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Introduction

Le terme Dysplasie Ectodermique (DE) (ORPHA :79373) définit un groupe de maladies génétiques
rares, hétérogénes dans leur cause génétique et leur phénotype clinique qui impliquent les structures
ectodermiques comme la peau, les cheveux, les dents, les ongles et les glandes sudoripares. L’atteinte
de ces seuls dérivés correspond au groupe des dysplasies ectodermiques pures. L’atteinte d’un autre
organe (ceil, oreille...) correspond a celui des dysplasies ectodermiques dites syndromiques. Ils
existent plus de 180 dysplasies ectodermiques cliniqguement et/ou génétiquement distinctes
répertoriées a ce jour. La dysplasie ectodermique hypo ou anhidrotique (DEH/DEA) est la forme la

plus fréquente (1,2,3).

Les problématiques dentaires prennent une place importante dans le tableau clinique avec en
particulier de fréquentes agénésies et/ou des morphologies dentaires anormales entrainant des
difficultés fonctionnelles et des répercussions esthétiques. Le chirurgien-dentiste est 1’un des acteurs
principaux du parcours thérapeutique de ces patients. Une réhabilitation orale précoce est primordiale
pour le bon développement physique et psychologique de ces enfants afin de promouvoir I'estime de

soi, permettre I'intégration sociale, restaurer les fonctions et favoriser la croissance (1).

L’objectif de ce travail est de présenter la prise en charge et le suivi buccodentaire d’enfants atteint
de DEH/DEA. Pour cela, dans un premier temps, nous introduirons la DEH/DEA, ses signes, ses
éventuelles complications et les enjeux des réhabilitations buccodentaires. Ensuite, nous présenterons
une prise en charge buccodentaire détaillée de deux enfants suivis au sein du Pdle d’odontologie
(APHM Timone, Marseille). Enfin, nous discuterons des solutions thérapeutiques existantes, de leurs

critéres de choix ainsi que des éventuelles difficultés associées a ces prises en charge.



I. La Dysplasie ectodermique hypo/anhidrotique
1.1 Définition

La DEH/DEA (ORPHA :238468, OMIM : 129490, 224900, 300291, 612132, 614940, 614941) est
une maladie génétique rare (1/15 000) du développement de I'ectoderme caractérisee par des cheveux
clairsemés (atrichose/hypotrichose), des agénésies dentaires (anodontie/oligodontie/hypodontie), des
anomalies de forme dentaire et une sudation réduite ou absente (anhidrose/hypohidrose). L'altération
de la sudation est le symptdme caractéristique. L’anomalie de développement des dérivés
ectodermiques a pour conséquence des facies caractéristiques (figure 1) : front proéminent, sourcils
et cils fins et clairsemés, rides infra-palpébrales, hyperpigmentation périorbitaire, ensellure nasale et

hypoplasie de I’étage moyen du visage (1,4).

Figure 1 : Faciés caractéristique d’un enfant porteur de DEA (5)

Elle concerne les deux sexes et I’ensemble de la population sans prédominance d’origine
géographique ou ethnique. Elle est due a la mutation durant le développement embryonnaire de génes
de la voie de signalisation ectodysplasine/NF-kappa B. 90% des DEH/DEA sont dues a quatre géenes
principaux : EDA, EDAR, EDARADD et WNT10A (1). On retrouve tous les types de transmission :
lige a I'X, la plus fréequente (80% des cas, 1/50 000 a 1/100 000 naissances masculines) (3,4),
autosomique récessive, et autosomique dominante. Les manifestations cliniques sont comparables
dans les deux sexes pour les formes selon les modes autosomique dominant ou récessif. Dans la forme
liée au chromosome X (syndrome de Christ-Siemens-Touraine), le diagnostic semble évident chez
I’homme alors que la discrétion clinique chez la femme, surtout vectrice, conduit @ minimiser a tort
le potentiel retentissement de la maladie chez elle. La consultation de conseil génétique pour la

personne atteinte et les membres de son entourage qui le souhaitent est essentielle (1).



1.2 Classifications

De nombreuses classifications des DE existent. Une des plus connue, relativement ancienne est celle
de Pinheiro et Freire-Maie en 1994 (6) basee sur les structures ectodermiques impliquées dans la
maladie et ou chaque structure correspond a un nombre :

e 1:cheveux

e 2 :dents

e 3:ongles

e 4 : glandes sudoripares.
Ainsi, pour exemple : une DE touchant les cheveux, les dents et les glandes sudoripares sera classifiée
de la maniére suivante - 1-2-4. On obtient ainsi 11 sous-groupes de DE.
Des classifications plus récentes existent. Nous retiendrons ici celle de Priolo (7), basée sur la
correspondance entre les voies moléculaires-génétiques et leurs phenotypes associes (Tableau 1) qui

prend en compte la variabilité d’expression des génes et des phénotypes selon 2 groupes.

Tableau 1 : Classification clinico-moléculaire des dysplasies ectodermiques d’aprés Priolo et coll.

Groupe 1: - Implications - DEX, DEH autosomiques, DE hydrotique,
altérations ectodermiques syndrome amélo-onycho-hypohidrotique
interactions - Immunodéficience - Incontinentia Pigmenti, DE-|D, DE-|D-
épithélio- (ID), anomalies ostéopétrose-lymphoedéme, onycho-tricho
mésenchymateuses du SNC dysplasie-neutropénie,
Voie TNF-TNRF-NF- . syndrome amélo-cérébro-hypohidrotique, ataxie
kappaB 5 '"‘s:“rfm’ cérébelleuse et DE
ety - EEC, AEC, syndrome de Rapp-Hodgkin.
- Implications Dysplasie chondro-ectodermique,
endocriniennes syndrome de Sensenbrenner
(dysplasie cranio-ectodermique), Syndrome TDO
- Syndrome ANOTHER,
syndrome de Fryns-Soekerman
(DE-fente labio-palatine)
Groupe 2 : - Hyperkératose- - Syndrome de Clouston, DE-fragilité cutanée
anomalies kératodermie
du cytosquelette (mutations
et stabilité cellulaire des connexines)
Connexines, - Anomalies cornéennes, | - Surdité-onychodystrophie,
protéines NAP, PDZ surdité - Syndrome de Rieger
- Fentes labio-palatines
- Dégénerescence - DE type Margarita
rétinienne - Syndrome de Bork, oculo-tricho-dysplasie

(8)




1.3 Signes cliniques

1.3.1 Signes cliniques généraux

De par son hétérogenéité, le diagnostic de la DEH/DEA est la plupart du temps clinique, avant sa
confirmation par un diagnostic génétique. Les traits évocateurs sont en particulier : une hypoplasie
faciale, une peau fine, séche et eczémateuse avec des zones d'hyperkératose, des problématiques d’«
yeux secs », des sécheresses nasopharyngées et des symptdmes asthmatiformes. L’atteinte des
glandes sudorales entraine une diminution ou une absence de sudation. Dans certaines formes au gene
WNT10A, on retrouve cependant une hypersudation palmo-plantaire. L’atteinte des cheveux, cils,
sourcils mais aussi de la pilosité axillaire et pubienne est quasi constante (sauf pour la mutation sur
WNT10A). Des ongles dystrophiques sont retrouvés surtout dans les formes de mutation du géne
WNTI10A. D’autres signes peuvent exister : une pigmentation médio-faciale, périoculaire et

péribuccale, des difficultés de cicatrisation, des anomalies mammaires (1,4).

Souvent, le diagnostic est différé jusqu’a un age ou les premicres dents attendues n’apparaissent pas,
ou apparaissent de formes coniques (figure 3). Les chirurgiens-dentistes et orthodontistes peuvent
ainsi étre les premiers professionnels de santé a devoir orienter les patients pour un diagnostic de
DEH/DEA (4). Si I’histoire familiale, médicale et I’examen clinique orientent vers une suspicion de
DEH/DEA, le patient et sa famille doivent étre dirigés vers les Centres de Référence et de
Compétence des Maladies Rares orales et dentaires (CRMR/CCMR Réseau O-Rares) qui

organiseront les parcours de diagnostic clinique et moléculaire et de soin.

