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INTRODUCTION

Les anomalies dentaires de nombre sont répandues, parmi elles, les agénésies sont de loin
les plus fréquentes. Congénitales, leurs répercussions ont lieu dés la petite enfance au travers
d’expressions cliniques hétérogenes et nécessitent une prise en charge spécifique et
pluridisciplinaire. Il est important d’avoir un diagnostic le plus précoce possible afin de garder
toutes les options ouvertes (orthodontique, prothétique) pour une thérapeutique pérenne.

Le but de ce travail est de comprendre I'impact des agénésies et des oligodonties chez les
enfants ainsi que de présenter les points essentiels nécessaires pour une prise en charge de
qualité.

Nous commencerons par définir les agénésies/oligodontie, les replacer dans leur contexte
épidémiologique et étiologique. Il est important de bien comprendre les phénomeénes
étiologiques afin de pouvoir étre a méme de I'expliquer aux patients et leurs parents, de
comprendre les éventuelles implications sur d’autres structures, dans les cas syndromiques
par exemple, qui pourraient avoir des conséquences sur la prise en charge.

Dans un deuxieme temps, les moyens a disposition des dentistes pour la gestion des
agénésies chez des patients en croissance seront décrits. Comprendre comment mettre en
place ces thérapeutiques en fonction aussi de la physiologie générale de I'enfant, sa
croissance, les phénomenes de dentitions, les éruptions dentaires...

Enfin, deux cas cliniques seront décrit pour illustrer la prise en charge des agénésies chez

des patients jeunes.




1ére partie : Qu’est-ce qu’une anomalie de nombre ?

La formule dentaire est normalement constituée de 32 dents, cependant des variations en
nombre sont fréquentes et engendrent différents tableaux cliniques. Ces anomalies peuvent
étre isolées ou associées a des syndromes. Définir avec précision les différentes anomalies de
nombre, ainsi que leur étiologie et leurs manifestations cliniques permettra une prise en

charge optimale des patients atteints.

I. Définitions et caractéristiques épidémiologiques des agénésies au

sens large

1. Définitions

Les anomalies de nombre par défaut sont connues sous le nom d’« agénésie dentaire ».
Issues de I'absence de formation d’une ou plusieurs dents lors de la phase d’embryogénése,

elles entrent dans le cadre des anomalies dentaires de développement.?

1.1. Le caractére isolé ou syndromique des agénésies
Les agénésies présentent une forte hétérogénéité génétique et phénotypique.? Elles sont
traditionnellement définies comme non syndromiques (isolées) ou syndromiques. Dans leur
caractere isolé, les agénésies sont le symptdme unique d’une altération génomique. Dans leur
caractere syndromique elles font parties d’'un ensemble de symptdmes liés a une altération
génomique.
Or, des recherches récentes tendent a prouver qu’il s’agirait d’'un méme type d’altération

génomique a des degrés de gravités différents.3*

1.2. Les différents types d’agénésie en fonction du nombre de dents absentes

On classe les agénésies en 3 catégories selon le nombre de dents absentes :

e Hypodontie est « caractérisée par I'absence de moins de 6 dents chez un individu »*>®

¢ Oligodontie est « caractérisée par I’absence de six dents ou davantage »*%’. Elle est trés
hétérogene®

e Anodontie est « caractérisée par I'absence de toutes les dents »*®?




2. Epidémiologie

2.1. Prévalences

L’agénésie est I'anomalie dentaire de développement la plus courante chez I'homme*10,
mais les prévalences diminuent progressivement avec l'augmentation de la gravité des
phénotypes.* La prévalence de I'agénésie au cours des derniéres décennies aurait augmenté
mais cela pourrait étre liée au fait que les dépistages des agénésies sont plus fréquents.!?

Les troisiemes molaires ne sont pas prises en compte dans les calculs de prévalence, car
leur absence (chez une personne sur cing) est considérée comme normale.*? La prévalence
des agénésies pour les dents permanentes est plus élevée chez les femmes que chez les
hommes et varie de 2,2 3 10,1% dans la population générale.'® Elle varie aussi en fonction des
continents : Afrique (13,4%), Europe (7%), Asie (6,3%), Australie (6,3%), Amérique du Nord
(5,0%), Amérique latine et dans les Caraibes (4,4%).}* Concernant les dents temporaires
I'agénésie est rare avec une prévalence inférieure a 1% dans les populations
Caucasiennes.®>16 Par ailleurs 82% des individus touchés n’ont qu’une dent atteinte, 15% en
ont trois ou quatre et 3% moins de cing.}”'® De plus les agénésies sont généralement
unilatérales sauf pour les incisives latérales maxillaires olu elles sont le plus souvent
bilatérales.3

- Prévalence de I'hypodontie: sa forme isolée est plus répandue que sa forme

syndromique. La prévalence de I’hypodontie des dents permanentes est d’environ 8%
et représente 95,9% des cas d’agénésies'®, alors que celle des hypodonties des dents
temporaires n’est que de 0,1% a 5% dans la population générale.'2'”*8 || n’y a pas de
différence entre le maxillaire et la mandibule!*

- Prévalence de l'oligodontie: est de 0,6 a 0,7% dans la population générale? et

représente 3,1% des cas d’agénésies'*

- Prévalence de I'anodontie : dans la population générale elle est inconnue, cependant

elle représente moins de 1% des cas d’agénésies'*

2.2. Dents concernées
e Dents permanentes

Les dents de fins de séries sont généralement les plus concernées (Tableau I)



Tableau | : Répartition des agénésies isolées en fonction du type de dent permanente

Deuxieme prémolaire mandibulaire 2,8% 41%
Incisive latérale maxillaire 1,6% 23%
Deuxieme prémolaire maxillaire 1,4% 21%
Incisive mandibulaire 0,08% 0,23%
Incisive centrale maxillaire 0,016% -
Premiére molaire 0,03 -
Canine 0,03 -

(19,13,12,14,4)

e Dents temporaires

Les incisives centrales maxillaires et les incisives mandibulaires représentent 50 a 90 % des
dents temporaires touchées.* Il n’existe pas de différence significative entre les garcons et les
filles.2

Enfin, pour environ 60 a 100% des individus ayant des dents temporaires absentes, les

dents successionnelles concernées le sont aussi.1>2°

Il. Etiologies

1321 les agénésies sont la résultante d’anomalies au sein

D’origine multifactorielle
d'interactions complexes entre facteurs génétiques, épigénétiques et environnementaux,

affectant I'ensemble du processus de développement.1421.22

1. Brefs rappels embryologiques

Les phénomeénes de dentition, processus complexes de mise en place des différentes
dentures débute au deuxiéme mois d’embryogenese et s’achéve pendant I'adolescence
lorsque les troisiemes molaires font leur éruption.

La formation des dents et la mise en place d’un schéma organisationnel sont régulées par
des interactions tissulaires et des réseaux génétiques, similaires pour plusieurs organes

ectodermiques.*?3



1.1. Origine cellulaire
Suite au phénomene de segmentation caractérisé par de nombreuses division cellulaires,
la gastrulation via des mouvements cellulaires coordonnés aboutie a la mise en place de trois
« feuillets fondamentaux ».2* Ces feuillets superposés (Figure 1) sont I'ectoderme (feuillet

superficiel), le mésoderme (feuillet intermédiaire) et 'endoderme (feuillet interne).?*

Figure 1: Les trois feuillets tissulaires de I'embryon

Ectoderme

Mésoderme .

Endoderme

L’endoderme donne naissance a I"épithélium des parois internes de I'organisme (tube
digestif, glandes accessoires du tube digestif, voies respiratoires) et le mésoderme est a
I'origine du tissu conjonctif. Mais le tissu qui nous intéresse particulierement est I'’ectoderme
(Figure 2), il est a I'origine des dents, de I'épiderme, et des annexes épidermiques : cheveux,

ongles, follicules pileux, glandes sudoripares, glandes sébacées.?*

Figure 2 : Développement de I'ectoderme

Tube neural Squelette cranio-facial

Du fait de leur origine cellulaire commune, les dents partagent avec d’autres organes de
multiples aspects de leur développement.*?> Ce lien permet de concevoir pour quelles raisons
les agénésies dentaires sont parfois associées a des anomalies d’autres annexes

épidermiques.



1.2. Morphogénése dentaire

La morphogéneése dentaire suit un modeéle spatio-temporel précis avec des étapes critiques

dans le développement des germes (Figure 3). Une défaillance du mécanisme a ces stades du

développement peut se traduire par des agénésies.?>?3 De ce fait le phénotype clinique refléte

le moment de la survenue de I’'anomalie dont il est issu.?!

Figure 3 : Morphogeneése dentaire

Un épaississement épithélial continu (épithélium odontogéne), se
forme lors du 2°™ mois du développement foetalau sein du
stomodeum et préfigure les futures arcades dentaires. Il induit la
transformation des cellules des crétes neurales (CCN) du mésenchyme
sous-jacent en cellules odontogénes. Lors de la 6°™ semaine du
développement, I'épithélium odontogéne s’épaissit et forme la « lame
primitive ».2°

La lame primitive se dédouble ensuite en « lame dentaire primaire »
orientée vers l'intérieur du stomodeum et en « lame vestibulaire »
orientée vers I'extérieur du stomodeum. Aprés apoptose de ses cellules
celle-ci formera le vestibule.?®

Des placotes dentaires (unités basales de I'organogénése
ectodermique abritant des centres de signalisation)?>?’, apparaissent
sur la lame primaire et évoluent en bourgeons dentaires vers la 10éme
semaine de développement intra-utérin.

Les bourgeons évoluent en cupules, qui englobent les papilles
mésenchymateuses, I'ensemble étant entouré par le follicule dentaire.
Les germes des dents temporaires sont alors formés. 232628

Plus tard, la lame primaire donne naissance a la lame dentaire
secondaire située lingualement. A partir de celle-ci se développent les
bourgeons des dents permanentes vers la 16éme semaine.?®%°

lame vestibulaire lame dentaire primaire

cupule I

Pour comprendre les étiologies des agénésies, le processus de développement dentaire

doit étre considéré a plusieurs niveaux (Figure 4)2%:
e Niveau génétique
e Niveau moléculaire

e Niveau histologique



Chaque niveau définit le suivant. De plus chaque niveau est susceptible de subir des

altérations qui seront transmises et dont la conséquence clinique se traduit par des agénésies.

Ces altérations sont le fruit de différents facteurs étiologiques.

Figure 4 : Les différents niveaux du développement dentaire
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2. Facteurs influencant le développement dentaire

Les facteurs génétiques, épigénétiques et environnementaux (Figure 5) influencent le
développement de la dentition.?!

Figure 5 : Facteurs influencant le développement %

PHENOTYPE




2.1. Facteurs génétiques

Les désordres génétiques entrainant des anomalies fonctionnelles lors de la morphogénése
sont une des causes des agénésies.®

Le développement des dents est principalement contrélé génétiquement?® et met en jeu
plus de 200 génes.? Les génes impliqués les plus importants sont WNT10A, PAX9, EDA, MSX1,
AXIN2, EDARADD, NEMO, KRT17, IKBKG. Chacun d’eux, s’ils sont mutés conduisent souvent a
des anomalies sur des dents ou des groupes de dents spécifiques.® Il s’agit d’anomalies
hétérogenes car une méme mutation d’un géne peut entrainer différents phénotypes, de la
méme maniére des phénotypes similaires peuvent résulter de mutations de différents
génes, 2130

Les voies de signalisation constituent des moyens de communication intercellulaires3! et
sont impliquées dans les patrons du développement dentaire. Elles fonctionnent par le biais
de molécules de signalisation et des facteurs de croissance issus de plusieurs grandes
familles®2° :

les TGF-B (Transforming growth factor beta) dont les BMP (Bone Morphogenetic

Proteins)

les EGF (epidermal growth factor)

les FGF (Fibroblast growth factor)

les protéines Hedgehog

La famille des Wnt

Différentes voies de signalisation ont des fonctions qui se chevauchent.* Elles sont
également communes a plusieurs organes d’origine ectodermiques ou structures cranio-
faciales.*3233 Ainsi toute anomalie a ce niveau, peut engendrer des syndromes poly-
malformatifs.?’

Les voies de signalisation les mieux connues et ayant des répercussions sur le
développement dentaire sont les voies Wnt, EDA (ectodysplasine) et TNF/NF-kB. La
diminution du "potentiel de formation de dents" résulte au niveau génétique d'une réduction
de l'activité fonctionnelle d'un seul gene ou de linactivation complete d'une voie de

signalisation.



