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I. INTRODUCTION 

 

L'amélogenèse imparfaite héréditaire représente un groupe de troubles du développement, 

d'origine génomique, qui affecte la structure et l'aspect clinique de l'émail de toutes les dents de 

manière plus ou moins hétérogène.  

Elle peut être associée à des changements morphologiques ou biochimiques ailleurs dans 

l'organisme. On estime que cette pathologie a une prévalence qui se situe entre 1/700 (en Suède) 

à 1/14000 (aux États Unis), selon les populations étudiées1. Ces écarts peuvent s’expliquer par 

un biais lié à la sélection des sujets (critères d’inclusions et d’exclusions trop nombreux).  

En France, d’après les textes de l’HAS, la prévalence est difficile à évaluer en raison du manque 

d’une enquête épidémiologique, toutefois on la considère comme une maladie rare et on estime 

sa prévalence inférieure à 1/2000. 

 

L'émail peut être hypoplasique, hypominéralisé, hypomature ou bien ces anomalies peuvent se 

combiner.  

 

Aussi, les dents touchées peuvent être décolorées, sensibles ou être endommagées.  De plus, 

l’amélogenèse imparfaite s’exprime de manière isolée mais elle peut également être associée à 

d'autres anomalies dans le cadre de syndromes.  

Elle peut présenter un mode de transmission autosomique dominant, autosomique récessif, lié 

au sexe ou sporadique.  

 

Le diagnostic est essentiellement basé sur l'histoire familiale et sur l’observation clinique 

méticuleuse. Le profil génétique n'est actuellement qu'un outil de recherche.  

 

Cette pathologie engendre plusieurs problèmes tels que : des difficultés de socialisation, de 

fonction (masticatoire, phonatoire), d'inconfort (notamment esthétique mais aussi sensibilités).  

Une prise en charge précoce est donc indispensable afin de rétablir les fonctions masticatoires 

mais également pour permettre aux patients de retrouver confiance en eux.  
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Les progrès de la dentisterie adhésive permettent aux praticiens une prise en charge rapide et 

efficace, mais restent néanmoins insuffisants et présentent de nombreux inconvénients. 

 

Depuis quelques années, l’évolution des matériaux constituant les coiffes pédodontiques pré 

formées n’a cessé de s’améliorer et permet par des protocoles simples de mise en place, 

l’obtention de résultats concrets et immédiats.  

 

Ils permettent de rétablir une esthétique satisfaisante mais surtout de réhabiliter la fonction 

masticatoire notamment avec un maintien de la dimension verticale (DV) par le rétablissement 

d’une occlusion stable et fonctionnelle. Cela aide le patient et ce dès la denture temporaire.  

Un suivi doit être néanmoins maintenu tout au long de l'enfance et de la vie adulte. 

 

Dans un premier temps, nous reprendrons les bases histologiques du tissu amélaire. Nous 

verrons ensuite, plus en détails les différentes classifications de l’amélogenèse imparfaite 

héréditaire établies, et celle utilisée actuellement. Nous pourrons alors évaluer les différentes 

options thérapeutiques qui peuvent être proposées au patient.  Enfin nous décrirons la prise en 

charge au sein du CHU de Bordeaux, d’une patiente atteinte d’AIH avec l’une des dernières 

thérapeutiques mise au point. 
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II . Amélogenèse imparfaite : Définition, prévalence, histologie, gènes, 
classifications 

 

1. Définition & Prévalence 
 

Le terme amélogenèse imparfaite héréditaire (AIH) désigne un groupe hétérogène de 

troubles génétiques caractérisés par des défauts de structure de l'émail des dents.  

Cette maladie peut atteindre aussi bien la denture temporaire que la denture définitive. 

L’AIH est retrouvée chez les patients n’ayant aucun antécédent familial, toutefois une 

mutation génétique est bien présente chez eux.  

 

L’amélogenèse imparfaite est une maladie systémique pouvant se déclarer seule ou être 

associée à une maladie syndromique (syndrome tricho-dento-osseux, syndromes dent-rein 

ou émail-rein (néphrocalcinose2), syndrome de Jalili (syndrome de dystrophie des cônes et 

des bâtonnets 3).  

 

Elle affecte toutes les dents, en denture temporaire et en denture permanente 4.  

La prévalence varie de 1/700 dans le nord de la Suède à 1/14 000 aux États-Unis. On sait 

que cette maladie génétique est associée à un dysfonctionnement des gènes.  

Certains d'entre eux codent pour des protéines de l'émail, soit structurelles (amélogénine, 

énaméline, améloblastine), soit enzymatiques (kallikréine 4, MMP20) ; d'autres codent pour 

des facteurs de transcription (MSX2, DLX3), des protéines cellulaires (WDR72, FAM83H, 

COL17A1), des récepteurs cellulaires (ITGB6) et des transporteurs de calcium (SLC24A4) 
5. 

 

2. Bases histologiques 
 

L’odontogenèse (développement de la dent) débute à partir du 36ème jour in utéro. Elle 

commence par la formation de la lame dentaire à partir de l’épithélium odontogène. Cette 

lame va se dédoubler et va passer par différents stades : stade du bourgeon, cupule, cloche.  
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Figure 1: Développement de l’épithélium odontogène source : CNESBO Dr N. 
THEBAUD 

 

Cette dernière étape constitue l’ébauche de la future couronne dentaire. Parallèlement 

l’amélogenèse se poursuit, grâce aux améloblastes.  

 

Ces derniers vont alors se différencier pour maintenir l’amélogenèse et assurer un 

environnement extracellulaire propice au maintien de l’odontogenèse. Ils sécrètent et 

synthétisent de la matrice extracellulaire et assurent la minéralisation continue de l’émail.  

 

Différents stades vont alors se succéder pour assurer la formation de l’émail : 

 

 

Stade sécrétoire 

 

Les améloblastes terminent et sortent de leur cycle mitotique et deviennent des améloblastes 

pré sécréteurs, leurs membranes basales disparaissent et ils peuvent commencer à secréter 

des protéines de l’émail, qui constituent la matrice protéique.  
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Cette matrice est relâchée dans le milieu extracellulaire et prend à partir de ce moment-là, 

le nom de matrice amélaire.  

Une fois cette première couche de matrice fabriquée, les améloblastes s’éloignent pour 

permettre le développement de leurs prolongements de Tomes sur leurs parties apicales. La 

formation amélaire se poursuit toujours autour des améloblastes environnant, ainsi qu’aux 

extrémités des prolongements de Tomes. 

La matrice est ensuite dégradée et parallèlement remplacée, presque entièrement, par les 

cristaux d’hydroxyapatite, séparés par des cloisons qui deviendront l’émail 

interprismatique.  

 

Les améloblastes sécréteurs sans prolongement de Tomes secrètent la première couche de 

l’émail, qui devient l’émail aprismatique interne et permet la formation de la future jonction 

émail/ dentine.  

Quant aux améloblastes sécréteurs avec prolongement de Tomes, ils sécrètent l’émail 

prismatique immature et assurent de ce fait la production des protéines de la matrice de 

l’émail : 

- Enaméline 

- Tuftéline 

- Améloblastine 

- Amélogénines 

- Protéases 

 

Ce sont des mutations sur les gènes codant pour ces protéines, qui constitueront nous le 

verrons plus tard, les étiologies des amélogénèses imparfaites.   
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Figure 2: Évolution des améloblastes 

 

Stade de minéralisation  

 

A ce stade, 25% des améloblastes ont disparu par apoptose, ils ont perdu leurs 

prolongements de Tomes.  

Lorsque la matrice atteint l'épaisseur du futur émail, la sécrétion de protéines matricielles 

diminue et les améloblastes se restructurent 6. 

 

Stade de maturation  

 

Pendant le stade de maturation, les protéines de la matrice sont dégradées par des protéases 

et remplacées par du liquide tissulaire. Les améloblastes du stade de maturation augmentent 

leur transport actif d'ions minéraux dans le fluide, ce qui entraîne la croissance des 

cristallites (cohorte de monocristaux d’hydroxyapatite de calcium permettant la 

minéralisation de l’émail) d'émail préexistants en largeur et en épaisseur 7. 
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On considère cette phase comme achevée à partir du moment où la matrice organique a été 

complètement dissoute. Des améloblastes persisteront tant que la dent n’aura pas fait son 

éruption au sein de la cavité buccale afin de la protéger du tissu conjonctif.  

 

Après ces différents stades de formation de la matrice amélaire, l’émail est constitué.  

 

L’émail comprend une matrice minérale représentant 96% de son poids avec les cristaux 

d’hydroxyapatite et les apatites carbonatées. La matrice est composée de 3% d’eau. 

