G /2MiBMQ;0M b2 BKT "7 Bi2-/B ;MQbiB+
+? "2
J "B2HH2 * Hp2x

hQ +Bi2 i?Bb p2 bBQM,

J "B2HH2 * Hp2xX G /2MiBMQ;0M b2 BKT "7 Bi2- /B ;MQbiB+ 2i T'Bb2
I/mK b@yy399888=

> G A/, ImK b@yy399888
2iiTbh,ff/mK bX++b/X+M bX7 f/ImK b@yy399888

am#KBii2/ QM R8 CmH kyRj

> G Bb KmHiB@/Bb+BTHBM v GOT24WB p2 Dmbp2 "i2 THm B/BbBIBTHBN
"+?Bp2 7Q i?72 /2TQbBi M/ /Bbb2KIBEBMBR MNQ@T™+B2® " H /BzmbBQM /2 /
2MiB}+ "2b2 "+?2 /Q+mK2Mib- r?2i?@+B2MMiB}2mM2b#/@ MBp2 m "2+?22 +?22- T
HBb?2/ Q° MQiX h?2 /IQ+mK2Mib MK VW+RK2Z2EF IQKHBbb2K2Mib /62Mb2B;M
i2 +?BM; M/ "2b2 "+? BMbiBimiBQWER BM?8 7M#M2I @b Qm (i~ M;2 b- /2b H
#Q /-Q 7 QK Tm#HB+ Q T ' Bp i2T2HRAB+B @2MT2BIpXib X


https://dumas.ccsd.cnrs.fr/dumas-00844555
https://hal.archives-ouvertes.fr

u

T T MBI+ " ALY T IR WA, SYTEY Y % A 7 s YRR T, STEMEN YA KT 4

La dentinogZnese
Imparfaite, diagnostic et
prise en charge

BRI

SRR R T
These soutenue le 28 juin 2013

devant le jury composZ de :

Reza ARBAB CHIRANI
Professeur des UniversitZs, Brest / PrZsident

HervZ FORAY
Ma’tre de confZrences des universitZs, Brest /directeur

FrzdZrique JdOARBONNEAU
Ma’tre de confZrences des universitZs, Brest /Assesseur

ValZrie CHEVALIER-HERISSET
Ma’tre de confZrences des universitZs, Brest /Assesseur






UNIVERSITf DE BRETAGNE OCCIDENTALE

PRESIDENT

Monsieur Pascal OLIVARD

DIRECTEUR GENERAL DES SERVICES  Monsieur StZphane CHARPENTIER

CORPS PROFESSORAL DE L'U.F.R. D'ODONTOLOGIE DE BREST

AnnZe Universitaire 2012-2013

DOYEN
PROFESSEURS DES UNIVERSITfS
57-03 Sciences Biologiques

58-01 Odontologie Conservatrice
58-02 Prothese

Monsieur Alain ZERILLI

Monsieur Jacques-OIRERS
Monsieur Reza ARBABRANI
Monsieur GZrard DERRIEN

MAITRES DE CONFfRENCES DES UNIVERSITfS

56-01 PZdodontie

56-01 PZdodontie

56-03 PrZvention EpidZmiologie

56-03 PrZvention EpidZmiologie

57-01 Parodontologie

57-02 Chirurgie Buccale et Pathologique

57-03 Sciences Biologiques

58-01 Odontologie Conservatrice

58-02 Prothese

58-02 Prothese

58-03 Sciences anatomiques et physiologiques,
occlusodontiques, biomatZriaux,

biophysique et radiologie

58-03 Sciences anatomiques et physiologiques,
occlusodontiques, biomatZriaux,

biophysique et radiologie

ASSISTANTS

56-02 OrthopZdie Dento Faciale

57-01 Parodontologie

57-01 Parodontologie

57-02 Chirurgie Buccale et Pathologique
57-02 Chirurgie Buccale et Pathologique
58-01 Odontologie Conservatrice