2.2. Facteurs épigénétiques
L'épigénétique est l'influence de I'environnement sur I'expression des genes (tout en
gardant intacte leur séquence nucléotidique).?! Les cellules percoivent des signaux extérieurs
modulés par des facteurs environnementaux. Leur réponse adaptative se traduit par des
modifications dans I'expression des genes, via un remodelage de leur activité.
Des défauts dans les processus épigénétiques sont également a I'origine d’anomalies

développementales telle que les agénésies.*

2.3. Facteurs environnementaux
Les facteurs environnementaux sont des facteurs de risque des agénésies. Parmi eux on
compte :

- La naissance prématurée et/ou un faible poids a la naissance

- La malnutrition sévere

- Les maladies ou complications gestationnelles (diabéte maternel, asphyxie néonatale)

- L'irradiation thérapeutique au niveau des dents

- La chimiothérapie

- Des troubles métaboliques et des perturbations endocriniennes (hypocalcémie
néonatale, carence en vitamine D, trouble de la bilirubine, trouble de la thyroide ou de
la parathyroide)

- L'ingestion de produits chimiques (fluorures, tétracyclines, dioxines, thalidomide)3421

La durée d’exposition au facteur perturbateur, son degré de gravité, le stade de
développement de la dent et la sensibilité de I'individu sont les déterminants de I'anomalie
développementale. Toutefois celle-ci n’est pas spécifique du type d’agression.?%3>

lll. Les agénésies isolées

1. Manifestations cliniques associées

Il est important de considérer I'ensemble des manifestations cliniques associées aux

agénésies pour une prise en charge globale des patients.



1.1. Manifestations cranio-faciales
L'absence de dent a une conséquence directe sur la croissance faciale et par conséquent
sa morphologie, aboutissant souvent a une structure dento-faciale typique.3® Ces
caractéristiques (Tableau Il) sont plus significatives et marquées avec I'augmentation de la
41,42

gravité des agénésies3’383%40 et conférent au visage I'aspect d’une personne agée.

On constate :

Tableau Il : Symptomes cranio-faciaux associés aux oligodonties

Un profil facial trés droit voir concave3®

(43)

Un angle naso-labial obtu**

iminuti uteu e inférieu
Une diminution de la hauteur de I’étage inférieur de la
face2,17,37,44,45,46

Les sillons du nez et du menton marqués du fait de la
faible hauteur de I'étage inférieur de la face**
Une diminution de I'angle maxillo-mandibulaire***’ et
une rotation antérieure de la mandibule36:39:46:48,49

Un rétrognathisme maxillaire?36:44.50

Une tendance a un prognathisme mandibulaire, classe
Il squelettique.l’394749 | ’angle ANB diminue avec
I’augmentation du nombre de dents manquantes3747:48

Une diminution de la longueur et de la largeur des
arcadesl?,3839,51,52
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Il existe deux théories pouvant expliquer la structure dento-faciale typique liée aux

agénésies?:

e La théorie de Bondaret et McDonald? pour laquelle ce faciés typique serait d a une
modification du schéma de croissance se traduisant par un sous-développement des
bases maxillaires et causé par I'absence congénitale de dents. Les dents servent
d’unités fonctionnelles permettant de stimuler la croissance osseuse, leur absence leur
empéche d’assurer ce role ostéo-inducteur et serait donc a l'origine du sous-
développement des bases osseuses.

e Lathéorie de Ogaard et Krostad, Yiksel et Ucem? ainsi que Nodal et collaborateurs? pour
laquelle ce facies typique serait d0 a un ajustement dentaire et fonctionnel suite a
I’'absence congénitale de dents et I'agénésie dentaire aurait peu d’effet sur les schémas
de croissance osseux. Le manque de soutient occlusal causé par les agénésies
entrainerait un sous-développement de la face et une rotation antérieure de la
mandibule provoquant un prognathisme mandibulaire et une diminution de I'angle
des plans maxillaire et mandibulaire. Il en résulte une hauteur diminuée de I'étage

inférieur de la face.

Bajraktarova Misevska C. et al.>? soutient la seconde théorie (Ogaard et Krostad, Y(ksel et

Ucem ainsi que Nodal et al.), qui semblerait la plus pertinente.

1.2. Manifestations bucco-dentaires associées
Les effets des agénésies sont plus fréquents et plus importants au maxillaire qu’a la

mandibule. Ceci est lié a la différence des mécanismes de croissance des deux machoires.3”>2

De plus un retard dans la formation des dents présentes y est souvent associé.*>3

1.2.1 Diminution de la taille des dents
L’agénésie est fortement corrélée a la microdontie?®?1>4, tant pour la denture permanente
que temporaire.>® La taille des dents diminue avec 'augmentation de la sévérité des
agénésies'?®® et |'atteinte est plus importante dans le sens vestibulo-lingual que mésio-
distal.>>® L’incisive latérale maxillaire est la plus touchée alors que la premiére molaire
mandibulaire est la moins touchée.>®
Dans les cas d’oligodontie une diminution de la longueur des dents est souvent constatée?,

en particulier pour l'incisive centrale et les prémolaires maxillaires.
11



1.2.2 Modification de la forme des dents
La microdontie est associée la plupart du temps a une dysmorphie coronaire, de forme
conoide voir riziforme (Figure 6). Elle touche les deux dentures et plus souvent les incisives et
les canines.*!2

Le taurodontisme (Figure 7) est une autre anomalie morphologique fréquente qui concerne

les molaires. La premiére molaire permanente mandibulaire est touchée chez un tiers des
patients atteints d’hypodontie.'? Les dents sont caractérisées par des racines courtes et une
chambre pulpaire allongée et déplacée vers le plancher apical, sans constriction au niveau de

la jonction émail-cément.>’

Figure 7 : Coupe et radiographie d'une dent
Figure 6 : Dents conoides et riziformes *8 atteinte de taurodontisme *°

1.2.3 Modification de I'inclinaison des dents
Une version palatine et linguale des incisives maxillaires et mandibulaires est souvent
constatée.*” Il en résulte un accroissement de I’angle inter incisif et une diminution de la saillie
de la lévre supérieurel” #4830 conséquence d’un déséquilibre de la pression de la lévre et de

la langue sur les incisives.?>?

1.2.4 Proces alvéolaires
L’éruption des dents temporaires puis permanentes et leur mise en fonction guident la
croissance alvéolaire. Leur agénésie entraine une diminution des stimuli de croissance de la
machoire, provoquant non seulement un déficit osseux local mais également des défauts de
développement de tout I'appareil masticateur osseux.'?®? L’étendue du défaut de croissance

alvéolaire est corrélable avec le nombre de dents absentes.®°
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1.2.5 Ankylose

Les molaires temporaires sans dents
permanentes successives peuvent subir un
phénoméne d’ankylose.®! Ce phénomeéne s’associe a
un arrét de la croissance alvéolaire locale placant les
dents concernées en infratopie par rapport aux
dents adjacentes.?? L'infratopie est le signe clinique
le plus évident de I'ankylose, mais la palpation et la
percussion permettent aussi son diagnostic. A
I’examen radiographique (Figure 8) on constate

I’absence du ligament desmodontal.®?

1.2.6 Malocclusions

L'occlusion  peut étre perturbée; des
malpositions, des versions, un manque de soutien
occlusal postérieur,?*® une infraclusion des molaires
temporaires ankylosées'? et une supraclusion des
dents antagonistes sans calage (agénésie ou dent
ankylosée) sont souvent constatées (Figure 9).
2616465 Une béance antérieure et une occlusion

inversée sont également fréquents.®®

Figure 8 : Radiographie rétroalvéolaire

d'une molaire temporaire ankylosée 3

Figure 9 : Supraclusion postérieure ¢!

1.2.7 Retard de résorption radiculaire des dents temporaires

L'absence de dent successionnelle retarde la résorption des racines des dents

temporaires.>

1.2.8 Défaut de structure

Une hypoplasie de I'émail**, une hypocalcification et une dentinogénese imparfaite

peuvent étre associées aux agénésies.®
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1.2.9 Attrition Figure 10 : Supraclusion incisive ¢

L'attrition est une usure dentaire, conséquence
de contacts dento-dentaires répétés.’” Elle est
fréquente au niveau des incisives temporaires
inférieures (mécaniquement peu résistantes) et peut
entrainer I'égression et la supraclusion des incisives

permanentes maxillaires antagonistes (Figure 10).%!

1.2.10 Eruptions ectopiques
Toutes les dents peuvent étre concernées.® Cependant les canines sont les plus atteintes,
en particulier les canines maxillaires (5% chez les individus atteints d’agénésies contre 2% dans
la population générale). Leur relation étroite avec I'agénésie peut suggérer un mécanisme

génétique sous-jacent commun.*?

1.3. Répercussions fonctionnelles des agénésies
Selon leur sévérité et leur localisation, les agénésies peuvent étre a I'origine de troubles
des principales fonctions orales : mastication, phonation, déglutition et ventilation.** Elles
peuvent aussi étre responsables de parafonctions qu’elles entretiennent, souvent associées a
des déformations dento-alvéolaires ou squelettiques.®? Notamment les habitudes de succion

non-nutritive.®

La mastication : Chaque dent absente entraine une diminution du coefficient masticatoire.
D’apres Kayser AF. (J Oral Rehabil. 1981 Sep;8(5):457-62) un seuil de 20-21 dents naturelles
restantes est suggéré comme indicateur d'une dentition fonctionnelle.®® Dans les cas les plus

extrémes ce trouble peut perturber I'apport nutritif et donc la croissance staturo-pondérale.

La déglutition : La présence d’agénésies entretient une interposition linguale inter-arcades et
donc une déglutition primaire. Pathologique aprés 6-7 ans, elle est souvent a l'origine
d’occlusion inversée uni ou bilatérale voire d’hypoplasie maxillaire.®® Elle provoque une
contraction réduite des muscles élévateurs de la mandibule tandis que les muscles péri-oraux
montrent une activité significative.®® Aussi, le diagnostic de déglutition primaire devrait
soulever le questionnement sur d'autres dysfonctionnements : respiratoire, articulaire (ATM)

et postural.
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La phonation : La cavité buccale et la position linguale sont des éléments de modulation du
son. Différents points d’appuis dentaires permettent la production de sons (Figure 11), qui
deviennent impossible a formuler dans certains cas d’agénésies multiples.®® Par exemple
I'impossibilité de prononcer les consonnes T, D, N, F, V avec I'agénésie des incisives centrales

maxillaires.®® Un retard de langage peut en résulter.

Figure 11 : Représentation schématique des zones articulatoires 7°
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La ventilation : Elle est physiologiquement nasale, langue positionnée au palais, bouche
fermée. La perte de DVO liée aux agénésies entraine une position basse de la langue et une
ventilation buccale avec des conséquences squelettiques importantes (faciés adénoidien,

troubles du sommeil).

1.4. Répercussions psychologiques

L'Organisation Mondiale de la Santé classe les agénésies dentaires sous l'intitulé
« Anomalies handicapantes dento-faciales », en les décrivant comme « une anomalie causant
une défiguration ou entravant le fonctionnement et nécessitant un traitement si la
défiguration ou le défaut fonctionnel est susceptible d'étre un obstacle au bien-étre physique
ou émotionnel du patient ».”?

Leur effet est délétere pour le développement des fonctions orales ainsi que pour I'aspect
esthétique qui sont des éléments essentiels a I'intégration sociale*!, au bien-étre physique et
au bien-étre émotionnel. Pour les enfants la prise de conscience de leur différence et la

pression du comportement de leur entourage peut entrainer un état dépressif'?, un stress

psychosocial voire altérer le développement de la personnalité.”?
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Pour point de comparaison, d’apres Florian Mack & al., des lors qu’il ne reste que neuf
dents ou moins I'impact des agénésies sur la qualité de vie est plus important que celui du

cancer et de I'hypertension.”®

2. Les agénésies liées a des anomalies anatomiques

2.1. Les Fentes oro-faciales

Il s’agit d’embryopathies précoces de type fissuraire.”*’> Elles sont la conséquence d’un
échec dans la fusion des processus frontaux et/ou palatins provoquée par une combinaison
de facteurs génétiques et environnementaux.

Elles sont communes’® et présentent une importante hétérogénéité clinique en fonction
de la région affectée : fente labiale, fente labio-alvéolaire, fente labio-palatine et fente vélo-
palatine. Elles sont unilatérales ou bilatérales. Il semble exister un lien génétique commun
entre les fentes et les anomalies dentaires.”’

Les fentes labiales, labio-alvéolaires ou labio-alvéolo-palatines sont celles pour lesquelles il
y a le plus d’agénésies rapportées, au niveau de la fente ou en dehors de celle-ci.®*>77.78

Elles sont deux fois plus fréquentes chez les garcons que chez les filles et se trouvent plus
souvent sur le coté gauche. Ces anomalies sont non-syndromiques dans 70% des cas, les 30%
restants sont identifiées dans 300 syndromes différents.”*7>

L'incidence des fentes labiales et labio-alvéolaires est de 1/4 000 a 1/10 000 naissances
dans le monde avec des variations en fonction des zones géographiques et des groupes
ethniques’®”>, et la prévalence des agénésies y varie de 53 21%.%? l'incidence des fentes labio-
alvéolo-palatines est de 1/2 000 a 1/5 000 naissances dans le monde’® et la prévalence des
agénésies y varie de 28 a 49% pour les fentes unilatérales, et de 18 a 29% pour les fentes
bilatérales.'? La prévalence des agénésies augmente avec la gravité de la fente.”’

