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Résumé et indexation en français et anglais  

Résumé :  

L’épidermolyse bulleuse héréditaire (EBH) désigne un ensemble de maladies génétiques rares définies 

par des décollements bulleux de la peau et des muqueuses notamment au niveau de la sphère oro-

faciale. Les patients souffrent de lésions érosives généralisées avec processus cicatriciel chronique 

conduisant à une microstomie progressive. La douleur fait partie intégrante de la vie des patients 

atteints quelle que soit la forme de la maladie. La prise en charge de cette pathologie est 

multidisciplinaire avec implication de la spécialité de médecine bucco-dentaire. Afin de maintenir la 

santé orale des patients, le chirurgien-dentiste doit savoir adapter ses gestes. Une réhabilitation 

prothétique est souvent nécessaire en raison de pertes dentaires prématurées. Elle permet de 

maintenir une fonction masticatoire limitant les risques de dénutrition et l’esthétique du visage aidant 

au maintien d’une bonne estime de soi. Face à une absence de consensus scientifique et une grande 

complexité de la réhabilitation orale, nous avons réalisé une revue systématique de la littérature 

intégrant tous les articles traitant de la réhabilitation prothétique de patients atteints d’EBH. Ce travail 

exhaustif regroupe 23 articles dont 19 rapports/séries de cas et 4 revues systématiques avec analyse 

de niveau de preuve et de la qualité de chaque étude. Nous pouvons en dégager des premières 

recommandations basées sur des preuves scientifiques pour les choix prothétiques à adopter pour ces 

patients. La fragilité muqueuse et la limitation d’ouverture buccale sont des atteintes cliniques 

caractéristiques de l’EBH qui justifient le recours à des techniques atraumatiques comme la Conception 

et Fabrication Assistées par Ordinateur (CFAO).  
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Abstract :  

Epidermolysis bullosa hereditaria (EBH) is a rare genetic disorder defined by skin and mucosal 

detachments with blisters, particularly in the orofacial area. Patients suffer from generalized erosive 

lesions with chronic scarring process leading to progressive microstomia, accompanied by daily intense 

pain. The management of this pathology is multidisciplinary, involving the specialty of oral medicine. 

In order to maintain patients’ good oral health, he must know how to adopt precautionary gestures. A 

prosthetic rehabilitation is often necessary, due to premature dental loss, allowing the maintenance 

of a masticatory function to limit the risks of malnutrition and the aesthetics of the face to help 

maintain a good self-esteem. Because of the lack of scientific consensus and the great complexity of 

oral rehabilitation, we conducted a systematic review of the literature including all articles dealing with 

the prosthetic rehabilitation of patients with EBH. This exhaustive work, including 23 articles, 19 of 

which were case reports/series and 4 systematic reviews with analysis of the level of evidence and 

quality of each study, allowed us to make initial evidence-based recommendations for the prosthetic 

choices to be adopted in these patients. Mucosal fragility and limited mouth opening are characteristic 

clinical features of EBH that justify the use of atraumatic techniques such as Computer Aided Design 

and Fabrication (CADCAM) technology.  
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Introduction  

L’épidermolyse bulleuse héréditaire (EBH) est une maladie rare (MR) qui touche entre 700 et 1000 

personnes en France (chiffre de l’association DEBRA, organisme de bienfaisance international de 

recherche médicale dédié à la guérison de l'épidermolyse bulleuse). Cette pathologie est caractérisée 

par une fragilité cutanéo-muqueuse avec formation de bulles au moindre contact mécanique au niveau 

de la peau et des muqueuses, dont la muqueuse orale. Les bulles se rompent facilement exposant la 

peau/muqueuse « à nu » avec processus chronique de cicatrisation tissulaire conduisant à une fibrose 

dégénérative et perte progressive de la mobilité des zones concernées. La douleur fait partie 

intégrante de la vie des patients atteints d’EBH et ce quelle que soit la forme de la maladie (1).  

 

Une prise en charge pluridisciplinaire tout au long de la vie des patients est indispensable afin de leur 

proposer un accompagnement médical, psychologique et social adéquat. D’un point de vue 

institutionnel en France,  la prise en charge de l’EBH est coordonnée par la filière santé maladies rares 

dermatologiques (FIMARAD) via des centres de références (CRMR) qui organisent l’accompagnement 

de ces patients vers des centres de compétences (CCMR) avec des professionnels de santé 

expérimentés (2). Au sein du réseau de CRMR Orales et Dentaires (O-Rares) de la filière TÊTECOU, 

travaillant en collaboration avec la filière FIMARAD, le service de médecine bucco-dentaire de l’hôpital 

de la Pitié-Salpêtrière à Paris (chef de service Pr Lescaille) est un CCRM qui accueille les patients à partir 

de 16 ans avec une file active d’une centaine de patients par an (120 patients atteints de MR vus en 

2021 et 100 au premier semestre 2022). Ils bénéficient d’une prise en charge orale globale au sein de 

consultations spécialisées de maladies rares (responsable Dr Friedlander).  

 

La fragilité extrême de la muqueuse orale rend les soins bucco-dentaires difficiles et douloureux pour 

le patient. Le recours à des solutions atraumatiques de la part du médecin bucco-dentaire est le seul 

garant de la compliance du patient pour un suivi dentaire régulier. Il faut éviter au maximum la 

formation de lésions muqueuses et privilégier la prévention par le maientien d’une bonne hygiène 

bucco-dentaire (HBD). Dans les cas les plus sévères d’EBH, le chirurgien-dentiste doit savoir adapter 

gestes et instrumentation à la microstomie. Les choix thérapeutiques notamment de réhabilitation 

prothétique doivent anticiper l’aggravation de la limitation d’ouverture buccale -par fibrose des tissus 

mous- tout en respectant les attentes fonctionnelles et esthétiques des patients (3). 

 

Depuis 2017 au sein du CCRM de la Pitié-Salpêtrière, ont été reçus en consultations spécialisées de 

maladies rares une dizaine de patients atteints d’EBH. Pour certains le suivi s’est avéré ardu avec des 
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abandons de soins, notamment liés aux douleurs per- et post-opératoires, à la perte d’intérêt pour 

leur santé bucco-dentaire et à l’insatisfaction à l’égard des solutions thérapeutiques proposées. La 

réhabilitation prothétique de ces patients nous a notamment posé des questions en termes de choix 

des types de réhabilitations pour lesquels il n’existe à ce jour pas de consensus scientifique. En 

coordination avec la responsable de la discipline de prothèse (Dr Citterio), nous avons voulu étudier 

plus spécifiquement la problématique de la réhabilitation prothétique chez les patients atteints 

d’épidermolyse bulleuse héréditaire. Nous avons, par une revue systématique de la littérature, analysé 

le niveau de preuve et l’état de l’art traitant de ce sujet spécifique pour tenter de dégager des 

recommandations reproductibles permettant d’apporter aux cliniciens des guidelines cliniques.  
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1 : Organisation de la prise en charge d’une maladie rare 

en France  

1.1 Les maladies rares 

1.1.1 Définition 

En Europe, une maladie est dite rare lorsqu’elle touche moins d’une personne sur 2000 (4). À ce jour 

plus de 7000 maladies rares ont été dénombrées et cette valeur augmente chaque année. Une maladie 

est définie comme « une altération de l'état de santé, se présentant en une configuration unique de 

symptômes ». La notion de configuration unique de symptômes dépend de la finesse des critères 

d’analyses conduisant à une pluralité de classifications, en particulier dans les maladies rares. Les MR 

sont majoritairement d’origine génétique (environ 70-80 %) puis auto-immune, infectieuse ou 

cancéreuse et leurs causes sont souvent inconnues (4).  

1.1.2 Institutionnalisation de la prise en charge des maladies rares 

Les maladies rares constituent un vrai enjeu de santé publique puisqu’elles concernent 3 millions de 

personnes en France (5). La rareté, l’étiologie parfois inconnue et la méconnaissance médico-

scientifique d’une pathologie rare peuvent rendre la prise en charge des patients complexe, sans 

traitement curatif, retardée et aboutir à des impasses diagnostiques et thérapeutiques (4).  

Les patients qui en sont atteints sont plus vulnérables sur le plan psychologique, social, économique 

et culturel. Pour ces raisons, depuis plus de 20 ans, les différentes politiques de santé en France visent 

à apporter un soutien à la recherche pour la prise en charge des maladies rares à travers des plans 

nationaux de lutte (Plan National Maladies Rares, PNMR) impliquant une mobilisation financière, 

matérielle et humaine du Ministère de la Santé et de la Prévention, en coordination avec le Ministère 

de l’Enseignement supérieur et de la Recherche. Ainsi, une organisation structurée a pu être 

développée au fil des années afin que les patients atteints de maladies rares puissent avoir un parcours 

de soin lisible et pluridisciplinaire permettant un diagnostic précoce et un suivi adéquat (2). Cette 

organisation consiste, entre autres, en un maillage territorial de 400 Centres de Référence de Maladies 

Rares (CRMR), 1800 Centres de Compétences (CCMR) coordonnés par 23 Filières de Santé Maladies 

Rares (FSMR). Les CRMR sont chargés de la coordination d’équipes pluridisciplinaires constituées de 

plusieurs spécialités de médecine et de chirurgie bucco-dentaire. Les CCMR sont rattachés à un CRMR 

et sont impliqués dans le diagnostic des maladies, organisent la prise en charge des patients et mettent 
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en œuvre les différentes thérapeutiques avec pour but une prise en charge de proximité pour le 

patient. En 2018, un troisième Plan National Maladies Rares a été lancé avec pour objectif 

principal d’« obtenir pour les malades un diagnostic dans l’année et au maximum 1 an après la 

première consultation médicale spécialisée. Les seuls malades sans diagnostic précis au plus tard un an 

après la première consultation d’un spécialiste se limitent à ceux pour lesquels l’état de l’art scientifique 

et technique ne permet pas d’aboutir à un diagnostic précis ». Afin de répondre à cet objectif et pour 

épauler les CRMR, un registre permettant de suivre la progression des diagnostics de MR au niveau 

national a été constitué à partir de la Banque Nationale de Données Maladies Rares (BNDMR) et l’appui 

des FSMR (5). La BNDMR permet de regrouper sur un même support toute la documentation sur les 

patients atteints d’une maladie rare pris en charge dans le réseau national. Cette banque forme une 

base de données très utile pour les CRMR/CCMR et est un outil dynamique renseignant l’évolution des 

connaissances sur une maladie rare. Cela permet également de recruter des patients atteints d’une 

même maladie rare pour la mise en place d’étude de cohorte. Une application « BaMaRa » a également 

été créée afin d’obtenir rapidement les informations essentielles sur une maladie rare et de jouer le 

rôle de registre épidémiologique national.  

Au niveau européen, il existe également des Réseaux de Référence de Maladies Rares (ERN) 

exclusivement virtuels à travers un outil informatique de consultations en télémédecine. Il y a, à ce 

jour, 24 ERN avec plus de 900 unités de soins dans environ 300 hôpitaux (5). À l’échelle internationale, 

le portail Orphanet (créé en 1997 par l’INSERM) permet de fournir des informations précises sur les 

maladies rares avec une classification et une nomenclature internationales (code ORPHA). Ce portail 

est formé d’un consortium de 40 pays contribuant à la mise à jour des informations sur les maladies 

rares.  

1.1.3 Maladies rares avec manifestations oro-faciales 

Il existe de très nombreuses maladies rares touchant la sphère orofaciale dont 80 % sont d’origine 

génétique (6). Nous pouvons distinguer les maladies rares de la tête, du cou et des dents (ex : 

syndrome Pierre Robin - ORPHA:138044 ; amélogenèse imparfaite - ORPHA:88661; dentinogenèse 

imparfaite - ORPHA:49042; oligodontie - ORPHA:99798; dysplasie ectodermique - ORPHA: 79373; 

fente labiale avec ou sans fente palatine - ORPHA:1991...), les maladies rares générales avec atteinte 

orofaciale constitutionnelle (ex : syndrome émail-rein - ORPHA:1031), les maladies rares générales 

avec atteinte orofaciale non constitutionnelle (ex : ostéogenèse imparfaite - ORPHA:666) (7). Sur le 

portail Orphanet, la manifestation clinique d’une « morphologie orale anormale » (HP :0031816) est 

référencée dans pas moins de 3609 maladies rares. Seulement, la classification de ces pathologies 

présente de nombreux doublons caractérisant la même affection 

(https://hpo.jax.org/app/browse/term/HP:0031816). En 2019, les équipes des Centres de Référence 
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des Maladies Rares Orales et Dentaires (O-Rares) de la filière TÊTECOU ont réalisé un thésaurus 

développant la première terminologie et classification des anomalies dentaires (8). Ce travail 

répertorie ainsi 408 maladies génétiques avec atteintes orales et dentaires connues à ce jour, qu'elles 

soient isolées ou syndromiques. L’ensemble de ces maladies est réparti en 8 groupes (anomalies de 

nombre, anomalies de structure, anomalies de l'émail, anomalies de la dentine, anomalies d'éruption 

et de position, anomalies de la gencive et du parodonte, maladies kystiques), puis en sous-groupes 

pour les formes syndromiques selon les principaux signes cliniques associés (atteintes de la peau, des 

os, du système hormonal, des reins, déficience intellectuelle). 

Les maladies rares nécessitent souvent une prise en charge pluridisciplinaire avec collaboration de 

différentes filières santé de maladies rares. La manifestation orofaciale n’est pas systématiquement 

recherchée en raison de l’apparition retardée des symptômes orofaciaux ou d’une localisation d’autres 

symptômes pouvant affecter les fonctions vitales alors prioritaires. Il semble cependant indispensable 

de rechercher une manifestation orofaciale dès le diagnostic d’une maladie rare afin d’entamer une 

prise en charge bucco-dentaire précoce car les atteintes de la sphère orofaciale peuvent avoir des 

répercussions esthétiques, fonctionnelles, psychologiques importantes pour le patient et sa qualité de 

vie (7). C’est dans ce contexte que nous avons travaillé sur l’épidermolyse bulleuse héréditaire (ORPHA 

:79361) qui est un groupe de maladies rares génétiques à expression cutanée ou cutanéo-viscérale 

(dites génodermatoses). Bien que cette maladie rare dépende de la filière santé maladies rares 

dermatologiques (FIMARAD) et des centres de référence des maladies des dermatoses bulleuses 

toxiques et toxidermies graves (TOXIBUL), elle possède une manifestation orofaciale constitutionnelle 

impliquant les spécialistes de la médecine bucco-dentaire tout au long de la vie du patient (3,9).  

 

1.2 L’épidermolyse bulleuse 

1.2.1 Définitions générales, épidémiologie 

L’épidermolyse bulleuse héréditaire (EBH) -ou maladie du Papillon- constitue un groupe hétérogène 

de maladies génétiques rares affectant la peau et les muqueuses (orale, intestinale, vaginale et anale) 

avec pour signe commun une fragilité tissulaire –« la peau est aussi fragile que les ailes d’un papillon »- 

conduisant à la formation de bulles par décollements cutanés ou muqueux (1). Ces bulles se forment 

au moindre traumatisme mécanique -parfois même par la chaleur- sur la peau ou la muqueuse et 

peuvent alors être sujettes à des érosions et ulcérations conduisant à des plaies et cicatrices. La 

sévérité de la maladie est variable allant d’une gêne modérée à la mort. L’EBH présente de nombreuses 

formes qui sont classées en 3 groupes : EBH simple, EBH jonctionnelle et EBH dystrophique (10). Cette 

classification est topographique en fonction de la localisation plus ou moins superficielle de la 



 

 

 

 

8 

formation des décollements (11). Une forme multiple, le syndrome -ou EBH- de Kindler, est également 

décrite (9).  