1.3.2 Signes cliniques bucco-dentaires

La voie de signalisation de la DEH/DEA est impliquée dans les interactions épithélio-
mésenchymateuses durant 1’odontogenése précoce. Les mutations dans les génes EDA, EDAR,

EDARADD et WNT10A entrainent des anomalies dans ce processus. (Figure 2)
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Figure 2 :

Les voies de signalisations régulant le développement dentaire (9)

Ainsi, les signes buccodentaires retrouvés chez les patients atteints de DEH/DEA sont (1, 4, 10, 11,

12,13) :

- Desagenésies dentaires (hypodontie, oligodontie voire anodontie) en denture temporaire et/ou

permanente. En denture temporaire, les dents les plus fréqguemment absentes sont par ordre

décroissant : incisives mandibulaires, incisives latérales maxillaires, molaires mandibulaires

et maxillaires. Les agéneésies les plus fréquentes en denture permanente par ordre décroissant

sont les incisives latérales maxillaires, les incisives mandibulaires, les prémolaires et les

secondes molaires.
- Des variations de taille et formes des dents : microdontie, dents coniques (incisives et canines)

(figure 3), organisation cuspidienne anormale ou simplifiée des molaires,

Figure 3 : Diastémes et dents coniques chez un enfant atteint de DEH (8)

- Du taurodontisme

- Des défauts de minéralisation de I’email : hypominéralisée, hypomature, hypoplasique



Des défauts d’éruption

La réduction de la sécrétion salivaire

Une hypotrophie du rempart osseux alvéolaires au niveau des zones d’édentement

Une brachygnathie maxillaire et/ou mandibulaire

Dans le sens sagittal, 1’agénésie dentaire par manque de calage peut entrainer des rapports
latéraux de classe 111 par proglissement mandibulaire et un articulé inverse antérieur due a une
anomalie fonctionnement mandibulaire.

Une diminution de la dimension verticale d’occlusion, conséquence des agénésies et autres
anomalies dentaires entrainant un écrasement du faciés et des désordres de la physiologie des

muscles masticateurs (figure 4)

Figure 4 : Vue frontale et de profil d’un patient atteint de DEH avec une diminution de I’étage

inférieur, des plis labiaux marqués en vue de face, et une progénie avec un profil concave di au

proglissement mandibulaire (14)

1.4. Complications

Les manifestations cliniques de la DEH/DEA peuvent étre discrétes ou s’accompagner de

complications pouvant aller jusqu’a engager le pronostic vital (1,4) :

Une intolérance a la température : I’hypohidrose ou I’anidrose entraine une intolérance a des
températures au-dela de 23-24°C. Les sujets atteints fatigueront vite avec un retentissement
sur leurs vies professionnelles et personnelles.

Un risque accru d’hyperthermie maligne consécutif a 1’absence de régulation de la
température corporelle. Si la maladie n'est pas diagnostiquée assez tot au cours de I'enfance,
I'nyperthermie peut induire des lésions cérébrales et peut étre fatale.

Des dermatites atopiques : maladie chronique inflammatoire caractérisée par une sécheresse
cutanée accompagnée de lésions type eczema (rougeurs et demangeaisons, vésicules,
suintement et croQtes) qui évoluent par poussées (15)

Des atteintes ophtalmologiques : une sécheresse oculaire est fréquemment rapportée
conséquence de la diminution des glandes sébacées palpébrales ou de leurs dysfonctions
entrainent une évaporation lacrymale. Le meibum, épais et visqueux, qui limite 1’évaporation

lacrymal est moins sécrété, et le meibum présent peut étre pathologique. Des pathologies
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oculaires plus grave ont été recensée : obstructions des canaux lacrimaux, agénésies des méats
lacrymaux, problemes de réfractions, amblyopie, ptose palpébrale
- Une atteinte diététique : L atteinte des glandes salivaires et les agénésies dentaires entrainent
des difficultés masticatoires et de déglutition avec un retentissement sur le développement
physique et une augmentation du risque carieux.
- L'oligo-anodontie peut s’accompagner de troubles de la phonation
- Une atteinte ORL : Une atteinte de 1’appareil respiratoire avec fréquence accrue de sujets
asthmatiques, conséquence de I’atopie et de la diminution des glandes muqueuses au niveau
de la trachée et des bronches. On retrouve également des atteintes nasales par diminution de
sa lubrification, des atteintes de 1’oreille par modification de la forme du pavillon auriculaire
ou des obstructions du conduit auditif externe.
- L’atteinte de la pilosité retentit sur la qualité des relations sociales.
- Un retard intellectuel (16): rare mais pouvant étre la conséquence des difficultés de
phonations, auditions
Malgré ces possibles complications, I’espérance de vie des patients est presque normale. Le
diagnostic et la prise en charge précoce permet d’éviter la plupart des complications qui engagent le
pronostic vital : lésions cérébrales, convulsions, coma voire décés provoqués par ’hyperthermie
(8,17).

1.5 Enjeux des rehabilitations buccodentaires

Une prise en charge buccodentaire précoce, dés 1’age de 3 ans, de ces patients est essentielle a la
réussite des traitements (1). Les problématiques de la cavité buccale, et en particulier les agénésies
dentaires, ont des répercussions significatives dans la vie de ces enfants. L’impact sur le bien-étre
émotionnel et social est non négligeable (8,18). La qualité de vie, définie par les interactions sociales,
la confiance en soi, le bien étre émotionnel ainsi que les fonctions orales, est significativement
affectée (19). La réhabilitation prothétique précoce permet également d’améliorer le potentiel de
croissance des tissus mous et des structures squelettiques. Des résultats meilleurs et durables sont
ainsi obtenus (1). Les traits du visage et les fonctions orales (mastication, déglutition, phonation) s’en

trouvent également améliorés (18).

La conservation des organes dentaires est également un enjeu primordial de la prise en charge.

L’enseignement d’une hygi¢ne buccodentaire stricte ainsi que des soins de prévention aideront a

atteindre cet objectif (1,4).



I1. Cas cliniques
2.1 Cas 1 (courtoisie : Ulysse Castaner, Mehdi Hadj Said, Corinne Tardieu)

2.1.1 Anamnese
N, agée de 12,5 ans consulte au Pdle d’Odontologie (APHM-Timone, Marseille) en raison de
multiples diastemes, entrainant une géne esthétique et fonctionnelle.
Les antécédents médicaux personnels montrent de 1’asthme (traité par Ventoline ®), de I’eczéma, des
conjonctivites fréquentes, des allergies au cypres et aux poils d’animaux ainsi qu’un antécédent de
kératite.
Les antécédents familiaux montrent un grand-pére maternel atteint d’agénésies multiples et un pére

atteint d’une dystrophie rétinienne.

2.1.2 Examen clinique extra-oral
On note une hypopigmentation cutanée (sauf au niveau péri-orbitaire), une alopécie des cheveux et

des sourcils, des cernes, des lévres seches, et des signes de dysmorphie faciale (figure 5)

Figure 5 : Photographie de face d’une patinte de 1,5 ans porteuse de DEH

Le profil est Iégérement convexe avec 3 étages égaux et une distance cervico mentonniére légerement
diminuée (figure 6).

Figure 6 : Photographie de profil d’une patiente de 12,5 ans porteuse de DEH



En sourire naturel, la patiente découvre peu. On note de multiples diastemes antérieurs au maxillaire,

pas de visibilité des dents mandibulaires (figure 7).

- - v

Figure 7 : Photographie sourire naturel d’une p“atiente de 12,5 ans porteuse de DEH
2.1.3 Examen clinique intra-oral

La patiente est en denture adulte jeune sans Iésions carieuses.

Au maxillaire, on note une forme d’arcade en U avec un palais profond et un frein labial a insertion
sur la papille. 11y a absence sur arcade de 12/22/23/25, une anomalie de forme et de taille de 14/15/24
(microdontie) et 13, une mésioposition de 26 et de multiples diastemes (figure 8). Des restaurations
par coronoplastie additive au ciment verre ionomere modifié par adjonction de résine (CVIMAR) sur
11 et 21 ont été précédemment réalisées en raison de la conicité des 2 dents. Ce matériau a été préféré

au composite comme solution transitoire par simplicité d’utilisation.

Figure 8 : Photographie arcade maxillaire d’une patiente de 12,5 ans porteuse de DEH

A la mandibule, on note une forme d’arcade parabolique avec un frein lingual court et une langue
basse. 1l y a absence sur arcade de 41/31/32 et une anomalie de forme et de taille de 42 et 33. La créte

osseuse est hypotrophique entre 42 et 33, conséquence des agénésies (figure 9).