Il comprend également une matrice organique représentant un peu moins de 1% de son 

poids avec : 

- des protéines amélogénines (90%)  

- des protéines non amélogénines telles que l’énaméline, l’améloblastine, la tuftéline 
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Figure 3: L'amélogenèse : processus de formation de l'émail8 
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Une étude a été menée sur l’émail murin, afin de comprendre les mécanismes de formation de 

l’émail. 

Cette figure illustre l’évolution morphologique des améloblastes de l’émail murin (chauves-

souris). 

Sur la figure (B) les améloblastes occupent la majeure partie de la matrice, cette dernière 

représente une fine partie de la matrice amélaire. Le développement des cristaux commence à 

se mettre en place. Pendant la sécrétion, les améloblastes présentent une morphologie allongée 

avec une extension cellulaire (qu’on appelle le prolongement de Tomes). 

S’ensuit la phase de transition à partir de laquelle la matrice amélaire commence à occuper une 

place prépondérante au dépend des améloblastes, cette matrice s’homogénéise et se densifie 

(C). Durant cette phase, le prolongement de Tomes dégénère et les améloblastes commencent 

à réduire en hauteur.  

Pendant la maturation, les améloblastes éliminent presque toutes les protéines de l'émail en 

développement et fournissent des ions minéraux pour soutenir la croissance des cristallites (D). 

Les cristallites d'émail immatures se forment pendant la sécrétion de l’émail, par croissance 

dans la longueur de leur axe (E). 

A la fin de la sécrétion, l'émail en développement est composé d'environ 30 % de minéraux et 

25 % de protéines matricielles, le reste étant du liquide tissulaire (F). 

À la fin de la maturation, l'émail est presque à 100 % composé d’une matrice minérale. Les 

cristallites de l'émail augmentent en largeur et en épaisseur pendant la maturation de l'émail (G) 

L’émail murin présente une disposition en épis de prismes d'émail (H)(I). 

Sur les dernières photos en (J)(K) on voit nettement que l'émail humain présente une structure 

organisée autour des prismes d’émail.   

 
 

3. Gènes impliqués  
 

L’émail est constitué d’un certain nombre de protéines et plusieurs équipes de chercheurs ont 

mis évidence que les mutations génétiques retrouvées dans l’AIH sont des mutations sur les 

gènes codant pour les protéines de l’émail. Un premier gène a été découvert en 1991 et grâce à 

la baisse des coûts du séquençage génétique de nouvelle génération, les recherches se sont 

accélérées et ont permis l'identification de nouveaux gènes responsables de l'AIH. Ces 

découvertes ont également élargi le champ de connaissances des fonctions des protéines mutées 

dans l'AIH. 



  Page 20 sur 76 

 

Pour que l'amélogenèse se déroule, les améloblastes doivent fonctionner comme une cohorte et 

maintenir leurs contacts avec la matrice extracellulaire sécrétée, non seulement lorsqu'ils se 

retirent de la surface de la dentine pendant la sécrétion, mais aussi pendant la minéralisation et 

la maturation. Ces contacts nécessitent des molécules spécifiques, notamment des intégrines, 

des laminines et des collagènes. L’action de ces molécules est régulée par des gènes intervenant 

durant les différentes phases de l’amélogenèse, et des mutations sur ces derniers sont 

responsables des différentes formes d’AIH.  

 

On estime à ce jour qu’il n’existe pas moins de 500 gènes connus comme étant responsables 

selon les dernières études, d’AIH: ACP4, AMBN, AMELX, AMTN, C4orf26, COL17A1, DLX3, 

ENAM, FAM83H, GPR68, ITGB6, KLK4, LAMA3, LAMB3, MMP20, SLC24A4 et WDR72… 

 

Ces gènes codent pour les protéines qui structurent l’émail : l’amélogénine, l’énaméline, 

l’améloblastine, tuftéline.  

Ils interviennent dans les différentes étapes de l’amélogénèse, au cours de la minéralisation 

comme les gènes SLC24A4 ou encore FAM83H. D’autres sont présents dans la phase de 

maturation MMP20, KLK 4 ou bien seulement agissent en régulant l’action des améloblastes 

(l’intégrine, la laminine, DLX3…). 

 

Nous aborderons ici les gènes les plus fréquemment retrouvés dans les diagnostics et plus 

particulièrement ceux entrainant des mutations sur les protéines impliquées dans la constitution 

de la matrice organique de l’émail.  

 

AMELX – amelogenin X-linked 

 

C’est la première mutation génétique découverte dans la cadre de l’AIH 9. 

L'amélogénine est une protéine hydrophobe, dont on pense qu'elle agit comme un tampon du 

pH de la matrice de l'émail 10  et assure une fonction similaire à un échafaudage pour 

l'espacement et la croissance des cristallites de l'émail. Elle est liée au chromosome X. La 

mutation de ce gène n’aura donc pas la même incidence sur un homme ou une femme.  

En effet, les hommes ne présentent donc qu’une seule copie de ce gène et lorsque celle-ci est 

altérée, une très faible quantité d’amélogénine est produite, empêchant ainsi la quasi totalité de 

la formation du tissu amélaire. Pour les femmes, elles possèdent deux chromosomes X donc 
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deux copies de ce gène dans chaque cellule. Si une des copies est altérée, il restera néanmoins 

toujours l’autre copie saine qui assurera la production de l’amélogénine. 

 

La matrice extracellulaire de l’émail en cours de maturation est constituée principalement de 

cette protéine qui permet de réguler la croissance des prismes en empêchant leur fusion.  

 

AMBN - Ameloblastin 

 

AMBN est retrouvée dans la matrice de l'émail, et plus précisément dans les prolongements de 

Tomes et au niveau de la jonction email/ dentine 11 .  Ce gène a également été détecté dans les 

pré odontoblastes, les racines dentaires en développement. Il est exprimé tout au long de 

l'amélogenèse, mais atteint son pic d’expression durant la phase sécrétoire.  Son altération est 

responsable d’une AIH hypoplasique localisée.  

  

ENAM - Enamelin 

 

L'énaméline est une protéine glycosylée représentant environ 5% des protéines de la matrice en 

formation. L’enameline est impliquée dans la régulation de la croissance des cristallites et 

s’exprime principalement par les améloblastes au stade sécrétoire 12 . Son altération est 

responsable d’une AIH hypoplasique localisée.  

 

 

MMP20 - Matrix Metalloproteinase 20 (Enamelysin) 

 

Les métallopeptidases matricielles influencent la motilité cellulaire en régulant les interactions 

cellulaires et la dégradation de la matrice. Cette protéinase a la capacité de cliver les 

amélogenines, afin d’obtenir des fragments plus légers et donc solubles. Ceci permet la 

croissance des cristaux d’hydroxyapathique. 

On constate ainsi une dégradation de la minéralisation au sein de la matrice amélaire, celle-ci 

étant plus minéralisée en profondeur et contenant plus d’amélogenines non dégradées en 

surface. 

Sa mutation est responsable des formes hypomatures d’AIH. En effet, comme les amélogénines 

n’étant plus dégradées, elles ne laissent pas de place à la croissance des prismes. Cette 

protéinase est exprimée  lors du stade sécrétoire des améloblastes. 
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KLK4 - Kallikrein Related Peptidase 4 

 

Ce gène code pour une sérine protéase qui est exprimée et sécrétée par les améloblastes à la fois 

dans les phases de transition et de maturation de l'amélogenèse 13. 

Elle permet de rompre les amélogenines après des séquences d’acides aminés particuliers tels 

que l’histidine et au niveau des régions peptidiques riches en tyrosine et leucine.  

Chronologiquement, KLK4 agit après MMP20 en dégradant les peptides restants dans la 

matrice, finissant le travail commencé par MMP20. Une mutation au niveau de ce gène est là 

aussi, responsable d’AIH hypomature. L’émail perd de sa rigidité et devient mou. 

 

FAM83H - Family With Sequence Similarity 83 Member H  

FAM83H ne code pas pour une protéine mais il fait partie de la matrice amélaire, il coderait 

pour une protéine impliquée dans la transcription de facteurs de croissance et se situe à 

l’intérieur des améloblastes.  

Il code pour une protéine normalement composé de 1179 acides aminés. Une mutation sur ce 

gène entraîne une AIH de type hypominéralisée se transmettant de manière autosomique 

dominante 14. La sévérité de l'atteinte dépendra du nombre d'acides aminés supprimés.  

Si la protéine mutée contient plus de 694 acides aminés, l'hypominéralisation se situera 

uniquement au niveau de l'émail cervical. En revanche, si la protétine mutée contient moins de  

677 acides aminés, l’hypominéralisation sera visible de manière généralisée.  