La transmission génétique est autosomale récessive ou dominante. Plusieurs gènes sont à l’origine des 

EBH. Leur mutation empêche la transmission des informations nécessaires à la bonne production de 

protéines assurant la cohésion des strates formant la peau et les muqueuses (épiderme/épithélium-

membrane basale-derme/conjonctif) aboutissant à la fragilité cutanéo-muqueuse. Ces protéines 

altérées peuvent avoir d’autres fonctions à l’origine de signes extra-cutanés (dystrophie musculaire, 

atrésie du pylore ou hypoplasie amélaire). En 2020, Has et al. ont répertorié les gènes mutés mis en 

évidence selon la forme de la maladie (12) (cf. tableau 1).  

 

Tableau 1 : Mutations génétiques impliquées dans les différentes formes d'EBH 

 

Source : Has et al.,  « Consensus reclassification of inherited epidermolysis bullosa and other disorders with skin 

fragility », 2020. 

 

La prévalence (nombre de cas dans une population donnée à un moment précis) de l’EBH est estimée 

entre 1 cas sur 50 000 personnes et 1 sur 20 000, avec des différences selon les zones géographiques 

(plus grande prévalence de l’EBH en Écosse). En France, il y a entre 700 et 1000 personnes atteintes 

avec une incidence annuelle d’environ 100 nouveaux cas. L’EBH simple ou simplex constitue la forme 

majoritaire des EBH (environ 50 % des EBH sont simplex). Ensuite, on retrouve l’EBH dystrophique avec 

25 % des formes d’EBH (1-9 / 1 000 000). La forme la plus rare est l’EBH jonctionnelle constituant 5 % 

des formes d’EBH (<1 / 1 000 000). Le reste des formes d’EBH sont soit des EBH de Kindler (250 cas 

rapportés dans la littérature), soit des formes inclassables dans ces catégories (1).  
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1.2.2 Parcours de soins des patients atteints d’EBH 

Cette maladie chronique rare n’a, à ce jour, aucun traitement curatif et possède un caractère 

dégénératif tout au long de la vie de l’individu. La douleur intense fait partie du quotidien des patients 

atteints d’épidermolyse bulleuse puisque la moindre friction sur la peau ou les muqueuses peut 

engendrer la formation ou l’éclatement d’une bulle, notamment en interne puisque le passage d’un 

aliment peut provoquer des blessures dans la bouche ou l’œsophage. Afin d’accompagner au mieux 

les patients dans ce quotidien difficile et financer la recherche pour trouver des traitements, 

l’association DEBRA (présente dans près de 50 pays dans le monde) œuvre pour informer les familles 

et organiser des actions de coordinations des soins et d’information des professionnels de santé (5). 

Afin d’éviter toute errance diagnostique et thérapeutique, un Protocole National de Diagnostic et de 

Soin (PNDS) a également été publié en 2015 et réactualisé en 2021 par la Haute Autorité de Santé 

(HAS) à destination des médecins. Ce protocole permet d’optimiser la prise en charge pluridisciplinaire 

des patients notamment grâce à la filière santé FIMARAD (2) qui regroupe les CRMR et CCRM prenant 

en charge les EBH. Il précise le rôle de chaque professionnel de santé dans le parcours de soins des 

patients. L’impact psycho-social de cette pathologie nécessite la mise en place d’un réseau de soins 

ville-hôpital en relation avec le pédiatre et le médecin généraliste de proximité. En fonction de la 

sévérité de l’atteinte et des besoins du patient, un réseau multidisciplinaire spécifique s’organise de 

façon différente pour chaque patient. Le PNDS énumère la liste des spécialités pouvant être 

impliquées : « algologue, anatomopathologiste, anesthésiste, assistant socio-éducatif, cardiologue, 

chirurgien plasticien et de la main, chirurgien viscéral, dentiste, ergothérapeute, diététicien, 

endocrinologue, ergothérapeute, infirmier, généticien/conseil génétique/médecin PMA, gastro-

entérologue, gynécologue obstétricien, kinésithérapeute, néphrologue, odontologue, oncologue, 

ophtalmologiste, ORL, orthésiste, podologue, psychiatre, psychologue, radiologue, radiothérapeute, 

rééducateur, rhumatologue, stomatologue, stomathérapeute, urologue » (2). 

Le diagnostic d’EBH doit être évoqué par les équipes médicales dès lors qu’elles constatent une fragilité 

cutanée/muqueuse (bulles ou plaies dans les zones de frottement) survenant depuis l’enfance et/ou 

une aplasie cutanée congénitale (c’est-à-dire absence de revêtement cutané) au niveau de la face 

antérieure des membres inférieurs (liée aux frottements lors du déplacement à quatre pattes) (1). 

L’annonce du diagnostic est un moment primordial pour une prise en charge de qualité de 

l’enfant/patient et de sa famille. La chronicité de cette maladie est également à expliquer (2). Une fois 

que le diagnostic d’EBH est posé, le patient doit être orienté vers une consultation de conseil génétique 

pour préciser la forme de l’atteinte et informer au mieux la famille autant sur la prise en charge que 

sur les éventuelles prochaines grossesses (1). Le dermatologue de CRMR/CCMR est le coordinateur de 

l’organisation de la prise en charge pluridisciplinaire du patient. Le patient doit ensuite être suivi par 
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une équipe spécialisée (dermatologue, infirmier référent, pédiatre, psychologue, dentiste), le rythme 

des consultations dépend de chaque situation clinique. Un minimum d’une consultation par an en 

CRMR doit être systématique pour toutes les formes d’EBH où il sera alors décidé des soins à réaliser 

en structure hospitalière ou dans le réseau de ville à proximité. Tout acte de soin risque de provoquer 

la formation de bulles ou de lésions douloureuses. La prise en charge nécessite donc des gestes 

précautionneux, patients et beaucoup de temps. Le risque d’un syndrome d’évitement des soins est 

important chez les patients atteints d’EBH qui peuvent développer une phobie médicale alors qu’ils 

nécessitent un suivi médical, social et psychologique tout au long de leur vie. L’accompagnement de la 

famille et de l’entourage est également primordial (2). Chaque geste ordinaire peut provoquer des 

lésions muqueuses et l’apparition de bulles, l’hygiène corporelle peut être difficile à maintenir en 

raison des douleurs occasionnées par la pression de l’eau ou la chaleur de celle-ci lors d’un bain. Le 

brossage des dents est également une étape douloureuse pour le patient. Aussi, une prise en charge 

quotidienne au domicile - adaptée à la sévérité de l’atteinte- doit être mise en place dès le diagnostic 

afin de protéger au mieux la peau et améliorer la qualité de vie des patients. Des bains de nettoyage 

(au savon doux ou antiseptique avec hypochlorite de sodium 0,1 %) sont mis en place -fréquence 

dépendante de l’atteinte- avec couverture antalgique préalable, les bulles sont percées puis des 

pansements non adhérents sont placés sur les zones présentants des décollements cutanés. Ces soins 

sont répétés plusieurs fois par semaine en fonction du besoin du patient, chaque renouvellement des 

pansements nécessite jusqu’à plusieurs heures et peut justifier une médicalisation de l’acte (2,13).  

1.2.3 Spécificités de prise en charge bucco-dentaire 

Le chirurgien-dentiste intervient tôt dans la prise en charge des patients atteints d’EBH. L'équipe 

pluridisciplinaire doit orienter les patients vers le chirurgien-dentiste dès l’éruption des dents avant 

que les problèmes bucco-dentaires ne se manifestent. Cette prise en charge précoce, un dialogue entre 

dentiste/dermatologue/nutritionniste/pédiatre et un suivi régulier permettent de maintenir une 

bonne hygiène bucco-dentaire et de limiter la détérioration de la qualité de vie (3). En France, les 

Centres de Références Maladies Rares Orales et Dentaires sont les hôpitaux universitaires de 

Strasbourg (responsable : Pr Agnès BLOCH-ZUPAN) et l’hôpital Rothschild à Paris (responsable : Pr 

Muriel DE LA DURE MOLLA), avec plusieurs Centres de Compétences répartis dans tout l’hexagone (cf. 

figure 1).  
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Figure 1 : Cartographie des CRMR et CCMR du réseau O-RARES en France 

 

 

Source : Centre de référence des maladies rares orales et dentaires « Réseau O rares », 2022. 

 

Un suivi mensuel par un médecin bucco-dentaire au sein d’un centre de compétence est recommandé 

pour les formes les plus sévères d’EBH, tandis que pour les formes plus modérées, les suivis dentaires 

de routine pourront être réalisés annuellement par un chirurgien-dentiste de proximité renseigné sur 

l’EBH (2). La faible prévalence de cette pathologie ainsi que la quantité peu abondante de données 

dans la littérature scientifique concernant les soins de bucco-dentaires des patients atteints d’EBH 

expliqueraient que de nombreux dentistes ont une connaissance limitée de cette maladie et des 

précautions à prendre pour les soins oraux (14). Pourtant, les actes bucco-dentaires peuvent être 

iatrogènes pour les muqueuses orales et occasionner des douleurs et des lésions aux patients atteints 

d’EBH. En effet, la moindre traction jugale ou labiale lors d’un examen dentaire peut engendrer 

l’apparition ou la rupture de bulles muqueuses, les soins peuvent aussi induire des lésions gingivales. 

L’environnement buccal septique peut également conduire à une surinfection des lésions des 

muqueuses orales. En 2012 (mis à jour en 2020), Krämer et al. ont publié un guide international de 

bonnes pratiques des soins de santé bucco-dentaire pour les patients atteints d'épidermolyse bulleuse, 

plus exhaustif que le PNDS et uniquement centré sur la sphère orale, afin d’éclairer les chirurgiens-

dentistes (3,14).   
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2 : Tableaux cliniques des EBH  

2.1 Différents types d’EBH 

Les différents niveaux de clivages selon les types d’EBH avec formation de bulles sont 

représentés dans la figure 2, par rapport à un état sain de la peau.  

2.1.1 Épidermolyse bulleuse simplex (EBS) 

Forme d’EBH la plus répandue, l’EBH simple ou simplex se caractérise par des décollements cutanés 

intraépidermiques, au niveau de la couche basale des kératinocytes de l’épiderme (12). Le mode de 

transmission est majoritairement autosomique dominant avec une mutation des gènes codant pour 

les kératines 5 et 14. Ces kératines sont impliquées dans la constitution du cytosquelette des cellules 

épithéliales basales en se dimérisant pour former des filaments intermédiaires (1). Les mutations 

induisent des phénotypes très différents avec un large éventail de sévérité clinique, allant de 

l'apparition de bulles localisées au niveau des pieds et des mains à des sous-types présentant une 

atteinte cutanéo-muqueuse sévère généralisée avec manifestations extra cutanées ayant une issue 

létale (12). Les formes modérées sont souvent non diagnostiquées. Parmi les sous-types de l’EBS à 

transmission autosomique dominante on retrouve l’EBS avec érythème migrateur circulaire 

(ORPHA:158681) caractérisée par des zones érythémateuses en forme de ceinture avec de multiples 

vésicules et bulles en périphérie de l'érythème sur les membres et le tronc qui guérissent avec une 

pigmentation brune mais sans cicatrice (15). On retrouve aussi une forme syndromique dans l’EBS avec 

cardiomyopathie où l'atrophie et la cicatrisation se développent avec le temps, accompagnées d'une 

cardiomyopathie potentiellement mortelle (16).  

Des formes syndromiques sont également décrites dans un mode de transmission autosomique 

récessif avec des mutations génétiques affectant notamment la protéine Plectine (protéine de 

structure qui lie les membranes cellulaires aux filaments intermédiaires du squelette des cellules) : 

sont répertoriées l’EBS associée à une dystrophie musculaire (ORPHA:257) où les patients présentent 

une faiblesse progressive des muscles de la tête et des membres dès l’enfance jusqu’à les confiner au 

fauteuil roulant ; l’EBS associée à une atrésie du pylore (obstruction de la valve entre l’estomac et le 

duodénum) avec formations de bulles généralisées de formes sévères, généralement létale pendant 

l’enfance. En cas de survie, les patients présentent d’ autres signes extra cutanés comme un retard de 

croissance, une anémie, des complications urologiques et une hypoplasie de l'émail dentaire 

(ORPHA:158684) (17).  
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Il existe également de nombreux sous-types d’EBS où l’origine de la mutation n’a pas été encore mis 

en évidence, c’est le cas notamment du Syndrome de Kallin qui est une forme d’EBS avec 

anodontie/hypodontie et vitiligo (ORPHA:2325) (18). 

2.1.2 Épidermolyse bulleuse jonctionnelle (EBJ) 

L’EBH jonctionnelle est caractérisée par un niveau de clivage cutané au niveau de la zone de jonction 

entre l’épiderme et le derme (à travers la lamina lucida de la zone de la membrane basale cutanée) 

(12).   

Forme rare d’EBH, le type jonctionnel possède un mode de transmission exclusivement autosomal 

récessif avec des formes intermédiaires ou sévères affectant la laminine (protéine impliquée dans les 

jonctions adhésives permettant la cohésion des cellules épithéliales au niveau de leurs faces basales). 

Sont décrits principalement les sous-types suivants : EBJ généralisée de forme intermédiaire avec 

formation généralisée de bulles, de cicatrices atrophiques, une dystrophie des ongles et une 

hypoplasie de l'émail (ORPHA:79402) et EBJ généralisée de forme sévère (EBJ d’Herlitz) avec bulles 

généralisées et atteinte sévère des voies respiratoires supérieures et du tractus gastrointestinal, l’issue 

est fatale dans les premières années de la vie (ORPHA:79404) (19,20).  

Deux formes syndromiques sont également décrites, d’occurrence très rare, affectant l’intégrine 

(récepteurs transmembranaires intervenant dans l'adhésion cellulaire) : EBJ avec atrésie du pylore 

(ORPHA:79403) présentant une létalité très précoce sans intervention chirurgicale pour corriger 

l’atrésie ; EBJ avec une pneumopathie interstitielle et un syndrome néphrotique (ORPHA:306504) avec 

une espérance de vie de quelques mois (12). 

2.1.3 Épidermolyse bulleuse dystrophique (EBD) 

L’EBH dystrophique est caractérisée par un décollement sous la lamina densa dans la partie la plus 

superficielle du derme, au niveau des fibrilles d'ancrage (12).  

Le mode de transmission est autosomique soit dominant, soit récessif. Toutes les formes d’EBD sont 

liées à une mutation génétique qui altère le collagène VII qui fonctionne comme une fibrille d'ancrage 

entre l'épithélium externe et le conjonctif sous-jacent. Tous les sous-types d’EBD se caractérisent par 

un chevauchement phénotypique important avec la formation de cicatrices et de grains de milium au 

niveau de la peau et des muqueuses.   

Les principaux sous-types d’EBD sont : l’EBD dominant localisé avec bulles au niveau des ongles, zone 

prétibiale et acrale (ORPHA:595356) ; l’EBD dominant intermédiaire avec bulles principalement au 

niveau des membres et une cicatrisation atrophique formant des zones rappelant une « pelure 

d'oignon » particulièrement visibles sur les coudes, les genoux et les mains (ORPHA:231568) ; l’EBD 
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récessive intermédiaire (connue auparavant sous le nom d’EBDR non Hallopeau-Siemens) qui débute 

à la naissance avec une formation généralisée de bulles, aplasie cutanée congénitale, dystrophie des 

ongles, anomalies du cuir chevelu et déformations des pieds et des mains. (ORPHA:89842) ; l’EBD 

récessif sévère (Hallopeau-Siemens) où les bulles affectent l'ensemble du corps dès la période 

néonatale, avec atteinte étendue des muqueuses buccales et gastro-intestinales, dénudation étendue 

d'une zone corporelle. La cicatrisation atrophique cause une pseudo-syndactylie, une microstomie 

progressive et des contractures articulaires qui entraînent des déformations invalidantes des mains et 

des pieds (« déformations en moufle »), des atteintes oculaires sont également retrouvées 

(ORPHA:79408) (21).  

