et 46 retenues mais conservant un potentiel

d’éruption.

Si les dents ne sont pas visibles sur arcade, alors que 1’age dentaire le voudrait, plusieurs cas de figures
sont possibles, et dépendent a priori du moment d’apparition de la pathologie et de la gravité de

’atteinte :

v Les dents sont en position normale sans retard de maturation mais ne sont pas visibles
en bouche car recouvertes par la gencive fibreuse.

v Les dents n’ont pas évolué totalement sur arcade et sont retenues (ou incluses) dans la
gencive fibreuse (Figure 1.17).

v Les dents restent en position infra-osseuse, devenant incluses (Figure 1.19).

v Elles peuvent étre enclavées par cette gencive hyper fibreuse, il existe alors une
communication avec la cavité buccale, qui crée une voie privilégiée aux bactéries,
avec un risque accru de carie, et secondairement de poches parodontales vraies
(Figure 1.18).

Pour rappel, une dent est dite incluse lorsqu’elle n’a pas fait son éruption apres la date physiologique
et que son sac folliculaire ne communique pas avec la cavité buccale. Une dent incluse est recouverte

ou non de tissus osseux, mais totalement par la muqueuse buccale.

Une dent est dite retenue lorsqu’elle n’a pas fini son édification radiculaire, elle est génée dans son

éruption, mais conserve un potentiel évolutif, elle évolue vers 1’inclusion ou I’enclavement.
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Enfin une dent enclavée est une dent mature dont 1’éruption s’arréte du fait d’un obstacle. Cette
derniére n’a pas réalisé complétement son éruption mais communique avec la cavité buccale (Pignoly,
2016).

Figure 1.18: Photographie et panoramique dentaire, CHRU Brest. Patiente de 5 ans et demi, atteinte
d’une FG. La 55 est enclavée, la 65 incluse.

Figure 1.19 : Exemple d’une patiente agée de 14 ans, ici, seuls les blocs incisifs ont fait leur éruption.
Les dents postérieures sous gingivales sont incluses dans 1’os, elles ont terminé leur maturation, ne

laissant pas de potentiel d’éruption (Zandinejad et al., 2015).

Selon le cas de figure, la thérapeutique sera différente. Le nombre de dents retenues ou incluses
dépend de 1’age d’apparition de la FG et de son degré de gravité. C’est pourquoi un diagnostic et une
prise en charge précoce peuvent permettre de dégager les dents concernées avant la fin de leur
maturation. L’intervention se fait de préférence lorsque 1’édification radiculaire est comprise entre la
moitié et les 2/3 de sa longueur. A ce stade la dent n’est pas encore incluse. Il faut alors commencer
par lever ’obstacle a I’éruption par ’exérése de la gencive fibreuse et laisser la dent se servir de son
potentiel éruptif pour continuer son éruption. Exposer une dent dont la formation radiculaire est
insuffisante peut endommager la couronne et avoir des conséquences néfastes sur le développement
radiculaire (Pignoly et al., 2016).
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- Des difficultés a la mastication :

Lorsque la gencive hyperplasique interfere avec I’occlusion (gencive recouvrant partiellement ou
totalement la surface occlusale) des ulcérations traumatiques douloureuses peuvent survenir, motif

fréquent de consultation d’urgence pour ces patients.

Dans certains cas extrémes, des transformations malignes ont été rapportées suite a des inflammations

et des ulcérations chroniques (Ghartimagar et al., 2017).

Figure 1.20 : Transformation maligne d’une ulcération chronique due a une FG héréditaire
(Ghartimagar et al., 2017).

- Des problémes d’élocution.

- Une incompétence labiale pour les cas les plus graves, lorsque le recouvrement des dents est

total et que le volume gingival est trés important (Dani et al., 2015).

1.3.3. Infectieuses :

Maintenir une hygiéne bucco-dentaire correcte en présence d’une hyperplasie gingivale est moins
aisée, c’est pourquoi les patients atteints de FG ont un risque carieux plus élevé ainsi que,

secondairement, un risque accru de formation de poches parodontales (Pol et al., 2016).
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1.4 : Evolution :

Elle ne se résout pas spontanément. Le traitement est chirurgical. Apreés intervention, le taux de

récidive peut différer selon les familles et entre les membres de la méme famille.

Les récidives sont trés fréquentes, notamment a chaque poussée dentaire. Ainsi on observe une
diminution du taux de récurrence avec ’augmentation de 1’age d’intervention (Yadav et al., 2013).
Mais bien que le risque de rechute soit plus important, il ne faut pas négliger les bénéfices
fonctionnels et esthétiques d’une prise en charge précoce en denture mixte, voire temporaire (Gawron
et al., 2016b).

Une hygiene bucco-dentaire maitrisée, des controles et des détartrages /surfacages réguliers permettent
de limiter ce risque (Hakki et al., 2005 ; Yadav et al., 2013).
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2. Génctique

La FG dans sa forme isolée est transmise le plus souvent sous forme autosomique dominante. Une
maladie est transmise selon le mode autosomique dominant si le géne en cause est porté par un

autosome et si la présence d'un seul alléle muté suffit pour que la maladie se manifeste (Gawron et al.

2017 ; Fang et al., 2018).
A/a —‘7 3/ 3
A/z / A/fs 2/

Il Hétérozygote malade [ Homozygole sain

A chague grossesse,
le risque que l'enfant soit malade est de 50%

Figure 2.1 : Schéma de transmission autosomique dominante (ORPHANET).