ITGB6 - Integrin Subunit Beta 6 

 

ITGB6 se localise principalement dans les améloblastes en phase de maturation.  

Des études expérimentales ont montré chez la souris pour laquelle ITGB6 a été inactivé, la 

présence d’un phénotype d'AIH hypominéralisé, se traduisant par une désorganisation des 

prismes de l'émail 15.  

Des cas de mutation de l'ITGB6 ont été rapportés avec un émail hypominéralisé et piqueté 16. 
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LAMA3 - Laminin Subunit Alpha 3 

 

LAMA3 code pour les trois sous-unités de la protéine laminine 332 (LM332), qui se localise au 

des niveau membranes basales des cellules épithéliales de la matrice extracellulaire (MEC). 

La LM332 joue un rôle central dans l'assemblage et la stabilisation des hémidesmosomes, qui 

servent de connectique entre les cellules et la MEC.  

Des mutations sur les gènes codant pour les sous-unités de LM332 provoquent la maladie 

autosomique récessive de l'épidermolyse bulleuse jonctionnelle (JEB). Les patients atteints de 

JEB présentent souvent un émail hypoplasique et piqueté. 

 

COL17A1 - Collagen Type XVII Alpha 1 Chain 

 

COL17A1 est exprimé tout au long de la formation amélaire. Les patients présentant une 

mutation de COL17A1 ont moins d'hémidesmosomes (qui permettent les interactions 

cellulaires), et présentent des processus de Tomes fins et désorganisés.  

Cela peut être le résultat d'altérations de la différenciation des améloblastes dues à l'absence de 

contact avec les tissus mésenchymateux. La minéralisation est donc retardée. L'émail formé n'a 

pas la structure prismatique régulière typique et les prismes de l’émail eux-mêmes sont mal 

formés. 

 

AMTN – Amelotin 

 

L'amélotine est une protéine riche en acide aminés tels que : proline, leucine, thréonine et 

glutamine, et sécrétée par les améloblastes en phase de transition et de maturation.  

Elle se localise au niveau de la lame basale des améloblastes où elle est connue pour se lier à 

d’autres améloblastes. On pense qu'elle forme de grands agrégats et que ces derniers servent de 

lien entre les améloblastes au stade de maturation qui permet à l’émail de se minéraliser. 

Les patients atteint par cette mutation présentent un émail mince et fragile avec une couche 

superficielle irrégulière17, la minéralisation est retardée. Son altération est responsable d’une 

AIH hypominéralisée.  
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Figure 4: Base de données LOVD des mutations à l'origine de l'AIH : 192 variantes 
différentes et publiées du gène de l'AIH identifiées dans 270 familles atteintes 18. 
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4. Classifications 
 
  

Depuis le début du XXeme siècle, un certain nombre de scientifiques ont tenté d’identifier les 

différentes formes d’AIH en les regroupant sous formes de classifications sans qu’aucun 

consensus ne soit trouvé. Cependant, on admet aujourd’hui la classification établie par Witkop 
19 comme étant le référentiel parmi celles établies.  

Une première classification parait en 1945 et divise les anomalies des AIH en deux formes : 

hypoplasique et hypomineralisée 20. 

 

A partir de cette première classification, d’autres vont s’en suivre. Certaines se sont 

exclusivement basées sur le phénotype (ensemble des caractères apparents d’un individu) 

amélaire donc avec une identification purement clinique.  

 

D'autres prennent en compte plusieurs paramètres comme le phénotype, le mode d’hérédité 

(autosomique dominant, autosomique récessif, lié au chromosome X, cas isolé) et la base 

moléculaire (localisation/locus/mutation chromosomique).  

Il est à noter que la majorité des AIH se transmettent de façon autosomique dominante 21. 

Si on se base sur l’hérédité, il existe trois différents modes de transmission :  

• Transmission autosomique dominante: la transmission se fait par les chromosomes non 

sexuels. La présence d’un seul allèle morbide suffit pour être atteint.  
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Le phénotype de ce mode de transmission peut générer un émail de tpye hypoplasique, dans 

ce cas on retrouvera des dents avec des couronnes cliniques plus petites et donc des 

diastèmes plus importants. L’émail pourra également être hypominéralisé, dans ce cas on 

retrouvera des dents avec comme principal défaut, un défaut de coloration. Le gène ENAM 

présente ce type de transmission. 

• Transmission autosomique récessive : la transmission se fait par les chromosomes non 

sexuels. La présence de deux allèles identiques est indispensable pour que le caractère 

s'exprime.  

Dans ce type de transmission, on retrouve souvent une mutation sur les gènes ENAM KLK4, 

ou encore MMP20. Par exemple, une mutation sur le gène KLK4 générera un phénotype de 

type hypomature.  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

                                                                                                                    22 

 

 

Figure 5: Transmission autosomique dominante, à 
chaque grossesse, le risque de l'enfant soit malade est 

de 50% 22 

Figure 6: Transmission autosomique recessive 22 
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• Transmission liée au chromosome X : dans ce cas, la mère peut transmettre le gène mutant 

aux enfants des deux sexes avec un risque de 50%, mais le phénotype sera différent en 

fonction du sexe de l’enfant. En effet, les garçons seront atteints plus sévèrement tandis que 

les filles auront une expression de la pathologie plus discrète. La région chromosomique 

mise en cause se situe au niveau du brin court du chromosome X et héberge le gène  AMELX 

codant pour l'amélogénine.  

Certaines régions de ce gène seraient impliquées dans le contrôle de l'épaisseur de l'émail 

tandis que d'autres seraient impliqués dans le contrôle de la minéralisation amélaire.  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 7: Dominant lié à l’X22 
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Figure 8: Les différentes classifications d’AIH23 
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Néanmoins c’est la classification de Witkop en 1988 qui reste la référence quand aucune 

information génétique n’est connue.  

Elle se base sur les phénotypes cliniques des patients atteints d’AIH, c’est-à-dire par une 

observation clinique rigoureuse. Cette classification regroupe 4 types d’amélogenèses et 14 

sous-types24 : 

- Hypoplasique 

- Hypomature 

- Hypominéralisée 

- Forme mixte  

 

AIH Hypoplasique 
 
 
Il s’agit d’un défaut purement quantitatif de l’émail qui apparait durant sa formation.  

Toutefois sa minéralisation est normale, la teinte de l’émail est normale ainsi que sa dureté.  

On peut noter des anomalies de formes, localisées sous forme de puits rugueux ou lisses ou bien 

striés. Son épaisseur est réduite, radiologiquement on ne fait pas la différence avec un émail 

sain.  

Les anomalies peuvent être retrouvées sous forme généralisées on parle alors de microdontie. 

Parfois on note une absence totale d’émail mais la sensibilité dentaire n’est pas exacerbée.  

Les modes de transmissions sont autosomiques dominants ou récessifs liés à l’X.  

 

Sous types: 

 

 

• Phénotype  IA piquété  

 

L’épaisseur de l’émail est plus fine, on retrouve des puits au niveau de la surface amélaire. Il 

s’agit de la forme la plus fréquente de l’AIH hypoplasique. Le mode de transmission se fait de 

manière autosomique dominant 
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• Phénotype  IB hypoplasique localisé 

 

L’épaisseur de l’émail est plus fine, on retrouve des puits et des rainures horizontales 

principalement. Cette forme peut toucher uniquement la denture temporaire ou bien les deux 

dentures. Le mode de transmission se fait de manière autosomique dominant (AD). 

 

• Phénotype IC hypoplasique localisé 

 

L’épaisseur de l’émail est plus fine, on retrouve un émail hypominéralisé au fond des 

hypoplasies amélaire. Les deux dentures sont affectées par cette forme. Le mode de 

transmission se fait de manière autosomique récessive (AR).  

 

• Phénotype ID hypoplasique lisse, AD 

 

L’épaisseur de l’émail est très fine, dans cette forme les points de contacts sont absents et des 

diastèmes présents. On observe une surface amélaire lisse et dure, de couleur brunâtre, jaunâtre. 

Cette forme se caractérise par une fréquence importante de béance, par l’absence de point de 

contact. On retrouve souvent des inclusions ainsi que des résorptions, et l’absence de point de 

contact. Le mode de transmission se fait de manière autosomique dominant.  

 

• Phénotype IE hypoplasique lisse, X dominant 

 

L’épaisseur de l’émail est très fine, dans cette forme les points de contacts sont absents et des 

diastèmes présents. On retrouve une surface amélaire lisse et dure, de couleur brunâtre, jaunâtre. 

La particularité de cette forme est que l’on observe souvent des stries verticales sur l’émail. Le 

mode de transmission est lié à l’X. 