L’atteinte est souvent plus sévère dans les formes récessives avec des patients qui développent au 

moins un carcinome spinocellulaire agressif, généralement au cours de la troisième ou quatrième 

décennie de leur vie réduisant leur espérance de vie. 

2.1.4 Épidermolyse bulleuse de Kindler (EBK) 

Le syndrome de Kindler ou épidermolyse bulleuse de Kindler se caractérise par des plans de clivage 

simples ou multiples au niveau de la zone de la membrane basale cutanée, sous la lamina densa, dans 

la lamina lucida ou au sein des kératinocytes basaux (12).  

Forme très rare, elle se retrouve principalement dans les populations isolées ou consanguines. 

L’étiologie est une mutation au niveau du gène FERMT1 qui code pour les protéines de la famille de la 

fermitine ou kindlin-1 (donnant son nom à la maladie), protéines impliquées dans la signalisation des 

intégrines et la liaison du cytosquelette d'actine à la matrice extracellulaire (9).  

On retrouve la formation de bulles cutanées induites par un traumatisme qui tendent à régresser avec 

l'âge, devenant rares à l'âge adulte. La présence de bulles est associée à une 

photosensibilité, poïkilodermie progressive (atrophie de l'épiderme, dyschromie de la peau trop ou 

insuffisamment pigmentée et télangiectasies avec zones touchées disposées en réseau) et une 

atrophie cutanée diffuse (ORPHA:2908) (9).  

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

15 

Figure 2 : Schéma du niveau de clivage survenant dans les différents types d’EBH par rapport à un 

état sain de la peau 

 

Source : Auteur, 2022. 
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2.2 Atteintes cliniques caractéristiques 

Les premiers signes de l’EBH apparaissent le plus souvent en période néonatale ou dans la petite 

enfance. Pendant la période néonatale, les principaux types d'EBH (simplex, jonctionnelle, 

dystrophique, Kindler) peuvent être cliniquement non discriminables car il existe un chevauchement 

phénotypique entre les différents types. La présence caractéristique de bulles cutanées et muqueuses 

est également un signe clinique présent dans d’autres pathologies, notamment bulleuses, nécessitant 

un médecin ou dermatologue spécialisé et renseigné sur l’EBH (1,22). Le diagnostic prénatal est 

possible uniquement lorsque la mutation responsable a déjà été identifiée dans la famille, permettant 

une analyse moléculaire.  

Le diagnostic précis est établi, après une biopsie cutanée au niveau d’une bulle récente et sa 

périphérie, par cartographie antigénique par immunofluorescence (modèles de coloration connus 

dans les principaux types d'EBH utilisant des anticorps contre les composants de la zone de la 

membrane basale) et observation en microscopie électronique à transmission afin de déterminer le 

niveau du clivage (22).  

2.2.1 Atteintes générales 

L’élément clinique caractéristique de tous les types d’EBH est l’atteinte cutanée avec une fragilité 

mécanique de la peau et des muqueuses avec formation de bulles (cf. figure 3-a) qui s’érodent (cf. 

figure 3-b) et laissent des cicatrices atrophiques (cf. figure 3-c) de façon localisée ou généralisée (1).  

 

Figure 3 : Manifestations cutanées de l'EBH (a)Bulle cutanée ; (b)Lésions cutanées liées à l'érosion de 

bulles ; (c)Cicatrices atrophiques avec fibrose cutanée 

 

Sources : Auteur d’après (a) Fine,  « Inherited epidermolysis bullosa », 2010 ; (b) Has et al., « Consensus 

reclassification of inherited epidermolysis bullosa and other disorders with skin fragility », 2020 ; (c) Auteur, 2021. 

 

On peut retrouver également au niveau cutané la présence de grains de milium (papules kystiques 

blanches fermes de petit diamètre), une kératodermie (épaississement pathologique de la couche 

 (c) 

 

(b) (a) 



 

 

 

 

17 

cornée de l’épiderme) palmo-plantaire, une dyspigmentation cutanée et la présence de tissu de 

granulation exubérant (1) (cf. figures 4-a-d). 

Figure 4 : Manifestations cutanées non systématiques de l'EBH (a)Milia ; (b)Kératodermie plantaire ; 

(c)Dyspigmentation en réseau ; (d)Tissu de granulation exubérant 

 

 
 

Sources : Auteur d’après (a) et (d) Fine,  « Inherited epidermolysis bullosa», 2010 ; (b) Has et al., « Consensus 

reclassification of inherited epidermolysis bullosa and other disorders with skin fragility », 2020 ; (c) Auteur, 2021. 

 

Au niveau des phanères, les articles rapportent une dystrophie ou absence d’ongles (cf. figure 5-a) et 

une alopécie (cf. figure 5-b) (12).  

 

Figure 5 : Manifestations au niveau des phanères (a)Absence d'ongles au niveau des mains ; 

(b)Alopécie des cheveux 

  

Source : Has et al., « Consensus reclassification of inherited epidermolysis bullosa and other disorders with skin 

fragility », 2020. 

(c) (d) 

(a) (b) 

(a) (b) 
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Les manifestations cliniques extra cutanées de l’EBH sont multiples mais non systématiques.  

 

Au niveau de l’œil externe, les patients atteints d’EBJ et d’EBD récessive souffrent d’érosions et bulles 

récurrentes qui peuvent conduire à des cicatrices atrophiques oculaires et perte progressive de l’acuité 

visuelle (11). Dans certains cas sévères d’EBD on retrouve la formation d’un symblépharon (adhésion 

entre le conjonctif du bulbe oculaire et de la paupière) (cf. figure 6). 

 

Figure 6 : Symblépharon (flèche) chez un patient atteint d'EBDR 

 

Source : Fine et Mellerio, « Extracutaneous manifestations and complications of inherited epidermolysis 

bullosa: part I », 2009. 

Au niveau du tractus gastro-intestinal (TGI), de nombreuses études ont montré la possibilité d’une 

atteinte de toutes les parties du TGI, à l’exception de la vésicule biliaire, du foie et du pancréas, en 

fonction du niveau de sévérité de l’EBH (23,24). La muqueuse intestinale peut être le lieu de formation 

de bulles avec cicatrisation atrophique progressive menant à des sténoses. Les cas syndromiques les 

plus sévères montrent la présence d’une atrésie du pylore (17). Les études rapportent également la 

présence d’un reflux gastro-œsophagien et d’épisodes de constipation causés par un évitement de la 

selle par le patient lorsque la défécation provoque des décollements et des fissures périanales 

douloureuses (11). Le tractus génito-urinaire est également atteint avec des cas de vésiculation grave 

et récurrente de la paroi de l'urètre qui se resserre engendrant une accumulation d’urine pouvant 

mener à une hydronéphrose (distension des cavités excrétrices du rein) (11). La muqueuse vaginale 

peut aussi être le siège de décollement muqueux conduisant au rétrécissement du vestibule vulvaire 

(25).  

 

Les décollements cutanéo-muqueux touchent également les oreilles, les narines et l’oropharynx avec 

une cicatrisation qui conduit progressivement à des sténoses du conduit externe de l’oreille, des 

cordes vocales et occlusions des narines (11).  
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Le système musculo-squelettique est aussi impacté par l’EBH, majoritairement dans les formes 

récessives d’EBS, d’EBJ et d’EBD. En effet, les mutations génétiques (notamment codant pour les 

protéines plectine et kératine 5/14) peuvent causer des dystrophies et contractures musculaires. Au 

niveau acral, on retrouve la formation d’un réseau dans l’espace interdigital qui mène à une pseudo-

syndactylie progressive jusqu’à un enroulement de l’extrémité sur elle-même avec déformation « en 

moufle » (26) (cf. figure 7). Des études ont également montré que les enfants atteints de formes 

sévères d’EBJ et d’EBD présentaient une minéralisation et une masse osseuse diminuées les exposant 

à un risque accru de fractures (27). Ces retentissements musculosquelettiques provoquent une 

réduction de l'aptitude à la manipulation fine et perte de la préhension digitale (26).  

Figure 7 : Déformations caractéristiques « en moufle » de patients atteints d'EBD récessive 

(a)Nouveau-né ; (b)Jeune adulte 

  

Sources : Auteur d’après (a) Has et al., « Consensus reclassification of inherited epidermolysis bullosa and other 

disorders with skin fragility », 2020 ; (b) Fine,  « Inherited epidermolysis bullosa», 2010. 

 

Les lésions cutanées chroniques dans l'EBH conduisent à une perte de sang et de cellules cutanées 

provoquant une anémie. L'apport en fer dans l'alimentation est également fréquemment compromis 

dans les formes graves d'EBH lié aux douleurs causées par une alimentation solide/orale (26).  

 

Ces éléments cliniques ont un impact psychologique fort pour le patient et sa famille. Une étude a 

même montré que le divorce est fréquent chez les parents d'un enfant atteint d'EBH sévère, ce à quoi 

s’ajoutent des charges financières importantes liées à la pathologie (28). La qualité de vie des patients 

est fortement altérée, dans une étude avec entretien semi directif, les principaux domaines dans 

lesquels les personnes atteintes d'EBH ont décrit leurs préoccupations sont : les démangeaisons de la 

peau, la douleur, les difficultés à participer/se joindre aux autres, la visibilité de la maladie, et le 

sentiment d'être différent (29). 

(a) (b) 
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2.2.2 Manifestations bucco-dentaires 

Les vésicules intra-buccales sont retrouvées dans tous les types d’EBH au niveau de la langue (cf. figure 

8-a), des muqueuses jugale et labiale, du palais et de la gencive. La fréquence des vésicules et des 

érosions augmente avec la gravité de l'activité de la maladie cutanée. Ainsi, on retrouve une atteinte 

orale plus modérée dans les EBS localisées (lésions orales retrouvées dans 35 % des cas) et plus sévère 

dans les EBD récessives (lésions orales retrouvées dans 100 % des cas d’EBD récessif sévère)  (14,26).  

Les bulles -claires ou hémorragiques- sont rapidement ulcérées avec mise en place d’un processus 

chronique de cicatrisation atrophique (cf. figure 8-b), dans les formes les plus sévères on retrouve du 

tissu de granulation exubérant péri oral (cf. figure 8-c).   

 

Figure 8 : Lésions orales de patients atteints d'EBH (a)Ulcération localisée sur la face latérale de la 

langue ; (b)Ulcérations étendues de la langue et des lèvres ; (c)Tissu de granulation exubérant péri oral 

   

 

Source : Krämer et al., « Oral health care for patients with epidermolysis bullosa, best clinical practice 

guidelines », 2012. 

L’apparition progressive de tissu cicatriciel fibrotique au niveau des lèvres, de la muqueuse orale et 

des commissures, provoque une microstomie dégénérative (cf. figure 9-a) et une oblitération du 

vestibule (cf. figure 9-b). La microstomie est sévère dans 80 % des cas d’EBD récessive (30).  

(a) (b) 

(c) 
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Consécutivement, l’hygiène bucco-dentaire devient difficile avec présence abondante de plaque 

dentaire conduisant à l’apparition de gingivite et de caries rampantes (14). Une étude a également 

observé une prévalence plus importante de la parodontite dans les EBH de Kindler (31) (cf. figure 9-c). 

 

Figure 9 : (a)Microstomie et (b)Oblitération du vestibule labial supérieur d'un patient atteint d'EBH ; 

(c)Inflammation gingivale et mobilités des molaires chez une patiente atteinte d'EBH de Kindler 

 

Source : Auteur, 2021 ; 

 

Les ulcérations répétées provoquent également une ankyloglossie progressive avec perte des papilles 

linguales, notamment dans les cas d’EBD récessives (EBDR) sévères (32).  

 

Les retards de croissance causés par les atteintes musculosquelettiques touchent également les 

arcades maxillo-mandibulaires. Des patients atteints d’EBDR et souffrant de malocclusions 

squelettiques (30) et d’atrophies osseuses maxillo-mandibulaires sont rapportés dans la littérature 

(27,33).  

 

(a) (b) 

(c) 
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De nombreux cas d’hypoplasies de l’émail (cf. figure 10-a) sont également décrits dans la littérature et 

retrouvés dans les sous-types d’EBH suivants : syndrome de Kallin (EBS), tous les types d’épidermolyse 

bulleuse jonctionnelle, EBD récessive (14,26,34). Les défauts amélaires et les difficultés pour maintenir 

une bonne hygiène bucco-dentaire sont les causes principales d’une forte prévalence de la maladie 

carieuse (cf. figure 10-b) chez les patients atteints d’EBH conduisant à la perte prématurée de dents 

(14,26).  

Figure 10 : Atteintes dentaires de patients atteints d'EBJ (a)Hyplasie amélaire ; (b)Caries multiples 

 

  

Source : Fine et Mellerio, «  Extracutaneous manifestations and complications of inherited epidermolysis 

bullosa : part II », 2009. 

 

L’atteinte orofaciale est constitutionnelle de l’EBH mais les manifestations bucco-dentaires présentent 

des schémas d'atteinte différents selon le sous-type de la maladie. Un diagnostic précis du type d’EBH 

est nécessaire afin que les chirurgiens-dentistes puissent anticiper les complications éventuelles et 

planifier les soins et le suivi. En outre, s'agissant d'une maladie rare avec de multiples comorbidités, il 

est indispensable de traiter chaque patient atteint d'EBH en utilisant une approche de soins 

multidisciplinaire avec une communication claire et régulière entre les professionnels de santé 

impliqués dans les soins du patient (3). 

2.2.3 Diagnostics différentiels 

Chez le nouveau-né, les diagnostics différentiels sont les autres étiologies conduisant à une 

symptomatologie cutanéo-muqueuse similaire à celle de l’EBH, on distingue les affections : (1) 

- D’origine infectieuse : impétigo bulleux, infection in utero par l'herpès simplex, épidermolyse 

aigüe staphylococcique 

(a) 

(b) 
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- D’origine génétique : ichtyose kératinopathique, peeling skin syndrome, pachyonychie 

congénitale, ichthyose bulleuse de Siemens, syndrome de Hay-Wells, porphyries congénitales, 

acrodermatite entéropathique, incontinentia pigmenti 

- D’origine immunitaire : pemphigus, pemphigoïde bulleuse, pemphigoïde cicatriciel, 

dermatose à IgA linéaire, épidermolyse bulleuse acquise 

Chez l’adulte, l’ensemble des signes et symptômes de l’EBH est suffisamment spécifique pour être 

évident pour un dermatologue (1). Le diagnostic différentiel principal est l’épidermolyse bulleuse 

acquise (EBA) (ORPHA :46487). Cette maladie rare d’origine auto-immune possède un tableau clinique 

très proche de celui de l’EBD lié à la présence d’anticorps anti-collagène VII. Le complexe antigène-

anticorps anti-collagène VII déclenche une réponse inflammatoire en chaine qui aboutit à la perte de 

l'adhérence dermo-épidermique cutanéo-muqueuse. L’EBA se caractérise par une fragilité cutanée 

accompagnée de bulles, d'érosions et de milia dans les zones de traumatisme (35). Le diagnostic 

différentiel de l’EBA est réalisé par démonstration de la présence d'IgG anti-collagène VII in situ par 

immunofluorescence directe, ou d'IgG anti-collagène VII circulantes par immunofluorescence indirecte 

et/ou ELISA (36).  