Selon diverses études, les analyses genéalogiques des familles confirment I'nérédité autosomique
dominante, bien que des cas autosomiques récessifs ou méme liés a I'X aient également été rapportés

dans certaines publications (Majumder et al., 2013 ; Fang et al., 2018).
Elle affecte les deux sexes équitablement (Gawron et al., 2016a).

L’expression clinique de la FG reste variable d’un individu atteint a I’autre, ¢’est-a-dire que pour un
méme génotype a risque, la maladie peut prendre différentes formes, que ce soit dans sa distribution
(localisée ou généralisée aux deux maxillaires), ou dans son degré d’expression, de sévérité (Hart et al.,
2000).

I en va de méme pour la pénétrance de la maladie, qui peut étre parfois incompléte (Martelli-Junior et
al., 2005).

La pénétrance est la probabilité d'étre atteint par la maladie quand on a le génotype a risque. La
pénétrance d'une maladie est compléte (= 1) quand tous les individus porteurs de l'allele muté
(génotype a risque) sont malades. On parle de pénétrance incompléte (< 1) lorsque tous les porteurs du

génotype a risque ne sont pas malades (ORPHANET).
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Dans une maladie & pénétrance incomplete, il peut y avoir des sauts de génération. C’est pourquoi la

transmission peut ressembler & une transmission autosomique récessive dans certaines familles.

A ce jour, quatre loci associés a la FG transmise sous forme autosomique dominante ont été localisés

sur les chromosomes (Gawron et al., 2016a ; Gawron et al., 2017) :
- 2p21-p22,

- 2p23.3-p22.3 (Ye et al., 2005),

- 5013-022,

- 11p15.

Une mutation du géne SOS-1 localisée en 2p21-p22, par insertion d’un seul nucléotide (une cytosine)
est un responsable connu de la pathologie. SOS-1 intervient dans la transduction des signaux
contrélant la croissance et la différenciation cellulaire. Mais cette mutation n’est par retrouvée

systématiquement.

Considérant I'nétérogénéité géenétique de la FG, plusieurs génes semblent étre impliqués dans cette

maladie, sans pour autant étre connus a ce jour (Gawron et al., 2017).

C’est pourquoi le diagnostic génétique par examen moléculaire n’est pas systématique pour confirmer
la pathologie. Le diagnostic reposera en priorité sur les signes cliniques, les examens histologiques et

I’analyse des antécédents familiaux.
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3. Histopathologie

Lors de la phase de traitement par chirurgie parodontale, une biopsie sera systématiquement réalisée
afin de confirmer histologiquement le diagnostic de fibromatose gingivale.

Macroscopigquement, nous retrouvons une prolifération lente, progressive et bénigne de tissus fibreux
non inflammatoires. L’élargissement gingival comprend 1’hyperplasie (nombre accru de cellules) et

I’hypertrophie (augmentation de la taille des cellules).

Les caractéristiques histopathologiques de la FG sont un épithélium bien structuré hyperplasique,
squameux, stratifié, hyperkeratinisé et acanthosique par endroit (Dani et al., 2015 ; Pego et al., 2016).
Cet épithélium est bien structuré avec de longues crétes fines et élancées qui font saillie dans le tissu
conjonctif. Ces crétes sont caractérisées histologiqguement comme des faisceaux denses et abondants

de fibres de collagéne entrecoupées de fibroblastes (Figure 3.1).

Figure 3.1 : Comparaison de coupes histologiques colorées a I'nématoxyline-éosine : tissu gingival

normal a gauche, et FG a droite (Meng et al., 2008).

L’augmentation de volume occasionne des pathologies inflammatoires par perturbation des
manceuvres d’hygiéne bucco-dentaire, c’est pourquoi un infiltrat cellulaire inflammatoire est parfois
présent (Dani et al.,, 2015). De petites calcifications ainsi qu’une métaplasie osseuse peuvent

également étre retrouvées (Pego et al., 2016).
Il n’y a aucun signe de dysplasie ou de malignité.

Nous préciserons que pour les FG associées a un syndrome, 1’histopathologie peut présenter d’autres
éléments propres au syndrome associé. Par exemple, la mise en évidence de vésicules de stockage
liées a la membrane dans le cytoplasme des fibroblastes (accumulation de glycoprotéine, de dérivés

sialylés) chez un patient atteint de la mucolipidose de type Il (maladie lysosomale) (Sun, 2018).
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Les fibroblastes sont les cellules du tissu conjonctif responsables de la synthese des fibres de collagéne
ainsi que du remaniement de la matrice extra-cellulaire (MEC). Tous les auteurs ne s’accordent pas
sur le nombre de fibroblastes présents. Certains auteurs notent un nombre accru de fibroblastes
(Kather et al., 2008 ; Gawron et al., 2016b) alors que d’autres ont observé un nombre moindre pour la
FG., mais tous s’accordent sur une augmentation significative de fibres de collagéne (Martelli-Junior
et al., 2005). Est-ce le nombre et/ou I’activité cellulaire des fibroblastes qui provoque cet

accroissement ?

L’augmentation de leur activité cellulaire en faveur de la production des composants de la MEC (dont
le collagéne) associée a une diminution du taux de dégradation de la matrice seraient responsables de
cet accroissement de tissu conjonctif. Cependant, aucune corrélation entre le nombre de fibroblastes et
la quantité de collagene n’a été encore démontrée. Les kératinocytes de 1’épithélium gingival auraient

un r6le dans I’induction de I’accumulation de MEC par les fibroblastes (Meng et al., 2008).