Anatomiquement, les fentes constituent une interruption cutanée, musculaire, muqueuse
et osseuse associée a des déformations de la narine et du septum nasal. Leur trajet est
paramédian, avec une origine au niveau du philtrum et une terminaison variable selon que la

fente est labiale, labio- alvéolaire ou labio-alvéolo-palatine (Figure 12).747>
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Figure 12 : Trajets des différentes fentes orales #°

fente labiale unilatérale fente labio-alvéolaire fente labio-alvéolo-palatine

unilatérale unilatérale

2.2. Dysplasie oto-mandibulaire ou microsomie hémifaciale
Cette malformation est caractérisée par une hypoplasie asymétrique et principalement
unilatérale du ramus, de la fosse glénoide et de l'articulation temporo-mandibulaire. Les
symptémes vont d’une diminution de la taille de ces éléments jusqu’a leur absence compléte.
Le risque d’agénésie y est cing fois supérieur a celui de la population générale du fait d’une
perturbation du développement des cellules de la créte neurale. Leur prévalence varie de 18

a 27% et augmente avec la sévérité de la déformation mandibulaire.!?

IV. Agénésies liées a un syndrome

Moins fréquentes que leur forme isolée!?, les agénésies sont toutefois présentes dans un
grand nombre de syndromes malformatifs. Nous ne décrirons que les principaux syndromes
qui rapportent une prévalence plus importante d’agénésie par rapport a la population

générale.
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1. Les dysplasies ectodermiques

1.1. Définition et épidémiologie
Le terme dysplasie ectodermique (D.E.) définit « un groupe hétérogéne de maladies

héréditaires affectant la peau et ses annexes. Elles sont caractérisées par le développement

anormal d'au moins deux dérivés ectodermigues, incluant les dents, les cheveux, les ongles,

les glandes sudoripares et leur structures modifiées (cérumineuses, glandes mammaires et

ciliaires). Le spectre des manifestations cliniques est large et peut inclure des signes
additionnels issus d'autres structures endo-, méso- et ectodermiques ».8! De plus il existe un
chevauchement clinique significatif entre de nombreuses formes de D.E.33

D’apres le portail des maladies rares Orphanet « La prévalence globale des D.E. est
inconnue, mais elle semble rare, avec une incidence annuelle cumulée présumée aux
alentours de 1/1 429 individus. Plus de 120 D.E. cliniquement et/ou génétiqguement distinctes
ont été cataloguées ».8!

L’existence des D.E. repose sur I'implication de voies génétiques communes.* Plus de 53
génes sont responsables de la majorité d’entre elles®! et quatre génes (EDA1, EDAR, EDARAAD
et WNT10A) sont les plus souvent retrouvés.??

Il est a noter que méme les experts entretiennent une certaine confusion en ce qui

concerne la pathogenése du développement fondamental et la définition de la D.E.?’

1.2. Caractéristiques cliniques
Chaque dérivé ectodermique est sujet a différents symptomes. Leur type et leur gravité
varient selon la D.E., les symptémes les plus récurrents au niveau cutané (Tableau lll), des

dents (Tableau 1V), des ongles (Tableau V), des cheveux (Tableau VI) sont bien identifiés :
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Tableau Ill : Symptomes cutanés des D.E.

A la naissance A tout age

(83)

(19)

Pale sauf autour des yeux, sur les
coudes, les paumes des mains et la
plante des pieds ou elle est sombre

Fine avec des vaisseaux sanguins
proéminents

Craquelée Seche, écailleuse et facilement irritée
Pale Erosion cutanée

Seche Eczéma fréquent

Lache autour des yeux Mamelons de petite taille ou inexistants

Epaisse sur les paumes et la
plante des pieds

Desquamations

(83)

Tableau IV : Symptoémes dentaires

(84)




Agénésies dentaires, allant de I’hypodontie a I'anodontie pour les
formes graves

Microdontie

Forme conoide, dysplasique

Eruption tardive

Défaut de développement des crétes alvéolaires

Dysplasie de I'’émail

Taurodontisme

(6,83,81,19)

Tableau V : Symptémes unguéaux

(83)

Petits

Cassants

Décolorés

Fissurés

Anormalement courbés

Striés

(83 ;85)

Les symptOmes capillaires sont généralement visibles des la petite enfance. Les sourcils,

les cils et autres poils du corps peuvent également étre atteints.838°
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Tableau VI : Symptémes capillaires

(83)

Atrichose (absence de cheveux), alopécie
(absence partielle de cheveux) et
hypotrichose (cheveux clairsemés)

Fins

Peu pigmentés

Texture anormale

Fragiles

Indisciplinés

Cheveux secs (lié a 'absence ou au mauvais
développement des glandes sébacées)

(83,85)

Les glandes sudoripares sont absentes ou dysfonctionnelles et entrainent une hypohydrose
(incapacité a transpirer) a l'origine d’une hyperthermie pouvant provoquer des lésions
cérébrales. Le risque de mortalité est augmenté particulierement au cours des quatres
premiéres années de vie.*1#3

D’autres structures sont souvent affectées, notamment au niveau de la téte.

Oreilles : surproduction de cire d'oreille, avec perte et lésions auditives associées.

Yeux : manque de larmes entrainant une blépharite, des cicatrices cornéennes, ou une
sensibilité accrue a la lumiére.

Nez : en forme de selle, sécrétion épaisse de mucus.®

Glandes salivaires : Leur atteinte entraine une hyposialie augmentant le risque carieux. Les

muqueuses sont souvent inflammées et fragilisées.*

Face : Front proéminant et plus rarement une fente labiale ou palatine.®?
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1.3. Symptémes associés
Suivant les formes et la gravité de la D.E. d’autres symptomes, plus aléatoires, peuvent étre

associés (Tableau VI1)83:

Tableau VII : Symptdmes associés aux D.E.

Absence ou fusion de doigts et d’orteils

Allergies et immunodéficiences : asthme, allergies, eczéma ou symptomes de rhinite
plus fréquents

Problémes gastro-intestinaux

Problemes de croissance : déficits de taille et de poids commencgants a un age
précoce et persistant tout au long de I'adolescence.

Problemes obstétrique et gynécologique : manque de développement des seins, des
complications d’allaitement et infertilité.

Atteintes du systéme respiratoire : infections respiratoires récurrentes
(83)

1.4. Classification des dysplasies ectodermiques
Chaque D.E. a sa propre combinaison de symptomes et chaque symptéme se manifeste a
différents niveaux de gravité.®® D’ou une importante variation de D.E. rendant difficile leur
classification.8®
Au sens large on distingue :
e Les D.E. pures, caractérisées seulement par des signes ectodermiques

e Les syndromes de D.E. qui combinent des signes ectodermiques et des malformations

Il existe plusieurs classifications cliniques, la plus largement utilisée a été proposée par
Freire-Maia des 1971, et mise a jour a plusieurs reprises [Freire-Maia, 1977; Freire-Maia et
Pinheiro, 1984, 1987, 1988; Freire-Maia et Pinheiro, 1994]. Elle se base sur les « signes

classiques » des D.E.33%7 et comprend deux groupes (Tableau VIII) :
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Tableau VIII : Classification de Freire-Maia

Regroupe les D.E. avec des défauts dans au Regroupe les formes avec des défauts
moins deux des structures "classiques" ci- dans une seule des structures

dessous, associés ou non a des malformations classiques, associé a au moins un autre
et autres défauts. défaut ectodermique (noté 5).

cheveux (noté 1)

dents (noté 2)

Structures classiques atteintes :

ongles (noté 3)

- glandes sudoripares (noté 4)

Les D.E. ectodermiques sont donc classées en Les formes appartenant au groupe B
fonction des structures qu’elles atteignent, et sont appelées par le chiffre
selon la notation suivante : correspondant a la structure de base

- 1-2 ou tricho-odontic (cheveux - dent) affectée (1, 2, 3, ou 4) suivi du chiffre 5,

indiquant la présence d'autres défauts
ectodermiques :

1-3 ou tricho-onychial (cheveux - ongles)

- 2-3-4 ou odonto-onyco-dishidrotic (dent - - 1-2-5
ongles - glandes sudoripares) - 1-3-5
- ..Etc. - 2-3-4-5 ... etc

Cependant, cette classification est limitante et nécessiterait d’étre remplacée par une
classification qui intégrerait I'information clinique et moléculaire.33

Lors de la deuxieme conférence internationale sur la classification des D.E. en 2013, dont
le but était de parvenir a un consensus, les participants ont convenu de mettre au point un
systeme de diagnostic multiaxial reliant les classifications cliniques, moléculaires et

pathogénes existantes.?3 A I’heure actuelle une telle classification n’est pas encore établie.

Pour exemple, la D.E. la plus souvent rencontrée est la Dysplasie Ectodermique
Hypohidrotique ou Anhidrotique (D.E.H.) (ORPHA:238468).% Sa prévalence est de 1/15 000
dans le monde.®®

Parmi les différents signes cliniques de cette D.E.H. (Tableau IX), le symptéme majeur est
I'altération de la sudation. Il existe quatre sous-types :

e D.E.H. liée a I'X ou syndrome de Christ-Siemens-Touraine (ORPHA:181), qui est le plus
fréquent (80% des cas)

e D.E.H. autosomique récessive (ORPHA:248)

e D.E.H. autosomique dominante (ORPHA:1810)

e D.E.H. associée a une immunodéficience comme manifestation principale (D.E.H. avec

immunodéficience) (ORPHA:98813), qui est beaucoup plus rare®®
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Tableau IX : Signes cliniques des D.E.H.

Absence de sudation ou sudation insuffisante (anhydrose/hypohydrose)

Degrés variables d’hypodontie ou d’oligodontie

Dysmorphie dentaire

Peau fine, seéche et eczémateuse avec des zones d’hyperkératose
Atrichose et hypotrichose

Absence de poils

Dysmorphie faciale : front proéminent, sourcils et cils fins et clairsemés, rides infra-
palpébrales, hyperpigmentation périorbitaire caractéristique, ensellure nasale et
hypoplasie du maxillaire inférieur

(88)

1.5. Syndromes incluant des dysplasies ectodermiques

Une liste exhaustive des syndromes incluant les D.E. est présentée en Annexe |, quelques
syndromes sont plus fréquemment rencontrés :

e Syndrome de Bloch-Sulzberger (Incontinentia Pigmenti) (ORPHA:464)
Sa prévalence est de 1/143 000 naissance dans le monde.

D’aprés Orphanet, « Cest une dysplasie ectodermique multi-systémique rare a
transmission dominante liée a I'X. Elle est généralement létale chez les hommes et se présente
lors de la période néonatale chez les femmes par une éruption bulleuse le long des lignes de
Blaschko, suivies par des plaques. Elle est aussi caractérisée par des anomalies dentaires, une
alopécie et une dystrophie unguéale, et affecte occasionnellement la rétine et le systeme
nerveux central ».%°

Plus de 90% des patients atteints présentent une oligodontie, microdontie, macrodontie,

éruption retardée des dents permanentes ou un taurodontisme.®

e Syndrome d'ectrodactylie-dysplasie ectodermique-fente labiopalatine (syndrome EEC)
ORPHA:1896
Sa prévalence est de 1 a 9/100 000 naissances dans le monde.
D’aprés Orphanet, « C’'est une anomalie du développement embryonnaire d'origine
génétique qui associe une ectrodactylie et une syndactylie des mains et des pieds, une fente
labiale avec ou sans fente palatine et des anomalies dans diverses structures ectodermiques,

tel que les agénésies dentaires. D'autres signes cliniques peuvent étre associés ».%°
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2. Syndrome de Down ou Trisomie 21

Il affecte 1/2000 naissance en France, et se caractérise par un déficit de croissance avec un
développement mental et physique retardé.’® Il s’agit de I'anomalie chromosomique la plus
commune chez I'homme.® La prévalence de I'agénésie y varie de 40 a 60% et dans environ la
moitié des cas il manque une ou deux dents. Les dents les plus fréquemment absentes sont
les incisives latérales maxillaires, suivies des deuxiémes prémolaires mandibulaires et des

deuxiémes prémolaires maxillaires.?

3. Syndrome de Van der Woude

D’apres Orphanet, « il est caractérisé par de petites fistules de la levre inférieure, associées
ou non a une hypodontie et a une fente oro-faciale. Il s’agit du plus fréquent des syndromes
avec fente oro-faciale. Sa prévalence dans la population générale est d'environ 1/60 000. Les

agénésies sont fonction de la fente ».%?

4. Syndrome de Treacher Collins

D’aprés Orphanet, « La prévalence est de 1/50 000. Les enfants présentent une dysmorphie
faciale caractéristique avec une hypoplasie bilatérale et symétrique des os malaires, de la
margelle infra-orbitaire et de la mandibule entrainant une rétrognathie et une rétrogénie ainsi

qu’une malocclusion dentaire souvent caractérisée par une béance antérieure ».%3

5. Manifestations cliniques des agénésies syndromiques

Les manifestations générales et les organes potentiellement atteints varient en fonction du
syndrome. Les dérivés ectodermiques sont prioritairement touchés, comme pour les D.E. Il
peut exister aussi des anomalies extra-ectodermiques : un retard cognitif, de I'asthme, des

anomalies cartilagineuses et squelettiques .>*
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2éme partie : prise en charge

La prise en charge d’un patient atteint d’agénésie est extrémement variable, déterminée
principalement par le nombre de dents absentes et de I'association ou non a un syndrome. Il
s’agit généralement d’une prise en charge pluridisciplinaire qui accompagne I'’enfant tout au
long de sa croissance.