2.2.4 Complications et pronostics 

La complication majeure de l’atteinte cutanée de l’EBH est le carcinome épidermoïde (ou cancer 

spinocellulaire ou carcinome à cellules squameuses). Dans le sous-type d’EBH dystrophique récessive 

deux tiers des patients développent au moins un cancer épidermoïde dans la deuxième décade de leur 

vie. Les études décrivent également des cas chez des patients atteints d’EBS, d’EBJ ou d’EBD dominante 

(37). Les cancers cutanés se développent préférentiellement aux zones de cicatrisation atrophique 

chronique. En moyenne, les patients atteints d’EBDR développent 3 carcinomes épidermoïdes au cours 

de leur vie, avec un risque de survenue qui s’accroît avec le temps : 7,5 % de risque à l'âge de 20 ans, 

67,8 % à 35 ans, 80,2 % à 45 ans et 90,1 % à 55 ans (26). Le risque de létalité lié au carcinome 

épidermoïde et ses métastases s’accroît également avec l’âge du patient : 12,7 % à l'âge de 20 ans, et 

57,2 % et 87,3 % à l'âge de 35 et 45 ans, respectivement (26). La littérature fait également cas de 

carcinome épidermoïde chez des patients atteints d’EBH de Kindler (38). La muqueuse orale étant un 

siège commun de l’apparition d’un carcinome épidermoïde chez les patients atteints d’EBH, toute 

lésion persistante doit être biopsiée pour s'assurer qu'il ne s'agit pas d'une lésion précancéreuse ou 

cancéreuse orale (2). Des cancers basocellulaires et mélanomes malins sont également retrouvés 

respectivement chez des patients atteints d’EBS généralisée dominante (43.6 % de risque à 55 ans) et 

d’EBD récessive sévère pendant l’enfance (2,5 % de risque à 12 ans) (26).  
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Des d'infections, notamment staphylococciques, peuvent également apparaître au niveau des lésions 

cutanéo-muqueuses à l’origine de la mort en bas âge par septicémie, qui est le risque principal chez 

les enfants atteints d’EBJ (26). 

 

La microstomie et l'implication du tractus gastro-intestinal dans les différents types d'EBH entraînent 

une morbidité considérable avec des difficultés à l’alimentation et des sténoses sévères (œsophage, 

intestin grêle) causant une dénutrition. Le suivi nutritionnel des patients atteints d’EBH est primordial 

car ils sont sujets à des carences graves avec pour complications une anémie réfractaire, une 

hypoalbuminémie, une malabsorption et un retard de croissance (2,11).   

 

L’hydronéphrose provoquée par un rétrécissement de l’urètre peut évoluer en insuffisance rénale 

chronique, le plus souvent chez les patients atteints d’EBDR sévère, entraînant le décès d'environ 12 

% des patients (39). Dans ce même sous-type, une cardiomyopathie dilatée peut aussi être observée 

(mais peu fréquente) et s'avérer fatale, en particulier chez les personnes souffrant d'une insuffisance 

rénale chronique concomitante (26). 

 

La complication ORL la plus grave de l'EBH est l'occlusion partielle ou complète des voies aériennes 

supérieures, qui résulte généralement de la formation d'une sténose sévère à l'intérieur ou à proximité 

des cordes vocales. Son apparition et sa progression peuvent être rapides et entraîner la mort. Cette 

complication est observée presque exclusivement dans les sous-types généralisés d’EBJ et peut 

survenir au cours de la première année de vie (11). 

 

Le pronostic de l’EBH dépend fortement du sous-type d’EBH. En effet, si l’espérance de vie n’est pas 

diminuée pour la plupart des patients atteints d’EBH, la morbidité associée à la pathologie affecte 

l’espérance de vie en bonne santé. Les études sur l’impact de l’EBH sur la qualité de vie des patients 

concluent toutes sur une forte altération de la qualité de vie (29,40,41). Les complications de l’EBH 

génèrent des douleurs intenses chroniques ainsi qu’une altération importante de l’esthétique et de 

l’autonomie du patient. La dépression et l'altération de la perception de l'image de soi sont fréquentes 

chez les enfants et les adultes atteints de formes sévères d'EBH et peuvent conduire à des idées ou 

des gestes suicidaires (42).  

Chez les patients atteints d’EBJ généralisée de forme sévère l’espérance de vie ne dépasse pas 

quelques années après la naissance (1). Chez les patients atteints d’EBD récessive sévère, l’espérance 

de vie est réduite avec des patients qui sont à risque important de développement d’un carcinome 

épidermoïde métastasique létal au début de l’âge adulte (43).   
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2.3 Soins bucco-dentaires chez les patients atteints d’EBH 

L’approche bucco-dentaire des patients atteints d’EBH a beaucoup évolué en 50 ans. En effet, dans les 

années 70, les recommandations étaient d’effectuer l’avulsion de toutes les dents des patients atteints 

d’EBD récessive en prévision de l’aggravation des symptômes orofaciaux. 40 ans plus tard le paradigme 

a changé puisque les préconisations sont d’effectuer un suivi régulier des patients axé sur des mesures 

prophylactiques permettant d’éviter l’apparition de caries et de maladies parodontales (14). Des soins 

bucco-dentaires de qualité permettent d’avoir des répercussions positives bien plus larges que la seule 

sphère orofaciale à l’échelle du patient atteint d’EBH : amélioration de l'esthétique et de l'estime de 

soi, amélioration de la capacité à mâcher et avaler et diminution des douleurs orales. Il en découle une 

amélioration de l’état nutritionnel, le maintien d'une dentition fonctionnelle permettant une 

mastication efficace diminuant alors les dommages au niveau des tissus mous buccaux et 

œsophagiens, l’amélioration de la phonétique et de la déglutition (3).  

2.3.1 Prophylaxie et hygiène bucco-dentaire 

Les soins dentaires s’avèrent souvent difficiles pour les patients atteints d’EBH mais également pour 

les praticiens. En effet, la limitation d’ouverture buccale et la fragilité muqueuse peuvent rendre 

iatrogènes des gestes de soins bucco-dentaires qui ne le sont pas d’ordinaire. Afin de limiter au 

maximum la réalisation d’actes bucco-dentaires complexes, l’accent est mis sur la prophylaxie à mettre 

en place dès l’éruption dentaire des patients atteints d’EBH. Les quatre piliers de la prévention bucco-

dentaire donnés par la filière FIMARAD sont les suivants : conseils d’alimentation, hygiène bucco-

dentaire, fluoration et protection des dents par des scellements des sillons (2). 

 

Les conseils d’alimentation sont à délivrer dès le diagnostic de l’EBH au patient et à sa famille, en 

collaboration étroite avec les diététiciens/nutritionnistes pour élaborer un programme diététique 

approprié pour chaque patient afin d’éviter une dénutrition qui peut avoir des effets sur la croissance 

de l’enfant. En effet, un bon état nutritionnel permet de favoriser une résistance aux infections, une 

bonne croissance staturo-pondérale et améliore la qualité de vie. Il est important d’éviter les aliments 

acides ou épicés, la température doit être tiède, les aliments secs doivent être préparés en sauce et 

privilégier les petits bouts avec couverts en plastique à bords ronds. Un apport régulier et ciblé 

d'aliments riches en protéines est essentiel pour la croissance et les conseils diététiques peuvent 

également inclure l'utilisation de compléments alimentaires riches en saccharose. Une 

supplémentation vitaminique est souvent nécessaire avec notamment un apport en vitamine D car les 

patients atteints d’EBH craignent souvent le soleil/la chaleur. Le chirurgien-dentiste doit être en 

contact avec le nutritionniste afin d’éviter tout régime cariogène qui s’avèrerait très néfaste pour le 
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patient. Dans les cas les plus sévères, un programme protido-énergétique peut être mis en place à 

travers une gastrostomie pour améliorer la qualité de vie du patient pour qui l’alimentation orale est 

impossible. Ici encore, le chirurgien-dentiste fait partie prenante de la thérapeutique car les études 

montrent que les gastrostomies ont un impact négatif sur la santé bucco-dentaire (2,3,44). 

 

L’hygiène bucco-dentaire (HBD) est à enseigner au patient et à ses proches dès l’éruption dentaire afin 

d’éviter l’accumulation de plaque. Le brossage doit être biquotidien avec une brosse à dents manuelle 

souple (ou chirurgicale 15/100e) avec une petite tête. L’assistance des proches/parents est nécessaire 

en cas de perte de dextérité du patient. Pour pallier à la microstomie, les poils de la brosse peuvent 

être coupés à condition de vérifier qu’ils restent bien souples. Les poils peuvent être encore adoucis 

en les trempant dans de l'eau tiède avant le brossage pour éviter tout traumatisme sur les gencives. 

Les brosses à dent manuelles sont à privilégier par rapport aux électriques lesquelles peuvent générer 

des contraintes mécaniques sources de traumatismes de la muqueuse. L’HBD avec brossage manuel 

peut s’avérer impossible pour les patients souffrant de formes sévères d’EBH, en effet, l’atteinte 

musculosquelettique acrale provoque une perte de la capacité motrice de la main avec disparition de 

la préhension digitale (cf. figure 11-a). Chez ces patients il convient de proposer des thérapeutiques 

adjuvantes permettant de maintenir au mieux l’HBD : adaptations spéciales du manche de la brosse à 

dents à une attelle (cf. figure 11-b), rinçages à l’eau après chaque repas pour éliminer les plus gros 

débris et utilisation de bains de bouche sans alcool. Chez tous les patients atteints d’EBH, la 

prescription de dentifrice fluoré doit être faite dès l’éruption des dents (2,3,14).  

 

Figure 11 : (a)Syndactylie rendant difficile la manipulation de la brosse à dent manuelle ; (b)Attelle 

avec adaptation du manche de brosse à dent 

 

Sources : Auteur d’après (a) Krämer et al., « Oral health care for patients with epidermolysis bullosa, best 

clinical practice guidelines », 2012 ;  (b) Krämer et al., « Clinical practice guidelines: oral health care for children 

and adults living with epidermolysis bullosa », 2020. 

(a) 

(b) 

(b) 
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La fluoration est à réaliser par le chirurgien-dentiste dès que possible. Les recommandations du 

Protocole National de Diagnostic et de Soins est « d’une application topique de vernis fluoré 22 600 

ppm tous les 3 à 6 mois en fonction du risque de carie et de la présence d’anomalie de structure ». Des 

gels et bains de bouche contenant du fluor (0,05 à 0,2 %) peuvent également être prescrits et appliqués 

sur les surfaces dentaires quotidiennement (2,3,45). 

 

Les scellements de sillons sont à réaliser à titre préventif sur les dents temporaires et définitives. 

Lorsque l’isolation de la dent (sans humidité) est difficile en raison d'une coopération limitée, d'un 

accès compromis ou que le suivi à long terme est difficile, un verre ionomère peut être utilisé comme 

alternative aux matériaux de scellement classiques à base de résine (2,3).  

 

Concernant le suivi bucco-dentaire, il dépend de la sévérité de l’EBH. Les directives de la FIMARAD sont 

les suivantes :  

- Sévérité légère : suivis annuels  

- Sévérité modérée : suivis tous les 3 à 6 mois  

- Sévérité importante : suivis mensuels 

2.3.2 Analgésie 

La gestion de la douleur chronique est une mission qui incombe également au professionnel bucco-

dentaire en raison des douleurs provoquées par un simple examen clinique oral.  

Des gestes précautionneux sont à adopter lors de tout rendez-vous dentaire afin d’éviter l’apparition 

de lésions muqueuses causant des douleurs :  

- Lubrifier toutes les surfaces péri-orales ou intra-orales (ex : vaseline®) 

- Éviter d’utiliser l’aspiration en privilégiant l’utilisation de rouleaux de cotons lubrifiés et 

humidifiés avant d’être déposés 

- Si l’aspiration est indispensable au soin, placer l’embout d’aspiration sur une surface dure 

(dent ou os) et privilégier les aspirations chirurgicales avec embout plus fin  

- Écarter les joues et lèvres délicatement avec des instruments lubrifiés et à rebords ronds 

- Sécher doucement les faces dentaires  

- Les bulles qui surviennent pendant le soin doivent être incisées et drainées à l'aide d'une 

aiguille stérile ou d'une incision, au point le plus bas de la bulle pour permettre un drainage 

gravitationnel permettant au tissu de rester en couverture du tissu sous-jacent, pour éviter 

l'expansion des lésions due à la pression du liquide. La muqueuse qui recouvre la bulle ne doit 

pas être retirée car elle agit comme une barrière protectrice naturelle 

- En cas de microstomie, l’utilisation d’instruments pédiatriques peut être indiquée  
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Le chirurgien-dentiste doit savoir prescrire les antalgiques pour pallier aux douleurs du patient. Il est 

important de tenir compte du fait que la déglutition peut être difficile en raison d'une sténose du 

tractus gastro-intestinal. Par conséquent, les médicaments doivent être sous forme soluble ou liquide 

dès que possible. Le patient et sa famille doivent être informés que certaines solutions 

médicamenteuses possèdent une teneur en sucre, auquel cas elles devront être rincées avec de l’eau 

après l'administration du médicament afin de réduire le risque de carie (3). Il faut également se 

rapprocher du médecin/dermatologue traitant afin de convenir ensemble des antalgiques pouvant 

être prescrits pour éviter tout surdosage.  

 

La filière FIMARAD a établi les recommandations de posologie suivantes en fonction de l’intensité des 

douleurs : (2) 

- Pour les douleurs légères avec EVA < 4, le paracétamol est la molécule de choix à raison de 

15mg/kg/6h par voie orale (ou voie veineuse si disponible) 

 

- Pour les douleurs d’intensité modérée (4<EVA<6) : cf. tableau 2 

 

Tableau 2 : Recommandations de posologie pour les douleurs d'intensité modérée 

 

Source : Filière FIMARAD : santé maladies rares dermatologiques, Protocole National de Diagnostic et de Soins 

(PNDS) :  épidermolyses bulleuses héréditaires, 2021. 

 

- Pour les douleurs très intenses EVA>7 : cf. tableau 3 

 

® 
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Tableau 3 Recommandations de posologie pour les douleurs très intenses 

 

 Source : Filière FIMARAD : santé maladies rares dermatologiques, Protocole National de Diagnostic et de Soins 

(PNDS) : épidermolyses bulleuses héréditaires, 2021. 

 

Le tramadol, la lamaline®, l’izalgy®, la morphine et l’oxycodone sont à éviter dans les complications 

des EBH avec insuffisance rénale en raison du risque d’accumulation.  En revanche, l’acupan et le 

fentanyl peuvent être utilisés sans adaptation des doses (2). 

 

Afin de fournir une analgésie per- et post-opératoire, les soins dentaires doivent tous être réalisés sous 

anesthésie locale, sédation consciente ou anesthésie générale. La décision sur le type d'approche doit 

être prise par le dentiste -le cas échant l’anesthésiste- et le patient en fonction des risques, des 

avantages et des inconvénients de chaque technique, ainsi que de la disponibilité des services 

spécialisés. Autant que faire se peut, l'anesthésie locale est la technique de choix. L’utilisation de gel 

anesthésique en application topique est préconisée (Xylocaïne 2 %®) avant d’injecter. L’injection doit 

se faire profondément dans les tissus et à un rythme lent, pour éviter que le liquide ne provoque une 

séparation mécanique des tissus et cause l’apparition de bulles (14).  