Dans une étude menée en 2016, Gawron, Lazarz-Bartyzel et Fertala ont observé 1’échantillon en
microscopie a lumiére polarisée afin d’observer les fibres de collagene : « L’examen des biopsies au
microscope optique & lumiére polarisée montre une augmentation significative de fibrilles fibrotiques
(verte en biréfringence) constituant 80% du pool total de fibrilles de collagéne (gauche) contre 25%

pour une gencive saine » (Gawron et al., 2016 b).

Figure 3.2 : Examen au microscope optique a lumiére polarisée montrant a droite une gencive saine, a

gauche une gencive atteinte. Grossissement 200x (Gawron et al., 2016 b).

Le tissu conjonctif, relativement avasculaire, possede un réseau trés dense de fibres de collagene
orientées de maniere aléatoire dans la lamina propria gingivale. Cette orientation dans tous les sens de
I’espace est une des caractéristiques typiques de la FG. Certains auteurs ont méme observé une
hyalinisation de ces fibres de collagéne (Pol,et al., 2016) et plusieurs études ont mis en évidence des
boucles au niveau de ces fibrilles (Pego al., 20 et 2016 ; Straka et al. 2016).

Une autre étude, réalisée par Pego et al en 2016, a décrit les caractéristiques ultra structurales
observées au microscope électronique a transmission (MET) de la FG et comparé ces résultats

microscopiques avec un tissu gingival sain (Pego et al., 2016).

« Les fibrilles de collagéne étaient bien organisées et orientées de maniére aléatoire », caractéristiques

propres & la FG.
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Figure 3.3 : Observation au MET montrant des fibrilles de collagéne organisées en faisceaux denses,
d’orientation longitudinale (carrée) ou transversale (cercle) (Pego et al., 2016).

« Les minces filaments caractéristiques des fibres d’oxytalane, se mélaient aux fibrilles de collagéne

dans les échantillons du groupes FG ».

Figure 3.4 : Fibres d’oxytalane (fleches) représentées par des filaments minces disposés en paralléle et

parsemés de fibrilles de collagéne, grossissement : 50 000 x (Pego et al., 2016).

« Chez deux patients atteints de FG, beaucoup de vésicules ont été observées dans les fibroblastes, le

long des fibrilles de collagéne entremélées signant une activité cellulaire importante. »

Cet accroissement du tissu gingival n’est donc pas nécessairement associé a une augmentation de
nombre ou de taille des fibroblastes mais surtout & un accroissement de la MEC, plus particuliérement

du collagéne. La fibromatose est avant tout un probléme quantitatif de fibres de collagéne.
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4. Illustration d’un cas

4.1. Démarche diagnostic

4.1.1. Diagnostic positif

Un diagnostic doit étre posé a la suite d'une évaluation critique des antécédents du patient, d'un

examen clinique, de laboratoire, radiographique et anatomopathologique.

41.1.1. Anamnése

L’interrogatoire médical doit précéder I’examen clinique du patient.
-Nom : Elena.T.

-Sexe : Féminin.

-Age : 7 ans et 6 mois.

-Taille/poids : 120cm / 23.05 Kg.

-Motif de consultation : adressée par un confrere de Quimper pour :

-hyperplasie gingivale.
-douleurs dentaires (alimentation difficile depuis plusieurs mois).

-demande esthétique.
-Situation familiale : enfant unique.
- Période in utérine, un petit poids in utéro alerte est remarqué, sans autre signe associé.
- Naissance : née a 39 SA, poids 2,480 kg, taille 46,5 cm PC 33,5 cm.
-Traitement médicamenteux : AERIUS pour urticaire chronique, en cours d’arrét.
- Pas d’antécédent familial particulier.

- Pas d’antécédent chirurgical.
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Histoire du patient :

Il est difficile pour les parents d’Elena de savoir quand est apparue ’hyperplasie gingivale, nous
savons qu’elle est présente au moins depuis ’apparition des temps temporaires. Elle aurait déja
consulté des chirurgiens-dentistes en denture temporaire stricte sans qu’il y ait de prise en charge
particuliére, les parents ne sont pas capables de décrire I’évolution de cette hyperplasie. Aucun

antécédent familial d’hyperplasie gingivale n’est retrouvé.

Elena est scolarisée en CEl, la maman nous rapporte des difficultés d’apprentissage, et de

concentration, évoquant des « absences ». Un bilan psychologique doit étre pratiqué.

Elena présente des troubles du sommeil. Elle a une respiration buccale, les parents remarquent des
ronflements nocturnes trés fréquents. Un syndrome d’apnée obstructif du sommeil est évoqué, une

consultation en ORL est demandée.

Les douleurs a la mastication dues aux nombreuses 1ésions carieuses profondes rendent 1’alimentation

trés difficile depuis peu. C’est la raison principale de sa consultation chez notre correspondant.

Lors de la discussion avec Elena, il est évident qu’elle vit trés difficilement sa différence, a déja
souffert de moqueries a 1’école, qui ont d’ailleurs encouragé un changement d’établissement scolaire.

Depuis, le rapport aux autres enfants est plus aisé, mais Elena reste marquée.
Elena est trés intéressée par ce que 1’on lui propose, et a une attente esthétique tres forte.