Elle est régie par des objectifs et des moyens adaptés a I'individu en croissance selon les
déterminants qui le caractérisent.

« Une conférence internationale pluridisciplinaire (2004) sur la prise en charge des
agénésies et des dysplasies ectodermiques a permis de définir des standards de soins, en

précisant le role et la composition des équipes médicales et dentaires ».%

|. Dépistage et diagnostic

Physiologiquement les dents temporaires ont toutes fait leur éruption a I'dge de trois ans
et les dents permanentes entre 12 et 14 ans (excepté les troisiemes molaires). De découverte
généralement fortuite les agénésies sont néanmoins le plus souvent dépistées entre 6 et 12
ans lors d’un diagnostic initial.>> Toute agénésie suspectée doit étre confirmée par la
radiographie.’®

Il est alors important d’identifier leur caractére syndromique ou non. La radiographie
panoramique permet d’avoir une vue d’ensemble et de déceler un syndrome sous-jacent au
travers de manifestations communes (Tableau X).5%7

Si une suspicion de maladie rare ou de syndrome existe (présence d’anomalies
ectodermiques associées), le praticien doit orienter le patient vers une structure de dépistage
et de prise en charge des maladies rares qui effectuera un bilan diagnostic multidisciplinaire
le plus complet possible (Tableau XI) et déterminera le caractére syndromique ou non des

agénésies.8>97
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Tableau X : Manifestations radiologiques communes aux différents syndromes

Anomalies osseuses et cranio-faciales, dysmorphose sur téléradiographie de profil et CBCT
Hypotrophie osseuse

Absence de dents temporaires

Absence de germes de dents permanentes

Retard d’évolution de germes de dents permanentes

Retard de rhizalyse de dents temporaires

Eventuelle fente labio-palatine
(97)

Tableau X! : Eléments a examiner et renseigner lors d’un bilan diagnostic multidisciplinaire

Troubles de la sudation (épisodes d’hyperthermie)

Anomalies des ongles, des cheveux, des sourcils

Eczéma, allergie ou autres pathologies dermatologiques, ORL ou respiratoires

Retard de développement général ou psychomoteur

Anomalies squelettiques, cardiopathie, fente labio-palatine, troubles neuro-cognitifs,
pathologies endocriniennes (formes syndromiques)

Anomalies de la chambre antérieure de I'ceil, du nombril

Antécédents de cancers colorectaux

Anomalies de I’éruption
Traitement d’anomalies morphologiques coronaires ou traitement prothétique
antérieur

Dysmorphie faciale

Troubles cutanéo-phanériens : hypotricose, anomalies pigmentaires (suspicion de DEH
ou incontinentia pigmenti), dysplasie unguéale

Hauteurs faciales inférieure et totale, typologie faciale

Anomalies squelettiques de type hypoplasie maxillaire, prognathisme mandibulaire,
proéminence frontale

Anomalie des praxies phonatoires ou masticatoires, parafonctions
Type respiratoire

Anomalies morphologiques coronaires : dents conoides, microdontie, anomalies de
I’organisation cuspidienne

Malpositions dentaires et malocclusion (diastemes, endognathie maxillaire,
supraclusion)

Caractéristiques anatomiques du rempart osseux alvéolaire au niveau des zones
édentées : hypotrophie

2
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Examen clinique de I'éventuelle fratrie et des parents pour déterminer le mode de
transmission intrafamiliale

Modeles d’études

Photographies cliniques extra-orales et intra-orales

Téléradiographie de profil

Examen d’imagerie sectionnelle de type tomographie volumique a faisceau conique
(CBCT) ou scanographie dans le cadre d’une indication de traitement implantaire
précoce

Diagnostic moléculaire a partir d’'un prélévement sanguin ou salivaire a la recherche de

mutations génétiques spécifiques
(97)

Par ailleurs, afin de créer un recueil de données phénotypiques et de contribuer a une
meilleure connaissance des maladies rares il est possible de participer au recensement des
patients atteints dans le registre D[4]/Phenodent via une fiche mise a disposition par
Phenodent.

(fiche disponible via le lien http://www.phenodent.org/documents/fiche de recueil.pdf)?’

Il. Orientation du patient

Les structures de dépistage et de prise en charge sus-mentionnées possedent les
connaissances et les moyens nécessaires a la prise en charge des agénésies syndromiques. Il
s’agit des centres de référence des maladies rares (CRMR) et des centres de compétence des
maladies rares (CCMR). lIs sont organisés selon un maillage territorial et désignés dans le cadre

d’une procédure de labellisation nationale.®>°*

1. Les centres de référence des maladies rares (CRMR)

La HAS définit leurs roles :
e « Faciliter le diagnostic et définir une stratégie de prise en charge thérapeutique,

psychologique et d’accompagnement social

Définir et diffuser des protocoles de prise en charge

Coordonner les travaux de recherche et participer a la surveillance épidémiologique

Participer a des actions de formation et d’information pour les professionnels de santé,
les malades et leurs familles

e Animer et coordonner les réseaux de correspondants sanitaires et médico-sociaux

e Etre des interlocuteurs privilégiés pour les tutelles et les associations de malades »*

IIs fonctionnent selon un réseau constitué d’un ensemble de CRMR et au sein duquel I'un

d’eux est désigné comme centre coordinateur du réseau. Un CRMR est labellisé pour un
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groupe de maladies rares pendant une durée de 5 ans, au cours de laquelle il élabore un plan
d’actions.%®

Chacun d’eux «rassemble une équipe hospitaliere hautement spécialisée ayant une
expertise avérée pour une maladie rare ou un groupe de maladies rares, et qui développe son
activité dans les domaines des soins, de I'enseignement-formation et de la recherche. Cette
équipe est médicale mais intégre également des compétences paramédicales,

psychologiques, médico-sociales, éducatives et sociales ».9

2. Les centres de compétence des maladies rares (CCMR)

Leur role est « d’assurer la prise en charge et le suivi des personnes atteintes de maladies
rares au plus proche de leur domicile, et a participer a I'ensemble des missions des CRMR ».
Eux aussi rassemblent une équipe hospitaliere spécialisée ayant une expertise avérée pour
une maladie rare ou un groupe de maladies rares. Sur leur territoire ils font le lien entre les
professionnels de santé hospitaliers ou de ville et les secteurs médico-social, éducatif et
social.®* Chaque CCMR dépends d’un CRMR, auprés duquel il peut avoir recours a une

expertise.®®

3. Les filieres de santé maladies rares (FSMR)

Il s’agit d’organisations labélisées qui « coordonnent un ensemble associant un réseau de
centres de maladies rares, des professionnels de santé, des laboratoires de diagnostic et de
recherche, des structures éducatives, sociales et médico-sociales, des universités, des
associations de personnes malades et tout autre partenaire (y compris privé) apportant une
valeur ajoutée a I'action collective » (Figure 13).%8

Leur role est « I'impulsion, le soutien et la promotion de I’action des centres de référence.
C’est un lieu de co-construction d’une réponse aux enjeux posés par les maladies rares, dans
le souci d’un continuum d’actions entre les acteurs qui y participent ».9

Chagque FSMR a un champ d’action qui lui est propre :

FSMR « de la téte, du coup et des dents » (TETECOU)

FSMR cardiaques et héréditaires

FSMR endocriniennes

e etc.
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Figure 13 : Acteurs et fonctionnement d'une FSMR

FSMR
|
coordonne
/_ Réseau de centres des maladies rares Partenaires apportant une valeur ajoutée

a l'action collective
CCMR

CCMR CCMR - Professionnels de santé

- Laboratoires de diagnostic
et de recherche

CRMR
CMR / \ CCMR - Structures éducatives, sociales
et médico sociales

CCMR CRM CRMR CCMR

coordinateur - Universités

CCMR CCMR

CRMR - Associations de personnes malades

CCMR CCMR
CCMR

La liste des centres de maladies rares qui intégrent la FSMR de la téte, du cou et des dents
est disponible sur le site internet de la FSMR en question (lien : https://www.tete-cou.fr) ou
sur Orphanet (lien: https://www.orpha.net/consor/cgi-
bin/Clinics Networks.php?Ing=FR&data id=113160&title=T%CATECOU%20-
%20Fili%E8re%20de%20sant%E9%20maladies%20rares%20:%20maladies%20rares%20de%2
0la%20t%EAte, %20du%20cou%20et%20des%20dents&search=Disease Search Simple).

lll.Une prise en charge pluridisciplinaire

La prise en charge des cas d’agénésies multiples et en particulier des cas syndromiques est
complexe. Un omnipraticien n’a pas les compétences pour traiter de tels cas seul.>> Une prise
en charge pluridisciplinaire par une équipe composée de différents spécialistes est

14,18,99

indispensable et est une condition de réussite du traitement.>*

1. Composition de I’équipe pluridisciplinaire

Elle est généralement composée d’une équipe médicale, d’une équipe de dentistes et
d’autres intervenants dont la collaboration est étroite.

L’équipe médicale est composée d’un pédiatre, d’'un dermatologue, d’un chirurgien ORL et
d’'un généticien.®® L’équipe dentaire est composée d’un dentiste pédiatrique, d’un

orthodontiste, d’un chirurgien maxillo-facial et d’un dentiste spécialisé en prothése.*+%4%9
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D’autres intervenants compléetent I’équipe : psychologue, orthophoniste, physiothérapeute,
ophtalmologue et un gynécologue.8®

Un des membres est désigné comme coordinateur et doit superviser le travail de I’équipe.®*
« La coopération bien coordonnée des différents membres de I'équipe est essentielle pour
assurer jusqu’a I’dge adulte une prise en charge compétente des patients ».*! Dans I'idéal la

méme équipe s’occupera de I'ensemble de la prise en charge.

2. Roles de I'équipe pluridisciplinaire

Au-dela de son action thérapeutique I'équipe remplit d’autres roles :
- La formation et I’éducation des membres de la profession
- La collecte de données a des fins de recherche et d’activités visant a améliorer les soins
des patients
- Le partage des connaissances et des bonnes pratiques avec d’autres équipes aux niveaux

national et international®*

De plus, une telle équipe présente des avantages, parmi eux la HAS cite :

Favorise une meilleure coordination pour fournir au patient des soins appropriés

Permet la réduction de traitements inappropriés délivrés par des soignants

inexpérimentés

Le développement et le maintien des compétences

Une efficacité et une expertise accrues

Une coordination des stratégies préventives °4°°

L’omnipraticien ayant dépisté I'anomalie dentaire n’est pas banni de la prise en charge du
patient. En concertation avec I'équipe pluridisciplinaire et sans sortir de la limite de ses
compétences, il a pour réle :

- Etablir un diagnostic provisoire
- Réaliser les soins préventifs
- Réaliser les soins dentaires courants

- Réaliser la maintenance et le suivi aprés achévement du traitement®
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IV. Objectifs de la prise en charge

L'objectif global est de permettre le développement d’une denture permanente qui se
trouve dans une occlusion stable, fonctionnelle et esthétiquement acceptable.

Premieérement assurer les fonctions oro-faciales, car elles sont vitales. Elles permettent
notamment de stimuler la croissance maxillo-faciale via la mise en condition progressive
musculaire, articulaire et phonétique.*?1% Mais également d’éviter les retards psychologiques
et éducatifs*? et d’équilibrer les habitudes alimentaires indispensables a la croissance.'®!

L’objectif psychologique est de rétablir I’estime du patient pour lui-méme?*! et lui permettre

une intégration sociale.

Plus concretement les aspects cliniques qui permettent d’assurer ces objectifs sont :

e Rétablir et maintenir des rapports intra-arcades et inter-arcades normalisés (éviter les
phénoménes de version, égression, perte de dimension verticale d’occlusion(DVO))*’

e Rétablir une denture complete

e Rétablir une occlusion stable, I'idéal étant une occlusion de classe |, des milieux inter-
incisifs alignés, un recouvrement et un surplomb optimaux®°

e Rétablir 'esthétique dentaire et faciale®!

V. Déterminants de la prise en charge

Deux facteurs essentiels vont régir la prise en charge car ils évoluent durant la croissance
du patient : les modifications morphologiques liées a la croissance osseuse maxillo-faciale
dans les 3 sens de |'espace selon un schéma spatio-temporel qui leur est propre (Tableau XIl),
ainsi que la succession des dentures (Tableau XI11).4!

La coopération du patient et de ses parents est aussi un déterminant de la prise en
charge.'%0 Sa capacité d’adaptation devant une prise en charge contraignante physiquement
et psychiqguement nécessite la compréhension et la visualisation de ['objectif du

traitement.*161
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Tableau XII : Croissanse osseuse maxillo-mandibulaire dans les trois sens de I'espace

D’abord au niveau de la suture
symphysaire, stabilisée a partir de la

Fournie par I'activité des premiére année de vie?1%102
sutures médiane et palatale Puis dans la région postérieure suite a
Transversal N . , , L.
Jusqu’a 15 ans chez les filles et ' I'allongement antéro-postérieur du
18 ans chez les garcons 442%  corps de la mandibule, qui de par sa
forme en V entraine une augmentation
de la dimension transversale*?
Selon un remodelage osseux . L. .
o . Croissance postérieure condylienne et
. liee a la croissance des .\ , . .
Sagittal par apposition/résorption au niveau du

structures osseuses sus-

42,96
) ramus*?
jacentes®?