58-01 Odontologie Conservatrice

58-02 Prothese

58-02 Prothese

ASSISTANTS ASSOCIES

57-03 Sciences Biologiques

Monsieur HervZ FORAY
Madame FrZdZrique dOARBONNEAU
Monsieur Alain ZERIL
Monsieur BertrandBR
Monsieur Julien DEMOERSMAN @&
Madame i8\BOISRAME-GASTRIN
Madame La‘titia LE POERI
Madame ValZrie CAENFR-HERISSET
Monsieur Vincent JARDEL
Madame Elisabeth LEIZE-ZAL
Mad2Zline BODERE

MonBrice CHAUVEL

Madame Kristelle RE-BODERE
Monsieur SZbastien BEUZIT
Monsieur JZrZmy SANTUCCI

MadameJUlliLIEVRE

Monsieudt@. ANSONNEUR

Madame Emilie THAER

Madame Charlott&JGDARD

Monsieur Bassem HIJAZI
Monsieur Gabriel SCOLAN

Monsieur Pierre POGBA



A notre PrZsident du Jury,
!

Monsieur le Professeur ARBAB CHIRANI Reza,

Professeur des UniversitZs, U.F.R. dOOdontologie, Brest
Chef de service

Merci dOavoir acceptZ la PrZsidence de notre Jury.
Soyez assurZ de tout notre respect et de notre gratitude pour
IOenseignement que vous nous avez accordZ.

Que ce travail en soit le tZmoignage.



A notre Directeur de These,

Monsieur le Docteur HervZ FORAY

Ma”tre de ConfZrences des UniversitZs, U.F.R. dOOdontologie, Brest
Praticien hospitalier

Merci dOavoir acceptZ de diriger ce travail avec Znergie, minutie
et enthousiasme. Ce fut un plaisir de travailler avec vous sur ce
projet.

Que ce travail soit le tZmoignage de notre profonde estime et de

notre gratitude.



A notre Jury,

Madame le Docteur FrZdZriqgue dOARBONNEAU

Ma”tre de ConfZrences des UniversitZs, U.F.R. dOOdontologie, Brest
Praticien hospitalier

Nous vous remercions dOavoir acceptZ de participer au Jury de
cette These.

Soyez assurZe de notre profonde gratitude pour VoS
enseignements, votre disponibilitZ, votre patience et votre aide

prZcieuse pendant nos annZes dOZtude.



A notre Jury,

Madame le Docteur ValZrie Chevalier-HZrisset

Ma”tre de ConfZrences des UniversitZs, U.F.R. dOOdontologie, Brest
Praticien hospitalier

Nous vous remercions dOavoir acceptZ de participer au Jury de
cette These.

Nous avons ZtZ tres sensibles ~ vos qualitZs pZdagogiques, ~ vos
prZcieux conseils, " votre disponibilitZ et " votre soutien.

Soyez assurZe de notre profonde gratitude.



A mes parentgjui mOont soutenue et aidZe dans ce travail, comme dans la vie de tous les jours,

A ma siur AmZlie et ~ Christophe,

A mes grands parents

A mes oncles et tantes, cousins, coudmet®ns et alsaciens,

A mes amisle longue date, Rapha’lle, ChloZ, Marie, Marine, Simon, Vincent et tous les autres
QuimpZroisk

A mes amis Laure, Newddan, Nico, GuillaumeE

A toute ma promotion et amisLaura, Raph, Juju, Maya, Marie, Jerem, Matthieu, Emilie, Steph
E

A tous les enseignant la facultZ dentaire de Brest que je remercie sincerement pour leur
patience et leur enseignement pendant mes Ztudes,

A Marie-Claire, DZdZ, RenZ, Armelle et tout le personnel du service dOodontologie de Brest.



[
[
[
[
[
[
[
[
! )*1+*,-./.%101,1234566*1,16*!1780!895.,!,*7,.017511:56!7,57 ,*1+5:7-*!
;*017,5750<!;*01+.-8-.560<!;*0!.2210-,8-.560!;=4702.=0A!

! ! ! ! BCDEF<!2*I#G!>1.6!#H"$! ! !

|
|
|
|
|
!
I 1 1 1 1 |JKLDMINS, *22!
|
|
|
|
|
|

! ! ! ! ! ! E.O68-1,*All



LA DENTINOGENESE IMPARFAITE :
DIAGNOSTIC ET PRISE EN CHARGE



INTRODUCTION.....covvviiiiiiiiiiiiiiaeieeenn,

PLAN

CHAPITRE 1 : LE DIAGNOSTIC DE LA DENTINOGENESE IMPA RFAITE.........