Figure 9 : Photographie arcade mandibulaire d’une patiente de 12,5 ans porteuse de DEH

De face en Occlusion d’Intercuspidie Maximale (OIM) (figure 10), nous observons un diastéme inter

incisif de 4mm, un recouvrement antérieur de 80% ainsi qu’un excés de surplomb de 3mm.

Figure 10 : Photographie en OIM de face d’une patiente de 12,5 ans porteuse de DEH

La patiente est en classe Il dentaire a droite de 6mm canine et 2mm molaire, a gauche de 5mm canine

et 9mm molaire (figure 11).

Figure 11 : Photographies intraorales des arcades OIM a droite et a gauche d’une patiente de 12,5
ans porteuse de DEH

Examen parodontal : La patiente présente une hygiéne correcte. On note la présence de plaque au

collet des incisives et canines maxillaires. Le biotype parodontal est fin et festonné selon la
classification de Siebert et Lindhe (20). Le frein labial supérieur a une insertion basse de type IV de

Placek (21) et la muqueuse alvéolaire est saine.
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Examen fonctionnel : Au repos, la patiente présente une langue basse et des lévres hypotoniques. Sa

ventilation est strictement orale, elle a une déglutition mature. Elle ne présente aucune parafonction

et ses articulations temporo-mandibulaire (ATM) sont saines.

2.1.4 Examen radiologique

L’examen radiologique par radiographie panoramique confirme les agénésies de 7 dents permanentes
(figure 12) : 12,22,23,25,31,41,32 et d’une 3°™ molaire 38. Il existe une perte osseuse en regard de
24/13/15.

Figure 12 : Radiographie panoramique d’une patiente de 12,5 ans porteuse de DEH

La téléradiographie de profil montre une Classe Il de Ballard (squelettique) par rétrognathie

mandibulaire ainsi que des incisives maxillaires et mandibulaires linguoversées.

Steiner
ISebut
07/2020

SNA 82 83
SNB 80 78

ANB 2 5
SND 76 76

I TO NA 4 1
I/NA° 22 13
I TO NB 4 2.5
I/NB° 25 19
/i 127 142
OCC/SN 14 19
GoGn/SN 30 ] 32
IMPA 92 | 89

Figure 13 : Téléradiographie de profil et analyse céphalométrique de Steiner d’une patiente de 12,5
ans porteuse de DEH
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2.1.5 Diagnostic

La formule dentaire est présentée dans le tableau 2

Germe | 18 28

Sur 17 |16 |15 |14 | 13 11 | 21 63|24 26 | 27
arcade

Sur 47 |46 |45 |44 |43 | 42 3313435 |36 |37
arcade

Germe | 48

Tableau 2 : Formule dentaire d’une patiente de 12,5 présentant des agénésies dentaires dans un
contexte de DEH
Le diagnostic est une oligodontie avec agénésie de 7 dents permanentes et une dent de sagesse. Aux
vues des antécédents médicaux et familiaux et de I’examen clinique, une suspicion de contexte
syndromique de type dysplasie ectodermique existe. Elle est adressée a un généticien et un
dermatologue. Aprés analyse moléculaire, le diagnostic de dysplasie ectodermique hypohidrotique

est confirmé.

2.1.6 Objectifs de prise en charge et plan de traitement

L’objectif de la prise en charge bucco-dentaire est de rétablir la fonction masticatoire et d’améliorer
I’esthétique. Le plan de traitement proposé est pluridisciplinaire (orthodontie, pédodontie, chirurgie
orale et odontologie prothétique) (tableau 3).

La premiere phase du traitement consiste en une frénectomie suivi d’une rééducation linguale. Le
frein lingual trop court ne permet pas a la langue d’exercer son role de stimulation de la croissance
des maxillaires lors de la déglutition.

Une harmonisation de la morphologie dentaire par restauration additive est nécessaire.

Les dents antérieures mandibulaires absentes doivent étre remplacées. La prothése amovible de
transition est écartée apres refus de la patiente. Une protheése fixe est proposée.

Une prise en charge orthodontique permettra d’harmoniser et de gérer les espaces en vue de la
réhabilitation prothétique, de maintenir les axes incisifs afin de ne pas modifier le profil et de
conserver les rapports labiaux. Elle aura aussi pour but de corriger le décalage antéro-postérieur par

stimulation de la croissance mandibulaire, de rétablir un guide incisif antérieur et de mettre en place
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une classe Il molaire thérapeutique coté gauche. Ainsi, la fermeture de 1’espace au niveau de la 25 et
I’ouverture d’espace au niveau des incisives latérales est décidée avec positionnement de la 63 en
place de 23. Le choix de ne pas fermer les espaces au niveau des incisives latérales a été fait en autre
pour ne pas aggraver le profil a tendance hypodivergent de la patiente. Cependant, en raison de ces
traitements orthodontiques, la 63 a un risque augmenté de résorption rapide. La patiente et les parents
ont été prévenu du risque de perte a moyen terme. Si c’est le cas, cette perte sera suppléée par la pose
d’un implant en fin de croissance. L’espace entre 42 et 33 sera maintenu en vue de la future

réhabilitation prothétique fixe avec une fermeture des diastemes secteur 3 et 4.

Séquences thérapeutiques

Freinectomie linguale, rééducation linguale et

Reeducation des fonctions orthophoniste

Multi attaches TGO:

Alignement/Nivellement des arcades - 18x18 NiTi
- 19x25 NiTi

. " C lasties additives sur 13/63/24/42/43/33 a
Harmonisation de la forme des dents oronopiasties ' “gwmu;r Y

Passage en ACIER:
- 19x25 Mx et Md

- Chainettes + ressorts ouvert + TIM de classe |l de
soutien pour ouverture d’espace des inc lat
- Chainettes + ressort fermé pour fermer diastéme
inter incisif Mx
- Maintien de I'espace entre 42/33 avec ressort
fermé

Aménagements des espaces

Tableau 3 : Résumé des séquences thérapeutiques buccodentaire pré-prothetiques prévues chez une
patiente de 12,5 ans porteuse de DEH

2.1.7 Traitements
2.1.7.1 Freinectomie linguale

La freinectomie linguale est réalisée a I’aide d’un bistouri électrique (figure 14).

{
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Figure 14 : Freinectomie linguale par bistouri électrique JO et cicatrisation a J15 chez une enfant de
12,5 ans

La patiente a retrouvé une mobilité linguale adéquat au bout de 2 semaines (figure 15).

Figure 15 : Rétablissement de la mobilité linguale a J15 d’une freinectomie linguale par bistouri
électrique chez une enfant de 12,5 ans

Elle a ensuite été suivie par une orthophoniste pendant 6 mois pour rééducation de la fonction.

2.1.7.2 Traitement orthodontique

Un traitement par multi-attaches bimaxillaire est posé pour une durée estimée de 18 mois (figure
16,17).

;o7/zozo] q 03/2021

Figure 16 : Evolution de la situation en OIM, en vue de face et de profil aprés un traitement par
multi-attaches bimaxillaire chez une patiente porteuse d’agénésies dentaires multiples dans un
contexte de DEH
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Figure 17 : Evolution de la dentition d’une patiente porteuse d’agénésies dentaires multiples dans
un contexte de DEH sur une radiographie panoramique avec un traitement par multi-attaches
bimaxillaire

2.1.7.3 Traitement prothétique

A la fin du traitement orthodontique, une empreinte sera réalisée le jour de la dépose de ’appareil
multibagues afin de réaliser des gouttieres de contention. Des dents du commerce remplaceront 12/22.
L’aménagement gingival au niveau de 12-22 sera réalisé en suivant le guide par la gouttiére (+/-
adjonction de résine composite). Puis les 12 et 22 seront remplacées par des bridges collés cantilever
11-12 et 21-22. Le bridge conventionnel secteur 1 n’est pas retenu afin de ne pas léser la 13 saine.
Secteur 2, la 63 ne peut étre utilisé comme pilier de bridge (dent temporaire). A la mandibule, un

bridge conventionnel de 33 a 42 sera réalisé.