Antécédents médicaux :

En mars 2017, découverte d’une masse indurée sensible rétro mamelonnaire gauche. Réalisation d’une
échographie mammaire : présence d’un bourgeon mammaire pubertaire del7mm. Il n’est pas retrouvée
de signe pubertaire au dosage hormonal (= absence de puberté précoce évolutive). Ce bourgeon

n’évoque aucune pathologie particuliére. Aucun suivi a ce niveau n’est requis.
Traitement par Aérius pour urticaire chronique.

Pas d’autre antécédent médical.
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4.1.1.2. Examens cliniques

-Examen exobuccal

L'examen clinique exobuccal rigoureux et systématique est une étape indispensable de la démarche
diagnostique face a un signe d’alerte tel que I’hyperplasie gingivale et permet de recueillir les signes

physiques décrits précédemment.

Figure 4.1 : Photographie de face pour I’examen extraoral, CHRU Brest.

- Les traits du visage sont épais.

- Excés vertical maxillaire, les lignes bipupillaires, bicommissurales dans le plan frontal sont paralleles.
- Oreilles basses.

- Lobes épais.

- Base du nez large et nez bulbeux.

- Lévres épaisses.

- Cou court.

- Bonne motricité faciale.

- Cheveux fins, avec une implantation normale.

- Cils et sourcils présents.
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- Ongles présents.

- Hypertélorisme : Augmentation anormale de la distance inter-orbitaire due a un élargissement de la
petite aile du sphénoide.

- Strabisme ? Une consultation ophtalmologique est prévue.

- Téches « café au lait » localisées au niveau dorsal.

- Hyperpigmentation des flancs et de la base thoracique.

- Nous ne notons pas de déformations digitales, mais une hyperlaxité des doigts.

- Pectus excavatum ou (thorax en entonnoir) : « déformation congénitale ou acquise caractérisée par

une déformation plus ou moins profonde siégeant a la partie inférieure du sternum ».

Figures4.2 : Photographie du pectus excavatum, Elena. T, CHRU Brest.

-Examen endo-buccal :

Elena a une bonne ouverture buccale ; I’examen endobuccal se révéle étre particuliérement difficile.
Paradoxalement a son attente, la petite patiente est trés peu coopérante a I’approche de tout instrument

médical, phobique face a I’examen endobuccal.
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AU niveau dentaire :

- Denture mixte en évolution.

- Hygiéne non maitrisée, présence de plaque.

- 12 et 22 sous-gingivales, hautes et vestibulées, perceptibles a la palpation.
- Persistance de 52, 62, 71, 81 et 82.

- Eruption de 31, 32, 41 et 42 en position linguale.

- Absence des premiéres molaires permanentes sur I’arcade.
- Nombreuses Iésions carieuses sur molaires temporaires.

- 85 nécrosée.

- Plan terminal de Chapman : marche mésiale.

- Pas de déviation des milieux apparente.

- Présence de diastémes importants.

- Attrition importante du bloc incisif lactéal.

- Recouvrement antérieur relatif.

Figure 4.3 : Photographies de I’examen intraoral, Elena T, CHRU Brest.
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Au niveau des mugueuses :

- Hyperplasie gingivale ne dépassant pas la ligne-muco-gingivale.
- Gencive rose et ferme, avec un aspect en peau d’orange.

- Non inflammatoire.

- Palpation non douloureuse.

- Absence de saignement spontané, ou au contact.

- Frein labial supérieur court et épais.

- Bonne mobilité de langue ; langue qui occupe un volume important, sans qu’on puisse pour autant
parler de macroglossie. Celle-ci semble plutét hypotonique. Sa position au repos est basse. La
déglutition physiologique adulte n’est pas acquise, une interposition linguale est présente a la

déglutition et a la phonation.

- Faible tonus musculaire labial.

- Palais ogival, la palpation ne nous indigque pas de kyste ou de Iésion au niveau de la fibromuqueuse.
- Humidité buccale satisfaisante.

- Bonne issue de salive a la palpation des sous maxillaires, au niveau de la sortie des canaux de

Wharton et des parotides en regard de I’issue des canaux de Stenon.

- Amygdales volumineuses.

Figure 4.4 : Photographie du palais ogival, Elena T, CHRU Brest.
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4.1.1.3. Examen complémentaire : radiologique

- Un cliché panoramique dentaire est réalisé en premiére intention.

Figure 4.5 : Panoramique dentaire, Elena T, CHRU Brest
- Pas d’agénésie de dents permanentes, persistance des dents lactéales sus-citées.
- Nombreuses Iésions carieuses nécéssitant des soins conservateurs, voire des avulsions.

- Les premiéres molaires permanentes sous gingivales sont renenues, leurs racines sont édifiées, les
apex sont encore ouverts. Stades de Nolla 9 pour les premiéres molaires mandibulaires, 7/8 au

maxillaire.

- Cryptes des 3emes molaires mandibulaires bien visibles, nous ne pouvons pas encore présager de la

présence des germes des 3emes molaires maxillaires.

4.1.1.4.  Autres examens complémentaires

- Un bilan sanguin a été demandé en premiére intention (NFS) : RAS

- Nous demandons une consultation ORL, pour la respiration buccale, nous suspectons une

hypertrophie des végétations et/ou des amygdales avec un syndrome d’apnée obstructive du sommeil

(SAOS).

L’examen ORL (fibroscopie nasale) est impossible a réaliser lors de cette consultation, elle est donc

reportée avec un praticien spécialisé en ORL pédiatrique.
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Devant le tableau clinique présent, nous suggérons donc comme diagnostic de présomption :
Une fibromatose gingivale, avec suspicion d’association au syndrome de Zimmerman-Laband.