Résultat du développement
de I'os alvéolaire
Vertical Elle se poursuit jusqu’a ce que  Croissance condylienne®?
les dents permanentes soient
en occlusion®?

Tableau XllI : Corrélation entre dge et denture

Temporaire De 3 a6 ans
Mixte De6a12ans
Adulte jeune De 12 a 18 ans
Permanente stable A partir de 18 ans

VI. Planification de la prise en charge

La prise en charge commence le plus précocement possible, dés la mise en place de la
denture temporaire, et persiste durant toute la croissance du patient. Le moment et les
modalités de la mise en place des traitements doivent refléter les besoins et les limites
imposés par un individu jeune et en croissance, jusqu’a ce qu’il atteigne une certaine stabilité

osseuse et dentaire.®!
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On distingue alors deux périodes dans la prise en charge de ces patients (Figure 14):
- Une période de traitement évolutive, s’étalant généralement de la petite enfance
a la fin de I'adolescence pendant laquelle les dysmorphoses squelettiques et
alvéolaires sont traitées et les fonctions rétablies. Elle permet d’aménager les
arcades de fagcon a obtenir la situation clinique la plus favorable a la réhabilitation
finale. Cette période peut comporter jusqu’a quatre phases qui se chevauchent :
une phase prothétique transitoire, une phase implantaire précoce, une phase
100

orthodontique et une phase chirurgicale maxillo-faciale.

- Une période de réhabilitation prothétique définitive.

Figure 14 : Frise chronologique de la prise en charge

croissance maxillo-faciale

3ans 6ans 12 ans 18ans >

L'une des difficultés rencontrées dans la planification du traitement des patients atteint
d’agénésies multiples consiste a identifier les cas simples des cas complexes. Les cas qui de
premier abord apparaissent simples peuvent se révéler difficiles, il est important de garder
une approche pluridisciplinaire.®®

Le nombre de dents manquantes n’est pas un indicateur fiable de la complexité des cas,

toutefois celle-ci croit avec 'augmentation des agénésies.>

VII. Moyens de prise en charge

La prévention, la gestion de I'espace et 'aménagement des arcades selon une succession
chronologique sont les moyens qui permettent de prendre correctement en charge les

patients.
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1. Prévention

1.1. Evaluer le risque carieux individuel
Le risque carieux individuel (RCI) est faible ou élevé. Un enfant a RCI élevé présente au
moins un des facteurs de risque suivants :
- Absence de brossage quotidien avec du dentifrice fluoré
- Ingestions de sucre régulieres en dehors des repas
- Prise au long cours de médicaments sucrés ou générant une hyposialie
- Présence de plaque dentaire visible a I'ceil nu
- Présence ou antécédents de lésions carieuses
- Anomalies de structure des dents

- Port d’appareils orthodontiques®®

Certains facteurs de risque environnementaux doivent également étre pris en compte, tels
le niveau socio-économique familial et le mauvais état de santé bucco-dentaire des parents

ou de la fratrie.®®

1.2. Maintenir la dentition existante

Apres évaluation de I'état (carie, mobilité, ankylose), du pronostic de chaque dent et avoir
réalisé des extractions sélectives (dents non conservables), il faut mettre en place des moyens
de prophylaxie permettant de pérenniser les dents sur I'arcade.

Hygiéne bucco-dentaire : La motivation a I’hygiene buccodentaire pour I'enfant et pour les
parents. Un brossage des dents tous les jours, matin et soir avec un dentifrice fluoré

Fluor : Sous forme de vernis fluoré il est efficace dans la prévention et I'arrét de la maladie
carieuse. Son action peu méme reminéraliser les |ésions carieuses initiales. Il est bien accepté
par les enfants et son utilisation est indolore. Contre-indiqué dans les cas d’allergie a I'un des
composants du produit, de gingivite nécrotique ou de stomatite.1%

Soins et restaurations : Les dents délabrées peuvent bénéficier de restaurations directes

en composite ou de coiffes pédodontiques préformées métalliques (CPP).

2. Gestion de I'espace

Les patients sont sujets a une désorganisation de I’espace allant d’un simple espace vide

pour une agénésie isolée, a des déséquilibres des relations des bases squelettiques pour les
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cas présentant des dysmorphoses dento-maxillaires associées. Il est primordial de gérer et
d’organiser cet espace en fonction de I’age de I'’enfant. L'objectif est de se rapprocher le plus
possible d’'un ensemble dento-alvéolaire sain et « dans la normalité », permettant a I'age

adulte une reconstruction prothétique efficace.

2.1. Interception et maintien de I'espace
Chez I'enfant, en denture temporaire et mixte, il est encore possible d’intercepter des
anomalies de croissance et d’éruption. A ce stade prédire I’évolution de la situation clinique
et établir un plan de traitement précis est utopiste. Il est alors essentiel de tendre vers une
situation clinique permettant de s’adapter a un maximum d’options de traitement
potentielles pour le futur.

Garantir une croissance et une éruption normale ainsi que le maintien de I'espace au sein

des arcades sont les trois impératifs pour mettre toutes les chances du c6té du patient. Des
réévaluations régulieres de la situation clinique sont indispensables pour adapter et orienter

le traitement selon la croissance du patient ou I’évolution du syndrome.

2.1.1 Maintien de I'espace et remplacement des dents
Le maintien de I'espace est essentiel en attendant le traitement orthodontique, car dans
certains cas I'espace permettra une réhabilitation prothétique voir implantaire a la fin de la
croissance. La gestion de la supraclusion, des versions et des migrations dentaires fait appel a
différents moyens prothétiques :

- Mainteneur d’espace (Figure 15)

- Pédibridge : Utilisé dans les cas d’agénésies de plusieurs dents adjacentes. S'il traverse
la suture médiane palatine un systéme de glissiére lui permet de suivre passivement la
croissance transversale (Figure 16)®

- Prothése amovible partielle (PAP) : Les enfants peuvent en bénéficier des I'age de trois
ans.*! Elle doit reproduire la denture qui correspond a I'dge de I'enfant, la taille et la
morphologie des dents (dents bambino®).%* Elle est contre indiquée si I’éruption des
dents permanentes sous-jacentes est imminente et si I’'enfant est non coopérant ou si
son suivi est incertain.’” Le suivi s’organise en contrdles périodiques pour surveiller
I’éruption des dents permanentes sous-jacentes ou I'adaptation de la prothése.?” Ses

avantages et inconvénients sont présentés dans le Tableau XIV
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Figure 15 : Mainteneur d’espace 1% Figure 16 : Pédibridge antérieur a glissiére

Tableau XIV : Avantages et inconvénients de la PAP

Déficit de rétention notamment a la

Rétablissement des fonctions et de mandibule : absence du port de la prothése,
I’esthétique risque de perte par I'enfant (cantine, sport,
..)68

Role de mainteneur d’espace, guide

de I'éruption des dents Affaiblit le parodonte®419°
permanentes
Rétablissement de la DVO Encombrant

Augmente la formation de plaque au niveau
des dents avec lesquelles elle est en contact
et favorise le développement carieux!®

Adaptable et ajustable facilement
(ex : adjonctions, rebasage)!®6?

Co(t modeste?6! Diminution du go(1t®

2.1.2 Alternative, la prothése amovible supra-implantaire
Face au déficit de rétention fréquent une alternative existe a la mandibule : la PAP
supra-implantaire. Les implants sont utilisés comme moyens de rétention de la prothése

chez les enfants pour lesquels la PAP conventionnelle est un échec, a partir de six ans et

ce jusqu’a la fin de la croissance.'% La HAS recommande la mise en place de deux implants
(voire quatre) dans la région symphysaire mandibulaire, entre les foramens
mentonniers'®®9, car c’est une région stable (croissance stoppée) dés I’dge d’un an.*
Cette pratique est interdite au maxillaire'®, qui est en croissance jusqu’a la fin de
I’adolescence car I'implant se comporte comme une dent ankylosée*?1%7 et sa pose dans
un os en croissance entraine deux conséquences indésirables : une restriction localisée de

la croissance osseuse??%102 et un déplacement de Iimplant au cours de la
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croissance (infraclusion par rapport au niveau osseux adjacent!?41429.102 déplacement
palatin ou lingual*?, déplacement antéro-postérieur®®). Si le contexte anatomique est
défavorable a la pose d’implants classiques, 'utilisation de mini-implants dont le diameétre
est inférieur ou égal a 2,4mm est nécessaire.”’

D’aprés la HAS «la prothése mandibulaire supra-implantaire améliore
significativement les performances masticatoires, la stabilité de la prothese et la
satisfaction des patients ».%* Elle permet aussi une « amélioration sur les plans esthétique
et fonctionnel, avec un impact tres favorable sur I'estime de soi, la vie professionnelle et
sociale ».94% « Les patients concernés estiment que ce traitement leur est bénéfique,
quels que soient la morbidité, les ressources mobilisées, le colt et le temps dépensés ».9
Ses avantages et inconvénients sont présentés dans le Tableau XV. Le taux de survie des
implants est de 85 % pour les enfants de moins de 11 ans et de 87 % pour les patients

entre 11 et 18 ans, ces taux sont inférieurs a celui des adultes qui se situe & 95 %.%06

Il est important de noter que plus t6t un enfant est appareillé, plus son adaptation a la

prothése et aux futures prothéses sera « facile ».10!

Tableau XV : Avantages et inconvénients de la PAP supra-implantaire

Nécessite des crétes alvéolaires

Bénéfices importants sur les plans suffisamment volumineuses, alors qu’elles
fonctionnel et psychologique®* sont souvent atrophiques dans les secteurs
édentés®

L'implant permet de maintenir le volume Perte osseuse crestale autour du col des
osseux alvéolaire® implants#261,108

L'implant peut étre utilisé comme point
d’ancrage pour des mouvements
orthodontiques®%%4

Durée de vie d’un implant faible comparé a
I’espérance de vie d’un individu jeune®%102

2.1.3 Croissance transversale et sagittale
Le traitement orthopédique interceptif a pour but de corriger ou d’empécher I'aggravation
d’'une dysmorphose dento-maxillaire®” en équilibrant et harmonisant les relations
squelettiques sagittales et verticales**'% et en influencant la croissance dento-faciale. Un
arrét préalable des parafonctions est obligatoire, essentiellement la succion non nutritive

(tétine, pouce).
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Un défaut de croissance transversale au makxillaire peut-étre a I’origine d’occlusion inversée
postérieure, de béance antérieure et d’excés de surplomb antérieur.'®® Une expansion
maxillaire permet de résoudre ce probléeme par exemple avec I'activation d’un vérin médian
intégré a la PAP (Figure 17). Il faudra alors mettre en place des rendez-vous de suivi tous les

trois a six mois.®’

Figure 17 : PAP maxillaire a vérin
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Une anomalie du sens sagittal comme par exemple un rétrognathisme maxillaire nécessite

une protraction maxillaire et est traitée par masque facial.

2.1.4 Garantir I'éruption
Par le maintien du couloir d’éruption libre ; en procédant au meulage progressif de la

prothése en regard des zones d’éruption au moment opportun.

2.2. Gestion de I'espace au sein des arcades
C’est le traitement orthodontique qui permet la gestion de I'espace au sein des arcades,
idéalement entre 12 et 15 ans lorsque les dents définitives ont fait leur éruption et que le
patient dispose encore d’un potentiel de croissance. Selon la situation clinique et le projet

prothétique prévu, il est possible de fermer I'espace lié aux agénésies ou de I'ouvrir.
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2.2.1 Ouvrir 'espace
Préférable lorsqu’il n’y a pas d’encombrement au sein des arcades et permet la mise en
place de dents de remplacement sur les prothéses. A l'avantage d’étre une option

conservative mais engage le patient a recourir a une thérapeutique prothétique.®®

2.2.2 Fermer l'espace
Préférable lorsque le nombre d’agénésies est faible. Permet d’utiliser I'espace pour
corriger des malocclusions (réduire I'encombrement, corriger un exces de surplomb
maxillaire, rétablir 'alignement des milieux inter-incisifs). Pour fermer |’espace il est possible
d’avancer le secteur postérieur ou de reculer le secteur antérieur a I'édentement.® Cette
option comporte néanmoins certains inconvénients :
- Entraine une diminution de la longueur d’arcade et un risque de verticaliser le profil
facial®
- Risque d’entrainer une rétroversion non désirée des dents antérieures affectant
négativement la relation incisive®
- Pour le cas particulier de I'agénésie de I'incisive latérale maxillaire, il peut étre difficile
d’obtenir une intégration esthétique correcte de la canine en place d’incisive latérale
- Pour le cas particulier de I'agénésie de la canine, la mésialisation de la premiére
prémolaire entraine des contraintes mécaniques pour lesquelles elle n’est pas adaptée

(guidage canin)

2.3. Gestion des bases squelettiques
La chirurgie orthognathique est utilisée chez les patients en fin de croissance ou dont la
croissance est arrétée, a partir de I’age de 15 ans. Elle permet de réduire les défauts liés a une
dysmorphose et de réorganiser les espaces au sein des arcades. Au maxillaire une ostéotomie
de Le Fort | permet de reculer ou d’avancer les segments adjacents aux espaces.!?44
A la mandibule une ostéotomie sous-apicale antérieure ou une ostéotomie du corps de la

mandibule peuvent étre utilisées.'? Des perturbations neurosensorielles sont fréquentes suite

a la pratique de I'ostéotomie.**
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- La demande de prothése est souvent justifiée par des troubles psychologiques, et
leurs conséquences scolaires!0?