 

L'anesthésie générale peut être indiquée pour certaines procédures complexes chez les patients 

atteints de formes sévères d'EBH : soins restaurateurs étendus, extractions multiples, pose d’implants 

endo-osseux. Le soutien d'une équipe d’anesthésistes spécialisés est cruciale notamment en raison 

des atrésies affectant les voies aériennes compliquant l’intubation et des desquamations muqueuses 

généralisées per-opératoires et post-opératoires (46–49). 

® 

® 

® 

® 

® 

® 

® ® 
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2.3.3 Soins conservateurs et parodontologie 

Dans le cadre de soins conservateurs, les radiographies rétro-alvéolaires peuvent s’avérer très 

compliquées et douloureuses pour le patient en raison de la microstomie, la fragilité muqueuse et 

l’ankyloglossie. L’orthopantomogramme est la radiographie de choix. La réalisation de bite-wings avec 

des films de petites tailles peut être possible dans certains cas en veillant à ne pas blesser le palais ou 

la zone sublinguale (lubrification de la poche protectrice du film). Pour les secteurs antérieurs, des 

radiographies avec film placé transversalement entre les arcades et tube radio angulé à 45° peut 

également être une alternative (3).  

L’isolation doit être faite avec l’utilisation d’une digue quand cela est possible. Les crampons 

métalliques sont à utiliser avec grande précaution car ils peuvent blesser la gencive, la langue, la lèvre 

et la muqueuse jugale. Aussi, si le cela est possible, la digue peut être simplement maintenue autour 

de la dent à traiter à l’aide de coins de bois ou en silicone moins traumatiques (14,50). Si la digue n’est 

pas possible, notamment avec une microstomie importante, une isolation relative peut être faite à 

l’aide de cotons salivaires placés en vestibulaire et lingual.  

Il n’y a pas de contre-indication à l’utilisation de matériaux de restaurations classiques, mais plus que 

jamais il faut veiller à ne pas déposer de produits acides sur les tissus mous. Le choix du matériau de 

restauration dépendra de la possibilité d'obtenir une isolation et du risque carieux. L’utilisation de CVI 

Haute Viscosité (comme l’Equia Forte®-GC) est un matériau intéressant à utiliser en cas de fort risque 

carieux et/ou difficultés pour obtenir une bonne isolation et sans demande esthétique importante. Il 

possède de bonnes propriétés mécaniques, sa biocompatibilité et son action de relargage de fluor sont 

positives (51,52). Les auteurs recommandent, dans les cas les plus sévères, l’utilisation de techniques 

de « Minimal Invasive Dentistry » comme l’ART (Atraumatic Restorative Treatment) où le tissu carieux 

est retiré jusqu'à la dentine ferme dans les atteintes carieuses de faible profondeur et où une certaine 

quantité de dentine molle peut être laissée sur le plancher/la paroi pulpaire dans le but d'éviter 

l'exposition pulpaire dans les cavités plus profondes (à condition de n’avoir aucun signe d'exposition 

pulpaire, d'inflammation pulpaire et/ou d'antécédents de douleur spontanée) (3,53). Dans les cas 

d’EBH avec hypoplasies amélaires, il est indispensable de protéger les dents dès que possible par des 

CVI, résines composites ou des coiffes pédodontiques préformées pour préserver les dents 

temporaires sur arcades ce qui assure une fonction masticatoire, le maintien de l’espace pour les dents 

définitives et la dimension verticale d’occlusion (2). 

L’élément indispensable quel que soit le type de restauration est le polissage soigné afin de limiter 

tout risque de bulle ou d’ulcération par le soin conservateur (3,43).  
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Concernant les soins endodontiques, les cas sévères avec microstomie nécessitent de réaliser une 

cavité d’accès sur la face vestibulaire afin de pouvoir instrumenter le canal, l’utilisation de 

l’hypochlorite doit être faite avec de grandes précautions sans contact avec les muqueuses (3).  

 

Le maintien d’une bonne santé parodontale est indispensable, pour cela le chirurgien-dentiste doit 

réaliser des détartrages (avec ou sans débridement) afin de limiter la quantité de tartre car 

l’inflammation peut fragiliser le tissu gingival avec augmentation de la formation des bulles. 

L’utilisation d’un détartreur ultra-sonique est possible chez tous les patients, à condition d’une 

utilisation douce et soignée qui sera guidée par la possibilité d’utilisation de l’aspiration. En raison des 

vibrations sur la muqueuse des bulles hémorragiques peuvent apparaître qu’il faudra alors inciser et 

drainer. La littérature rapporte que des gingivectomies peuvent être réalisées au laser ou au bistouri, 

notamment chez les patients atteints d’EBH Kindler qui présentent des papilles gingivales 

hyperplasiques (cf. figure 12) (3,9,54,55). 

 

Figure 12 : Papille gingivale hyperplasique chez une patiente atteinte d'EBH de Kindler 

 

Source : Auteur, 2021. 

2.3.4 Chirurgie et implantologie 

Une interdisciplinarité dans les domaines de la chirurgie orale et l’implantologie avec des équipes 

formées de dermatologues spécialisés et de chirurgiens oraux a permis d’établir qu’il n’y avait pas de 

contre-indication spécifique pour les actes chirurgicaux en cas d’EBH. Lors des soins de chirurgie, des 

techniques atraumatiques doivent être utilisées avec l’utilisation de champs opératoires non adhésifs 

sur la peau, la réalisation d’incisions de pleine épaisseur jusqu’au contact osseux afin d’éviter la 

formation de bulles muqueuses, l’utilisation de compresses stériles humidifiées pour éviter leur 

adhérence aux tissus (56,57).  
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Devant une lésion muqueuse suspecte, le chirurgien-dentiste doit réaliser une biopsie afin d’écarter le 

diagnostic de carcinome épidermoïde en prélevant du tissu de la lésion suspecte et des berges saines 

afin de faire une analyse anatomopathologique (2,3).  

En cas d’avulsions multiples, il est conseillé de commencer par les dents les plus antérieures afin d’avoir 

un meilleur accès aux dents postérieures (58). Dans les cas les plus sévères de microstomie, certains 

auteurs indiquent l’avulsion préventive des troisièmes et deuxièmes molaires saines afin d’anticiper 

des difficultés pour l’hygiène bucco-dentaire et risques de complications des interventions dans ces 

secteurs postérieurs. Mais les extractions préventives des molaires permanentes doivent être évaluées 

au cas par cas et discutées avec le patient (3).  

La question de la faisabilité des sutures chez des patients atteints d’EBH fait débat dans la communauté 

scientifique à cause de la fragilité muqueuse de ces patients. Il convient de gérer la fermeture du site 

opératoire en fonction de chaque situation, des sutures pourront être réalisées si elles se situent sur 

des zones de muqueuse non traumatisée avec un passage en pleine épaisseur sans amener de tensions 

trop importantes sur les tissus (3,57,59,60).  

En per-opératoire, les commissures buccales -ou d’autres zones- peuvent être blessées. Il faut 

conseiller au patient de faire des exercices d'ouverture de la bouche, de mouvement des lèvres et de 

la langue en post-opératoire afin d’éviter une fibrose des tissus (61).  

Pour les cas les plus sévères avec oblitération du vestibule affectant l’hygiène bucco-dentaire et 

l’alimentation du patient, une chirurgie parodontale avec vestibuloplastie pour approfondir le 

vestibule ou restaurer la hauteur de la crête alvéolaire peut être réalisée. Une attention particulière 

doit être portée sur la gestion de la cicatrisation afin d’éviter une nouvelle fusion des couches de tissu 

conjonctif entre la lèvre et la muqueuse gingivale. Pour cela, un conformateur permettant de guider la 

cicatrisation et de faire migrer l'épithélium sur les deux surfaces doit être mis en place (fait sur-mesure 

par le praticien ou le prothésiste en résine polie, silicone ou pansement parodontal type Coe- Pak®-

GC) (62,63). 

 

Pour les patients adultes présentant des édentements, les équipes de Miguel Peñarrocha ont 

démontré la possibilité de poser des implants endo-osseux avec un taux de survie élevé (97,5 % de 

taux de survie recueilli à 7,5 ans) chez les patients atteints d’EBH -quel que soit le type (64). Une revue 

systématique de la littérature réalisée par Krämer et al. en 2020 sur la réhabilitation implanto-

prothétique, sur 14 articles (35 patients), a conclu que la pose d’implants endo-osseux permettait une 

amélioration de la fonction orale (mastication, déglutition et phonation), amélioration de l’esthétique 

et de l’estime de soi, amélioration de la rétention prothétique et amélioration de la santé bucco-

dentaire avec moins de lésions des tissus mous (3). Les auteurs suggèrent le recours à une planification 

pré-implantaire et à une procédure d’extractions et implantations immédiates afin de diminuer le 
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nombre d’interventions traumatisantes pour les patients atteints d’EBH. Lors de la chirurgie 

implantaire, les auteurs pratiquent des incisions supra crestales étendues avec des décharges latérales 

et décollements de pleine épaisseur afin d’avoir un lambeau large dans le but d'éviter toute tension 

sur celui-ci lors de sa manipulation en per-opératoire, la force appliquée par les écarteurs pouvant 

causer des dommages muqueux (59,64–66). Pour les patients présentant une atrophie sévère du 

maxillaire, une technique combinée de forage à faible vitesse et faible irrigation et d'ostéotomie est 

recommandée afin d’être le moins traumatisant (67). Concernant l’utilisation de guides chirurgicaux, 

l’accent est mis sur les guides à appui osseux car les guides à appui muqueux peuvent s’avérer 

iatrogènes pour les patients et instables eu égard au processus de cicatrisation chronique des 

muqueuses orales (48). Les techniques de greffes osseuses sont possibles avec des protocoles 

classiques, en privilégiant des membranes résorbables afin d’éviter une ré-intervention. Concernant 

l’enfouissement ou non des implants après la pose, il n’y a pas de consensus scientifique puisque 

l’enfouissement demande un second temps chirurgical pouvant traumatiser les muqueuses mais une 

cicatrisation en un temps peut provoquer des dommages muqueux et linguaux par la vis de 

cicatrisation (3). Dans une autre revue systématique, sur 28 patients, Chrcanovic et al. ont constaté 

que dans 99 % des cas les implants étaient placés dans les secteurs incisivo-canino-prémolaires. En 

effet, avec la microstomie, la mise en place d’implants en position molaire n’est pas recommandée car 

elle complique la chirurgie, plus encore la phase prothétique, et surtout la maintenance pour le patient 

et le praticien (47).  

2.3.5 Réhabilitation prothétique  

Les patients atteints d’EBH sont exposés à des édentements précoces nécessitant d’être compensés. 

La réhabilitation prothétique est indispensable chez les patients atteints au niveau fonctionnel mais a 

également une importance au niveau psycho-social avec un impact esthétique et sur l’estime de soi 

(2,3). La microstomie et la fragilité muqueuse sont les obstacles principaux de la réhabilitation 

prothétique.  

Chez les enfants, le recours à des coiffes métalliques pédiatriques a été rapporté dans la littérature 

comme une approche efficace pour réhabiliter les dents temporaires (32,68).  

Chez l’adulte, aucun consensus scientifique n’est disponible concernant le choix de la réhabilitation 

prothétique la plus adaptée pour les patients atteints d’EBH. En effet, dans leurs dernières 

recommandations de bonnes pratique, Krämer et al. suggèrent que la « réhabilitation orale peut être 

fixe ou amovible, selon le système de santé et les possibilités financières » (3). Il semble cependant 

indiqué de prendre en compte en priorité les données cliniques pour choisir le type de réhabilitation.  
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3 : Revue systématique de la littérature  

3.1 Méthode 

Les critères PRISMA ont été suivis pour la réalisation de cette revue systématique. (Annexe 1) 

3.1.1 Objectifs et question de recherche 

Les manifestations orales des différents types d’épidermolyses bulleuses ont déjà fait l’objet de 

quelques revues narratives ou systématiques de la littérature, principalement orientées sur des 

rapports de cas ou séries de cas. Ces études ont permis le développement de certaines 

recommandations cliniques en termes de prévention, de précautions à l’égard des gestes opératoires 

(notamment en chirurgie), et d’orientations cliniques pour la pose d’implants endo-osseux et 

l’odontologie restauratrice (2,3,14,47,69–72). 

 

La littérature scientifique est peu étendue sur la réhabilitation prothétique de patients atteints d’EBH. 

Des rapports de cas cliniques font état du succès de la réhabilitation d’un patient avec un bridge 

conventionnel (73) ou avec une prothèse amovible (74). La thérapeutique implanto-prothétique a fait 

l’objet de plus amples études même si l’élément central des recherches est la survie implantaire et pas 

le volet prothétique (3,47,72). De plus, uniquement axées sur des cas cliniques, ces revues 

systématiques n’évaluaient pas le niveau de preuve et la qualité des rapports de cas et ne permettent 

pas de dégager des recommandations « evidence based », c’est à dire avec un niveau de preuve élévé, 

en termes de réhabilitation implanto-prothétiques.  

 

Les objectifs de cette revue systématique étaient de fournir une révision de la littérature méthodique 

et exhaustive concernant la réhabilitation prothétique orale des patients atteints d’EBH, d’étudier le 

niveau de preuves et la qualité des différents articles inclus et d’établir des recommandations cliniques 

pour la prise en charge prothétique de ces patients.  

3.1.2 Critères d’éligibilité, d’inclusion et d’exclusion 

Les articles éligibles pour cette revue systématique étaient ceux dont le sujet traitait de la 

réhabilitation prothétique orale de patients atteints d’épidermolyse bulleuse, publiés entre 1965 et 

Juillet 2022. Les articles sélectionnés devaient contenir un diagnostic clinique, la description du 

traitement prothétique réalisé ainsi qu’un résultat ou pronostic pour le patient.  
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En raison de la thématique très circonscrite de cette revue systématique, ont été inclus tous les articles 

traitant de la réhabilitation prothétique orale de patients atteints d’EBH, quel que soit le type d’EBH -

simplex, jonctionnelle, dystrophique ou Syndrome de Kindler- et quel que soit le type de réhabilitation 

prothétique -amovible/adjointe, fixée/conjointe, implanto soutenue/portée-. Le seul critère 

d’exclusion était celui de la langue d’écriture de l’article : les articles non rédigés en français ou en 

anglais étaient exclus de la revue. 

3.1.3 Stratégie de recherche 

Les bases de données électroniques suivantes ont été consultées : PUBMED (1965 au 31 Juillet 2022), 

Cochrane Database of Systematic Reviews (1992 au 31 Juillet 2022) et Web of science (2002 au 31 

Juillet 2022). Les articles non publiés qui répondaient aux critères de sélection ont également été inclus 

: 1 article web référencé dans Google Scholar et 12 articles sur la base de données ClinicalTrial.gov 

(registre d'essais cliniques en ligne tenu par l'United States National Library of Medicine). Cette revue 

systématique a été enregistrée (n° CRD42022308240) sur Prospero, le registre international prospectif 

de revues systématiques appartenant au NIHR (National Institute for Health Research).  