« Le syndrome de Zimmermann-Laband est un syndrome rare caractérisé par une fibromatose des
gencives, une dysmorphie faciale et une absence ou une hypoplasie des ongles ou des phalanges
distales au niveau des mains et des pieds. A ce jour, 44 cas ont été rapportés. La dysmorphie faciale
inclut un aspect grossier avec un nez bulbeux, des lévres épaisses, des grandes oreilles aux lobes épais
et une fibromatose gingivale caractérisée par une hypertrophie gingivale lente et progressive. Ce
syndrome présente une grande variabilité phénotypique, et d'autres signes sont moins constants :
hyperextensibilité des petites articulations, hépatosplénomégalie, hypertrichose et surdité. »
(ORPHANET).

Ce syndrome rare (1/750.000) présente une grande variabilité phénotypique, Elena présente plusieurs
de ses symptdmes : traits épais, lévres et narines hypertrophiées, hyperlaxité digitale, implantation des
oreilles basses, lobes des oreilles épais, déformation squelettique présente et bien str une hypertrophie

gingivale. D’autres signes non détectables lors de notre examen seront recherchés.

Une consultation en génétique médicale est demandée afin de confirmer le diagnostic de syndrome, et

d’orienter au mieux la patiente et ses parents dans son parcours de soin.

Le diagnostic d’une FG repose avant tout sur I’histoire de la maladie et la présentation clinique, et ne

pourra étre confirmé qu’avec I’examen histologique des biopsies ou pic¢ces d’exérése.

4.1.2 : Diagnostics différentiels

L'hyperplasie gingivale est associée a divers facteurs, qu’il faut distinguer de la FG (Kamath et al.,
2010 ; Sibaud et al., 2016) :

- Inflammatoires :

- Gingivite : bien souvent, les tissus gingivaux atteints sont cedémateux et de consistance molle et un
sondage léger peut provoquer un saignement, contrairement & la FG (Boschin et al., 2004). L’hygiéne
bucco-dentaire est non maitrisée mais la gencive est de consistance ferme et non inflammatoire dans

notre cas.

- Restaurations prothétiques inadaptées, inexistantes chez Elena.
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- Médicamenteux :

Au cours des derniéres années, la liste des médicaments ayant un lien avéré avec des manifestations
parodontales dont I'hypertrophie gingivale s'est allongée. Trois principales classes pharmacologiques
sont connues pour pouvoir induire ce type de Iésions (Sibaud et al., 2016).

- Immunosuppresseurs : cyclosporine, tacrolimus.

- Anticonvulsivants : phénitoine, phénobarbital, acide valproique, vigabatrine.

- Antihypertenseurs (seuls les inhibiteurs calciques) : nifédipine, amlodipine, félodipine, nicardipine,

nitrendipine, diltiazem, verapamil.

Un diagnostic de tuméfaction gingivale d’origine médicamenteuse peut étre posé si I’cedéme coincide
avec I’administration d’un de ces médicaments, mais aucune prise de tels médicaments chez notre

patiente.

- Conditionnés :

- Changement hormonaux : I’imprégnation en cestrogénes et progestérone s’associe a des
modifications significatives de la prolifération des cellules épithéliales et des fibroblastes. Ces
changements peuvent &tre observés durant la puberté, les périodes menstruelles, des grossesses, une

prise de contraceptifs oraux, ou encore au moment de la ménopause (Sibaud et al., 2016).

Notre patiente n’est pas encore pubére, 1’échographie mamelonnaire associée aux dosages hormonaux

ne révéle pas de puberté précoce évolutive.
- Carences nutritionnelles : carence en vitamine C (scorbut).

Les difficultés récentes a s’alimenter ne peuvent étre responsables d’un état de malnutrition.

- Systémiques :

- Leucémie aigie: Un des signes d’appel d’une leucémie aigué est bien une atteinte gingivale
hypertrophique, en général inflammatoire, avec des saignements spontanés ou au contact, mais il a été
décrit des manifestations gingivales sans inflammation ou saignement visibles a I’examen clinique

(Kamath et al., 2010)
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Une NFS permet d’écarter simplement et rapidement ce diagnostic, examen réalisé en premiére

intention, le pronostic vital pouvant étre engagé. Le bilan sanguin est normal.

- La maladie de Crohn : Les principales manifestations de la maladie de Crohn sont des douleurs

abdominales, accompagnées de désordres intestinaux (Benmoussa et al., 2016).

L’étude du carnet de santé ne nous indique aucun trouble gastro-intestinal chez Elena.

- Granulomatose de Wegener, écartée ici du fait de I’aspect non inflammatoire et non granulaire de la

gencive (Ruokonen et al., 2009).

- Neurofibromatose de type | : Nous ne retrouvons qu’un seul des sept critéres sur lesquels reposent le
diagnostic, les taches « café au lait » qui n’atteignent pas le nombre minimum de six pour pouvoir
poser le diagnostic. Il est tout de méme décrit des difficultés d’apprentissage et de concentration, une
déformation osseuse (pectus excavatum). L’hypertrophie gingivale serait dans la plupart des cas
localisée, et non pas diffuse. Ici encore, 1’analyse histologique confirmera notre diagnostic (Pinson et

al., 2008 ; Sibaud et al., 2016).

- Autres :

- Collagénose, type sarcoidose qui dans sa forme muqueuse présente des zones cedémateuses et /ou

des ulcérations, avec développement de nodules, non retrouvés a I’examen clinique de notre patiente

(Sibaud et al., 2016).