 

• Phénotype IF hypoplasique rugueux 

 

L’épaisseur de l’émail est très fine, dans cette forme les points de contacts sont absents et des 

diastèmes présents. On retrouve une surface amélaire dure et rugueuse. La particularité de cette 

forme se caractérise par la présence d’une béance antérieure. Le mode de transmission se fait 

de manière autosomique dominant.  
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• Phénotype IG agénésie de l’émail 

 

L’épaisseur de l’émail est très fine, dans cette forme les points de contacts sont absents. L’émail 

présente une surface granuleuse, et présente une teinte verdâtre pouvant aller jusqu’au jaune/ 

/brun. On retrouve fréquemment une béance antérieure (près de 50% des cas), des dents incluses 

et des résorptions. Le mode de transmission se fait de manière autosomique récessive.  

 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 9: Vue endobuccale d’une AIH hypoplasique piquetée prise en charge au CHU 
de Poitiers (iconographie personnelle) 

 
 
 
AIH Hypomature 
 
 

Il s’agit d’un défaut qualitatif de l’émail. On retrouve un émail de teinte brunâtre, ou blanc 

crayeux et assez opaque. Au sondage on ne note pas d’anomalie au niveau de sa dureté, son 

épaisseur reste normale 25. 

On n’observe pas d’anomalie de forme mais les fractures amélaires restent fréquentes. Son 

aspect clinique peut nous amener à penser qu’il s’agit d’une fluorose. La sensibilité de l’émail 

reste inchangée. Radiologiquement, on ne fait pas la différence entre la dentine et l’émail.  
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Sous types : 
 
 
• Phénotype IIA hypomature pigmenté 
 
Sur ce sous type d’AIH, on retrouve une épaisseur amélaire normale. L’émail présente une 

coloration généralisée avec des marbrures de teintes jaunâtres, brunâtres. La surface amélaire 

est molle et se clive facilement de la dentine. Le mode de transmission se fait de manière 

autosomique récessif.  

 
 
• Phénotype IIB hypomature 

 

Sur ce sous type d’AIH, on retrouve une épaisseur amélaire normale. L’émail présente une 

coloration généralisée avec des marbrures de teintes jaunâtres, verdâtre. Le mode de 

transmission est lié à l’X, et se transmet de manière autosomique récessif.  

 

 

• Phénotype IIC : couronne neigeuse 

 

Sur ce sous type d’AIH, on retrouve une épaisseur amélaire normale. L’émail à une consistance 

dure et présente des opacités au niveau du tiers occlusal. Le mode de transmission est lié à l’X. 

 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 10: Vue endobuccale d’une AIH hypomature 26 

 

Figure 10: Vue endobbucale d'une AIH hypomature26 
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AIH Hypominéralisée 
 
 
Il s’agit d’un défaut purement qualitatif de l’émail, c’est la forme la plus sévère. On retrouve 

souvent un émail avec une teinte jaune-orangée, la dureté au sondage est diminuée.  

Concernant l’aspect de la dent, on retrouve une surface rugueuse, avec des zones d’usures 

pouvant générer des fractures fréquentes. La sensibilité est souvent augmentée. 

Radiologiquement, l’émail est moins radio opaque que la dentine.  

 
Sous types :  
 
 
• Phénotype IIIA hypominéralisée 
 
Sur ce sous type d’AIH, on retrouve une épaisseur amélaire normale, mais on constate une usure 

rapide de l’émail. L’émail présent est mou, de teinte jaune/ brune ou orange. A cause de l’usure 

rapide, la dent se colore rapidement laissant apparaitre la dentine sous-jacente. Le mode de 

transmission se fait de manière autosomique dominante.   

 
 
• Phénotype IIIB hypominéralisée 
 

Sur ce sous type d’AIH, on retrouve une épaisseur amélaire normale, mais on constate une usure 

rapide de l’émail. L’émail présent est mou, de teinte jaune foncé. A cause de l’usure rapide, la 

dent se colore rapidement laissant apparaitre la dentine sous-jacente. Cette forme est plus sévère 

que la IIIA.  Le mode de transmission  se fait de manière autosomique récessive.   
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Figure 11: Vue endo buccale d’une AIH hypominéralisée 26 

 
 
 
AIH de forme mixte et taurodontisme 
 

Il s’agit de l’association de plusieurs de ces formes, préalablement décrites ci-dessus qui 

peuvent co-exister chez un même patient.  

Le taurodontisme 27 est une anomalie dentaire morphologique caractérisée par une élongation 

de la chambre pulpaire au détriment de la pulpe radiculaire et de la racine.  

 

Sous types :  

 

• Phénotype IVA : hypomature/ hypoplasique 

 

Dans ce sous type d’anomalie, l’émail présente une épaisseur normale. Toutefois des anomalies 

de teintes sont retrouvées, l’émail présente des marbrures brunâtres, jaunâtres et des puits sur 

les faces vestibulaires. Certaines dents présentent des taurodontismes. Le mode de transmission 

n’est pas connu.  

 

Figure 11: Vue endo buccale d’une AIH hypominéralisée26 
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• Phénotype IVB : hypoplasique 

 

Dans ce sous type d’anomalie, l’émail présente une épaisseur plus fine.  Des anomalies de 

teintes sont retrouvées, l’émail présente des zones hypoplasiques prédominantes, et des aires 

d’hypomaturations. Certaines dents présentent des taurodontismes. Le mode de transmission 

n’est pas connu à ce jour.  

 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



  Page 37 sur 76 

 

 

III. État des lieux des thérapeutiques restauratrices possibles  

 
1. Cahier des charges  

 
 
La réhabilitation orale des patients atteints d’AIH reste complexe. En effet, l’AIH nécessite la 

prise en compte d’un certain nombre de paramètres avant de choisir une thérapeutique 

restauratrice. Celles-ci doivent répondre à un cahier des charges, plutôt exhaustif.  

 

Esthétique 
 

Tout d’abord, il est indispensable de tenir compte les doléances esthétiques du patient. En effet, 

cette pathologie peut induire des problèmes psycho sociaux, tel qu’un repli sur soi, un manque 

d’estime de soi lié à l’inesthétisme de la denture et ce dès le plus jeune âge ou les moqueries 

sont fréquentes. Les répercussions sociales et psychologiques peuvent être majeures dès la 

petite enfance 28. 

 

Sensibilité  
 

La sensibilité accrue en raison du manque d’émail, génère bien souvent une mauvaise hygiène 

bucco dentaire. En effet, les patients évitent le brossage qui est un acte très sensible pour eux 

ou bien d’autre par manque de motivation au vu de l’état de leurs dents. Le brossage douloureux 

sera rapidement abandonné et il s’en suivra alors d’autres complications conséquence de ce 

manque d’hygiène. 

 

Epaisseur amélaire 
 

La faible épaisseur d’émail, laisse apparaitre la dentine sous-jacente de couleur jaunâtre. Cette 

teinte se révèle difficile à masquer avec les techniques conservatrices. Aussi, la faible épaisseur 

de l’émail laisse également apparaître des fissures, félures et des micro-porosités difficiles à 

combler.  
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Les aides optiques sont nécessaires pour apprécier l’état de la surface dentaire. Malgré tout, le 

collage restera extrêmement difficile. 

 

Rapports occlusaux 
 

Les défauts d’émail occasionnés par l’AIH rendent les dents plus sujettes au fractures, usures, 

abrasions. On observe une perte progressive de la DV mais également une diminution des 

fonctions masticatoires qui ne se révèlent moins satisfaisantes et efficaces.  

 

Certains patients, nécessitent une réhabilitation complexe impliquant la réorganisation des 

rapports occlusaux et le rétablissement d’une nouvelle dimension verticale.  

 

Parodonte 
 

La mauvaise hygiène accentue ce mauvais état parodontal avec l’accumulation de plaque, qui 

de l’état de la gingivite peut rapidement évoluer à la parodontite 29. 

 

De plus, selon le type d’AIH et notamment dans le cas de l’AIH hypoplasique qui se caractérise 

par une anomalie quantitative de l’émail, cela va se traduire par la présence de puits, creux, qui 

constituent des réservoirs à bactéries et donc entretenir une inflammation parodontale.  

 

Le parodonte représente un défi, en effet les limites des préparations dentaires ne se font pas 

sur un émail conventionnel. De ce fait, elles ne sont pas nettes et le positionnement du parodonte 

reste incertain.  
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Figure 12: Cas d’une gingivite chez une patiente de 9 ans suivi au CHU de Poitiers 
présentant une AIH hypoplasique (iconographie personnelle) 

 

Comme nous pouvons le voir sur la photo prise d’une jeune patiente qui est pourtant suivie au 

CHU au service d’odontologie, on distingue nettement cette inflammation parodontale qui est 

diffuse.  