Afin d'identifier les études éligibles pour cette revue, une stratégie de recherche détaillée a été 

développée basée sur les recommandations PRISMA (Page et al., 2021) (Annexe 1). Avec l’aide du Dr 

LE ROUX Enora (AHU-Santé Publique à l’hôpital Robert Debré et post-doctorante INSERM en centre 

d’épidémiologie clinique de l’hôpital Debré), un protocole détaillé de revue systématique a été rédigé 

consistant en l’élaboration d’une équation de recherche utilisant des termes avec un vocabulaire 

contrôlé (MeSH Terms) et à l’écriture d’un formulaire de saisie des données à recueillir dans chaque 

article inclus sur le logiciel épidémiologique EPIDATA. L'équation de recherche élaborée permettant la 

recherche d’articles de manière la plus exhaustive a été la suivante :  

« (epidermolysis bullosa[MeSH Terms]) AND ((dentistry[MeSH Terms]) OR (Dental Prosthesis[MeSH 

Terms])) ». 

3.1.4 Sélection des articles 

Après récupération des articles correspondant à l’équation de recherche sur les différentes bases de 

données et élimination des doublons, les articles ont été sélectionnés à partir de leur abstract par les 

deux examinatrices (SM et LF) de façon indépendante. Les critères de sélection d’un article à partir de 

l’abstract étaient les suivants : (a) article rédigé en langue française/anglaise ; (b) patients atteints 

d’EBH ; (c) réhabilitation prothétique orale ; (d) intervention clinique décrite.  

La réponse « non » à l’un de ces critères entrainait la non-sélection de l’article pour la suite de la revue. 

Les résultats ont été discutés et comparés lors d'une réunion de consensus entre les examinatrices et 
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l’épidémiologiste. Le texte intégral de chaque article sélectionné a ensuite été recherché dans les bases 

de données. En se basant sur les mêmes critères d’inclusion, l’éligibilité des articles sélectionnés a été 

évaluée sur le texte intégral indépendamment par les deux examinatrices. Le recueil des données a 

ensuite été réalisé, en aveugle par les deux examinatrices sur 20 % des articles, pour les articles inclus 

dans la revue systématique. 

3.1.5 Formulaire de collecte des données  

Après écriture du formulaire (par SM sur EPIDATA Manager) permettant la collecte des données (par 

LF et SM sur EPIDATA Entry Client) chaque examinatrice a rempli le formulaire de façon binaire (1 = 

oui ; 0 = non) permettant une standardisation des conditions de recueil afin de s’affranchir d’un biais 

de mesure. Des items de rédaction plus libres permettaient aux examinatrices d’effectuer des 

remarques et commentaires spécifiques pour chaque article.  

 

La première partie du formulaire concernait l’identification de l’article étudié : identification par 

initiales de la lectrice ; numéro de l’article (2 chiffres) ; validation des critères d’inclusion : patient 

atteint d’EBH / réhabilitation prothétique orale / intervention clinique décrite (oui/non) ; critère de 

non-inclusion : article en français / anglais (oui/non). 

 

La deuxième partie du formulaire concernait les informations générales sur l’article : date de 

publication (année) ; pays (toutes lettres) ; base de données : pubmed / cochrane / web of science / 

clinical trial / autre (oui/non) ; le type de l’étude : rapport de cas / revue de la littérature / revue 

systématique / méta-analyse / essai clinique randomisé / étude cohorte / étude cas-témoin (oui/non). 

Le cas échéant, le nombre d’articles inclus dans la revue. 

 

La troisième partie du formulaire s’intéressait à la population de l’étude : patient atteint 

d’épidermolyse bulleuse héréditaire (oui/non) ; type d’EBH : (oui/non) ; nombre de patients atteints 

d’EBH dans l’article ; âge du/des patients ; patient ayant eu une réhabilitation prothétique orale 

(oui/non) ; comparaison avec un cas témoin (oui/non/NR). 

La quatrième partie recherchait les objectifs de l’article, s’ils étaient identifiables : objectif principal (en 

toutes lettres) ; objectifs secondaires (en toutes lettres). 

 

La cinquième partie portait sur les interventions cliniques décrites : recueil des données dans l’étude : 

prospectif / rétrospectif / transversal (oui/non/NR) ; durée du plan de traitement (mois/NR) ; 

description des étapes du plan de traitement (oui/non) ; un résultat décrit pour le patient (oui/non) ; 

description des difficultés rencontrées par le praticien (oui/non) : lesquelles (en toutes lettres) ; plan 
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de traitement réalisé (en toutes lettres) ; utilisation de la CFAO (oui/non/NR) ; planification du 

traitement par ordinateur (oui/non/NR) ; type de réhabilitation prothétique orale : fixée / amovible / 

pose d’implants endo-osseux / autres (oui/non). 

 

La sixième partie concernait les résultats tels que rapportés par les auteurs : recueil des résultats 

après (mois/NR) ; perspectives du patient : amélioration de la qualité de vie / satisfaction à l’égard des 

soins / maintien de l’hygiène bucco-dentaire / douleurs et inconfort (oui/non/ NR) ; détails sur les 

perspectives du patient (en toutes lettres) ; perspectives du praticien : recul clinique sur le traitement 

(mois) / pérennité du traitement / échec du traitement / analyse a posteriori du choix du traitement 

par les auteurs / utilisation de techniques cliniques spécifiques à l’EB (oui/non/NR) ; détails sur les 

perspectives du praticien (en toutes lettres). 

 

La dernière partie du formulaire était l’analyse du niveau de preuves en suivant les recommandations 

GRADE (75) avec attribution d’une note : qualité des preuves : 1 = élevé / 2 = modéré / 3 = bas / 4 = 

très bas ; présence d’un risque de biais : -1 = sérieux / -2 = très sérieux ; imprécision de l’étude : -1 = 

sérieux / -2 = très sérieux ; incohérence des résultats : -1 = sérieux / -2 = très sérieux ; preuves de la 

véracité des résultats insuffisantes : 1 = sérieux, 2 = très sérieux ; effets plan de traitement pour le 

patient : 0 = non renseigné / +1 = importants / +2 = très importants ; améliorations liées au traitement : 

0 = non renseigné / +1 = oui.  

3.1.6 Analyse des données  

Une fois tous les articles étudiés, le logiciel EPIDATA Manager permettait l’extraction de toutes les 

données sous forme d’un tableau de données sur le logiciel Excel permettant l’analyse statistique et 

qualitative.  

La quantification du risque de biais était réalisée à l’aide des critères GRADE. Compte-tenu du grand 

nombre de rapports de cas et séries de cas, la classification GRADE ne permettait pas de discriminer la 

qualité des rapports de cas les uns des autres.  

Aussi, nous avons analysé la qualité de tous les rapports de cas et séries de cas à l’aide de l’échelle de 

Pierson, Bradford Hills et Ottawa Newcastle modifiée adaptée aux revues systématiques faites à partir 

de rapports/séries de cas (76). L’évaluation de la qualité de chaque article a été réalisée comme suit :  

(A) « Le(s) patient(s) représente(nt) l'ensemble de l'expérience de l'investigateur (du centre) ou 

la méthode de sélection n'est-elle pas claire au point que d'autres patients présentant une présentation 

similaire pourraient ne pas avoir été signalés ? » 
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L’analyse de la sélection des patients était faite de telle manière que les cas cliniques avec un seul 

patient ne permettaient pas de vérifier que d'autres patients présentant une EBH similaire auraient pu 

ne pas avoir été signalés (réponse A « non »).  

(B) « L'exposition a-t-elle été correctement vérifiée ? » 

Pour la vérification, nous avons considéré que tous les patients décrits dans les articles comme atteints 

d’EBH -même sans diagnostic génétique mais avec description des atteintes cliniques- l’étaient 

(réponse B « oui »).  

(C) « Le résultat a- t-il été adéquatement vérifié ? » 

Les articles ne décrivant aucun résultat pour le patient ont été considérés comme ayant un résultat 

non adéquatement vérifié (réponse C « non »). 

(D) « D'autres causes alternatives pouvant expliquer l'observation ont-elles été écartées ? » 

Concernant la causalité, les articles ne renseignant pas la durée du traitement, le recul clinique et ne 

s’appuyant pas sur des données de la littérature ont été considérés comme n’ayant pas écarté d’autres 

causes alternatives pouvant expliquer les observations recueillies après la réhabilitation prothétique 

(réponse D « non »).  

(E) « Y a-t-il eu un phénomène de challenge/ rechallenge ? » / (F) « Y avait-il un effet dose- 

réponse ? » 

Les items E et F concernaient les études avec traitements médicamenteux, non pertinents dans notre 

étude.  

(G) « Le suivi a-t-il été suffisamment long pour que les résultats se produisent ? » 

Lorsque la période de suivi n’était pas renseignée dans l’article ou inférieure à 3 mois -période 

d’intégration des prothèses pour le patient-, nous avons considéré que le suivi n’était pas 

suffisamment long pour en déduire des résultats liés à la réhabilitation prothétique (réponse G 

« non »).  

(H) « Le(s) cas est-il(sont) décrit(s) avec suffisamment de détails pour permettre à d'autres 

chercheurs de reproduire la recherche ou pour permettre aux praticiens de faire des déductions liées à 

leur propre pratique ? »  

Lorsque les étapes du traitement n’étaient pas détaillées, cela entrainait une réponse « non » à l’item 

H concernant la présence de suffisamment de détails pour permettre aux praticiens de faire des 

déductions liées à leur propre pratique.  

(I) Qualité de l’étude 

Enfin, l’évaluation finale de la qualité du rapport/série de cas était réalisée en portant un jugement 

global sur la qualité méthodologique de l’article, ainsi nous avons défini les niveaux de qualité 

suivants : bonne si que des réponses « oui », moyenne si un « non » dans une seule section et mauvaise 

si plusieurs « non ».  
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3.2 Résultats  

3.2.1 Diagramme de flux 

Les stratégies de recherche utilisées ont permis d'identifier un total de 119 références : 44 articles ont 

été recherchés pour analyse après lecture des titres et résumés, puis après lecture des textes complets, 

23 études répondaient aux critères d'inclusion et ont été sélectionnées pour la revue (cf. figure 13). 

Parmi ces 23 articles, 19 étaient des cas cliniques ou séries de cas, 4 des revues systématiques dont 

deux revues similaires : une de 2012 (14) et une autre de 2020 (3) qui était une mise à jour de la 

première. Afin d’éviter des redites, nous avons décidé de supprimer de notre revue l’étude de Krämer 

et al. 2012. L’objectif de ce travail étant d’étudier le niveau de preuves des articles sélectionnés, nous 

avons distingué dans notre analyse les 86,4 % rapports de cas (n = 19) des 13,6 % (n = 3) revues 

systématiques puisque ces types de publications scientifiques ne répondent aux mêmes critères de 

jugement pour l’évaluation du niveau de preuves, les rapports/séries de cas étant des études non 

analytiques de faible niveau de preuves et les revues systématiques de haut niveau de preuves (77).  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

40 

Figure 13 : Diagramme de flux 

 

Source : Page,  traduit par  l’auteur, « The PRISMA 2020 statement : an updated guideline for reporting 
systematic reviews », 2021. 
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3.2.2 Caractéristiques générales des articles sélectionnés 

Les caractéristiques des rapports/séries de cas sélectionnés sont rassemblées dans le tableau 5. 

Cette revue systématique analyse des données sur 64 patients, répartis dans 11 cas cliniques et 8 séries 

de cas avec un recueil des données rétrospectif pour tous les articles. Le nombre moyen de patients 

par article était d’un, avec des séries de cas allant jusqu’à 14 patients. L’âge moyen des patients de 

29,5 ans (de 7 à 55 ans) avec une grande majorité de patients atteints d’EBH dystrophique (84 %). 

L’objectif principal de tous les articles était la réhabilitation prothétique de patients atteints d’EBH, 

seul un cas faisait état d’une comparaison avec un « groupe contrôle » où le plan de traitement choisi 

était comparé à celui du frère du patient -de 4 ans son aîné- présentant une forme d’EBH plus légère 

(Olsen et al., 1997). Les réhabilitations prothétiques fixées étaient majoritairement associées à la pose 

d’implants endo-osseux, tandis que le rapport réhabilitation amovible avec/sans implant était plus 

équilibré (4 pour 3).  

Les caractéristiques générales des revues systématiques sont rassemblées dans le tableau 4 (haut). Les 

objectifs de ces 3 revues étant proches, centrés sur la réhabilitation implantaire, nous avons retrouvé 

de nombreux doublons. Les trois revues analysaient des données issues de cas cliniques avec une 

moyenne de 30 patients par revue répartis dans une moyenne de 11,6 articles par revue.   

 

Tableau 4 : Revues systématiques (haut)Caractéristiques générales ; (bas)Analyse du niveau de 

preuves en suivant les recommandations GRADE 

 

Source : Auteur, 2022. 

Identification article
Nb articles inclus / 

Recueil
Nb 

patients
Âge moyen    
(min-max)

Type 
d’EBH

Objectif 
Suivi             
(mois)

Chrcanovic and al., 2019 16  / Rétrospectif 28 34,7 (13-56) Tous types
Intégrer les données disponibles publiées sur les 
patients atteints d'épidermolyse bulleuse réhabilités 
avec des implants dentaires

39

Krämer and al., 2020 7 / Rétrospectif 35 NR
Dystrophi
que

Développer des recommandations pour la prise en 
charge bucco-dentaire de patients atteints d'EBH

12

Strietzel and al. 2019 12 / Rétrospectif 27 35,4 (13-55) Tous types

Donner un aperçu des taux de survie des implants chez 
les patients présentant des manifestations buccales de 
maladies rhumatismales systémiques auto-immunes 
(lichen plan buccal, pemphigus), muco-cutanées 
(épidermolyse bulleuse) ou multisystémiques auto-
immunes (syndrome de Sjögren, lupus érythémateux 
systémique ou sclérose systémique).

32

GRADE

ID
Risque 
biais

Imprécision Incohérence
Preuves 

insuffisantes

Effet en rapport 
avec le plan de 

traitement

Amélioration liée au plan 
de ttt

Score 
GRADE

Qualité preuve

Chrcanovic and al., 2019 Sérieux Non identifiée Non identifiée Sérieux Très large Large 1 Modérée

Krämer and al., 2020 Sérieux Non identifiée Non identifiée Sérieux Très large Large 1 Modérée

Strietzel and al. 2019 Sérieux Non identifiée Non identifiée Sérieux Non identifié Non identifiée -2 Faible
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Tableau 5 : Caractéristiques générales des articles sélectionnés or revues systématiques 

 

Source : Auteur, 2022.  
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3.2.3 Synthèse des données recueillies 

La synthèse des différentes variables étudiées exclue les revues systématiques car elles fausseraient 

notre analyse puisque tous les articles traitant de la réhabilitation implanto-prothétique ont déjà été 

inclus au cours de la sélection des articles (cf. tableau 6). 

 

L’ensemble des 19 articles analysés regroupait un total de 80 réhabilitations prothétiques sur 64 

patients (avec des réhabilitations maxillo-mandibulaires). La majorité des réhabilitations étaient 

implanto-prothétiques (85 %) suivies de réhabilitations amovibles (10 %) puis des réhabilitations 

conjointes (5 %). Les solutions fixes sur implants transvissées ou scellées étaient les choix prothétiques 

les plus souvent effectués avec respectivement 33,75 % et 31,25 % des réhabilitations prothétiques 

totales et constituant 76,4 % des réhabilitations implanto-prothétiques. Les solutions amovibles 

étaient majoritairement des réhabilitations provisoires esthétiques le temps de l’ostéo-intégration 

implantaire (50 % des réhabilitations amovibles). Les autres types de réhabilitations prothétiques (PAC 

conventionnelle, PAC supra radiculaire, PAP, bridge dento-porté, composites directs) étaient plus 

anecdotiques avec des cas isolés. Malgré une grande prévalence des réhabilitations implanto-

prothétiques, l’utilisation de la planification par ordinateur ou techniques de CFAO (confection et 

fabrication assistées par ordinateur) n’ont été décrites que dans 21 % des cas.   