0N 0 Y74 10111101 FUUT USSR

3 = 7o U= o1

1.3 Classification de Shields.................

1.3.1 DentinogZnese imparfaite
1.3.2 DentinogZnese imparfaite

1.3.3 DentinogZnese imparfaite

1.4 DiagnosStiCS....ccooveiiiiiiiiiiiii,

1.4.1 Diagnostic clinique...........

1.41.1Type |,
1.41.2Type ll...ccovvvnnnnnnn.
1.41.3 Type lll....cccvveennn.

1.4.2 Diagnostic radiologique....
1421 Type l....ccovvnnnnne
1.42.2Type ll.....cccou.......
1.4.2.3 Type ...

1.4.3 Diagnostics diffZrentiels...

08 YPE Lt
A€ tYPE e,
de type Hleeeeveeeii e

1.4.3.1 Les dysplasies deNtiN@Ir€ S ceeerrrrrriiiieeeeeeiieiiiiiiiisseeeeeeeeeenennnns

1.4.3.2 Les dysplasies fibreuses detatide..............ooviiiiiiiiiiiiiieiieens

1.4.3.3 Les dysplasies PUIPAITES.....ceecciee i i e

1.4.3.4 Les dysplasies dentinaires gegysyndromiques.............cc.eeeeveeeeensee.

1.4.3.5 Les dysplasies dentinaires B, .........cuuvvriiieireeerreeeniiiiieneeeens

1.4.3.6 Les colorations iNtriNSeqUES..........uvuuieiieeeeeeieeieiiiee e e e e e eeeeeeenenns

1.4.3.7 Le taurodontisme

13

14

14

14

14
15
15
15

16
16
16
17
19
20
20
20
22
23
23
26
26
26
26
27
27



1.5 DentinogZnese imparfaite de type | et ostZogZe imparfaite..............ccccceevereurennnn. 28

1.5.1 Historique et deSCription............uuceeeeeiiiiiiiie e e e e e e e e e eeaaea 28
1.5.2 FrZOUENCE. ..ot e ettt 29
1.5.3 ClasSifiCatioN......cceeiiiei e e e e e e aaaeeas 29
1.5.4 SymMpPt™mMeES et ZVOIULION. .........viieeeeeer e ee ettt 30
L.5.5 TraiteMENT. ..o eeeeee ettt et e e e e e e e e e e e e e e e e aaaaaeas 35
CHAPITRE 2. LES CARACTERISTIQUES HISTOLOGIQUES..... ..ciiiiiviviiiiieeeeeen, 36
RO 6 (031 e To L= =Y 36
=Y 3111 Yo o a1 LY =TT 37
2.2.1ActivitZ de biosynthese de la matrice dentinaire lpa odontoblastes fonctionnels 39
2.2.1.1 Biosynthese du collagene dentinaire..............ccccuvvvvvvvvmieiiienieeeeenne. 39
2.2.1.2 Biosynthese des protZines non collagisq................cccveeeveennnn.. 40
2.2.2 Processus de MinZraliSation..........cceeeeeeereeeeeseeeeeeeeeeeeeeeeeesssesesenenns 40
2.2.3 PhZnotype de 100doNtobIASTe. .....eceeeeeievevecieiceieieciceeeecee e, 43
2.3 TISSUS BNTAINES. . euuiuiiii e e ettt ettt e e e e e e e et ettt e e e e e e e e e e eeeeaaaaean e e eeeeeeeeesnnnnns 44
B2 T R B = ] = TSRS 44
2.3.2 Email, pulpe, cZment et jonction amZIo-0@irin................coeeveveveeveeveeeennnn. 46
2.4 CaractZristiques histologiques de la dentinog#se imparfaite.................cc.cccceveneane.. 47
2.4.1 CaractZristiques de |a dentine........oeeeeeeeeeeeeieeeeeeeeeeeeeee e e 47
2.4.2 CaractZristiques de IOZMall........coomeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeee e, 49
2.4.3 CaractZristiques de 1a PUIPE........commeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeee e eeeeeeeeeae e e 50
2.4.4 CaractZristiques dU CZMENT..........ccueeeeeeriieieeeie e ee e e e 50
2.4.5 CaractZristiques des autreS COMPOSANSumue..vriveeireeerieeereieeereeeeeeeeas 50

"H



CHAPITRE 3. LOEVOLUTION DES CONNAISSANCES GENETIQUES....................