La motivation à l’hygiène, prescriptions de matériels adaptés n’ont pas été suffisants pour avoir 

un résultat parodontal satisfaisant.  

C’est surtout la reprise des traitements restaurateurs que la patiente avait depuis quelques temps, 

qui a permis de retrouver un état parodontal sain.  

 

 

Collage 
 
 
Le collage constitue la difficulté majeure chez les patients atteints d’AIH car il existe une 

diminution de la force d'adhérence de la résine à l'émail ce qui rend complexe cette technique. 

En effet, c’est la teneur en protéines qui est plus élevée dans l'émail affecté par l'AIH qui rend 

difficile l’adhérence.  
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Des études menées sur des émails atteints d’AIH ont montré qu’un mordançage supplémentaire 

n’apportait pas d’efficacité au collage 30. 

Selon le type d’AIH, on note des forces d'adhésion différentes et le collage sur la dentine reste 

toujours délicat.  

 

 
2. Possibilités thérapeutiques en denture temporaire 

 

Il est essentiel d'inclure la prévention dans les étapes initiales de tous plans de traitement, en 

mettant l'accent sur l'enseignement d'une hygiène buccale efficace et sur la motivation du 

patient.  

 

Le traitement de l'hypersensibilité dentinaire à l'aide d'agents désensibilisants, de préparations 

topiques à base de fluorure et/ou de produits contenant du CCP-ACP (phosphopeptide de 

caséine-phosphate de calcium amorphe) 31 qui favorisent la reminéralisation doit également être 

introduit à ce stade. Il contribuera au maintien d'une bonne hygiène buccale.  

 

Aussi, si le patient présente des problèmes parodontaux, ceux-ci doivent être traités par une 

thérapie parodontale initiale avant tout début de traitement. Une analyse et des conseils 

diététiques complets sont également indispensables. 

 

Il existe un certain nombre de thérapeutiques, que nous pouvons qualifier de plus au moins 

invasives. La prise en compte et le respect de ce gradient thérapeutique 32, doit dicter la prise 

en charge du patient. En effet il faut comprendre que les réhabilitations des patients atteints 

d’AIH sont souvent des solutions de compromis et nécessitent souvent des interventions 

régulières et constantes. 

 

Ainsi les traitements proposés seront différentes selon le stade de dentition du patient, et selon 

le sous type d’amélogénèse imparfaite.  

En effet, les objectifs de traitements ne sont pas les mêmes en dentition primaire ou secondaire. 

En denture primaire, le chirurgien-dentiste aura pour rôle d’assurer la prévention, donner des 

conseils aux parents et à l’enfant.  Il aura aussi comme objectif d’essayer de préserver au mieux 

la denture temporaire afin de permettre à la denture adulte de se mettre en place le plus 

sainement possible. 
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Chez l’adulte, l’aspect esthétique sera au cœur de la prise en charge. Néanmoins, bien trop 

souvent négligé, il ne faut pas le sous-estimer chez l’enfant. Ainsi, une prise en charge la plus 

précoce possible devrait garantir une meilleure mise en place de la denture définitive.  

 

C’est pourquoi deux éléments clés sont à prendre en compte avant de choisir le traitement 

adéquat ; l’âge du patient mais surtout sa coopération. 

 

Micro-abrasion  
 

La micro-abrasion est un traitement physique et chimique qui se pratique avec de l’acide 

chlorhydrique à 18% et qui contribue à éliminer une petite couche, très superficielle d’émail. 

Elle permet de corriger les défauts de teintes ou de structures très localisées. Elle est intéressante 

dans les cas d’AIH légers. 

 

Elle est souvent efficace pour éliminer les taches superficielles et améliorer l'apparence des 

dents. Ashkinazi et al. ont démontré l’intérêt de l'utilisation de cette technique chez des patients 

présentant une hypomaturation de l'émail 33. 

 

 L’inconvénient de la micro-abrasion est son efficacité, réservée aux AIH légères. Ses limites 

sont rapidement visibles surtout lorsque la problématique esthétique constitue le cœur de la 

prise en charge car cette technique n’atténue que très légèrement les défauts mais ne modifie 

pas pour autant son aspect de surface.  

Si elle n’est pas alors combinée à une autre technique elle reste insuffisante.  

 

Résines composites  
 

Certaines données suggèrent que les dents affectées par l'AIH ne présentent pas un motif de 

mordançage typique, ce qui peut potentiellement réduire la force de liaison de l'émail à la résine 

composite. 

Malgré cela, le développement permanent des systèmes de collage a augmenté la popularité des 

restaurations en composite direct pour restaurer à la fois l'esthétique et la fonction chez les 

patients atteints d'AIH. 
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Elles permettent d’améliorer l'esthétique et d’éliminer la sensibilité, en particulier chez les 

enfants où les restaurations définitives ne sont pas pratiquées car la denture n’est pas encore 

définitive et les tissus mous n’ont pas encore atteint leur maturité.  

 

L’inconvénient comme nous l’avons évoqué un peu plus tôt est que le collage n’en demeure 

pas moins incertain toujours en raison de la fragilité de l’émail ce qui ne nous permet pas une 

adhésion suffisamment efficace.  

On se retrouve alors avec des infiltrations voir des reprises carieuses souvent silencieuses qui 

peuvent sérieusement compromettre la vitalité des dents. Les fractures sont là encore faciles car 

l’émail ne présente toujours pas une solidité comparable à l’émail sain et le composite ne permet 

pas de rétablir de manière satisfaisante les tissus manquants.  

 

De plus, l’esthétique des composites n’est pas toujours garantie. En effet, les différentes teintes 

de résines ne permettent pas souvent de réaliser un travail totalement homogène sur l’ensemble 

des dents atteintes d’AIH. Et même si des techniques de composite monté par stratification 

permettent de contourner un peu cet écueil, le collage reste encore délicat et cette option ne 

s’avère pas totalement satisfaisante. 

 

Aussi, le manque de motivation pour maintenir une bonne hygiène buccale peut entraîner une 

apparence similaire à une récession parodontale. Cela entraine un risque d'exposition de la 

marge de la restauration lorsque la santé gingivale est retrouvée. 

 

Ciments verres ionomères 

Les ciments verres ionomères (CVI) sont obtenus par le mélange de poudre de verre de silicate 

et d’acide polyacrylique (liquide). 

Ils peuvent être utilisés en première intention lorsque la coopération est difficile, ils s’utilisent 

de façon transitoire. Ces ciments nous permettent de restaurer les dents temporaires aussi bien 

en secteur antérieur que postérieur.  

 

L’utilisation de CVI est facile et rapide. Les CVI permettent de réduire le développement et la 

progression de la carie sur la surface proximale de la dent adjacente par la libération de 

fluorures. Ils ont une relative tolérance à l’humidité et ne nécessitent pas de protocoles 

rigoureux d’isolation comme le requiert les résines composites, d’autant qu’en denture 
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temporaire les couronnes cliniques sont réduites et que la mise en place du champ opératoire 

est plus difficile. 

Mais le processus d’adhésion à l’émail étant moins rigoureux, il ne garantit pas une adhérence 

efficace. Aussi leurs propriétés mécaniques restent faibles, leur longévité limitée, et ils ne 

peuvent être utilisés pour de grosses surfaces.  

Facettes  
 

Ces restaurations sont populaires dans la région antérieure car elles permettent d'obtenir 

d'excellents résultats esthétiques avec une préparation dentaire relativement conservatrice par 

rapport à une préparation pour couronne.  

Les dents peuvent être très sensibles chez les patients atteints d'AIH et nécessitent souvent 

l'utilisation d'une anesthésie locale, ce qui n'est souvent pas nécessaire lors de la pose de facettes 

en composite direct.  

La mise en place de facettes peut se faire de manière indirecte c’est-à-dire après une phase 

d’intervention prothétique par le laboratoire mais aussi de manière directe avec des facettes pré 

formées, fabriquées et utilisables sous forme de set.  

Ces facettes préfabriquées facilitent les protocoles d’usage. Même si la longévité de ces 

traitements n’est pas encore documentée, certains cas cliniques semblent encourageants dans le 

traitement de AIH. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 14 : Incisives inférieures atteintes d’AIH type hypoplasique34 

Figure 13: Incisives inférieures atteintes d’AIH type hypoplasique 
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Figure 14: Facettes composites pré fabriquées 34 

 

 

 

 

 

 

                                     

 

 

 

 

 

L’inconvénient est que l'adaptation marginale est difficile car les faibles épaisseurs de 

préparation ne permettent pas de gérer facilement les points de contact et les difficultés liées au 

collage restent les mêmes dans les cas d’AIH. Aussi lorsque l'on restaure des dents affectées 

par l'AIH avec des facettes en composite ou en porcelaine, une partie de la structure dentaire 

sous-jacente peut être relativement foncée et la nature translucide de ces restaurations est 

souvent incapable de masquer convenablement cette décoloration. 