- La gestion de I'espace est réalisée le plus tot possible en raison de la facilité de
I’adaptation dento-alvéolaire et squelettique chez un individu jeune.®® Son objectif
est de se rapprocher le plus possible d’'un ensemble dento-alvéolaire normal et
sain

- L'utilisation de protheses ne doit en aucun cas entraver la croissance transversale
et les éruptions dentaires. Elle doit les accompagner par un systéme d’adaptation
(glissiére, vérin) ou par renouvelement des protheses

- Lathérapeutique prothétique doit étre transitoire et évolutive jusqu’a la fin de la
croissance de I'individu

- La pose d’une prothése apporte une amélioration relationnelle et scolaire'®!

3. Aménagement des arcades

3.1. Auto-transplantation

C’est un processus qui consiste a extraire une dent et a la transplanter dans un autre
secteur au sein de la méme cavité buccale.’?? Cette option est trés intéressante dans les cas
oU un secteur est encombré et un secteur présente une agénésie.!®'9? La deuxiéme
prémolaire mandibulaire est particulierement polyvalente pour cet usage et permet méme de
remplacer les dents antérieures maxillaires car leurs racines sont compatibles.t#102 Le
développement idéal des racines de la dent donneuse se situe entre les deux tiers et les trois
quarts de la longueur estimée de la racine mature, 119,102,110

C’est une intervention délicate et trés opérateur dépendante, qui se doit d’étre
atraumatique afin de ne pas compromettre le développement ultérieur de la racine.!? Ses

avantages et inconvénients sont présentés dans le Tableau XVI. La survie a 5 ans est supérieure

a 98% et la survie a dix ans a plus de 87%.1%102
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Tableau XVI : Avantages et inconvénients de I'auto-transplantation

La dent conserve son potentiel
d’éruption et d'induction de la
croissance de I'os alvéolaire!®

Entraine fréquemment la nécrose pulpaire et
nécessite un traitement endodontique®*1°2

Faible co(t!?? Risque potentiel d’ankylose0?

Reconstruction coronaire délicate vis a vis du
mimétisme de la dent qu’elle remplace
(couleur, taille, forme, hauteur du collet)®*

3.2. Gestion des crétes alvéolaires atrophiques
Conséquence des agénésies, les crétes alvéolaires sont localement atrophiques. Elles
nécessitent une augmentation tissulaire pour fournir un support convenable aux
réhabilitations prothétiques : greffe osseuse autogéne (inconvénients: morbidité du lit
donneur, infections et résorption imprévisible), ostéogénese par distraction verticale ou
horizontale!?192 ou distraction dento-alvéolaire par mouvement orthodontique.'? Les greffes
épithélio-conjonctives permettent de recréer du volume au niveau des contours tissulaires

péri-prothétiques et d’améliorer les résultats esthétiques.®®
Cette particularité anatomique nécessite des précautions lors du traitement orthodontique
car une dent déplacée vers une zone atrophique risque de sortir de son enveloppe osseuse et

de créer des récessions.'?

3.3. Utilisation implantaire
Chez I'individu ayant fini sa croissance I'implant est utilisé de facon similaire a tout autre
individu. Afin d’identifier a partir de quel moment il est possible d’implanter sans risque il est
important de prendre en considération la maturité dentaire et squelettique et non I'age

chronologique du patient.1%:108

3.4. Prothése fixée
A terme les restaurations fixes sont préférables aux restaurations amovibles qui

comportent trop d’inconvénients pour un port au long-cours.%?

42



L'utilisation d’overlays est tres appréciée car trés peu invasive. lls ne nécessitent qu’une
préparation a minima (préservation des crétes proximales et faible épaisseur de réduction) et
permettent de rétablir la DVO. lls sont congus en céramique ou en composite en fonction de
la nature des dents antagonistes (prothése, dent temporaire ou dent permanente).

Les bridges collés sont particulierement adaptés a la restauration d’espaces d’une ou deux
dents et peu invasifs. Ils sont couramment utilisés de facon provisoire apres la fin du
traitement orthodontique jusqu'a ce que la fin de la croissance cranio-faciale permette la pose
d’un implant.®

Il est nécessaire d’étre attentif lors des préparations de prothese fixée sur les dents
atteintes de taurodontisme. Leurs particularités anatomiques augmentent le risque
d'exposition de la pulpe et rendent les traitements endodontiques difficiles. De plus leur
rapport couronne-racine est défavorable et leur stabilité est diminuée par rapport a une dent

pilier normale.>?

En conclusion, le traitement reflete le modéle d'absence de dent, la disposition de I'espace,
les malocclusions existantes et les attitudes du patient.®! Il est spécifique a chaque patient.®?
« En raison des grandes différences interindividuelles, il n’est pas judicieux de présenter des
régles générales pour le choix des traitements. La planification du traitement doit étre
individualisée en fonction du patient ».4

La prise en charge doit suivre un gradient thérapeutique et s’inscrire dans une philosophie
conservative et multidisciplinaire.’® De plus il est impératif de garder une marge
thérapeutique et de réévaluer la situation clinique et le projet au cours du temps.

S’il nest pas toujours possible d’arriver a une situation finale idéale, des compromis

permettront de tendre vers cette situation.®®

VIII. Suivi des patients

La prise en charge des agénésies est longue, lourde et nécessite un suivi rapproché des
patients, d’autant plus que le nombre d’agénésie augmente ou qu’un syndrome y est
associé.* Le suivi doit étre validé avec les parents avant la prise en charge prothétique. Il doit
étre régulier (au minimum tous les 6 mois) pour permettre le controle de I'évolution de la
situation clinique (éruptions, adaptation prothétique, respect des consignes d’entretien et

d’activation si PAP a vérin) et la réalisation des éventuels ajustements.®
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L'absence de suivi, quelle qu’en soit la cause, a des conséquences néfastes. Elle représente
un facteur de risque de complications biologiques comme la carie, la gingivite ou la stomatite*
mais entraine également un risque au niveau de I’évolution de la situation clinique. Par
exemple, un jeune patient perdu de vue revient avec une éruption ectopique de l'incisive

centrale car le pédibridge se trouvait sur son « chemin d‘éruption » physiologique (Figure 18).

Les points importants du suivi sont :
e La vérification de I'hygieéne-bucco-dentaire du patient, essentiellement I'absence de

plaque dentaire™

La maintenance des protheses amovibles : vérification de |'état et de la propreté

L’adaptation de la prothese par rebasage de I'intrados ou le renouvellement de celle-ci

Le suivi des éruptions dentaires®’

La maintenance implantaire : suivi clinique et radiographique de I'ostéo-intégration

La vérification de I'absence de récidive du traitement orthodontique

Figure 18 : Eruption ectopique pour cause d'absence de suivi

IX. Aides financieres

Les patients atteints d’oligodontie bénéficient d’'un soutien financier de la part de la
sécurité sociale. En effet les oligodonties sont des affections de longue durée (ALD). Elles sont
catégorisées comme « ALD hors liste » ou « ALD31 », c’est a dire qu’elles sont définies comme

« une forme grave d'une maladie, ou une forme évolutive ou invalidante d'une maladie grave,
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ne figurant pas sur la liste des ALD 30 et comportant un traitement prolongé d'une durée
prévisible supérieure a six mois et une thérapeutique particulierement colteuse ».!1!
Pour bénéficier de I'aide, le diagnostic de maladie rare doit étre confirmé par un généticien

ou un praticien d’'un CRMR ou d’un CCMR.*?

1. Conditions d’attribution

Pour les patients de plus de 6 ans et jusqu’a la fin de la croissance :
La prise en charge concerne la mise en place de 2 voire 4 implants maximum dans la région

symphysaire en cas d’oligodontie mandibulaire, en alternative a une prothése

conventionnelle non tolérée. Elle est en vigueur depuis le 28 juin 2007 (Titre Ill, chapitre 7,

section IV).113

Pour les patients dont la croissance est terminée :
La prise en charge concerne la mise en place de dix implants maximum, en cas d’oligodontie

avec au moins une des dents suivantes absentes :

11,13, 14, 16, 17 21,23, 24, 26, 27
41,42, 43, 44, 46, 47 31, 32, 33, 34, 36, 37

Elle est en vigueur depuis le 9 janvier 2012 (Titre Ill, chapitre 7, section V).}13

2. Démarches

2.1. Pour les patients en cours de croissance
Qui peut établir la demande ?
Un praticien hospitalier d'un CRMR ou CCMR (avec le tampon du CRMR ou CCMR) ou un

chirurgien-dentiste ou un stomatologue.*

Quelles sont les piéces administratives nécessaires ?
- Un formulaire de demande d'ALD (disponible via le lien

https://www.ameli.fr/medecin/exercice-liberal/presciption-prise-charge/situation-

patient-ald-affection-longue-duree/definition-ald)1> :

Le praticien y identifie la pathologie avec des arguments cliniques et génétiques. Les

spécialités pharmaceutiques y sont précisées (implants ostéo-intégrés selon CCAM). Les
45



différents spécialistes devant intervenir doivent étre mentionnés et la durée prévue des soins
doit y étre mentionnée aussi.

- Un formulaire d'aide au remplissage (Annexe Il):

Le praticien y précise la formule dentaire avec identification des agénésies ainsi que des
dents absentes pour d'autres raisons. Il précise aussi les examens d'imagerie préconisé et les
principales étapes thérapeutiques du traitement.

- Une radiographie panoramique récente et de bonne qualité (photocopies papier non

acceptées)

- Une radiographie récente du poignet pour les enfants proches de la fin de la croissance,

afin d'évaluer la maturité squelettique!!*

A qui adresser la demande ?

A la CPAM dont dépend le patient, elle est ensuite examinée par le médecin-conseil qui

rend sa décision :

- En cas d'avis favorable, le volet 3 du protocole de soins mentionnant |'accord de prise
en charge, est remis au patient. La réalisation du traitement implantaire peut alors
débuter

- Encas 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, les voies de recours sont indiquées

sur la notification de décision!*

2.2. Pour les patients dont la croissance est terminée
Les démarches sont identiques, cependant la fiche d'aide au remplissage (Annexe lll) est

différente et il n’est pas nécessaire d'adresser une radiographie du poignet.1*

3. Actes pris en charge

Les actes faisant I'objet d’une prise en charge sont :
- Lesimplants
- La prothése amovible supra-implantaire, a tarif opposable
- Les documents radiographiques
- Les étapes pré-implantaires, les aménagements du site implantaire, la chirurgie de mise

en place de la vis de cicatrisation, a tarif opposable
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- Les couronnes sur implants selon la cotation habituelle (de fagon identique a tout autre
patient)
- Le traitement orthodontique selon la nomenclature habituelle en vigueur (de fagon

identique a tout autre patient)112

Etant donné la difficulté de ’accés a ces soins, un fond de solidarité existe au niveau des

caisses d’assurance maladie et des complémentaires santé.'!?

X. Vision future, élargissement de I’éventail thérapeutique

Diagnostic élargi (céphalométrie 3D, imagerie des tissus mous)

De nouveaux outils tels que I'imagerie 3D du visage offrent de tres bonnes possibilités de
diagnostic et de planification de traitement. L'imagerie 3D peut offrir la possibilité d’examiner
I'apparence faciale des patients et de la famille proche, de facon a ce que le traitement soit

personnalisé pour le « visage de la famille » et en fonction d’une norme esthétique.®*

« Cultiver » des dents

Développer des dents en dehors du corps semblerait envisageable par certains. Il serait
aussi possible d’utiliser des cocktails de protéines inductives dérivées des genes qui contrdélent
la formation des dents. Injectées dans les sites appropriés, elles pourraient initier le

développement des dents chez les patients en croissance atteints d’agénésies.®

Augmentation osseuse et des tissus mous
Il est envisagé qu'a 'avenir, il soit possible de régénérer les tissus en régulant les systemes
d'expression génique associés a des cellules ensemencées dans des configurations précises

sur des supports synthétiques.®
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3éme partie : Rapports de cas

Nous avons choisi deux cas cliniques pour illustrer la prise en charge des agénésies. Le
premier patient présente une oligodontie liée a un syndrome, et le deuxieme une oligodontie

isolée.

I. Cas d’une oligodontie associée a une dysplasie ectodermique

Ce cas a été pris en charge au péle d’odontologie du CHU de Nice. La patiente a été vue
tout d’abord en consultation par le Dr. Clara JOSEPH, puis la réhabilitation prothétique a été

réalisée par le Dr. Elodie EHRMANN.