2.2 Cas 2 (courtoisie, Camille Marteau, Dr Silvestri, Dr Blanchet)
2.2.1 Anamnese

B, &gé de 12 ans consulte au sein du Centre de Compétence de Maladies Rares O-Rares (Service
odontologie pédiatrique et maladies orales rares, P6le odontologie, APHM-Timone, Marseille) pour
une réhabilitation implanto-prothétique. Il a été diagnostiqué a 2 ans porteur d’une dysplasie
ectodermique anhydrotique suite a une absence de dents a la mandibule et a une alerte de ses parents
sur I’absence de transpiration. Un chirurgien-dentiste a confirmé aprés examen clinique et
radiologique une anodontie mandibulaire et les agénésies de 6 dents temporaires maxillaires
(55,54,52,62,64,65). Le diagnostic de dysplasie ectodermique anhydrotique a été posé par un

géneticien par mutation p. His252pro, du géne EDA1. Sa mére est porteuse saine de la mutation.
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B. n’exprime pas de souffrance ou de complexes en rapport avec sa pathologie. Il a appris a vivre
avec et n’estime pas qu’elle ’empéche de vivre normalement, d’aller a I’école, de pratiquer le basket-
ball ou de fréquenter d’autres enfants.

Au niveau buccodentaire, des coronoplasties additives ont été réalisées par un précédent praticien sur
les incisives et canines temporaires maxillaires pour normaliser leur forme et pour soutenir la lévre
supérieure. Des premiéres prothéses amovibles partielle maxillaire et compléte mandibulaire ont été
réalisées a 4 ans, mal tolérées par I’enfant, en particulier a la mandibule en raison du manque de
rétention. Une seconde prothése amovible partielle a été réalisée a 6 ans au maxillaire, portée par
I’enfant malgré un inconfort et des difficultés de mastication entrainant des troubles digestifs. Lors

de la consultation au centre de compétence, B. n’est plus appareillé.

2.2.2 Examen clinique extra-oral

B. présente une alopécie des cheveux et des sourcils, une hypopigmentation cutanée (sauf au niveau
péri-orbitaire), des cernes (figure 18). Une perte de dimension verticale avec un étage inférieur
diminué est notée, conséquence des agenésies avec les plis faciaux marqués, une progénie par

proglissement mandibulaire et un visage concave de profil.

Figure 18 : Photographie de face d’un patient de 12 ans porteur de DEA (A) en sourire naturel (B)
de profil (C) sans prothese en bouche

2.2.3 Examen clinique intra-oral

Au maxillaire, on note une arcade dentaire ovoide et étroite avec un frein labial supérieur s’insérant
sur la papille. On note la présence sur arcade de 16/52/51/61/62/26 ainsi que la cuspide de la 13 en
éruption en rétro incisif secteur 1 (figure 19). Les crétes osseuses sont hypotrophiques.
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Figure 19 : Photographie arcade maxillaire d’un patient de 12 ans porteur de DEA avec agénésies
dentaires multiples et cuspide de la 13 en rétro incisif secteur 1

Il n’y a aucune dent sur arcade a la mandibule.

L’hygiéne buccodentaire est perfectible avec présence de plaque dentaire (figure 20) (indice 2 sur la
classification de Silness et Loé : plaque visible a I’ceil nu sur moins des 2/3 des surfaces dentaires).
Le patient présente un biotype parodontal fin et festonné selon la classification de Siebert et Lindhe
(20). Son frein labial supérieur a une insertion basse de type IV de Placek (21) et sa muqueuse

alvéolaire est saine.

Figure 20 : Photographie intraorale arcade maxillaire vue de face d’un patient de 12 ans porteur de
DEA

2.2.4 Examen radiologique

L’examen radiologique confirme la présence de 16/52/51/61/62/26 avec 13 en position ectopique et
I’absence de 27 dents permanentes. (Figure 21). Il y a trés peu d’os a la mandibule, en particulier dans

les secteurs latéraux.
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Figure 21 : Radiographie panoramique d’un patient de 12 ans porteur d’agénésies dentaires
multiples dans un contexte de DEA

Pour connaitre les rapports entre la 13 en position ectopique et le reste de la cavité buccale, et en
particulier avec la racine de la 51 et 52, un cone beam maxillaire a été réalisé. Il montre la 13 entrain

de résorber la racine de la 51 (figure 22).

Figure 22 : Coupe Sagittale et Transverse du cone beam maxillaire centré sur 13 en position
ectopique et 51 d’un patient de 12ans porteur DEA

2.2.5 Diagnostic

B. présente une oligodontie maxillaire et une anodontie mandibulaire dans un contexte de dysplasie
ectodermique anhydrotique (tableau 4). Les parents nous confirment la perte d’aucune dent

temporaire, il y avait donc agénésies de 14 dents temporaires.
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Incluse 13

Sur 16 52 51 61 62 26
arcade

Sur
arcade

Incluse

Tableau 4 : Formule dentaire d’un patient de 12 ans porteur de DEA

2.2.6 Objectifs de prise en charge et plan de traitement

Une prise en charge pluridisciplinaire (pédodontie, orthodontie, implantologie et odontologie
prothétique) pour réhabilitation globale est planifiée afin de rétablir un coefficient masticatoire,
d’améliorer I’esthétique et de compenser la perte de dimension verticale (tableau 5).

Au maxillaire, une prothése amovible partielle est proposée. Elle sera a réévaluer régulierement et a
refaire si nécessaire, et ce jusqu’a la fin de la croissance. En fin de croissance, un traitement implanto-
prothétique pourra étre propose. Les parents et le patient ont été prévenus du risque de perte de la 51
en raison de I’évolution de la 13 en position ectopique entrainant sa résorption radiculaire. La décision
d’avulser 51 et de laisser la 13 en position de 11 a été prise en collaboration avec les orthodontistes.
En fonction de son évolution, la 13 pourra étre tractée de maniére orthodontique

A la mandibule en raison de ’anodontie et de I’échec de la réhabilitation antérieure par prothése
amovible due au manque de rétention, une Prothese Amovible Complete sur Implant (PACSI) a été
proposée. Cette prothése sera soutenue par I’intermédiaire de 2 implants symphysaires. Dans ce cadre,

une demande pour affection longue durée hors liste (ALD 31) a été faite et obtenue.
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Séquences thérapeutiques

Réhabilitation esthétique Normalisation des formes des
incisives et canines par coronoplastie

additive

Réhabilitation du Maxillaire Réalisation de la prothese amovible

partielle maxillaire

Réalisation du guide chirurgical Réalisation de la prothese amovible

totale mandibulaire

Phase chirurgicale Pose des 2 implants symphysaires
Phase pré-prothétique Pose des piliers de cicatrisation
Phase prothétique Réalisation de la PACSI
Suivi Hygiéne, rebasage, réfection des
protheses. ..

Tableau 5 : Résumé des séquences thérapeutiques prévues chez un patient de 12 ans porteur de
DEH

2.2.7 Traitements

2.2.7.1 Réalisation de la prothése partielle amovible maxillaire

Une empreinte primaire a 1’alginate est réalisée avec un porte empreinte plastique perforé. Les
modeéles sont coulés au laboratoire pour 1’obtention de la plaque base en résine et des bourrelets
d’occlusion. Ceux-ci sont réglés en bouche. La couleur des dents est choisie en accord avec le patient.
Les dents sur cire sont essayées pour valider le rendu esthétique et la rétention de la plaque (crochets

de Adams sur les 6). La polymérisation est demandée.

2.2.7.2 Phase pré- implantaire

La mise en place des 2 implants symphysaires doit se faire en fonction du futur projet prothétique,
validé en bouche avant la pose des implants via un guide chirurgical. Ce guide est une prothese

amovible compléte en résine réalisée de la maniére suivante :
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- Empreinte primaire a I’alginate au maxillaire (avec la prothése amovible en bouche) et a la
mandibule
- Empreinte secondaire mandibulaire avec un PEI et du lait d’alginate. L’Alginate et lait
d’alginate ont été préférés au Thiocol® et 4 la pate de Kerr par facilité d’utilisation chez
I’enfant. En effet la réalisation du joint périphérique a la pate de Kerr est contraignante et le
temps de prise du Thiocol® est d’environ 10 minutes.
- Essayage du bourrelet d’occlusion et détermination de la Dimensions Verticale d’Occlusion
(DVO). Enregistrement de 1’occlusion.
- Essayage dent sur cire, validation du projet prothétique et réalisation du cdne beam en vue de
la chirurgie.
- Polymérisation
Le patient n’a pas supporté la PPA mandibulaire car il I’a jugé trop mobile et a refusé de la mettre.
Ainsi, le projet prothétique a pu étre validé pour I’esthétique mais pas pour le fonctionnel. Cette

prothese servira quand méme de guide chirurgical lors de la pose des deux implants.