3.1 Notion de genes responsables et mode de transsion de la dentinogZnese imparfaite

detype l, et i,

3.2 R™les du gene DSPP dans la dentinogZnese impief de type Il et [ll......................

3.2.1 Description du gene DSPP..

3.2.2 Description des mutations rapportZes dalisAeature...............c.ccveeveeveevennnen.

3.3 R™les des genes COL1A1 et COL1A2 dans la dentiZnese imparfaite de type I....

3.3.1 Organisation des cha’nes polypeptidiquetagene I..........ccccveeeiiiieeenn,
3.3.2 Mutations des genes COILAL et COILAZ. e

CHAPITRE 4. LES TRAITEMENTS DE LA DENTINOGENESE IMP ARFAITE ET LES

INTERETS DOUNE PRISE EN CHARGE PRECOCE........ccocooiieieeieeeeeeeeee e

4.1 Prise en charge globale de la dentinogZnese iIBIfRItE .............c.ccccevveeeciveeereereeenean.

4.2 But et importance du diagnoStiC PrZCOCE. .....ccuiiveveueiieieeeeteeieeeeeeeeee e,

4.2.1 Objectifs, limites et difficultZs du traitemgrZcoce. .............ccoveveeeeereverennne.

4.2.2 Risques de I0Zdentation ch

4.2.3 Impact psychologique..........

ezle jeunetpPatien........ccccvveeviiiiieiieeiieiieeeee

4.2.4 PrZmZdication sZdative et anesthZsie g&nZral.............cccccevvevveeereeeinnn.

4.3 Traitements de la dentinogZnese iMParfaite...............cccoceereeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeenennn

4.3.1 TraitemMeNnt PrZVENTIT.......ccoeiveeeeieeeee ettt eaeenea

4.3.2 Traitement curatif........ .

4.3.2.1 Traitement ChirurdiCa...........c.ccoiiiiii i e e,

4.3.2.1.1 Extractions...........

4.3.2.1.2 Chirurgie orthognatiQUe.....cccccooeeeeiiiiiiiiiiiii e

4.3.2.2 Traitement endodon

L0 [0 = T

4.3.2.3 TraitemMENT CONSEIVALEU ......ceueeer et e et e e e e e e e e reaareans

4.3.2.3.1 Composite............

4.3.2.3.2 CIMENE VEITE 10NOIMIOTE. . . eeeeeeen et e et e et e e e e e e eeareaes

4.3.2.4 Traitement OrthOdONTIQUE. .. emmmmeeeevreeeiiiiiiii e e e e e e

4.3.2.5 Traitement ProthZgUE. ... o eeereeeieeeeeeeeeeeeeeses s eeseesee s

4.3.2.5.1 Prothese conjointe

51

51

53
53
56

60
60
61

65

65

66
67
68
69
69

70
70
71
71

71
73
73
74

74
75
76

77

77



4.3.2.
.5.3 SOolutioN IMPIANTAITE...... e eeeeeeeiiiie e eee e e e e e e eeaeees

4.3.2

5.2 Prothese adjointe........cccceeeiiii it e

4.3.3 Traitement @StNZLIGUE...........ooveieeeeeeee et

4.3.3
4.3.3

1 EclaircissemMent deNTAINE. .. .cu.vee e e e

.2 FACEtteS CZIaMIQUES......ceeeeeeeeeeeeeeeeeeee e ete e

4.4 Synthese de la prise en charge globale de lardmogZnese imparfaite.......................

CONGCLUSION . ...ttt r et e et et e e et e e et e e et e e s et e e s s s s n e s s aa s e

BIBLIOGRAPHIE

"#!

81
85
86
86
88



INTRODUCTION

La dentinogZnese imparfaite est une maladie quiasactZrise par une anomalie de la structure
dentaire. COest une pathologie hZrZditaire tramseien le mode autosomique dominant, cOest-"-dire
gue pour un sujet atteint, le risque de transmiseii de 50%.