 

La durée moyenne des plans de traitement était de 9 mois avec ostéo-intégration des implants de 6 

mois au maxillaire et 3 mois à la mandibule (33,59,64–66,78–80). La valeur maximale de 36 mois était 

un cas isolé d’une réhabilitation d’un maxillaire atrophique avec d’abord une greffe osseuse, après 

cicatrisation de la greffe, pose d’implants endo-osseux, attente d’ostéo-intégration, réhabilitation 

maxillaire puis réhabilitation implanto-prothétique de la mandibule différée (81). De nombreux articles 

ne détaillaient pas la durée du plan de traitement.  

 

Dans tous les articles analysés, les auteurs présentaient les difficultés rencontrées lors de la 

réhabilitation prothétique liées à l’EBH. Les difficultés très majoritairement décrites par les auteurs 

étaient la microstomie et la fragilité tissulaire (bulles muqueuses, érosions) retrouvées dans près de 

85 % des publications. Suivaient l’ankyloglossie (36,84 %) et l’oblitération du vestibule (26,32 %) qui 

posaient notamment des problèmes aux auteurs lors des étapes d’empreintes (33,59,64,65,73,78,81). 

Des hypoplasies amélaires ont été également décrites dans les deux articles traitants de patients 

atteints d’EBH jonctionnelle (50,74). De façons moins fréquente, les auteurs ont exposé des difficultés 

liées à des atrophies osseuses, des caries rampantes, des problèmes de maintien de l’hygiène bucco-

dentaire, une mobilité des tissus mous et des freins d’ordre moins cliniques avec des défauts de 
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compliance et d’anxiété liée aux soins dentaires (73,79,80,82,83). L’ensemble de ces difficultés 

évoquées par les auteurs correspondent aux manifestations bucco-dentaires des EBH décrites dans la 

littérature (14,26,84).  

 

Nous avons également voulu relever l’impact de la réhabilitation prothétique à l’échelle des patients. 

Une amélioration de la qualité de vie et satisfaction vis-à-vis du traitement étaient exprimées par 

respectivement 63 % et 86 % des patients. Aucun patient n’a manifesté son insatisfaction de la 

réhabilitation prothétique, à nuancer avec le fait que dans 14 % des cas cette information n’avait pas 

été recueillie auprès des patients. Lorsque la possibilité d’effectuer une bonne hygiène bucco-dentaire 

a été relevée auprès des patients (concerne 70 % des patients traités), on note que 45 % des patients 

y parvenaient tandis que 25 % n’y arrivaient pas. Enfin concernant la présence de douleurs et 

d’inconfort, 84 % des patients traités n’en ont pas souffert après réhabilitation. 

 

Le recul clinique des auteurs sur leurs cas était en moyenne de 21 mois. La valeur minimale de 1 mois 

correspondait à un cas isolé d’une réhabilitation par PAC bimaxillaire d’un patient avec microstomie 

importante et ayant eu un seul suivi 1 mois après insertion (85). 
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Tableau 6 : Analyse des données sur la réhabilitation prothétique de patients atteints d’EBH 

 

Source : Auteur, 2022. 

 

 

Variables Résultats

Nombre total de réhabilitations prothétiques (%) 80 (100)

Implanto-prothétique 68 (85)
Bridge complet transvissé sur implants 27 (39,7)

Maxillaire / Mandibulaire 12 / 10

Bridge complet scellé sur piliers implantaires 25 (36,7)
Maxillaire / Mandibulaire 8 / 7

Prothèse implanto-supportée (PACSI) 14 (20,6)
Maxillaire / Mandibulaire 4 / 5

Bridge partiel scellé sur piliers implantaires 2 (3)

Amovible 8 (10)
PAC esthétique pendant ostéointégration implants 4 (50)
PAC conventionnelle 2 (25)

Maxillaire / Mandibulaire 1 / 1

PAC supra radiculaire 1 (12,5)
PAP maxillaire 1 (12,5)

Conjointe 4 (5)
Bridge conventionnel 2 (50)
Couronnes coulées 1 (25)
Restaurations directes au composite avec augmentation de DV 1 (25)

Utilisation de technique CFAO 21 %

Durée moyenne du traitement, en mois (min-max) 9 (6-36)

Difficultés rencontrées par les auteurs lors de la réhabilitation (nb articles) 19

Microstomie (%) 16 (84,21)                                                                                                                                                                                                                                                                                     

84,21  Fragilité tissulaire (%) 16 (84,21)                                                                                                                                          

84,21                                                                                                                                            Ankyloglossie (%) 7 (36,84)

Atrophie osseuse (%) 2 (10,53)

Problèmes HBD (%) 1 (5,26)

Hypoplasie amélaire (%) 2 (10,53)

Oblitération du vestibule (%) 5 (26,32)

Autres (%) (caries rampantes, perte dentaire, mobilité des tissus mous, langue dénudée, non 

compliance, anxiété liée aux soins, pathologies concomitantes)
10 (52,63)

Impact de la réhabilitation prothétique pour le patient (nb total patients) 64

Amélioration qualité de vie (oui/non/NR) (%) 63/5/32

Patient satisfait du traitement (oui/non/NR) (%) 86/0/14

Bonne HBD (oui/non/NR) (%) 45/25/30

Douleurs ou inconfort (oui/non/NR) (%) 3/84/13

Recul clinique, en mois (min-max) 21 (1-156)
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3.2.4 Analyse du niveau de preuve et de la qualité des articles 

Les revues systématiques sélectionnées présentaient un niveau de preuves modéré car elles ont été 

uniquement réalisées sur des cas cliniques ou séries de cas -sans analyse de leur qualité- suggérant un 

risque de biais de publication et de preuves insuffisantes des résultats (cf. figure 3-bas). La revue de 

Strietzel présentait un faible niveau de preuve car elle ne décrivait pas d’éléments bénéfiques liés à la 

réhabilitation implanto-prothétique qui aurait augmenté le score GRADE.  

Concernant le niveau de preuve des 19 rapports/séries de cas, les scores GRADE étaient tous négatifs 

correspondant à des niveaux de preuves très faibles avec un fort biais de publication. En effet, se sont 

majoritairement des cas cliniques avec succès qui sont publiés dans la littérature et les données 

recueillies l’ont toutes été de manière rétrospective induisant un biais de mesure. Le faible nombre de 

patient par article a induit également des imprécisions avec preuves insuffisantes des résultats obtenus 

(Annexe 2). L’analyse GRADE ne permettait cependant pas de distinguer la qualité des différents 

rapports/séries de cas entre eux.  

 

L’échelle de Pierson, Bradford Hills et Ottawa Newcastle modifiée semblait plus adaptée afin d’évaluer 

la qualité des différents articles sélectionnés (76). Logiquement, les séries de cas présentaient une 

meilleure qualité que les rapports de cas avec un seul patient (33,59,64,65,78,79). Les séries de cas de 

l’équipe de Miguel Peñarrocha se sont révélées toutes de bonne qualité. Elles traitaient exclusivement 

de la réhabilitation implanto-prothétique de patients atteints d’EBH dystrophique. Les cas cliniques 

étaient détaillés, basés sur des données de la littérature et traduisaient de l’expérience acquise par 

cette équipe avec plus d’une dizaine de patients atteints d’EBH réhabilités entre les articles publiés en 

2000 et en 2020. Au sein des cas cliniques avec un seul patient décrit, ceux jugés de mauvaise qualité 

étaient principalement les articles où les étapes cliniques n’étaient pas décrites et non soutenues par 

des données de la littérature. Par ailleurs, nous notons que la majorité de ces articles n’étaient pas 

indexés dans Pubmed mais issus de la sélection Web of Science et Google Scholar (50,73,74,85–87). À 

noter également que ces articles de faible qualité étaient quasiment tous antérieurs à 2012 et donc au 

premier guide de bonnes pratiques établi par Krämer (14) supposant un manque de données 

disponibles dans la littérature pour ces auteurs à l’époque  (cf. tableau 7). 
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Tableau 7 : Analyse de la qualité des rapports/séries de cas grâce à l'échelle de Pierson, Bradford Hills 

et Ottawa Newcastle modifiée 

 

Source : Murad et al., « Methodological quality and synthesis of case series and case reports », 2018. 
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3.3 Discussion  

3.3.1 Discussion des résultats 

Cette revue systématique de la littérature est constituée à plus de 80 % d’articles traitant d’EBH 

dystrophique (n=16), 3 articles traitants d’EBH jonctionnelle et 1 seul d’EBH simplex. Si cette 

répartition n'est pas en accord avec les données épidémiologiques de l’EBH (1), cela peut être expliqué 

par le fait que les types dystrophiques et jonctionnels sont ceux possédant le plus de répercussions 

dans la sphère oro-faciale (14). L’absence de cas présentant des patients atteints d’EBH de Kindler peut 

être lié à la rareté de cette affection. Ainsi, nous pouvons supposer que les types d’EBH décrits dans 

cette revue sont caractéristiques de ceux les plus à même d’être rencontrés en médecine bucco-

dentaire.  

Nous notons également que l’âge maximal retrouvé pour la réhabilitation prothétique dans cette 

revue est de 55 ans, avec un âge moyen de 29,5 ans. Cet âge moyen est très jeune par rapport à la 

prévalence de l’édentement dans la population générale (88). Ces valeurs sont justifiées par, d’une 

part, une espérance de vie réduite chez les patients atteints d’EBH dystrophique et jonctionnelle (43) 

et d’autre part des manifestations oro-faciales entrainant des pertes dentaires prématurées (14,26). 

 

L’ensemble des difficultés rapportées par les auteurs sont la microstomie, la fragilité des muqueuses, 

l’ankyloglossie, l’oblitération du vestibule, l’atrophie osseuse, l’hypoplasie amélaire, les caries 

rampantes, la perte de dentition, la mobilité des tissus mous, les pathologies concomittantes, la non-

compliance et anxiété liée aux soins et défaut d’hygiène bucco-dentaires. Si ces données possèdent un 

biais de mesure certain puisque tous les cas cliniques ont été analysés rétrospectivement, ces 

difficultés n’en demeurent pas moins représentatives des manifestations oro-faciales de l’EBH (3,26). 

Le recueil des données place toutes les difficultés rencontrées au même niveau mais cliniquement, il 

est plus juste de les pondérer. Par exemple, la complexité technique qu’engendrent la microstomie et 

la fragilité tissulaire est bien supérieure à celle des caries rampantes. De plus, ces difficultés 

n’impactent pas toutes de la même manière la réhabilitation prothétique. Ainsi, on distingue 

l’ankyloglossie, l’oblitération du vestibule et la mobilité des tissus mous qui compliquent la prise 

d’empreinte, la non-compliance qui dégrade la pérennité du traitement, la microstomie et la fragilité 

tissulaire les plus rencontrées qui impactent négativement chaque étape du traitement. Malgré ces 

difficultés, les articles relatent en grande majorité un succès de la réhabilitation prothétique. 

Cependant, un manque de compliance du patient a été rapporté dans le rapport de cas d’Olsen.  

L’auteur rapporte un manque d’intérêt et d’investissement dans sa réhabilitation prothétique pour un 

patient dépassé par son état de santé et désintéressé des soins dentaires, à l'exception des soins 
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symptomatiques pour la douleur ou l'esthétique du maintien des dents antérieures. Cela s'est traduit 

par un non respect des rendez-vous de suivi, non compliance à l'égard de l'hygiène bucco-dentaire et 

échec de la réhabilitation prothétique (83). Un autre échec de traitement prothétique a également été 

décrit, avec fractures répétées des restaurations, dans le cadre d’une réhabilitation prothétique en 

composite direct avec rétablissement de la dimension verticale d’occlusion par augmentation de la 

hauteur des couronnes postérieures maxillo-mandibulaires (50). À noter que cet article ne fait pas 

l’objet d’une indexation dans les bases de données scientifiques et qu’il a un risque de biais élevé avec 

imprécision et incohérence des résultats non soutenus par des données de la littérature. Enfin, après 

une impossiblité de réaliser une empreinte mandibulaire stable et précise, le rapport de Lee fait état 

d’une fracture de la prothèse mandibulaire -avec armature métallique et bridge en résine transvissé 

sur 4 implants- au niveau de l’amarture qu’il explique par un défaut de l’équilibration occlusale ayant 

créé une surcharge mécanique à la zone de fracture (48).  

Cette revue systématique recueille également le décès d’un patient 2 ans après la réhabilitation 

prothétique des suites d’un carcinome épidermoïde à l’âge de 32 ans, il était atteint d’EBD sévère (73). 

Cette complication est la plus fréquente retrouvée chez les patients atteints d’EBH et le plus souvent 

responsable du décès des patients (26).  

 

Sur l’ensemble des rapports/séries de cas, les 64 patients suivis décrivaient principalement des effets 

fonctionnels et esthétiques bénéfiques avec un impact positif sur qualité de vie et leur santé générale. 

Au niveau fonctionnel les études révélaient qu’après la réhabilitation prothétique les patients avaient 

pu adopter un régime alimentaire solide grâce à une fonction masticatoire retrouvée ou acquise 

(33,48,59,64,65,74,78–81). Un seul patient a déclaré ne pas pouvoir adopter un régime alimentaire 

solide après insertion de la prothèse (PAC bimaxillaire) en raison d’une dysphagie liée à une atrésie de 

l’œsophage (85). Ces éléments justifient l’importance d’une réhabilitation prothétique afin de 

permettre aux patients atteints d’EBH d’avoir un apport nutritionnel suffisant et limiter les blessures 

au niveau du TGI grâce à une bonne fonction masticatoire qui sont des éléments indispensables pour 

éviter une dénutrition qui est une complication majeure de cette pathologie (2,11). Au niveau 

esthétique, ces mêmes patients ont été satisfaits de l’apport esthétique que conférait la prothèse à 

leur visage avec une amélioration de l’estime de soi (33,48,59,64,65,74,78–81). Les scores de qualité 

de vie ont été augmentés chez tous les patients après réhabilitation prothétique dans les articles ayant 

évalué ce facteur (33,64,73,78,79). Dans l’article de Agustín-Panadero de 2019 les patients intérrogés 

expliquaient même « ne plus s’être sentis honteux de leur bouche » depuis la pose de la prothèse. La 

réhabilitation prothétique a donc un impact psycho-social bénéfique pour le patient avec amélioration 

de l’image de soi et de la qualité de vie qui est un axe important de la prise en charge des patients 

atteints d’EBH (29,40,41). 
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L’analyse du niveau de preuve des revues systématiques et de la qualité de chaque rapport/série de 

cas nous a permis de constater que les articles de bonne qualité scientifique s’accordaient sur la 

réhabilitation prothétique assistée par implants des patients EBH (3,33,47,59,64,65,78,79). En effet, 

dans 85 % des articles étudiés, le choix thérapeutique se portait sur la réhabilitation implanto-

prothétique avec un taux de survie implantaire élevé (100 % à 3 ans et 97,5 % à 7,5 ans) et un taux de 

succès de la réhabilitation implanto-prothétique de 98 % à 5 ans (sur 35 patients) (3). Ces excellents 

résultats restent à nuancer puisqu’ils se basent uniquement sur l’analyse de rapports de cas publiés 

dans la littérature, qui sont quasiment exclusivement des succès et en grande majorité réalisés par les 

mêmes équipes. Afin de mieux comprendre ces biais de publication, nous avons contacté ces 

principales équipes spécialisées dans la réhabilitation orale des patients atteints d’EBH afin d’évaluer 

si les cas publiés sont représentatifs de leur pratique ou s’ils rencontrent des échecs de traitement non 

publiés dans la littérature. Pour ce faire nous avons contacté par mail les Dr. Chrcanovic, Pr. 