-Mycose (type mycormycose, histoplasmose, blastomycose, cryptococcose) : peut se manifester
exceptionnellement au niveau de la gencive sous forme granulomateuse mais apparait dans un

contexte d’immunodépression, de maniére localisée (Sibaud et al., 2016).
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Accroissement gingival isolé (localisé ou diffus)

Etiologie évidente
origine bucco-dentaire, médicaments, épulis gravidique, génétique ( fibromatose héréditaire),
« pseudo-hypertrophie » (exostose, torus)

Augmentation localisée (<3/4 dents)

Augmentation régionale ou diffuse

] ]

Eliminer un processus tumoral
Leucémie ou carcinome évolué

Eliminer un processus tumoral
épidermoide, métastases, leucémie, tumeurs rares...

Evoquer une maladie systémique
Crohn, sarcoidose, Wegener, histiocytose, scorbut...

Lésions bénignes
Pseudo-tumeurs réactionnelles, tumeurs bénignes...

Infections

Diagnostics rares
Kaposi, tuberculose...

Gingivite a plasmocytes, granulomatose orofaciale...

== Contrdle histologique systématique+++

le

== Bilan et biopsie systématique+++
Fibromatose gingivale idiopathique ? A 5 Y i

Une NFS peut étre nécessaire en cas de suspicion d’hémopathie

Autres
Intoxication cannabis, respiration buccale...

Figure 4.6 : Algorithme simplifié de prise en charge des accroissements gingivaux survenant de fagon
isolée (Sibaud et al., 2016).

4.2. Bilan génétique

Dans un contexte de fibromatose gingivale, associé a des caractéristiques morphologiques, la patiente

est adressée au service de pédiatrie et de génétique médicale.

4.2.1. : Examen clinique :

L’examen clinique en génétique confirme les particularités morphologiques précédemment relevées :
- Particularités morphologiques au niveau du visage.

- Hyperlaxité importante au niveau des articulations des doigts.

- Hyperpigmentation des flancs et de la base thoracique a droite et & gauche.

- Quelques taches « café au lait »t au niveau dorsal.

- Pectus excavatum.
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4.2.2. Bilan malformatif :

Un bilan malformatif est pratiqué :
- Encéphalogramme : pas d’anomalie.

- Echographie abdominale :

L’echographie abdobinale révéle une hépatomégalie sans anomalie morphologique. La taille de la

rate est augmentée tout en restant dans les limites de la normale.

Figure 4.7 : Echographie du foie, Elena T, CHRU Brest.

-Radiographies des mains, des pieds, du rachis et du thorax :les radiographies ne révélent aucune

anomalie.
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Figure 4.8 : Radiographie des mains (A), des pieds (B), du thorax (C) et du rachis (D), Elena T,
CHRU Brest.
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4.3. Plan de traitement

4.3.1. Phase non chirurgicale

L’hyperplasie gingivale entrave le controle de la plaque bactérienne dont 1’accumulation est ainsi
favorisée. Or I’inflammation gingivale a un role important dans la fréquence des récidives (Sibaud et
al., 2016).

L’indice de plaque est élevé chez Elena. La premiére phase de notre traitement consiste donc en
I’apprentissage des techniques de controle de plaque par des séances de motivation a 1’hygiéne.
L’utilisation de révélateur de plaque est conseillée afin de permettre a Elena d’autoévaluer son

brossage.

L’abstention thérapeutique associée a une surveillance réguliére est préconisée en cas de FG 1égere ou
lorsqu’il est préférable d’attendre la mise en place de la denture permanente. Les récidives seraient
beaucoup moins fréquentes en denture adulte (Yadav et al., 2013), il est donc plus judicieux, quand
cela est possible, de retarder au maximum le geste chirurgical, d’autant qu’un contrfle de plaque
dentaire minutieux est parfois suffisant pour maitriser I’évolution de la fibromatose (Pego et al. 2015 ;
Gawron et al. 2016a).

La situation clinique nécessite parfois un surfagage en présence de poches parodontales (Chaturvedi,
2009 ; Padmanabhan et Dwarakanath 2013).

La coopération de notre patiente ne nous permet pas la réalisation d’un détartrage et Elena présente

des difficultés a maintenir une hygiene bucco-dentaire adéquate.

4.3.2. Phase chirurgicale :

Dans la prise en charge d’une fibromatose gingivale, il est absolument indispensable d’évaluer la
position des dents, et leur stade de maturité, afin d’intervenir quand elles ont encore un potentiel

éruptif.

Au vu du stade de maturation des racines (racines édifiées avec apex ouverts pour 36 et 46), du risque
d’inclusion des premicres molaires, et de ses difficultés récentes a 1’alimentation, il nous parait
indispensable d’intervenir rapidement. Lorsque la coopération du patient le permet, il est possible
d’intervenir sous anesthésie locale avec ou sans sédation consciente (MEOPA). (Holzhausen et al.,
2005).
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Tout acte au fauteuil parait totalement compromis dans un premier temps du fait du comportement de

notre patiente. Nous proposons donc & Elena et a ses parents d’intervenir sous anesthésie générale.
L’intervention est donc programmeée, nous demandons une hospitalisation de 48h.

Dans un premier temps :

Détartrage / polissage

Réalisation des soins conservateurs, ceci étant tous sous gingivaux, nous choisissons d’utiliser pour les
reconstitutions, du Ciment Verre lonomére (CVI) :

* Pulpotomies + CVI sur 55-64-65
 CVI54-74-85
Avulsions : 84-52-62-82-81-71

Deuxieme temps chirurgical : gingivectomie / freinectomie :

Injection d’anesthésique, articaine
1/100.000eme, pour minimiser les douleurs
post-opératoires, et pour son effet vaso-
constricteur.