 

Le résultat au niveau esthétique des dents restaurées n’est alors là encore pas totalement 

satisfaisant.  

Figure 15: Echelle guide afin de choisir le diamètre adapté des 
facettes 34 
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Des couches de porcelaine opaque intrinsèque incorporées à la restauration ou des résines 

opaques utilisées pendant le scellement peuvent aider à masquer ce phénomène, bien que cela 

entraîne souvent une perte de translucidité, ce qui nuit également à l'aspect final.  

 

CPP 
  

Les coiffes pédodontiques pré formées (CPP) sont utilisées depuis un certain nombre d’années. 

Elles peuvent s’utiliser aussi bien sur des dents temporaires que définitives.  

Les coiffes pédodontiques pré formées (CPP) sont utilisées pour différentes pathologies 

dentaire (usure, érosion, lésions carieuses profondes, anomalie de morphologie, anomalie d’état 

de surface) 

Les premières proposées étaient initialement constituées de métal. Cet alliage inoxydable 

(nickel-chrome) de très faible épaisseur, leur confère une forte élasticité et permet de les 

manipuler et de les mettre en place très facilement. Elle présente aussi une très bonne rétention 

et un faible coût.  

C’est la thérapeutique de reconstitution de choix dans le cadre des AIH selon la Société 

Britannique de Dentisterie Pédiatrique (BSPD) 35. 
 
 
 

 

Figure 16: CPP métal sur les deuxièmes molaires temporaires chez une patiente prise en 
charge au CHU de Poitiers (iconographie personnelle) 
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Mais il est évident que la teinte des CPP métal ne leur confère pas des propriétés esthétiques 

satisfaisantes.  

 

Ces CPPm ont été suivies par l’apparition des couronnes pédiatriques préformées métalliques 

recouvertes d’un matériau esthétique dites à incrustation (CPPi).  

L’inconvénient majeur de ces CPP à incrustation c’est qu’elles présentent un risque de 

dislocation de la partie esthétique de la partie métal.  

 

 
 

 

 

 

 

 

                           
 
 
                                           

                                         Figure 17 : Face linguale des couronnes pédiatriques 

                                          préformées à inscrustation de la marque NuSmile©36 

 
 
 
 
 
 
 
 
                                                                                                     

                                                                        

 

 

      Figure 18: Coiffe pédodontique préformée  

          à inscrustation vestibulaire fracturée  37 

 

                                                                                                                                                          

Figure 17: Face linguale des couronnes 
pédiatriques préformées à inscrustation de la 

marque NuSmile ©36 

Figure 18: Coiffe pédodontique préformée à 
inscrustation vestibulaire fracturée 37   

 



  Page 47 sur 76 

 

Puis sont apparues les restaurations composites à l’aide de moules transparents (strip crown) 

Figure 19: Strip Crown secteur antérieur 38 

Figure 19 : Strip Crown secteur antérieur 38 

 

Et enfin, les couronnes pédiatriques préformées en zircone (CPPz).  

 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 20 : Coiffe pédodontique zircone39 

Figure 20: Coiffe pédodontique zircone 39       
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Les CPP zircone présentent quant à elles l’avantage d’avoir une teinte se rapprochant de la dent 

lactéale, mais leur teinte reste trop laiteuse. 

 

Cette évolution met bien en évidence l’importance de l’esthétique dans l’évolution des solutions 

thérapeutiques.  

Il est à noter que les études n’ont pas démontré une différence sur le taux de succès à 5 ans d’un 

type des CPP à l’autre.  

 

Même si le taux de succès des CPPz n’est pas significativement supérieur aux CPPm, elles n’en 

demeurent pas moins plébiscitées par les praticiens et les patients en raison de leurs composante 

esthétique bien supérieure sur les CPPm 40.

 

Couronne 
 

Parmi les nombreuses options disponibles pour restaurer les dents affectées par l'AIH, les 

couronnes conventionnelles sont à ce jour la restauration esthétique la plus prévisible et la plus 

durable 41. 

Dans la région antérieure et postérieure, pour les patients dont l'esthétique est la priorité, des 

couronnes céramiques peuvent être envisagées.  

 

Ces dernières années, l'utilisation de couronnes tout céramique à base de porcelaine 

feldspathique a augmenté grâce à leurs propriétés esthétiques, à leur excellente 

biocompatibilité, à leurs bonnes adaptations marginales et à leurs propriétés physiques 

améliorées 42 . 

 

Toutefois, il est à noter que cette thérapeutique ne s’applique pas chez l’enfant s’agissant de la 

denture temporaire.  

 

Selon une récente revue systématique de la littérature, il est difficile de définir l'option 

thérapeutique la plus appropriée pour les patients atteints d'AIH. Il n'y a actuellement aucune 

donnée disponible, du moins en termes de dentisterie factuelle, sur les traitements considérés 

comme supérieurs pour les réhabilitations des patients atteints d'AIH. Les performances 
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cliniques des différents matériaux et modalités de traitement pour les patients atteints d'AIH 

sont encore toujours basés sur des rapports de séries de cas 43. 

 

Il existe cependant des preuves que la réhabilitation des patients atteints d'AIH avec des 

couronnes collées, a donné d'excellents résultats avec peu de complications 44. 

 

Toutefois les données indiquent que les restaurations indirectes présentent une prévisibilité et 

une longévité supérieures à celles des restaurations directes 45. 

 

De plus certaines études ont montré que les restaurations sur les patients atteint d’AIH 

présentaient un taux de survie inférieur à celles sur les patients sains 46 

 

Elles nous ont également appris que les restaurations prothétiques indirectes avaient  

une meilleure pérennité sur les restaurations directes (type composite) 47. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



  Page 50 sur 76 

III. Cas clinique   

 

Afin d’apporter une réponse concrète aux patients et aux parents d’enfants atteints par cette 

maladie, il convenait d’étudier spécifiquement une solution thérapeutique qui pouvait être mise 

en place et proposée aux praticiens. Dans ce cadre, nous avons étudié le cas d’une fillette 

présentant une AIH et nous avons évalué le protocole que nous avons réalisé. 

 

 
1. Anamnèse clinique et dentaire 

 

En mars 2021, nous avons reçu en première consultation une petite fille, âgée de 5 ans et demi 

au sein du service d’odontologie de Saint André à Bordeaux (33). 

Cette patiente a été adressée par son dentiste traitant, spécialisé en pédodontie, chez lequel son 

amélogenèse a été diagnostiquée. Son dentiste avait proposé un traitement par coiffes 

pédodontiques métalliques, mais les parents de notre patiente ont refusé ces CPPm notamment 

à cause de leurs teintes.  

Nous avons débuté par une anamnèse complète, qui n’a révélé aucun antécédent médical ou 

chirurgical. Toutefois, le père de notre patiente est lui aussi également atteint d’amélogenèse 

imparfaite héréditaire.  

Elle ne présente aucune allergie connue à ce jour.  

 

La mère de la patiente nous rapportait que des contrôles réguliers avaient été effectués, avec 

une mise en place de vernis fluoré de manière semestrielle, les soins en composite en bouche 

étaient intacts et ne présentaient pas de reprise carieuse.  

 

A l’examen exo-buccal, aucune anomalie n’était relevée, les étages faciaux étaient équilibrés, 

on ne notait pas de diminution de l’étage inférieur. Toutefois on observait que la ligne sagittale 

médiane était légèrement déviée à gauche. Son visage était symétrique, plutôt ovalaire.  

 

A l’examen exo-buccal du sourire, on remarquait un sourire harmonieux, les dents lactéales 

sont de teinte jaunâtre et leurs couleurs semblaient assez hétérogènes. La patiente était en 

denture mixte, la 41 était en cours d’éruption.   
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A l’examen endo-buccal, on notait la présence de toutes les dents lactéales, une concordance 

de l’âge dentaire avec l’âge civil a été confirmé par la radiographie panoramique.  

 

Un léger encombrement mandibulaire était visible au niveau du secteur incisivo canin. De plus, 

on remarquait l’absence de diastème au niveau maxillaire.  

 

Les milieux inter incisifs n’étaient pas alignés et on observait une déviation de la mandibule à 

gauche de 2mm.  

Les bases osseuses étaient concordantes. Le recouvrement dentaire était faible, de l’ordre de 

10%.  La patiente présentait une classe I canine droite et gauche. 

 

Au niveau parodontal, on notait que de la plaque dentaire est présente au niveau des collets, 

score 1 selon la classification O’Leary 48. Une légère inflammation gingivale était objectivable. 