2.2.7.3 Phase chirurgicale

La chirurgie implantaire est programmée sous anesthésie générale (Pole Pédiatrie, APHM Timone)
en raison de la durée du geste associé au jeune age du patient.

Une anesthésie locale est réalisée dans la zone a implanter avec de 1’articaine adrénalinée a 1/200000.
Une incision crestale avec décharge médiane est réalisée avant décollement d’un lambeau de pleine
épaisseur. Plusieurs forages sont réalisés (figure 23) :

-Forét pointeur de 2 mm de diamétre, qui donne 1’axe de I’implant pour les prochains foréts.

-Forét hélicoidale a palier de 2,4-2.8mm de diametre.

-Foret hélicoidale a palier de 3,2-3,6mm de diamétre.

-Taraud : Forét souvent utilisé a la mandibule lorsque 1’0s est dense afin de faciliter I’insertion de

I’implant.

15mm
13mm

10mm

7mm

Tmm
Omm

1 2 3 4 5 6

Figure 23 : Séquence de forage Nobel (21)
De gauche a droite : forét 2mm ; forét 2,4/2.8 mm ; forét cortical ; taraud, implant, jauge graduée.
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Des implants NobelParellel ™ Conical Connection Narrow Platform 3.75x7mm (diameétre et
longueur de I’implant) torqués a 35 N.cm sont mise en place de 33 et 43. Ces implants ont été choisis
lors de la planification implantaire sur le logiciel 3D PLANMECA ProFace® a I’aide d’un cone beam
mandibulaire en fonction de I’anatomie de la symphyse mentonniére du patient et du projet
prothétique. Une fois les implants en place, des vis de cicatrisation sont placees. La zone est suturée
avec du Vicryl® rapide autorésorbable 4.0 en points discontinus avec une fermeture berge a berge. Le
fil 4.0 a été choisi pour sa résistance. Le lambeau recouvre totalement le site implantaire et les vis de
cicatrisations. Du fait de la fine épaisseur osseuse et des implants courts, la mise en charge immédiate

n’est pas envisageable.

Deux semaines apres 1’intervention, le patient est revu pour un controle radiologique (figure 24) et

pour évaluer la cicatrisation de la muqueuse qui est en cours (figure 25).

Figure 24 : Radiographie panoramique apres pose des 2 implants symphysaire chez un enfant de 12
ans porteur de DEA et anodonte a la mandibule

Figure 25 : Cicatrisation a J15 d’une intervention sous anesthésie générale pour pose des 2 implants
symphysaire chez un enfant de 12 porteur de DEA et anodonte a la mandibule

La suite de la réalisation prothétique est envisagée a 4 mois pour attendre I’osteointegration complete

des implants.

2.2.7.4 Phase pré-prothétique
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Au rendez-vous a 4 mois, le contrdle de 1’osteointegration est validé, la phase muco gingivale peut
débuter.

Lors de la premiére séance, une gingivoplastie est réalisée au niveau du site implantaire pour
permettre la mise en place de piliers de cicatrisation sous anesthésie locale a I’articaine adrénalinée
1/200000. En raison de I’anxiété du patient (VH2), le geste est réalisé sous sédation consciente au
MEOPA. Une incision crestale est réalisée puis le lambeau est décollé en pleine épaisseur. Les 2
piliers de cicatrisation Narrow Platform 5 x 3mm sont mise en place. La hauteur de ces pilier (3mm)
a été choisie en fonction de la hauteur de la gencive présente au-dessus de la téte de I’implant de
maniére a ce que la gencive cicatrise autour de ce pilier. La suture est réalisée avec du vicryl® rapide

autorésorbable 4.0.

2.2.7.5 Phase prothetique

Apres un mois de cicatrisation, les séances pour realisation de la PACSI débutent :

- Empreinte antagoniste a 1’alginate avec un porte empreinte métallique perforé au maxillaire
(avec la prothése en bouche) et empreinte primaire a 1’alginate avec un porte empreinte
métallique perforé a la mandibule pour la réalisation d’un porte empreinte individuel (PEI).

- Empreinte secondaire mandibulaire au Thiocol® et a la pate de Kerr avec un PEI. Le choix de
ces matériaux est fait car ’empreinte doit étre d’une qualité et d’une précision maximale pour
la rétention, la sustentation et la stabilisation de la prothese.

- Choix de la nouvelle DVO. La Dimension verticale de repos (DVR) a été mesurée apres la
déglutition en mesurant la distance entre le bout du nez et le menton : DVO = DVR — 3mm.

- Enregistrement de 1’occlusion conventionnel avec bourrelet d’occlusion et pate de Kerr. La
position de référence choisie est la Relation Centrée (RC) afin de définir la nouvelle OIM car
le patient n’avait pas de prothése a la mandibule et n’avais donc pas d’OIM prédéfinie.

- Montage du maxillaire grace a 1’arc facial et montage de la mandibule en fonction du
maxillaire sur articulateur. L’arc facial a pu étre utilisé de maniére conventionnelle.

- Le montage dent sur cire est validé en bouche d’un point de vue fonctionnel et esthétique puis
la prothése est polymeérisée.

- La solidarisation de la prothese avec les locators s’est faite en bouche aprés avoir évidé la
prothése dans I’intrados au niveau de 43 et 33. La résine ne doit pas fuser sous les locators

(figure 26) lors de sa polymeérisation. Une digue a été utilisée pour cela.
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Figure 26 : Photographie de la mandibule d’un patient de 12 ans porteur de DEA anodonte a la
mandibule avec les locators en bouche apres pose de deux implants symphysaires

La PACSI permet un rétablissement de I’harmonie des étages de la face avec des plis faciaux moins

marqueés (figure 27 a 30).

Figure 27 : Photographie intrabuccale d’un patient de 12 ans porteur de DEA anodonte a la
mandibule en OIM vue de face avec la prothese partielle amovible (PPA) maxillaire et la PACSI
madibulaire en bouche

Figure 28 : Photographie sans et avec les prothéses en bouche de face chez un patient de 12 ans
porteur de DEA
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Figure 29 : Photographie sans et avec les prothéses en bouche de profil chez un patient de 12 ans
porteur de DEA

Figure 30 : Photographie sans et avec les protheses en bouche lors du sourire forcé chez un patient
de 12 ans porteur de DEA

2.2.7.5 Suivi

B. est tres satisfait d’avoir été appareillé. Il a évoqué des souffrances lors de la phase chirurgicale
mais ses prothéses lui donnent entiere satisfaction d’un point de vue esthétique et fonctionnel. Son
alimentation s’est diversifi¢e. Il s’est adapté rapidement aux protheses et n’a rencontré aucun souci
de phonation. Il applique de maniére rigoureuse les conseils hygiéniques qui lui ont été donnés afin
de garder des protheses propres : il se brosse les dents matin et soir, la matin appareil en bouche et le

soir il enléve I’appareil qu’il brosse a part avec brosse a dent et savon de Marseille.

111 Prise en charge buccodentaire : choix thérapeutiques, indications et difficultés

La prise en charge bucco-dentaire des patient atteint de DEH/DEA requiert une approche
multidisciplinaire afin de prévenir, maintenir et/ou restaurer les dents des patients a des fins
esthétiques, fonctionnelles, phonétiques et psychologiques. Elle s’articule autour de trois axes :
prophylactique, orthopédique et prothétique. La prise en charge hospitaliere peut étre facilitatrice du

parcours afin de bénéficier d’une prise en charge précoce et pluridisciplinaire (1,18,23).

3.1 Prévention et prophylaxie
Le maintien des dents présentes en bouche est absolument primordial. La conservation des dents

temporaires sans dent définitives successionnelles a une grande importance avant 1’dge implantaire
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afin de maintenir I’os autour de la dent (1, 18, 24). Les dents permanentes sont, elles, nécessaires d’un
point de vue esthétique et comme support prothétique (1,18, 25).