Marquage a la sonde parodontale afin d’évaluer
la hauteur de gencive a éliminer.

On visualise ainsi le trajet d'incision a réaliser
grace aux points sanglants.

Incisions a biseau interne festonnées a la lame
froide, a 45° en direction corono-apicale, vers la
corticale externe, distante du rebord marginal.
Incision intrasulculaire pour individualiser le
bandeau de gencive a éliminer.

Chirurgie parodontale (gingivectomie simple) est réalisée quadrant par quadrant. La freinectomie est
réalisée dans le méme temps. Dr Gwenola FERREC (CHU Morvan, Brest) réalisera une

gingivectomie a biseau interne & la lame froide.
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Elimination de la gencive incisée au mini CK®, Dégagement des premiéres molaires
dégagement de 12 21 sous gingivales. (distal wedge).

Lambeaux adressés en anatomo-pathologie pour un diagnostic histologique.
Un prélevement par quadrant.
Les picces d’exérése seront conservées dans un fixateur.

Les tissus sont réappliqués puis suturés par points sépararés, fils résorbables 4.0.
Tamponnage a I’exacyl pour obtenir I’hémostase.
Pansement parodontal non nécessaire, le tissu conjonctif n’est pas laissé exposé.
L’application d’antiseptiques locaux, ainsi que les mesures d’hygiéne sont alors possibles.
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- Prescriptions post-opératoires :
- Antalgiques : paracétamol et topalgic si besoin.
- Gel topique : hyalugel.
- Brosse a dents post-chirugicale.
- Arnica 5ch.

Nous avions prévu une hospitalisation de 48 heures suite a cette intervention, et ce pour permettre la
gestion de la douleur par voie intraveineuse si besoin par 1’équipe de chirurgie pédiatrique, et

I’alimentation.

L’évaluation de la douleur par 1’échelle visuelle analogique (EVA) était tres bonne (= 2) le jour de

I’intervention ainsi que le lendemain. Elena n’a pas eu de douleurs intenses, et était ravie du résultat.

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Aucune douleur k Intense Horrible insoutenable
Trés doux Trés pénible Trés intense Insupportable

Figure 4.9 : Evaluation de la douleurs : EVA.

Le lendemain de I’intervention.

Nous revoyons Elena en contrble a 10 jours et 30 jours. Un suivi est ensuite mis en place tous les 3

mois.
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Contdle post-opératoire a 10 jours.
Belle cicatrisation.
Ablation des flis de suture, bien que résorbables, pour minimiser la rétention de plaque.

Contble a 1 mois.
Belle cicatrisation.

Indice de plaque élevé.

L’examen histologique des pi¢ces opératoires révele :

«Des aspects comparables des différents plans de coupe. Il s’agit de fragments de muqueuse
malphigienne présentant un revétement épithélial hyperplasique papillomateux avec un important
allongement des crétes interpapillaires et une parakératose fréquente. Le chorion sous jacent est le
siége d’une importante fibrose. Elle est constituée de trousseaux de collagéne souvent épais pauci
cellulaires. Trés focalement, il peut exister quelques éléments lymphoplasmocytaires dispersés ou

¢bauchant de petits amas péri vasculaires et plutot superficiles d’allure réactionnelle.

La conclusion de cet examen est I’absence de tout signe histologique de malignité, et est en faveur du

diagnostic de fibromatose gingivale. A confronter a ’ensemble du tableau clinique».
Il confirme notre diagnostic de Fibromatose Gingivale.

Technigues chirurgicales :

D’autres techniques peuvent étre utilisées pour la gingivectomie (laserdiode ou CO2, bistouri
électrique, de moins en moins utilisé, au bénéfice du laser ou biseau externe trés peu décrit), le choix

étant opérateurs dépendants.
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Techniques )
o Ilustration Avantages
utilisées

Inconvénients

- Plateau technique simple (Aboujaoude et al.,
2016)

- Absence de suture (Vigouroux, 2011)
Biseau externe

- Saignement important durant I’intervention
- Douleurs post-opératoires importantes

- Cicatrisation de seconde intention

- Risque d’exposition osseuse

- Protection souhaitable

- Plateau technigue simple
- Douleurs post-opératoires modérées
- Pas d’exposition du tissu conjonctif en post-

Biseau interne
opératoire (Vigouroux, 2011)

- Risque de préjudice esthétique

- Hémostatique

- Cicatrisation plus rapide que lame froide

Bistouri électrique 1“ , Yre—

- Emission de fumee

-Dommages irréversibles de la créte alvéolaire par la
production de chaleur (Gupta et al., 2012)

- Contre-indiqué chez le patient porteur de stimulateurs
cardiaques

-Rétraction gingivale retardée

Figure 4.10 : Tableau des différentes techniques utilisables pour la gingivectomie ainsi que leurs avantages et leurs inconvénients.
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Laser CO2

=

SmartXxio:

-hémostatique

-bactéricide

-meilleure visibilité opératoire
-petite contraction de la plaie

-peu de dispersion et de pénétration
-cicatrisation plus rapide

-pas de sutures
(Aboujaoude et al., 2016)

-opérateur dépendant
-coup tres élevé
(Aboujaoude et al., 2016)

Laser
diode

-longueur d'onde facilement absorbée par les tissus gingivaux,
faible risque d'endommager la structure de la dent.