Patiente : Clara l., 16 ans, lycéenne

1. Anamneése

La patiente est atteinte d’une oligodontie de 20 dents permanentes associée a un
syndrome Onycho Odonto Dermal Dysplasia (OODD) (dysplasie ectodermique touchant
ongles, dents et peau) confirmé par le compte rendu de I'analyse génétique (Figure 19). Elle a
initialement été prise en charge au centre de référence des malformations rares de la face et
de la cavité buccale (MAFACE) situé a Paris. Le motif de consultation était un défaut esthétique
au niveau des dents antérieures. Des reconstitutions en composite ont été réalisées sur le
secteur incisivo-canin maxillaire. Pour raison de déménagement de la patiente a Nice, le
MAFACE I'a adressée au pole d’odontologie du CHU de Nice. La patiente se plaint d’'une géne
esthétique et fonctionnelle. Elle trouve ses incisives mandibulaires trop petites et n"aime pas

sourire.
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Figure 19 : Compte rendu de l'analyse génétique
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Madame, I’expression de mes sincéres

2. Examen clinique

2.1. Exo-buccal
e Bilan fonctionnel et musculo-articulaire normal
Les photographies de face et de profil (Figure 20) mettent en évidence :
e Lignes bi-pupillaire et bi-commissurale paralléles
e Symeétrie du visage
e Etages de la face harmonieux

e Profil sous-nasal légérement convexe



Figure 20 : Photographies exo-buccales de face (a) et de profil droit (b)

2.2. Endo-buccal

2.2.1 Examen dentaire

e Schéma dentaire :

18 16 55 54 53 52 11‘21 62 63 64 65 26 27
46 85 84 83 82 81‘71 72 73 74 75 36 37

Mobilités dentaires pour : 52, 53, 62, 63, 71, 72, 73, 81, 82, 83. Mobilité 2 selon la
classification de Muhlemann (mobilité transversale visible a I’ceil nu inférieure a 1 mm)

e Diastemes incisifs mandibulaires (Figure 21)

Ankylose de toutes les molaires temporaires et infraclusion de 64, 65, 75, 74, 84, 85

(Figure 22)

Reconstructions coronaires en résine composite sur tout le secteur incisivo-canin

maxillaire (53, 52, 11, 21, 62, 63) présentant des traces d’usure

2.2.2 Examen du parodonte

Parodonte sain (Figures 22 et 23)

Biotype fin et festonné

Hauteur de gencive attachée importante

Freins correctement positionnés avec des insertions normales

Vo(te palatine profonde
50



2.2.3 Examen des muqueuses

Aucune lésion des muqueuses.

2.2.4 Examen de l'occlusion
L'objectif de I'examen occlusal initial est d’évaluer les fonctions occlusales de calage,
centrage, guidage.

La courbe de Spee est trés prononcée.

Calage
e Limité a quelques couples antagonistes dont les incisives. Absence de contacts entre les
couples 54-84 ; 55-85 ; 63-73 ; 64-74 ; 65-75

Recouvrement antérieur de 100%

Surplomb antérieur de 0.5mm

Molaires permanentes : recouvrement normal, éruption incompléte probablement liée
a l'importance des charges occlusales réparties uniquement sur les 4 molaires

définitives.

Molaires temporaires : béance gauche 1 a 5 mm, béance droite 1 a 3 mm

Centrage

e Antéposition physiologique, non coincidence des milieux inter-incisifs

Guidage
e Guidage antérieur dysfonctionnel se traduisant par des interférences liées a la

supraclusion sévéere

Figure 21 : Photographies intrabuccales de face en ouverture buccale (a) et en OIM (b)
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Figure 22 : Photographies intrabuccales en vue latérale droite (a) et gauche (b)

3. Examens complémentaires

3.1. Examens radiographiques

Une radiographie panoramique (Figure 24), un bilan rétro-alvéolaire (Figure 25) et une

téléradiographie de profil (Figure 26) ont permis de confirmer :

e Oligodontie de 20 dents permanentes: incisives mandibulaires, incisives latérales
maxillaires, canines, prémolaires, deuxieme molaire maxillaire droite et deuxiéme
molaire mandibulaire droite (17, 15, 14, 13, 12, 22, 23, 24, 25, 35, 34, 33, 32, 31, 41,
42,43,44,45,47)

e Rhizalyse importante de 52, 53, 62, 63, 64, 71, 72,73, 74, 81, 82, 83, 84
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Figure 24 : Radiographie panoramique

Figure 25 : Bilan radiographique rétro alvéolaire
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4. Diagnostic

La patiente présente une oligodontie de 20 dents permanentes associée a un syndrome
O0ODD. L'occlusion d’intercuspidie maximale (OIM) est stable et en antéposition
physiologique. On note une insuffisance de calage postérieur liée aux infraclusions des

molaires temporaires et un guidage antérieur dysfonctionnel.

5. Objectifs thérapeutiques

- Rétablir une occlusion compléte par compensation des béances latérales, permettant
de répartir les contraintes sur I’'ensemble des arcades et de soulager le bloc incisif

- Améliorer I'esthétique par fermeture des diastemes antérieurs et des béances latérales

6. Montage des moulages sur articulateur et analyse occlusale

Suite au montage des modeéles en OIM sur I'articulateur (Figure 27) et guidé par des criteres
occluso-architecturaux le prothésiste réalise des wax-up sur 64, 75, 74, 84, 85 pour rétablir

I‘occlusion et le guidage.

Figure 27 : Moulages sur articulateur avec wax-up sur 64, 75, 74, 84, 85
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- Réalisation d’overlays sur 64, 75, 74, 84, 85, 46 pour optimiser le calage postérieur

7. Projet thérapeutique

- Restauration esthétique des secteurs incisivo-canins maxillaire et mandibulaire, a la
résine composite
- Pose de contentions sur les secteurs incisivo-canins maxillaire et mandibulaire pour
limiter leur mobilité
Dans un souci de respect du gradient thérapeutique I'adoption d’un choix thérapeutique
conservateur permet de rétablir la fonction et I'esthétique tout en conservant la denture de
la patiente. Il n’est pas exclu d’envisager dans le futur, si besoin, des restaurations implanto-

portées.
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8. Séquences de traitement

8.1. Restauration du secteur incisivo-canin mandibulaire

Un wax-up (Figure 28) a permis la réalisation de clés en silicone (Figure 29), utilisées comme
guides de la restauration en composite direct (Figure 30).

Nous avons décidé de placer cette étape en premier dans le plan de traitement pour
répondre a la demande insistante de la patiente (cela lui permet de se sentir plus a I'aise
socialement), et également pour une question de motivation a la prise en charge prothétique
(pour permettre d’établir une relation de confiance). Commencer par cette étape n’entravait
pas le projet thérapeutique, et la patiente était prévenue qu’il faudrait retoucher et ajuster

ces restaurations une fois les onlays posés.

Figure 28 : Wax-up du secteur incisivo-canin mandibulaire vu de face (a) et de dessus (b)

Figure 30 : Réhabilitation du secteur incisivo-canin

Figure 29 : Clés de repositionnement mandibulaire par composite en technique direct

8.2. Réalisation des overlays provisoires
Passer par une phase provisoire permet de corriger et valider le projet prothétique. Les
provisoires sont réalisés en résine bis-acrylique injectée dans des clés en silicone positionnées

sur les arcades aprés mordancage des dents concernées. Cette étape est réalisée par collage
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sur la dent sans préparation. Les points de contact des réhabilitations provisoires sur 75, 74,

64, 65, 46 sont mis en évidence par du papier articulé (Figure 31).

Figure 31 : Réalisation d'overlays provisoires sur 75, 74, 84, 85

8.3. Réalisation des overlays définitifs

Chaque secteur est réhabilité successivement selon la séquence suivante.

8.3.1 Préparation a minima
La préparation coronaire pour les overlays se fait a minima. Une telle préparation a
I’'avantage de conserver au maximum les propriétés biomécaniques de la dent et d’optimiser

le collage car elle conserve un maximum d’émail (Figure 32).

Figure 32 : Préparations coronaires a minima de 74 et 75

8.3.2 Empreinte et enregistrement de I'occlusion

L'enregistrement de 'occlusion a 'aide de cire Moyco (Figure 33) et I'empreinte des
préparations par technique double mélange (Figure 34) permettent au prothésiste de replacer
correctement les modeéles en occlusion et de réaliser les overlays. Ceux-ci sont réalisés en

matériau composite hybride Enamic® de VITA® (Figure 35).
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Figure 33 : Enregistrement de |'occlusion a Figure 34 : Empreinte en technigue double

I'aide de cire Moyco mélange des préparations sur 74 et 75

Figure 35 : Overlays en composite
hybride sur 84, 85, 46

8.3.3 Collage des overlays
Les dents sont isolées a I'aide d’'un champ opératoire. Aprés préparation des interfaces de
collages (mordancage - adhésif) les overlays sont mis en place avec un composite spécifique

(Variolink) (Figure 36).

Figure 36 : Pose des overlays sur 84, 85, 46 (a) sur 74, 75 (b)
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8.4. Restauration des composites du secteur antérieur maxillaire et pose des
contentions
Les composites sur 53, 52, 11, 21, 62, 63 présentent des traces d’usures et ne

correspondent plus aux doléances de la patiente, leur réfection est entreprise (Figure 37).

Figure 37 : Réfection des composites du secteur incisivo-canin

maxillaire

Les composites du secteur incisivo-canin mandibulaire ont été repris pour répondre a la
nouvelle occlusion.

Une contention fibrée au maxillaire (Figure 38) et métallique a la mandibule (Figure 39)
sont posées au niveau des secteurs incisivo-canins pour réduire la mobilité des dents et

améliorer leur pronostic au long terme.

Figure 38 : Pose d’une contention fibrée au Figure 39 : Pose d'une contention métallique

maxillaire sur le secteur antérieur mandibulaire sur le secteur antérieur

8.5. Equilibration occlusale

Pour vérifier I’'harmonie des points de contact :

e Le papier articulé bleu est utilisé pour marquer les points de contact en OIM (Figure 40)
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e Le papier articulé rouge est utilisé pour marquer les contacts lors des fonctions de

guidage de groupe a droite et a gauche (Figure 41)

Figure 41 : Points de contacts lors des
Figure 40 : Points de contacts en OIM mouvements de guidage

9. Suivi de la patiente

Peu apres la fin de la réhabilitation la patiente a déménagé a Marseille. Elle a été adressée

au pole d’odontologie de I’hdpital de la Timone a Marseille pour le suivi.

10. Conclusion

Le traitement aura permis la réhabilitation fonctionnelle et esthétique permettant a la

patiente d’évoluer dans un contexte social plus confortable.
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Il. Cas d’une oligodontie isolée

Ce cas a été pris en charge initialement par le Dr. HAMEURY Erwan du service d’ODF de
I’'h6pital de la Timone a Marseille, le Dr. MARGOSSIAN Patrice s’occupe de la prise en charge

implantaire et le Dr. SETTE Adrien s’occupe de la réalisation prothétique.

Patiente : Mélodie S., 22 ans

1. Anamneése

La patiente avait déja recu un traitement orthodontique mais il a été abandonné car il s’est
révélé étre un échec. Elle était persuadée que le port a vie d’'une prothese amovible était la
seule solution thérapeutique qui s’offrait a elle. Suite a une consultation chez un autre
dentiste elle a été adressée au Dr. HAMEURY Erwan du service d’ODF de I’'h6pital de la Timone

a Marseille.

2. Examen clinigue

2.1. Exo-buccal
Les photographies de face et de profil (Figure 42) mettent en évidence :
- Convergence a gauche des lignes bi-pupillaire et bi-commissurale
- Asymétrie du visage
- FEtages de la face harmonieux

- Profil sous-nasal droit

Figure 42 : Photographies exo-buccales de face (a) et de profil droit (b)
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2.2. Endo-buccal

2.2.1 Examen dentaire

e Schéma dentaire :

17 16 15 14 13 11 ‘ 21 23 65 26 27
47 46 85 44 43 42 41 ‘ 31 32 33 74 75 36 37

- Importante bascule du plan maxillaire (Figure 43 et 44)

- Ankylose de toutes les molaires temporaires et infraclusion de 65, 75, 74, 85 (Figure 45)
- Couronne de 23 distalée (Figure 45)

- Fil de contention métallique de 32 a 43 (Figure 46)

- Présence d’une PAP maxillaire de deux dents : 12 et 22 (Figure 44)

2.2.2 Examen du parodonte
- Parodonte sain (Figure 45)
- Biotype fin et festonné
- Hauteur de gencive attachée importante

- Freins correctement positionnés avec des insertions normales

Vo(te palatine profonde

2.2.3 Examen des muqueuses

Aucune lésion des muqueuses

2.2.4 Examen de l'occlusion
L’objectif de I'examen occlusal initial est d’évaluer les fonctions occlusales de calage,
centrage, guidage.
La courbe de Spee est trés prononcée. Une dysfonction linguale par interposition au niveau

de la béance gauche est présente.