La délivrance de conseils alimentaires, I’enseignement a 1’hygiéne bucco-dentaire ainsi qu’un
nettoyage prophylactique régulier chez le chirurgien-dentiste permettront de preserver le capital
dentaire et d’éviter toute inflammation parodontale. Une fluoration topique prophylactique ainsi que
les scellements des molaires sont indiqués, notamment chez les patients dont I’hygiéne est perfectible
(1,18). De plus, I’émail des patients atteins de DEH/DEA souvent plus mou, en couche plus fine avec
parfois des zones rugueuses, propices au développement des processus bactériens (26) et une

sécheresse buccale souvent associée augmente le risque carieux.

3.2 Traitement conservateur
Les incisives et canines temporaires et permanentes sont fréeqguemment conoides. La normalisation de
leurs formes passe par des coronoplasties soustractive et additive. En technique additive, une résine
composite sera la solution de premier choix tant que la croissance de I’enfant n’est pas terminée (27).
Le composite peut étre utilisé en méthode directe, mais aussi en méthode indirecte. Des couronnes
pédiatriques préformées peuvent également étre utilisées (18,28). Elles doivent étre réalisées de fagon

précoce, dés 1’age de 2/3 ans si la coopération est suffisante (figure 31).

Figure 31 : Photographie d’un patient atteint de DEH avec des incisives et canines temporaires

conoides (état initial) puis avec des couronnes en résine composite aprés 30 mois de port (28)

En fin de croissance, des techniques comme les moules en acétate de cellulose, ou des composites
injectés aprés une technique “wax-up” sont recommandées pour la réalisation de restaurations
esthétiques. Des facettes composites ou céramiques voir des couronnes définitives en zircone,

ceramo-métallique voire céramo-céramique pourront eégalement étre proposées (18, 29).
3.2 Traitement orthodontique

Les soins orthodontiques sont souvent indispensables dans le parcours thérapeutique de ces patients.
Un bilan orthodontique tous les ans a partir de I’age de 8 ans est nécessaire. Les traitements permettent

la fermeture des diastemes (notamment du diastéme médian lors d’agénésie des incisives latérales
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maxillaires), I’ouverture ou la fermeture des sites d’agénésies, 1’aménagement des espaces

implantaires et I’optimisation des rapports dentaires (18).

La décision de réaliser une ouverture ou une fermeture d’espace nécessite une approche individuelle.
Il existe cependant des facteurs orientant les choix (30) :

- Une face courte (hypodivergence), un profil concave, une dysharmonie dento-maxillaire
(DDM) par microdontie, une occlusion de classe | sans DDM, une classe 11.2, une classe Il
sont en faveur d’une ouverture d’espace.

- Une face longue (hyperdivergence), un profil convexe, une classe | avec biproalvéolie, une
classe I1.1 avec DDM ou une classe II.1 sans DDM mais avec surplomb sont en faveur d’une
fermeture d’espace.

La décision finale devra prendre un compte I’avis du jeune patient qui sera informé qu’en cas
d’ouverture d’espace, la phase orthodontique sera suivie d’une période transitoire avec une contention
fixe ou amovible en attendant la fin de croissance et la prothese définitive impliquant un traitement
long et cotliteux. La solution d’ouverture d’espace nécessite une concertation pluridisciplinaire avec
un projet prothétique qui doit étre prévu en amont du traitement orthodontique (30). En cas de
fermeture d’espace, il n’y aura pas une nécessité de réalisation prothétique. Le traitement se termine

directement apres I’orthodontie et est a moindre coft.

Lorsque des dents temporaires sont incluses dans le traitement orthodontique, le patient devra étre

informé de 1’augmentation du risque de résorption radiculaire dii aux mouvement orthodontiques

(31).

Si une intervention orthopédique précoce est nécessaire, elle doit étre la plus simple possible car le
suivi du patient se fait sur le trés long terme et consomme sa coopération, tout en impactant sa qualité
de vie (18).

Un des difficultés rencontrées chez ces patients est celui de I’ancrage par le manque d’unités dentaires
et/ou la diminution de la longueur radiculaire. On peut utiliser des renforts d’ancrage comme les
forces extra-orales, les appareils fonctionnels, les mini-vis a ancrage osseux. Quoi qu’il en soit, la
préparation orthodontique doit répondre aux exigences occlusales, esthétiques, implantaires et
prothétiques de la rehabilitation avec une attention particuliére sur la période de contention pour

maintenir les espaces réservés aux implants (18).

3.3 Traitements chirurgicaux

Les agénésies multiples ainsi qu’un frein lingual court peuvent entrainer une position basse de la

langue (32). Une rééducation linguale chez I’orthophoniste peut s’avérer insuffisante et une
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fréinectomie linguale sera alors nécessaire avant la rééducation. Cette chirurgie peut étre réalisée avec
un bistouri conventionnel ou avec un bistouri électrique. Ce dernier permet un travail de haute
précision car I’aiguille du bistouri est trés fine, entraine une cautérisation des vaisseaux sectionnés

réduisant le risque hémorragique et améliore la cicatrisation. (33,34).

Dans certains cas de dysmorphoses cranio- faciales séveres, une chirurgie orthognatique devra étre

réalisée en fin de croissance avant les réhabilitations définitives (18, 35).
3.4 Traitements prothétiques

De nombreux traitements prothétiques ont été décrits. Ils doivent s’adapter a I'age du patient et au

stade de croissance.

Les prothéses partielles ou complétes amovibles en résine restent aujourd’hui le choix le plus répandu
pour la réhabilitation des patients en période de croissance et ce dés 1’dge de 3 ans (1, 18). Leur
réalisation est relativement simple, peu onéreuse, avec des techniques conventionnelles, et ces
protheses sont assez bien tolérées par les enfants (36). Elle présente des intéréts fonctionnels
(mastication, déglutition, phonation), esthétiques (remplacement des dents manquantes, restauration
d’une dimension verticale correcte) et donc psychologiques. Ces protheéses présentent cependant
certains inconvenients :

- Le confort est moindre comparé a une solution fixe

- L’aspect psychologique de porter une prothése amovible a un si jeune age peut étre difficile

- La rétention et la stabilité de ces protheses sont compromises par le sous-développement

alvéolaire et la sécheresse buccale (37)

- Un rebasage est nécessaire tous les 2 ans

- Une nouvelle prothese est nécessaire tous les 4 a 6 ans (38)

- Le respect de I’hygi¢ne dentaire doit étre trés strict car le port de ce type de prothése peut

causer des lésions carieuses et le nettoyage de la prothese doit étre rigoureux et quotidien.

La réalisation de la prothése partielle chez I’enfant peut différer ou du moins s’adapter par rapport au
protocole de réalisation de la méme prothése chez 1’adulte (39) en particulier pour la prise
d’empreinte. Pour les prothéses complétes, on évitera lors de I’empreinte secondaire les matériaux au
gout désagréable et de prise lente (Thiocol® par exemple). On préfeérera une pate a ’oxyde de zinc
ou un silicone. En cas de reflexes nauséeux, il est recommandé une prémédication spécifique
(Primpéran®, Vogaléne®). Il est préférable de commencer par I’empreinte mandibulaire et de réaliser
ensuite I’empreinte maxillaire en prenant en considération les éléments suivants :

- Prévenir I’écoulement postéricur du matériau a empreinte en réalisant des petits remparts en

cire a I’extrémité postérieure du porte-empreinte
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- Insérer le porte-empreinte en débutant toujours par 1’arriére pour que I’exceés du matériau
s’écoule vers 1’avant
- Ne pas allonger I’enfant, 1’asseoir dans le fauteuil droit, en lui inclinant le buste et la téte vers
I’avant pour éviter le reflux de matériau dans 1’oropharynx.
L’arc facial pour le transfert sur articulateur ne pourra pas étre utilisé chez tous les enfants, ce qui

peut créer certaines imprécisions dans la réalisation des protheses.

L’Overdenture (ou prothese de recouvrement) est également une solution thérapeutique envisageable.
C’est une prothése amovible qui prend appui sur une ou plusieurs dents piliers en les recouvrant.
C’est une réhabilitation de choix, surtout lorsqu’il persiste uniquement les canines sur 1’arcade
dentaire (40,41). Le traitement par overdenture permet de maintenir I’os alvéolaire, une amélioration
de la sustentation, de la stabilité et de la rétention et une efficacité masticatoire augmentée (42).
Cependant, ces prothéses ont aussi des inconvénients (40) : augmentation du risque carieux, perte
d’attache au niveau du ligament parodontal par augmentation des forces latérales sur les dents et

présence de plaque dentaire, colt plus élevé que les prothéses amovibles conventionnelles.