-technique non sanglante donc moins anxiogéne

-coagulation

-bactéricide

-meilleure visibilité opératoire

-cicatrisation rapide

-pas de sutures
(Gupta et al., 2012 ; Aboujaoude et al., 2016)

-coup élevé

Figure 4.10 (Suite) : Tableau des différentes techniques utilisables pour la gingivectomie ainsi que leurs avantages et leurs inconvénients.
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A 6mois :

4.3.3. Suivi :

Plaque toujours présente. Lésions carieuses 54.

Gencive non inflammatoire.

Bonne évolution de 46. Recouvrement muqueux distal et

vestibulaire de 36.

16 et 26 sont sous muqueuses, édification radiculaire au 2/3 .

On remarque quelques malpositions de germes (25, 35, 45) et un léger signe de Cuntero
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Elena a été revue en ORL, il a été jugé utile de pratiquer des examens complémentaires.Les

enregistrements sont en faveur d’un SAOS, I’amygdalectomie est programmée.

Nous profiterons de cette anesthésie générale pour réintervenir. Certains soins conservateurs sont a
reprendre. On ne peut pas parler de récidive vraie, la gencive n’a pa proliféré a nouveau, néanmoins
16 et 26 n’ont pas encore pu réaliser leur éruption, la gencive sur la créte est épaisse et tres fibreuse,
les racines ne sont édifiées qu’a la moitié de leur hauteur. Nous aurions préférer continuer notre
surveillance avant d’envisager une deuxiéme intervention, mais nous ne voulions pas rater
I’opportinité de cette anesthésie générale, nous rappelons ici qu’Elena est une patiente peu compliante

pour le moment.

L’amygdalectomie nécessite une hospitalisation de 24 heures pour la gestion de la douleur. En ce qui

concerne nos actes, une simple hospitalisation en chirurgie ambulatoire aurait été suffisante.

2 éme intervention :

Premier temps chirurgical :

Détartrage / polissage.
Réalisation des soins conservateurs au Ciment Verre lonomere (CVI).

Deuxiéme temps chirurgical : gingivectomie

Dégagement muqueux de 16, 26 et 36.
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Remodelage du contour gingival de 12 et 22

Nous gardons notre calendrier de suivi tous les 3 mois.

Contrdle & 6 mois (aprés la 2°™ intervention).

Toutes les dents ont fait leur éruption.
Le contble de plaque est encore perfectible, mais on note de francs progrés.

D’autre part, le comportement d’Elena évolue de maniére tres positive. Moins réticente a I’approche

de nos instruments.

Des lésions carieuses débutantes au niveau des sillons vestibulaires de 36 et 46, profonds, sont
présentes, nous pouvons y realiser des composites. Les scellements des sillons sont faits dans le méme

temps. Une fluoration par duraphat® est appliquée, elle sera renouvelée tous les six mois.
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Nous incistons auprés de notre patiente et de ses parents sur I’importance du maintien d’une bonne

hygiéne, et reverrons Elena dans trois mois.

L’amygdalectomie est un succes, le sommeil d’Elena est de meilleure qualité, les ronflements ont

Céssé.
Nous demandons aux parents d’Elena de prendre contact avec un orthodontiste.

Un deuxiéme enfant est attendu dans la famille. Le bilan génétique est toujours en cours, et attendons

les résultats.
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5. Conclusion

La FG, classée parmi les maladies de la gencive d’origine génétique est une affectation rare,
d’étiologies diverses. Elle peut étre isolée ou, lorsque qu’elle rentre dans un tableau clinique
caractéristique, associée a des syndromes, nécéssitant une prise en charge pluridisciplianire. Son
hétérogénecité génétique ne nous permet pas de déterminer les génes responsables, bien que le gene
SOS-1 soit retrouvé plusieurs fois dans la forme autosomique dominante de la FG isolée. Son
diagnostic est surtout un diagnostic d’exclusion basé sur I’histoire médicale, I’examen clinique et
histopathologique. Qu’elle soit isolée ou syndromique, elle se caractérise par une accumulation de
collagéne de type | dans la MEC. Les mécanismes exacts responsables de cette accumulation restent
indéterminés. Des études complémentaires sur les fibroblastes du tissus conjonctif sont en cours afin
de mieux connaitre cette maladie et de permettre une meilleure prise charge par des méthodes moins
invasives tel que la chirurgie parodotale. Une intervention chirurgicale par gingivectomie doit étre
envisagée lorsque la fibromatose est responsabe de troubles psychologiques, fonctionnels et
esthétiques importants. L’apparition de la fibromatose coicide le plus souvent avec 1’éruption des
dents, l’intervntion doit donc é&tre réalisée au moment opportum  (bénéfices
fonctionnels/esthétiques/psychologiques versus risque de récidive). Le maintien d’une bonne hygiéne

bucco-dentaire est priordial pour limiter le risque de recidive.
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PARAT CECILE

La fibromatose gingivale — Illustration d’un cas.

La fibromatose gingivale est une maladie d’origine génétique rare qui se caractérise par
un accroissement lent et progressif de la gencive attachée. Cette hypertrophie fibreuse
bénigne est responsable de nombreux préjudices esthétique et fonctionnels nécessitant

une prise en charge chirurgical pour les cas les plus sévéres.

Dans ce travail nous aborderons les différents aspects de cette pathologie pour ensuite

décrire sa prise en charge a travers 1’illustration d’un cas traité au CHRU Brest.
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