Calage
- Absence de contacts entre les couples 15-85 ; 14-44 ; 13-43 ; 23-33 ; 65-75
- Recouvrement antérieur de Imm

- Surplomb antérieur de 5mm
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- Molaires permanentes : recouvrement normal, surplomb normal

- Molaires temporaires : béance gauche 2 a 12 mm, béance droite 1a 2 mm

Centrage

- RAS

Guidage

- Guidage latéral gauche afonctionnel

Figure 43 : Bascule du plan maxillaire
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Figure 46 : Photographies intrabuccales des arcades maxillaire (a) et mandibulaire (b)

3. Examens complémentaires

Une radiographie panoramique (Figure 47), une téléradiographie de face (Figure 48) et une
téléradiographie de profil (Figure 49) ont permis de confirmer :
- Oligodontie de 7 dents permanentes : 12, 22, 24, 25, 35, 34, 45

- Rhizalyse importante de toutes les molaires temporaires

Figure 47 : Radiographie panoramiqgue
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Figure 48 : Téléradiographie de face

Figure 49 : Téléradiographie de profil

4. Diagnostic

La patiente présente une oligodontie isolée de 7 dents permanentes ainsi qu’une asymétrie
faciale et une importante bascule du plan maxillaire. L'OIM est stable. On note une
insuffisance de calage postérieur liée aux infraclusions des molaires temporaires est

diagnostiquée.
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5. Objectifs thérapeutiques

- Rétablir un plan d’occlusion horizontal et une courbe de Spee normale.
- Rétablir une occlusion compléte par compensation des béances latérales et des espaces

des incisives latérales.

6. Projet thérapeutique

Déterminé aprés montage des moulages sur articulateur et analyse occlusale.

- Traitement orthodontique permettant de rétablir I'occlusion et d’aménager les espaces
pour la réhabilitation prothétique
- Bridges collés cantilever pour 12 et 22

- Couronnes implanto-portées pour 24, 25, 35, 34, 45

7. Séquences de traitement

7.1. Traitement orthodontique

Des boutons ont été collés sur les dents temporaires ankylosées pour permettre la pose
des élastiques de traction (Figure 50).

Les dents prothétiques de la PAP (12 et 22) sont intégrées sur |’arc orthodontique (Figure
51). Leur avantage est de conserver I'esthétique, maintenir I'espace et créer un profil
d’émergence par appuis sur la muqueuse. Au fur et a mesure du traitement elles sont
remplacées par des dents prothétiques dont la largeur et le profil d’émergence sont plus

adaptés.

Figure 50 : Pose du traitement multi-bagues vu de face
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Figure 51 : Pose du traitement multi-bagues en vue latérale droite (a) et gauche (b)

Aprées réévaluation, le plan d’occlusion maxillaire est pratiquement horizontal (Figure 52)

et des espaces ont été aménagés pour la réhabilitation prothétique (Figure 53).

Figure 52 : Photographies intrabuccales de la réévaluation

orthodontique de face (a), de profil droit (b) et de profil gauche (c)




7.2. Suite du traitement

La pose implantaire et les réhabilitations prothétiques coronaires sur 24, 25, 35, 34, 45 ainsi
que les bridges collés cantilever sur 12 et 22 sont en cours.
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Conclusion

Malgré une forte hétérogénéité phénotypique, les agénésies isolées et syndromiques
seraient issues d’'un méme type d’altération génomique a des degrés de gravités différents.
Leur prévalence au sein de la population étant significative, leur prise en charge se doit d’étre
rigoureuse et encadrée.

Des manifestations cliniques dentaires souvent associées a des manifestations extra orales
rendent la gestion des certains cas complexe. Suite au dépistage de 'anomalie, I'orientation
du patient au sein de structures spécialisées (CRMR et CCMR) permettant une prise en charge
appropriée est presque systématiquement indispensable.

La réhabilitation fonctionnelle et esthétique des enfants atteints est un véritable enjeu car
les agénésies ont a la fois un impact sur des fonctions vitales et sociales mais aussi sur leur
santé psychologique.

Lors de la phase de traitement plusieurs impératifs permettent de se rapprocher le plus
possible d’'un ensemble dento-alvéolaire normal et sain.

La prévention ou linterception sont des prérequis a tout début de traitement. La
réhabilitation prothétique définitive est précédée par la gestion de la croissance, des
phénomeénes de dentition, d’ouverture ou de fermeture d’espace. Aussi, le suivi du patient
est primordial pour permettre la réussite d’un traitement adapté a chaque situation clinique.

La prise en charge de ces pathologies, généralement pluridisciplinaire, peut étre longue et
parfois difficile, mais un diagnostic précoce est indispensable pour permettre une planification
efficace, garder un maximum d’options thérapeutiques et ainsi avoir une meilleure prise en

charge du patient.




Annexes

Annexe | : Liste des D.E. et des syndromes incluant des D.E.

Syndrome de Bloch-Sulzberger (Incontinentia pigmenti) ORPHA:464 Prévalence : 1-9 / 1 000 000
Syndrome d'ectrodactylie - dysplasie ectodermique - fente labiopalatine (EEC syndrome)
ORPHA:1896 Prévalence : 1- 9 / 100 000

Dysplasie ectodermique hypohidrotique (DEH) ou Dysplasie ectodermique Anhidrotique
ORPHA:238468 Prévalence : 1-9 / 100 000

Dysplasie ectodermique hidrotique (syndrome de Clouston)

ORPHA:189 Prévalence: 1-9 / 100 000

Syndrome de Christ-Siemens (Tourraine) ou Dysplasie ectodermique hypohidrotique liée a
I'X ORPHA:181 Prévalence : 1-9 / 1 000 000

Syndrome dent et ongle de Fried ORPHA:99672 Prévalence : <1 / 1 000 000

Syndrome tricho - dento - osseux (TDO) ORPHA:3352 Prévalence : <1 / 1 000 000
Syndrome de Book (PHC ou premolar, hypodontia, hyperhidrosis, canities prematura)
ORPHA:1262 Prévalence : <1 /1 000 000

Syndrome de Goltz (dysplasie dermique faciale focale) ORPHA:398166 Prévalence: <1/1 000 000

Syndrome de Sensen-Brenner(dysplasie cranio ectodermique) ORPHA:1515 Prévalence : <1/
1 000 000

Syndrome d'ankyloblépharon - anomalies ectodermiques - fente labiopalatine (AEC)
ORPHA:1071 Prévalence inconnue

Dysplasie oculo-dento-digitale (DODD) ou Syndrome ODD ORPHA:2710 Prévalence inconnue
Syndrome tricho-rhino-phalangiens de type 1 et 3 (TRP) ORPHA:77258 Prévalence inconnue
Syndrome tricho-rhino-phalangiens de type 2(TRP) ORPHA:502 Prévalence inconnue

Syndrome d’Ellis-Van Creveld (dysplasie chondro-ectodermique) ORPHA:289 Prévalence
inconnue

Syndrome oro-facio-digital type | (de papillon-léage et Psaume) ORPHA:2750 Prévalence
nconnue

Syndrome de Wiktop ou syndrome hypodontie - dysplasie unguéale ORPHA:2228 Prévalence
inconnue

Syndrome de Rapp-Hodgkin (Syndrome de dysplasie ectodermique anhidrotique - fente
labiale/palatine) ORPHA:3022 Prévalence inconnue

(DEF45)




Annexe Il : Formulaire d’aide au remplissage pour la prise en charge implantaire des patients
en cours de croissance atteints d’oligodontie (IMP7)

Disponible sur : https://www.ameli.fr/chirurgien-dentiste/exercice-liberal/prescription-prise-
charge/soin-agenesies/soin-agenesies

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 1'age du patient.
Une radiographie de la main et du poignet pour 1'appréciation de 1'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
Nomet Prénom : ......ooooiiiiiiiiiiiiiiiiiiii i,
Date de naiSsancCe & .........ovvviniiiiiiiiiiiienns Sexe : Masculin Féminin

Informations aladatedu: .. /.. /....

Diagnostic de 1a maladie Tare @ .........oouieiitiii i e

Agénésie des dents permanentes :

(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 prothese conventionnelle a 1a 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 I’'age osseux oui non
- Panoramique dentaire oui  non
- Scanner dentaire oui non
- Téléradiographie de profil oui non

Autres actes dentaires envisagés a I’arcade maxillaire et/ou mandibulaire



- Soins conservateurs a 1’arcade mandibulaire oui non
- Prothése dentaire conjointe a I’'arcade mandibulaire oui non

- Soins conservateurs a I’arcade maxillaire oui non

- Protheése dentaire adjointe et/ou conjointe a I'arcade maxillaire oui non

- Soins chirurgicaux oui non

- Traitement orthodontique oui non
Document complété Par : DOCLEUL ...c.vvuieiiieiieiiiieiiecerintiecessntsscessasessessnssscesss sassaseses
Fait Q.ccveiieiiiiiiiiiiiniieiiiiniieciennnnns L tiriiiiiiiiiiiiiiieiiiiniiecniietiecessnciscnsnnes

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



Annexe lll : Formulaire d’aide au remplissage pour la prise en charge implantaire des patients
adultes atteints d’oligodontie (IMP8)

Disponible sur: https://www.ameli.fr/chirurgien-dentiste/exercice-liberal/prescription-prise-charge/soin-agenesies/soin-
agenesies

Aide au remplissage du protocole de soins pour le traitement des agénésies dentaires
multiples, chez I’adulte, liées a une maladie rare

Ce formulaire est utilisé pour la prise en charge, chez I’adulte, du traitement par prothése implanto portée
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 stomatologue et, joint au protocole de soins
pour affection de longue durée établi par le médecin traitant.

Un cliché panoramique doit étre joint a la demande.

Identification du patient

o Nom et Prénom : ..o
o Date de NAISSANCE ©..uvvveeeiei e, Sexe : Féminin O/ Masculin O
o NIR oo

Informations aladatedu: ../ ../ ....

oDiagnostic de maladie rare :

o Agénésies des dents permanentes :

Le patient doit présenter une agénésie d’au moins 6 dents permanentes, non compris les dents de sagesse,
dont I’une au moins des dents absentes fait partie des dents indiquées dans le tableau ci-dessous :

17161413 11 2123242627
474644434241 313233343637

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’agénésies liées a une maladie rare).

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 la totalité des dents permanentes absentes (agénésie + autre cause)

Plan de traitement.
Renseigner les actes programmeés : entourer vos choix.

o Etape préimplantaire chez I’adulte
- Enregistrement des rapports maxillomandibulaires en vue de la programmation d'un
articulateur : oui / non.
- Simulation des objectifs thérapeutiques sur moulages et / ou logiciel des arcades dentaires :
oui / non.
- Pose d'une plaque base résine pour guide radiologique pré implantaire dentaire :
* pour 1 arcade
* pour 2 arcades

- Pose d'une plaque base résine pour guide chirurgical pré implantaire dentaire :



* pour 1 arcade. * pour 2 arcades
o Aménagement du site implantaire chez I’adulte

- Greffe épithélio conjonctive ou conjonctive sur la gencive
* sur un secteur de 1 a 3 dents

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
(entourer le ou les secteurs sur le schéma)
* sur un sextant
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
(entourer le ou les secteurs sur le schéma)
- Ostéoplastie additive de l'arcade alvéolaire
* sur un secteur de 1 a 3 dents
* sur un secteur de 4 a 6 dents
* sur un secteur de 7 dents ou plus
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

(entourer le ou les secteurs sur le schéma)

- Plastie muco gingivale par lambeau déplacé latéralement, coronairement ou apicalement :
oui / non

- Comblement préimplantaire sous muqueux du sinus maxillaire : oui / non

Le recours a une anesthésie générale peut étre nécessaire; dans ce cas le code des actes d'anesthésie
figure dans la Classification Commune des Actes Médicaux.

o Etape implantaire chez I’adulte
- Pose d'implants pré prothétiques intra osseux intra buccaux

27
37

17 16 15 14 13 12 11 21 22 23 24 25 26
47 46 45 44 43 42 41 31 32 33 34 35 36

(Localiser la position des implants sur le schéma dentaire. Maximum 10 implants pour les deux arcades)

Le recours a une anesthésie générale peut étre nécessaire; dans ce cas le code des actes d'anesthésie
figure dans la Classification Commune des Actes Médicaux.

o Etape prothétique chez I’adulte

Pose d'une prothése amovible supra-implantaire a plaque base résine

moins de 9 dents

de 9 a4 13 dents

compléte unimaxillaire

complete bimaxillaire

Maxillaire | Mandibule

Maxillaire | Mandibule

Maxillaire | Mandibule

Pose d'une prothése amovible supra-implantaire a chassis métallique

moins de 9 dents

de 9 a 13 dents

compléte unimaxillaire

complete bimaxillaire

Maxillaire | Mandibule

Maxillaire | Mandibule

Maxillaire | Mandibule

(Entourer la ou les cases concernées)

Document complété par : Docteur
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Résumé:
Les agénésies dentaires sont fréquentes au sein de la population et leurs manifestations

isolées ou associées a des syndromes sont tres hétérogenes. Leur prise en charge chez les
enfants nécessite une adaptation a la croissance pour tendre vers une normalité clinique et
réhabiliter les fonctions.

Souvent, la complexité des cas nécessite I'intervention d’une équipe pluridisciplinaire. Il est
impératif de réhabiliter la denture de I'enfant tout en accompagnant la croissance
squelettique et I"éruption dentaire afin d’obtenir un éventail de possibilités prothétiques le
plus grand possible a I’age adulte.

Un diagnostic précoce est primordial pour une prise en charge optimale et un confort du

patient.