L’usage d’une prothese fixe tel que des bridges antérieurs en résine et des protheses fixées par arc
bibague ou par couronnes pédiatriques peuvent étre proposées pour résoudre les problématiques liés
a la prothése amovible en fonction du nombre et de la situation des dents absentes (18). Le confort et
I’esthétique seront souvent meilleurs et la nécessité de refaire/réparer la prothése sera moindre (18,
43). Elle est possible, a la mandibule a partir de 5-8 ans, age ou la distance inter-canine est établie
mais reste déconseillée au maxillaire car a risque de bloquer la croissance, surtout, si elle traverse le
plan sagittal médian (30).D’autres criteres doivent étre réunis avant de s’orienter Vers cette
proposition thérapeutique :

- Les dents support ont une grande surface radiculaire

- Le support alvéolaire est suffisant

- Les rapports inter-alvéolaires et dentaires sont favorables

La prothese sur implant est traditionnellement contre indiquée avant la fin de croissance (16/18 ans
chez les femmes et 18/20 ans chez les hommes). Cependant, la pose de 2 (maximum 4) implants
symphysaires a été évaluée favorablement par le service d’évaluation des actes professionnels de la
HAS en 2004 et 2006 (18). Dans certains cas de DEH/DEA sévére, lorsqu’un patient est anodonte a
la mandibule, I’utilisation d’une Prothése Amovible Compléte Supra Implantaire (PACSI) pourra étre
envisagée a partir de I’age de 6 ans aprés échec ou intolérance de la prothése pédiatrique
conventionnelle. Elle ne devra pas géner la croissance de 1’enfant. La réalisation doit étre rigoureuse

et le patient doit faire I’objet d’un suivi sur le long terme (44). Les complications thérapeutiques dues
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a la mise en place d’implant a un age précoce existent. La croissance sagittale et horizontale de la
mandibule n’affecte pas la position des implants mais la croissance verticale des zones adjacentes
impose chez certains patients des révisions de protheses ou des changements de piliers pour modifier
leurs longueurs (45,46) en raison de 1’enfouissement de I’implant (1). C’est la complication la plus
fréquente mais d’autres causes d’échecs existent comme un implant non-ostéointégré.

Au maxillaire, la prise en charge implantaire reste contre indiquée durant la croissance car elle
pourrait limiter I’expansion maxillaire et de la suture palatine (45,47).

La mise en place d’implants endo-0sseux est préconisée (1). Le nombre de 2 implants symphysaires
semble suffisant dans le cadre d’une PACSI chez un enfant. Avant la pose des implants plusieurs
examens radiologiques peuvent étre réalises (1) :

- Laradiographie panoramique permet I’analyse des anomalies morphologiques, des inclusions
dentaires ou des malpositions ainsi qu’une premiére approche qualitative et anatomique de la
région symphysaire (structures anatomiques vasculo-nerveuses et dento-alvéolaires).

- Latéléradiographie de profil et ’analyse céphalométrique peuvent étre indiquées pour évaluer
les éléments dysmorphiques crénio-faciaux (Degré d’hypoplasie maxillaire, Hauteur osseuse
au niveau de la région symphysaire mandibulaire, Relations squelettiques dans le plan sagittal,
Profil musculo-cutané et rapport avec la ligne esthétique, degré d’hypodivergence
mandibulaire, Hauteur faciale inférieure, hauteur faciale antérieure et postérieure). Un suivi
céphalométrique longitudinal pourra également permettre une évaluation des effets de la
thérapeutique implantoprothétique sur la croissance du complexe cranio-facial.

- Les clichés radiologiques intra-oraux permettent un bilan des secteurs dentés, une analyse de
la structure osseuse trabéculaire et son suivi longitudinal.

- Le bilan volumique (CBCT) permet une appréciation du support osseux et I’identification du
pédicule vasculo-nerveux alvéolaire inférieur. Le type d’implant, son diamétre et sa longueur
sont également déterminés avec cet examen. ,

L’hyperdensité osseuse médullaire et une forte densité corticale, y compris dans la zone de symphyse
mandibulaire ont été montrées et doivent étre discutées lors du traitement implantaire. Il existe une
grande variété de diameétres et de longueurs d’implants adaptés a la pratique pédiatrique. Des
longueurs implantaires minimales de 8 mm sont adaptées a I’implantation symphysaire méme dans
des situations de faible support osseux. Des longueurs entre 10 et 13 mm sont généralement
préconisees, avec des diameétres implantaires de 3 mm, 3,25 mm ou de 3,75 mm. Des diameétres
implantaires de 2,5 mm et 2,75 mm sont également disponibles mais les implants sont plus fragiles
et dits temporaires. Il convient de privilégier les implants standards y compris Narrow (3.0) afin de
les utiliser si possible a 1’age adulte. Les implants précoces standards ou les MDI sont indiqués lors
d’une hypotrophie osseuse sévere mais nécessitent en théorie une dépose en fin de croissance et un

remplacement par des implants standards. Les mini-implants et leur ostéointégration comme
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alternative a la réhabilitation orale d'enfants atteints de dysplasie ectodermique doit étre évaluée en
raison de possibles difficultés inhérentes a I'hypotrophie des crétes alvéolaires et a I’ouverture buccale
réduite & 30-40 mm (1,18). Les moyens de liaison sphérique unitaire sont a privilégier car il s’agit
d’un systéme plus flexible permettant des modifications mineures durant la croissance mandibulaire
(1,18).

L’utilisation d’un logiciel de simulation implantaire permet la réalisation assistée par ordinateur du
guide chirurgical de pose implantaire et/ou d’ostéoplastie directement a partir des examens CBCT
3D en format DICOM.

La chirurgie implantaire chez ces enfants est difficile en raison de conditions anatomiques peu
favorables et de 1’age des patients. Une prise en charge sous anesthésie générale (AG) sera indiquée
en premiere intention dans la plupart des cas si le rapport bénéfice/risque lié¢ a I’AG est favorable. Le
recours a I’AG pour les soins dentaires peut étre envisagé dans le cadre d’intervention longue et
complexe. Toute contre-indication liée au risque d’anesthésie ou au rapport bénéfice/risque
défavorable pourra remettre en question la thérapeutique implantaire précoce. Un plateau technique
adapté et une équipe multidisciplinaire sont indispensables (1,18,52). Les principaux éléments a
considérer durant cette phase et la période post-opératoire sont : le risque infectieux
(antibioprophylaxie de rigueur), I’os alvéolaire hypotrophique et les faibles dimensions du support
osseux dans le sens vertical et sagittal a évaluer en phase pré- et per-opératoire, la vitesse de forage
osseux basse et I’irrigation externe durant la phase chirurgicale minimisant le traumatisme thermique
(1,18). L’AL peut venir en complément 1I’AG pour assurer une prise en charge optimale du stress
chirurgical tant en termes de réponse physiologique a I’agression tissulaire, qu’en termes de réponse
psychologique a une situation anxiogeéne. L’adrénaline a 1/200000 est préférée au 1/100000 car
I’adrénaline peut ralentir voire empécher la cicatrisation du site implantaire.

En raison d’éventuelles altérations structurales et métaboliques 0sseuses, un allongement de la
période d’ostéointégration de 4 mois est possible. Le seuil de micro-mouvement implantaire inférieur
a 100p est a privilegi¢ afin d’optimiser I’ostéointégration. Le suivi de I’ostéointégration des implants
se fera a 3 mois, 6 mois, 1 an post-implantaire puis suivi radiographique annuel.

Les affections longue durée dites « hors liste » (ALD 31) concernent les patients atteints d'une forme
grave d'une maladie ou d'une forme évolutive ou invalidante d'une maladie grave, ne figurant pas sur
la liste des ALD 30. Elles comportent un traitement prolongé d'une durée prévisible supérieure a six
mois et une thérapeutique particulierement colteuse. Les ageénesies dentaires multiples
("oligodontie") font partie de I’ALD 31. Chez I’enfant &gé de plus de 6 ans, cette ALD 31 permet la
prise en charge de la chirurgie pour pose de 2 a 4 implants symphysaires apres échec ou intolérance

d’une prothése conventionnelle (18).