 

Photos exo buccal : 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
Figure 21: vue exobuccal 
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Figure 22: Vue endobuccal des molaires lactéales atteintes d'AIH 

Figure 23: Vue en occlusion des dents atteintes d'AIH 
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2. Diagnostic positif  
 

Notre patiente présente une amélogenèse imparfaite héréditaire de type HYPOMATURE. En 

effet, on retrouve un émail plutôt régulier sans anomalie de surface, pas de défaut quantitatif. 

Sa teinte est jaunâtre, légèrement plus saturée qu’un émail sain. Toutes les dents temporaires 

sont concernées par cet anomalie amélaire. 

 

3. Diagnostic différentiel  
 

Cet aspect aurait pu nous faire penser à : 

- Une dentinogenèse imparfaite, c’est une dysplasie (développement cellulaire anormal) 

congénitale de la dentine qui se manifeste soit de manière isolée, soit en association 

avec une maladie génétique connue sous le nom d'ostéogenèse imparfaite. La 

dentinogenèse imparfaite est une anomalie rare affectant la dentine qui se caractérise 

par une teinte brune/ bleutée, opalescente de toutes les dents. Or ici la teinte est jaunâtre 

plus que bleuâtre 49. 

- Des colorations intrinsèques d’origine systémique dû à une naissance pré maturée, une 

maladie de la petite enfance, des épisodes d’hypertermies ou encore des dyschromies 

congénitales (tel que des cardiopathies congénitales cyanogènes, hyperbilirubinémie, 

porphyrie érythropoïétique)50 . Cependant ce type d’anomalie n’atteint l’émail que d’un 

groupe de dents et non pas l’ensemble de la denture, de plus, d’après l’anamnèse aucun 

n’antécédent ne pourrait justifier ce diagnostic.  

- l’HSPM (Hypomineralized Second Primary Molars ), cette pathologie n’affectant que 

les seconde molaire temporaire, cette hypothèse diagnostique a été écarté car toutes les 

dents temporaires sont atteintes.  
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IV. Proposition thérapeutique 

 
Le tableau clinique de cette anomalie généralisée de l’émail associé à son aspect radiologique 

nous oriente vers un diagnostic d’amélogenèse imparfaite de type hypomature.  

 

Afin de rétablir une esthétique convenable, de limiter l’hypersensibilité dentaire tout en 

préservant les structures dentaires et notamment leurs vitalités, une restauration prothétique 

globale a été proposée à la patiente.  

 

La solution thérapeutique retenue pour notre cas a été choisie en prenant en compte plusieurs 

facteurs : l’esthétique, la mécanique (rétablir une efficacité masticatoire, et des rapports 

occlusaux stables et fonctionnels) et trouver une solution pérenne. De plus il convenait d’éviter 

à la patiente d’avoir des rendez-vous trop fréquents, étant donné son jeune âge. 

Pour des raisons esthétiques et biologiques évidentes, et compte tenu du stade de dentition de 

la patiente, notre choix s’est porté sur un système prothétique déjà connu mais qui a été modifié 

et amélioré pour assurer une esthétique plus efficace qu’elle ne l’était au départ : les coiffes 

pédodontiques préformées.  

 

Pour cette patiente, nous avons choisi de traiter cette AIH par CPP en composite nano hybride, 

produit présenté sous forme de coffre appelé PEDIATRIC CROWN d’edelweiss © 

 

 



  Page 55 sur 76 

 

 

  
51 

 

 
 

 

                                                      

 

 

 

                                                  

 

 

Figure 24: Coffret complet PEDIATRIC CROWN 

Figure 25: CPP d’un secteur complet 51 
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Figure 26: Teintier de A0 à A3,5 51 

Figure 27: Couronne pédodontique pré formée : exemple de plusieurs dents, présentation dans 
le coffret 
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Les couronnes PEDIATRIC CROWN© d’edelweiss sont fabriquées à partir d’un composite 

nano-hybride chargé et traité par frittage. Il s’agit d’un procédé de fabrication de pièces qui 

consiste à chauffer une poudre sans la mener jusqu’à la fusion. Grâce à l'effet de cette chaleur, 

les grains vous se souder entre eux. Les pièces vont ensuite être vitrifiées, il s’agit de la 

transformation d’une substance en verre au laser. 

 

Le coffret pediatric crown promeut certaines qualités comme :  

- Une résistance à la compression similaire à celle de l’émail  

- Un module d’élasticité́ similaire à celui de la dentine.  

- Une abrasion des couronnes similaire à celle des dents naturelles, ce qui permettrait 

d’éviter d’endommager les dents antagonistes.  

- Le procédé de vitrification permettrait d’obtenir des couronnes esthétiques avec des 

propriétés optiques semblables à l’émail 

- L’incorporation de nanoparticules d’oxyde de zinc lui confèrerait des propriétés 

antibactériennes.  

Ce qui est intéressant également avec ce coffret c’est qu’une préparation des faces 

proximales à minima est possible, sans avoir a marquer un congé prononcé. De plus, la 

morphologie des CPP miment celles des dents temporaires, et présentent des surfaces 

occlusales travaillées. 

 
1. Protocole thérapeutique 

 
Avant de commencer le procédé à la réhabilitation prothétique, nous avons réalisé une séance 

de motivation et un enseignement à l’hygiène. Nous avons porté une attention particulière au 

matériel utilisé par notre patiente et avons fait les prescriptions adaptées à son âge, à savoir un 

dentifrice avec une teneur en fluor de 1000ppm52.   

 

Elle a été vue en consultation le 12 juillet 2021, pour la pose de l’ensemble des CPP. Nous 

avons décidé de commencer par le secteur 5.  

Avant de procéder à la réduction amélaire des dents, une anesthésie locale a été réalisée sur tout 

le secteur 5 (anesthésie para apicale et rappel palatin).  

 



  Page 58 sur 76 

Phase pré prothétique 
 
Le début du traitement commence par la préparation des dents.  

Nous avons réduit les faces vestibulaires, palatines, et proximales à l’aide d’une turbine et fraise 

bague verte diamantée. Un micro congé a été dessiné afin d’assurer un ajustage idéal avec le 

parodonte.  

 

 
Figure 28: Micro-congé des molaires de temporaires réalisé avec une fraise bague verte 

diamantée 

 

 

Nous avons pu alors mettre en place l’essayage des couronnes. Il existe plusieurs diamètres 

dans le coffret à notre disposition et nous avons des guides de tailles afin de choisir le diamètre 

adéquat.  
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Figure 29: Echelle des tailles des CPP 51 

 

Ces guides transparents sont utilisés en les positionnant au-dessus des dents fraichement 

préparées en vue occlusale. On peut alors choisir la taille qui nous parait la plus adaptée.  

Une fois le diamètre défini, nous essayons la couronne. Si cette dernière s’insère bien mais 

présente une friction un peu trop importante en mésial ou distal nous pouvons faire une retouche 

sur la dent avec une fraise bague rouge afin d’enlever une fine couche de surface amélaire, afin 

de faciliter l’insertion de la coiffe.  

Une fois la forme et taille validées, nous procédons au collage de la couronne.  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 30: une fois la taille des coiffes validées nous les appliquons de l’adhésif après les 
avoir préalablement désinfectés à la chlorexidine 
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Phase de collage  
 

Sa composition en composite nano hybride nous autorise le collage.  

Le collage se déroule en quelques étapes :  

- Application du mordancage à l’aide d’acide ortho phosphorique pendant 30 secondes 

- Rinçage pendant 30 secondes 

- Séchage doux pendant 5 secondes 

- Application d’un primer d’adhésion sur la dent et à l’intérieur de la couronne 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

- Séchage doux 3 secondes 

- Photopolymérisation 

- Mise en place du composite de collage dans la couronne.  

 

Deux types sont utilisables ; un fluide ou un plus chargé selon le cas et selon le degré de 

saturation de la dent. Pour notre cas, un composite fluide a été utilisé. 

Figure 31: Veneer bond: primer d'adhésion 



  Page 61 sur 76 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

- Mise en place de la couronne sur la dent et élimination des excès 

- Photopolymérisation pendant 30 secondes 

- Polissage des limites à l’aide disques à polir Snaps (Sho Fu©) et vérification de 

l’occlusion 

 

Nous avons ainsi procédé pour les secteurs 5 et 6 sur une même séance et avons ensuite pris en 

charge le secteur 7 et 8 sur une seconde séance, à l’exception des 31 et 41 qui étaient en cours 

d’éruption. Il nous était impossible de tout réaliser en une seule séance car la patiente était 

consciente au fauteuil (pas d’anesthésie générale) et le temps de coopération étant plus court 

chez les enfants, nous avons pris en compte ce paramètre. De plus, les dents ayant été 

préalablement anesthésiées ne pouvions pas faire l’ensemble des anesthésies sur les 4 secteurs 

sur une seule et même séance.  