Peñarrocha-Diago, Dr. Strietzel et Dr. Krämer et leur avons posé les questions suivantes :  

1) Approximativement, combien de patients EBH réhabilitez-vous dans votre service par an ?  

2) Avez-vous remarqué une errance thérapeutique chez ces patients avant leur prise en charge 

par vos soins ? 

3) Le suivi de ces patients est-il facile ou rencontrez-vous de nombreux cas d'abandon de soins?  

4) Pensez-vous que les patients sont globalement satisfaits de la rééducation prothétique ou 

qu'elle ne répond pas à toutes leurs attentes ?  

5) Rencontrez-vous des échecs de la réhabilitation prothétique chez ces patients (évolution de 

la maladie ne permettant pas la mise en place de prothèses, douleurs et lésions muqueuses, 

problèmes d'hygiène buccale...) ? 

Le Pr. Peñarrocha-Diago (33,59,64,65,67,78–80) et le Dr. Strietzel (71,72) nous ont répondu (Annexe 

3). Les équipes du Pr. Peñarrocha-Diago ont suivi approximativement 15 patients en 20 ans et ont 

publié dans la littérature toutes les réhabilitations prothétiques associées. Les patients leur étaient 

adressés par d’autres confrères/consoeurs moins expérimentés. Le suivi a pu se révéler compliqué 

lorsque les patients vivaient loin de l’hôpital universitaire de Valence. Le Professeur nous a expliqué 

que tous les patients suivis étaient satisfaits des soins et que l’évolution de la réhabilitation 

prothétique était très favorbale avec de nombreuses années de recul. Le Dr. Strietzel est chirurgien 

oral à l’hôpital de la Charité à Berlin et travaille en collaboration avec le département de prothèse -

notamment le Dr. Adali que nous avons contacté sur les conseils du Dr. Strietzel mais qui ne nous a 

malhehureusement pas répondu-. Le Docteur reçoit en moyenne 1 à 2 patients par an, orienté par des 

chirurgien-dentistes car les modalités de traitement semblent trop compliquées pour un cabinet 

dentaire et l'effort de traitement n'est pas couvert par le remboursement des assurances sociales 

allemandes. Il constate que les patients atteints d’EBH ont une compliance augmentée lorsqu’une 
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réhabilitation prothétique est nécessaire en raison d’édentements. Pour lui l'une des choses les plus 

importantes est d'ajuster les attentes des patients en fonction d'objectifs de traitement réalistes avant 

le traitement, afin d'obtenir la satisfaction du patient.  

3.3.2 Limites et perspectives 

À l’issue de la revue systématique de la littérature -apportant une analyse sur une cohorte de 64 

patients- et questionnaire aux auteurs, nous pouvons répondre à notre question de recherche initiale 

en disant qu’unitairement chaque rapport/séries de cas ne possède pas un niveau de preuve élevé 

mais qu’analysés ensemble cette revue systématique permet d’avoir un échantillon représentatif de 

la réhabilitation prothétique des patients atteints d’EBH, des difficultés de la prise en charge, des 

impacts à l’échelle du patient et des axes d’amélioration évoqués par les auteurs. Ainsi, nous 

proposons des solutions thérapeutiques permettant de guider les choix du praticien durant le plan de 

traitement, afin de pouvoir réaliser une réhabilitation prothétique pérenne malgré les complications 

liées à l’EBH. Pour le choix du plan de traitement prothétique, lorsque cela est possible, les 

réhabilitations conjointes conventionnelles ne présentent pas de contre-indications particulières. 

Cependant, nous constatons que les patients vus en consultation présentent souvent des édentements 

non compensés nécessitant une solution amovible ou assistée par implants. Cette constatation est 

soutenue par les données de cette revue avec un seul cas de prothèse conjointe pérenne (bridge 

anterieur céramo-métallique maxillaire de six unités retenu par les canines maxillaires) (73). Dans le 

cadre de réhabilitation prothétique amovible d’usage, les deux articles concernés exposaient soit le 

cas d’un patient souffrant d’EBJ avec hypoplasie amélaire sans microstomie ni bulles muqueuses 

sévères (74) -non représentatif des atteintes cliniques caractéristiques de l’EBH ; soit un patient 

souffrant d’EBD avec réhabilitation par une PAC bimaxillaire rebasée au silicone longue durée -plus 

souple pour les muqueuses- choisie pour des limites économiques du patient alors que pour les 

auteurs une réhabilitation prothétique assistée par implant aurait été préférable (85). En effet, du fait 

de la microstomie et de la fragilité muqueuse, l’insertion et l’appui d’une prothèse amovible semblent 

iatrogènes pour les tissus mous. Nous suggérons donc, dans la mesure du possible et en accord avec 

le patient, le recours à des solutions prothétiques assistées par implants pour compenser les 

édentements chez les patients atteints d’EBH. De plus, nous avons constaté dans notre étude que, 

parmi tous les articles traitants d’une réhabilitation implanto-prothétique (n=12 articles), 11 d’entre 

eux présentaient des cas cliniques d’édentements totaux avec réhabilitation de l’arcade complète (41 

patients arcade complète et 2 patients en édentement partiel). La réhabilitation partielle a été dans 

les deux cas réalisée par le biais d’un bridge transvissé sur 2 implants en secteur antérieur (65,87).  

Les choix pour la rehabilitation d’une arcade avec une solution implanto-prothétique sont multiples : 

bridge complet transvissé sur implant, bridge complet scellé sur piliers implantaires, prothèse 
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amovible complète supra-implantaire, prothèse complète amovo-inamovible avec barre de 

conjonction transvissée et prothèse clipsée sur la barre (89–91). En 2007, Peñarrocha et son équipe 

ont évalué la satisfaction des patients en fonction de la réhabilitation fixée sur implants ou PACSI, en 

analysant plusieurs critères : confort, esthétique, fonction, goût, phonation, estime de soi. Le résultat 

moyen pour les patients porteurs de PACSI était de 8,8/10 tandis qu'il s'élevait à 9,6/10 pour les 

patients porteurs de bridges complets fixés sur implants (33). La PACSI présente un avantage 

économique indéniable et d’ordinaire l’hygiène bucco-dentaire peut s’avérer plus simple pour les 

patients (90). Seulement, la perte de la dextérité digitale dans certains cas d’EBH sévère peut rendre 

difficile l’insertion/désinsertion de la PACSI (26). De plus, la PACSI nécessite une certaine hauteur 

prothétique minimale qui peut ne pas être atteinte en raison de la microstomie du patient. Les 

solutions fixées sur implants (bridges implanto-portés) semblent plus adéquates puisque la surface 

d’appui muqueux est réduite, elles ne nécessitent pas d’être insérées et désinsérées quotidiennement 

et permettent un confort fonctionnel et esthétique. L’HBD doit être possible pour le patient 

notamment grâce à des embrasures permettant le passage de brossettes (ou brosse à dent souple à 

petite tête) avec un profil d’émergence des piliers prothétiques sans contre-dépouille i.e. une 

continuité implanto-prothétique avec un angle d’émergence entre l’axe de l’implant et le grand axe de 

la couronne sur implant permettant de nettoyer l’espace inter-proximal, d’apporter un soutien adapté 

des tissus environnants et une pérennité de la santé gingivale. De plus, sur les 52 réhabilitations fixées 

sur implants de cette revue, tous les bridges ont été réalisés avec une arcade courte (limite distale 

deuxième prémolaire) (33,48,64–66,78–80,82,85). Concernant le choix du type de bridge transvissé ou 

scellé, les études sont partagées avec des auteurs préférant le scellé en raison de la microstomie et du 

risque élevé d'aspiration d'éléments prothétiques et tournevis (64) quand d’autres choisissent le 

transvissé car la réintervention est plus facile. Dans les articles les plus récents, les solutions 

transvissées sont préférées car permettent le recours à des solutions implanto-prothétiques à 

rattrapage d’axe (79,80). En effet, ces dernières années les laboratoires impliqués dans la confection 

des implants et de l’acastillage implantaire ont développé de nouvelles solutions permettant de 

rattraper l’axe défavorable d’un implant ou palier à une microstomie avec notamment les piliers 

implantaires angulés (plusieurs degrés proposés jusqu’à 30° de rattrapage) et des puits d’accès angulé 

de la vis prothétique (jusqu’à 25°) qui ne démontrent pas plus de dévissage que les solutions droites 

(92–94). Ainsi dans le cadre d’une microstomie, un puits d’accès angulé en vestibulaire ou mésial 

(notamment dans les secteurs distaux) permet de faciliter l’accès à la vis prothétique mais peut 

demander une gestion esthétique au composite du puits d’accès après mise en charge de la prothèse.  

Le choix doit donc être fait au cas par cas en étudiant les bénéfices et limites de chaque solution 

implanto-prothétique en fonction de l’atteinte du patient et permettant une bonne maintenance et 

hygiène bucco-dentaire.   
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La limitation d’ouverture buccale rend également difficile l’étape d’empreinte, étape pour laquelle il 

n’y a pas de consensus clair tant pour la technique que pour le matériau utilisé. Chez les patients 

atteints d’EBH, les empreintes implantaires sont le plus souvent réalisées au polyéther (Impregum®) 

en raison de sa souplesse pour les muqueuses, avec solidarisation des transferts à la résine (48,66). 

L’insertion du porte-empreinte (PE) peut s’avérer très complexe en raison d’une distance inter-

commissurale réduite, ainsi certains auteurs utilisent des PE sectoriels avec empreintes sectorielles 

assemblées lors de la coulée de l’empreinte (73,86), d’autres n’utilisent pas de PE avec insertion directe 

du matériau d’empreinte (silicone lourd pour empreinte d’étude ou polyéther directement sur les 

muqueuses et transferts implantaires) (48,80). Les PE rigides peuvent être traumatisants pour les 

tissus, aussi, une attention particulière doit être portée sur les rebords doux et lisses avec 

éventuellement lubrification ou adjonction de cire pour adoucir les bords. Enfin, plus récemment, les 

auteurs ont recours aux empreintes avec caméra optique qui ont prouvé leur intérêt dans les 

empreintes chez des patients avec une microstomie (notamment dans les cas de sclérodermie) 

(64,80,82,95,96). Cette technique permet à la fois d’éviter l’insertion de matériaux d’empreintes 

encombrants et d’obtenir des informations en format numérique utile pour la confection et la 

fabrication de PE individuels et de la prothèse sur ordinateur (95,96). La limite principale de 

l’empreinte optique implantaire est la nécessité d’avoir une ouverture buccale sufisamment grande 

pour le passage de la caméra optique au-dessus des scanbodies renseignant la position implantaire 

(80,82). Pour limiter les blessures muqueuses, le recours à des matériaux souples atraumatiques 

(polysulfures, polyéthers), la lubrification des surfaces muqueuses et des instruments, l’utilisation de 

l’aspiration avec parcimonie et le recours à des solutions prothétiques avec peu d’appuis muqueux 

(bridges fixés sur implants) sont recommandés (2,64,79). Pour éviter une aggravation de la 

microstomie, les patients doivent réaliser des exercices quotidiens pour maintenir une bonne 

ouverture buccale notamment à l’aide d’abaisse-langues ou pince à linge pour exercer l'ouverture en 

douceur (3). La réhabilitation prothétique permet également de maintenir une dimension verticale 

stable qui évite un affaissement des tissus.  La CFAO semble être un outil d’avenir pour la réhabilitation 

prothétique assitée par implants pour les patients atteints d’EBH permettant de planifier la pose 

d’implants, éventuellement préparer des guides chirurgicaux, réaliser les empreintes grâce à des 

caméras intra-orales et réaliser des prothèses fixées sur implants avec puits d’accès angulés facilitant 

la mise en place -en communication étroite avec le prothésiste- (79,95). Toutefois, dans les cas de 

microstomie sévère, les caméras intra-orales demeurent encore trop volumineuses et ne lèvent pas la 

problématique de la limitation d’ouverture buccale. L’approche sectorielle (empreintes et prothèses) 

reste parfois la seule possible malgré son manque de précision (80,97).  
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Conclusion  

Grâce au réseau de prise en charge d’une maladie rare comme l’épidermolyse bulleuse héréditaire 

développé en France et en Europe, un enfant diagnostiqué dès l’apparition des premiers signes 

cliniques se verra orienté -et sa famille accompagnée- dans les structures adaptées en fonction de ses 

besoins. Un calendrier de suivi sera alors établi en fonction de la sévérité des atteintes avec 

notamment des séances de renouvellement des pansements pour protéger sa peau à vif. Le rôle du 

chirurgien-dentiste est d’effectuer un suivi bucco-dentaire régulier, dès l’éruption des premières 

dents, afin d’instaurer des thérapeutiques de prévention tournées vers le maintien d’une bonne 

hygiène bucco-dentaire. En denture temporaire, les coiffes pédiatriques préformées sont les solutions 

de choix si l’enfant nécessite une réhabilitation prothétique, afin de maintenir les espaces nécessaires 

à l’éruption des dents définitives. À mesure du vieillissement du patient, la maladie progresse et ses 

conséquences s’aggravent, notamment au niveau bucco-dentaire. Les patients atteints d’EBH sont 

sujets à des pertes dentaires prématurées nécessitant une réhabilitation prothétique qui doit être 

effectuée avant que la microstomie ne soit trop sévère. Ce travail de recherche exhaustive dans la 

littérature a permis d’analyser tous les articles relatifs à la réhabilitation prothétique des patients 

atteints d’EBH et d’évaluer leur qualité. Nos conclusions sont que chaque patient atteint d’EBH doit 

être étudié individuellement avec recours à des solutions les plus pérennes pour lui. Dans cette 

démarche d’individualisation de la prise en charge, nous pouvons dès lors recommander que dans le 

cadre d’édentements totaux chez les patients atteints d’EBH, les solutions prothétiques transvissées 

sur implants sont les plus adéquates notamment car elles permettent un travail de planification, de 

conception, de fabrication et d’adaptation de la prothèse assistées par ordinateur. Les progrès dans 

les domaines de la CFAO sont très encourageants pour permettre le développement de nouvelles 

techniques encore plus adaptées à nos patients, notamment avec le développement de caméras intra-

orales plus petites et plus précises (TRIOS 4® de chez 3Shape ou encore Primescan™ de chez Dentsply 

Sirona). Dans le futur, les nouvelles technologies viseront à réaliser des prises en charge complexes 

avec des intrusions dans la sphère orale les plus minimes possibles, en concervant le patient au centre 

du traitement grâce à des thérapeutiques axées sur la planification, l’anticipation et la résolution des 

éventuelles difficultés sur ordinateur afin de faciliter les soins en bouche. Les patients atteints d’EBH 

sont les candidats idéaux de telles thérapeutiques « à distance » puisque la moindre intrusion en 

bouche peut provoquer des lésions. La rareté de cette pathologie rend cependant toute recherche 

clinique complexe puisqu’il est difficile de trouver des cohortes suffisantes, il convient donc de mettre 

en commun les connaissances afin d’améliorer la prise en charge de ces patients.  
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Annexes  

Annexe 1 : Grille de validation PRISMA pour la réalisation de revues systématiques 
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Annexe 2 : Analyse du niveau de preuves des rapports/séries de cas en suivant les recommandations 
GRADE 

 

Source : Auteur, 2022. 
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Annexe 3 : Réponses au questionnaire aux auteurs 

 

Source : Auteur, 2022.
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