Les étapes de préparation prothétiques classiques doivent étre réalisées :
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Empreinte primaire (2 1’alginate ou numérique), puis secondaire. Les prises d’empreintes
numériques a 1’aide d’une caméra optique sont en plein développement afin de s’affranchir
des désagréments des empreintes traditionnelles. Elles présentent de nombreux avantages
(48). La précision supérieure de 1I’empreinte elle-méme n’est pas prouvée mais les erreurs
possibles sont plus facilement cumulables au cours de la chaine de réalisation de la prothese
en empreinte conventionnelle. L’absence de coulée la rend indéformable. Elle permet un gain
de temps par la suppression des étapes chronophages (transports, coulée du platre, réalisation
de la cire). Elle permet une augmentation du confort pour les patients. Le processus de prise
d’empreinte, sans perte d’informations, peut étre interrompu et repris a tout moment. Le
praticien peut controler directement sur écran I’empreinte en cours de réalisation. Malgré ces
nombreux avantages I’empreinte optique reste majoritairement peu employée des cabinets
dentaires en France. Les raisons les plus évoquées sont : le colt des machines ou des caméras,
le manque d’intérét, le sous-équipement des prothésistes (49). En ce qui concerne 1’enfant
atteint de DEH/DEA, les limitations d’utilisation de la caméra seront liées au patient
(difficultés a obtenir une numérisation des crétes postérieurs de qualité en cas de faible
ouverture buccale.) et au type de protheése que I’on doit réaliser. Pour le cas des protheses
amovible compléte, I’empreinte numérique n’enregistre pas les dépressions mécaniques des
zones édentées que les empreintes conventionnelles enregistrent (50).

L’empreinte numérique en implantologie nécessite un transfert d’empreinte virtuelle appelé
le scan abutment, scanbody ou corps de scannage. Il s’agit d’un composant Vissé sur la
plateforme de I’implant et qui, une fois enregistré, permettra de donner numériquement la
position tridimensionnelle de I’implant. La littérature montre de trés bons résultats et une tres
bonne fiabilité des empreintes implantaires numériques (51).

Réalisation d’une maquette d'occlusion (en résine avec des bourrelets) et enregistrement de la
relation inter-maxillaire (en relation centrée) a la dimension verticale d’occlusion (DVO)
choisie puis mise des modeles en articulateur. Un montage de dents prothétiques sur la base
en cire précede 1’essayage esthétique et la vérification de la DVO pour mettre en évidence
I’espace prothétique disponible pour la réhabilitation orale. La situation du plan d’occlusion

doit étre fixée.

DENTURE DENTURE DENTURE EN FIN DE
TEMPORAIRE MIXTE PERMANENTE | CROISSANCE
PEVENTION Enseignementa | Enseignement | Enseignement a
I'hygiene, a I'hygiene, I'hygiéne,
fluoration, fluoration, fluoration,
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scellement de

sillons.

scellement de

sillons.

CORONOPLASTIE

Normalisation

Normalisation

Normalisation

Normalisation

ADDITIVE des formes des formes, des formes, des formes,
fermeture fermeture fermeture
d’espace, d’espace, d’espace,

modification | modification du | modification du
du type de type de dents, type de dents,
dents, modifications modifications
modifications d’une dent d’une dent
d’une dent temporaire en temporaire en
temporaire en permanente permanente
permanente
ORTHODONTIE rare Premier bilan | Suivi, traitement
et traitement personnalisé et
personnalisé contention
PROTHESE Dés 3 ans, a Dés 3ans, a Dés 3 ans, a
AMOVIBLE renvouveller en | renvouveller | renvouveller en
fonction de la | en fonction de | fonction de la
croissance la croissance croissance
PROTHESE FIXE Sine géne pas | Sine géne pas la Oui
la croissance croissance
PROTHESE Dés 6 ans 2 2 implants Pose d’implant
IMPLANTAIRE implants symphysaire en | maxillaire et
symphysaire cas pour mandibulaire
en cas pour d’anodontie hors symphyse
d’anodontie mandibulaire et | mandibulaire
mandibulaire echec au
et echec au traitement
traitement prothétique
prothétique (ALD31) +
(ALD31) + PACSI
PACSI

33



CHIRURGIE
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Avant traitement
implantaire en fin

de croissance

Figure 33 : Schéma récapitulatif de la prise en charge multidisciplinaire des agénésies multiples
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Conclusion

La réhabilitation buccodentaire d’un patient atteint d’une maladie rare est un défi. En général, peu
d’expérience sont similaires di fait de la rareté des syndromes avec des difficultés a émettre des
recommandations. Méme quand celles-ci existent, les traitements doivent souvent étre individualisés.
Dans les cas de DEH/DEA, la rehabilitation dentaire doit étre précoce et pluridisciplinaire, et les
traitements longs, nécessitent des réévaluations constantes. Ils permettent cependant une amélioration
de la qualité de vie de ces patients. Le suivi bucco-dentaire comprend un examen dés 1I’éruption des
premieres dents temporaires, une réhabilitation prothétique et une normalisation des formes des dents
a partir de 1’age de 3 ans, un bilan orthodontique tous les ans a partir de I’age de 8 ans puis une prise
en charge implantaire en fin de croissance. La prothése amovible est une solution transitoire de qualité
qui reste a ce jour la référence. L utilisation de prothéses fixes conventionnelles est un traitement en
cours d’évolution qui solutionne certaines des problématiques causées par les prothéses amovibles.
Les implants dentaires quant a eux bien que susceptibles a des modifications de positionnement et

avec des indications limitées, permettent une réhabilitation.
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KOBEISSI Dany — Réhabilitation buccodentaire chez les enfants porteurs de dysplasie ectodermique
hypo/anhidrotique
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Résumé :

La Dysplasie Ectodermique définit un groupe de maladies génétiques rares et hétérogeénes qui impliquent les structures
ectodermiques. La dysplasie ectodermique hypo ou anhidrotique (DEH/DEA) en est la forme la plus fréquente.

Les problématiques dentaires prennent une place importante dans le tableau clinique de fréquentes agénésies et/ou
des morphologies dentaires anormales. Le chirurgien-dentiste est I'un des acteurs clés du parcours thérapeutique de
ces patients.

L’objectif de ce travail est de discuter de la prise en charge et du suivi buccodentaire d’enfants porteurs de DEH/DEA.
Dans un premier temps, nous introduirons la Dysplasie ectodermique hypo/anhidrotique, ses signes, ses complications
et les enjeux des réhabilitations dentaires.

Dans une deuxieme partie, nous présenterons la prise en charge buccodentaire détaillée de deux enfants suivis au sein
du Pole d’odontologie (APHM-Timone, Marseille).

Enfin, dans une derniére partie, nous discuterons de I'ensemble des solutions thérapeutiques existantes, de leurs
criteres de choix ainsi que des avantages et difficultés associés.

Mots clés : dysplasie ectodermique hypohydrotique, agénésie dentaire, prise en charge buccondentaire, rapport de cas

KOBEISSI Dany- Dental rehabilitation for children with hypo/anhidrotic ectodermal dysplasia
Summary:

Ectodermal Dysplasia is a group of rare and heterogeneous genetic diseases that involve ectodermal structures. Hypo
or anhidrotic ectodermal dysplasia (DEH/DEA) is the most common form.

Dental problems take an important place in the clinical picture with dental agenesis and/or abnormal dental
morphologies. The dentist is one of the actors in the management of these patients.

The objective of this work is to discuss the oral care and follow-up of children with DEH/DEA.

First, we will introduce hypo/anhidrotic ectodermal dysplasia, its signs, its complications and the challenges of dental
rehabilitation.

In a second part, we will present the detailed oral care of two children followed within the Pole of odontology (APHM-
Timone, Marseille).

Finally, in the last part, we will discuss all the existing therapeutic solutions, their selection criteria as well as the
associated advantages and difficulties.

Key words: hypohydrotic ectodermal dysplasia, dental agenesis, oral management, case report



	La DEH/DEA (ORPHA :238468, OMIM : 129490, 224900, 300291, 612132, 614940, 614941) est une maladie génétique rare (1/15 000) du développement de l'ectoderme caractérisée par des cheveux clairsemés (atrichose/hypotrichose), des agénésies dentaires (anod...