Deux séances ont été nécessaires afin de mettre en place l’ensemble des CPP. 

 

Phase finitions  
 

Une fois l’ensemble des CPP posées, nous avons contrôlé l’occlusion de notre patiente afin de 

vérifier que l’engrènement était optimal.  

Les sur-occlusions ont été meulées et une analyse rigoureuse de l’adéquation entre l’occlusion 

statique et dynamique a été confirmée à l’aide de papier à articuler de grains de 40 microns. Les 

limites ont été polies, à la fraise flame bague rouge puis aux disques à polir Snaps. 

 

Figure 32: composite de collage nano hybride 
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Contrôles 
 

Un contrôle a été programmé 7 jours après la mise en place de l’ensemble des CPP où 

l’occlusion a été de nouveau vérifiée.  

Des conseils d'’hygiènes ont également était donnés car notre patiente n’osait pas frotter très 

fort sur les couronnes par peur de les perdre (sur les photos endo buccal on voit un petit dépôt 

de plaque au niveau des collets).  

Nous l’avons ensuite revue à un mois, puis des contrôles réguliers tous les 3 mois ont été fixés.  

 

2. Résultats 
 

 

Figure 33: Photo de face, vue exo buccal du sourire 
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Figure 34: Vue endobuccal de face 

 

 

 

 

Figure 35: Vue endo buccal : arcade maxillaire 
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Suivi à 18 mois :  

 

 

Figure 37: Radiographie panoramique de contrôle à 18 mois après la pose des CPP 

 

 

Figure 36: Vue endo buccal : arcade mandibulaire 
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Sur la radiographie panoramique, nous voyons que l’ensemble des CPP posées sont toujours là, 

à l’exception de la CPP sur la 52 qui s’est décollée. Nous avons décidé de ne pas recoller cette 

CPP car la mobilité de la 52 était importante car l’éruption de la 12 était imminente. Nous avons 

revu Noémie en urgence 9 semaines après la pose de l’ensemble des CPP, en effet celle mise 

en place sur la 54 s’est décollée, nous l’avons recollé le jour de sa venue, avec le même 

protocole que nous avions utilisait lors de la pose ; soit par collage.  

Les dents lactéales tombées sont remplacées progressivement par les définitives. Aucune 

reprise carieuse n’a été détectée, l’ajustage est toujours adapté, et l’occlusion reste toujours 

satisfaisante.  

 

Avantages/ Inconvénients 
 

Cette réhabilitation prothétique transitoire a permis à notre patiente de retrouver un sourire plus 

harmonieux et esthétique.  

Dès la pose des couronnes, elle a été directement très souriante, résultat de l’impact psycho-

social sur cette jeune patiente. 

Le brossage et donc le maintien d’une bonne hygiène bucco-dentaire est beaucoup plus facile, 

les CCP assurant une barrière physique. L’eau froide n’est plus une source de douleur pour elle 

et l’alimentation n’est plus problématique, en effet les dents sont protégées faces aux stimulis 

thermiques.  

 

La fonction masticatoire est redevenue satisfaisante avec le rétablissement des surfaces 

occlusales et l’amélioration du relief occlusal. 

Ce système prothétique n’a nécessité que deux séances pour le mettre en place.  L’occlusion est 

facile à adapter et peut être modifiée.  

C’est un système rapide à mettre en application, car les étapes sont peu nombreuses. Cela se 

réalise facilement au fauteuil. L’utilisation du coffret seul est suffisante pour appliquer ce 

protocole et il n’y a pas besoin d’autre matériel spécifique.  

 

Cette technique ne peut se faire que sur des enfants coopérants, car ce sont tout de même des 

séances longues. En effet, entre les étapes de préparations, le choix et ajustage de toutes les 

coiffes, cela requiert une certaine compréhension et coopération du patient.  
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Le risque des CPP est le décollement, ce qui est d’ailleurs arrivé chez elle, les CPP n’ont pas 

été recollées mais cette fois ci scellées au CVI.  

Cette thérapeutique nécessite une préparation dentaire ce qui la rend invasive. Toutefois avec 

cette technique nous conversons la vitalité dentaire.  

Le problème qui va se poser prochainement sera le nouveau schéma dentaire, lorsque les dents 

définitives vont faire leur éruption. La différence de teinte peut donner un sourire disgracieux, 

il faudra donc voir et évaluer l’éruption des dents permanentes présentes sur l’arcade afin de 

les intégrer de manière homogène dans le sourire.  
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Conclusion  

 
L’amélogenèse imparfaite héréditaire, est une maladie génétique qui désorganise l’architecture 

de l’émail. Cette maladie rare nécessite une prise en charge précoce. Bien trop souvent négligée 

chez l’enfant, l’absence de mise en place de thérapeutique à ce stade complique la prise en 

charge des patients adultes.  

Grâce à l’évolution des thérapeutiques et des matériaux, il est plus facile de proposer 

aujourd’hui une intervention rapide et simple chez l’enfant.  

La technique mise en œuvre dans ce cas clinique nous a permis d’appréhender une nouvelle 

thérapeutique qui s’est avérée être très satisfaisante d’un point de vue esthétique et fonctionnel. 

Elle présente une balance bénéfice-risque supérieure aux techniques conventionnelles 

employées. 

Toutefois, nous n’avons pas de recul clinique suffisant pour pouvoir la définir comme le gold 

standard de la prise en charge thérapeutique de l’amélogénèse imparfaite chez l’enfant. 
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Titre : Prise en charge d’une amélogenèse imparfaite héréditaire par coiffes 
pédiatriques esthétiques: à partir d’un cas clinique au CHU de BORDEAUX 
 

Résumé : 
L’amélogenèse imparfaite héréditaire est une maladie génétique touchant de 1/700 à 1/14000 
selon les populations étudiées.  
Cette maladie se caractérise par une ou plusieurs anomalies de l’émail, conséquence d’une ou 
plusieurs mutations génétiques.  
Les études ont mis en évidence un dysfonctionnement des protéines à un certain stade de la 
construction dentaire. Cette malformation entraine des problèmes psycho sociaux, des 
difficultés mécaniques mais également un inconfort. Son diagnostic souvent tardif aggrave les 
difficultés à l’âge adulte et ne permet pas un traitement optimal.  
Une prise en charge précoce et ce dès l’enfance avec un diagnostic méticuleux et approprié 
pourra garantir une amélioration certaine de cette maladie. Plusieurs solutions seront alors 
proposées pour le traitement des dents. En fonction de l’état de l’émail, des techniques plus ou 
moins invasives seront envisagées.  
Les coiffes pédodontiques constitue une thérapeutique de choix chez l’enfant. Pour cette 
patiente nous avons choisi un système de coiffes pédodontiques préformées composées de 
composite nano hybride chargé. Nous avons décrit toutes les étapes de leurs mises en place, 
ainsi que le suivi réalisé au CHU. Cette technique apparait suffisante en l’état pour restaurer les 
fonctions esthétiques et mécaniques, toutefois elles nécessitent un contrôle constant afin de 
vérifier leurs durabilités.  
 
Mots clés : amélogenèse imparfaite, traitement, coiffes pédodontiques préformées composite, 
enfant, esthétique.  
 
Title : Management of hereditary amelogenesis imperfecta by aesthetic pediatric caps: 
from a clinical case at the CHU of BORDEAUX 
 
Abstract: 
Hereditary amelogenesis imperfecta is a genetic disease affecting 1/700 to 1/14000 depending 
on the population studied.  
This disease is characterized by one or more enamel anomalies as a result of one or more 
genetic mutations.  
Studies have shown a dysfunction of the proteins at a certain stage of the dental construction. 
This malformation leads to psycho-social problems, mechanical difficulties but also 
discomfort. Its often late diagnosis aggravates the difficulties in adulthood and does not allow 
for optimal treatment. Early treatment, starting in childhood with a meticulous and 
appropriate diagnosis, can guarantee a definite improvement of this disease. Several solutions 
will then be proposed for the treatment of the teeth. Depending on the state of the enamel, 
more or less invasive techniques will be considered. Pedodontic caps are the treatment of 
choice for children. For this patient we chose a system of preformed pedodontic caps made of 
filled nano hybrid composite. We have described all the steps involved in their installation, as 
well as the follow-up performed at the University Hospital. This technique appears to be 
sufficient as it is to restore aesthetic and mechanical functions, but they require constant 
monitoring to verify their durability.  
 
Keywords: amelogenesis imperfecta, treatment, preformed pediatric composite crown, 
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