Elle est dZcrite pour la premisre fois vers ladin 19™ siscle, probablement par Barret, en 1882 (Oberai,
2010). De nombreux auteurs ont continuZ par laedai recherches, et tentZ dOen prZciser leggriter
descriptifs.

Elle se caractZrise par un dZfaut qualitatif dddatine, qui se trouve hypominZralisZe, prZseniat
grande fragilitZ. Elle sOaccompagne Zgalementdd@aurt quantitatif relatif ~ la structure du conmyge
dentino-pulpaire.

La dentinogZnese imparfaite touche les deux desfuegnporaire et dZfinitive. Elle peut stre assea

non ~ une ostZogZnese imparfaite (Piette et Golgib2001).

Parmi les noms les plus courants, nous retrouvens Hysplasie de CapdepontE, la C dysplasie
opalescente hZrZditaire E, la C dentinogZnese faitpdf et les C dents brunes hZrZditaires Ee(Riett
Goldberg, 2001).

La dentine est peu sensible en raison de ses FZasitjues histologiques. Ainsi, il est essentiel
dOeffectuer des contr™les rZguliers, une ~ desnpdoian, chez le chirurgien dentiste. Cette visite
permettra le dZpistage dOZventuelles caries owrésocde la dent qui peuvent rester muettes. La

~

dentinogZnese imparfaite se traduit par une fregitientinaire liZe ~ un dZfaut gZnZtique, mais la

susceptibilitZ " la carie nOest pas plus imporiuntda normale (Piette et Goldberg, 2001).

Nous allons tout dOabord dZfinir les trois typedetginogZnsse imparfaite. Une description desrest
diagnostics nous permettra de classifier clairemetie pathologie.

Nous tenterons ensuite de comprendre le processus dentinogZnese afin dOanalyser les dZfauts
histologiques de la dentine, responsables de ladiel

Par la suite, nous traiterons les origines gZn&sigtilOavancZe des connaissances dans ce domaine.
Enfin, nous ferons le point sur IQimportance dgrdiatic prZcoce de la dentinogZnese imparfaite et

dZtaillerons les traitements adaptZs au momerst piese en charge.

! "$!



CHAPITRE 1 : LE DIAGNOSTIC DE LA DENTINOGENESE IMPARFAITE

1.1 DZfinition

La dentinogZnese imparfaite est une maladie fitéizd "~ transmission autosomique dominante.
Elle touche les deux sexes indiffZremment, les déentures sont affectZes. LOaspect dentaire va stre
modifiZ en raison dOun dZfaut de minZralisatida dentine. La dent prZsente alors des anomalies de
teinte, de forme, et est fragilisZe dans son enerlles usures importantes sont souvent rapportZes.
Cela va nous pousser "~ agir face " cette maladiedd la prendre en charge le plus t™t possitdédRit
Goldberg, 2001).
Le diagnostic de la dentinogZnese imparfaite perm®en diffZrencier trois types, prZsentant des
caractZristiques cliniques et radiologiques vaesbl
La dentinogZnese imparfaite prZsente des aspeuitaises ~ dOautres maladies, cOest pourquot, il es

important de dZfinir les criteres de diagnostitestcriteres diffZrentiels de la pathologie.
1.2FrZquence

La dentinogZnese imparfaite prZsente une incidefecd sur 8000 naissances. Ce chiffre est
parfois supZrieur selon certains groupes ethniq@éstte et Goldberg, 2001). Cette frZquence est
Zquivalente pour les deux sexes (Oberai, 2010).

La frZquence de la dentinogZnese imparfaite de tipeu maladie de Brandywine, est anormalement
ZlevZe car elle se chiffre environ ~ 1 naissance880. Elle est retrouvZe dans une populatioratiale
du Maryland ainsi que dans la rZgion de Washingtox USA (Piette et Goldberg, 2001). Elle est

couramment attribuZe " la consanguinitZ touchaié @pulation.
1.3 Classification de Shields

DiffZrentes formes cliniques de dentinogZnese nf@ite ont ZtZ dZcrites et classZes en raison de
la variabilitZ dans IOexpression de IOanomalie.
La classification la plus employZe de nos joursZémborZe par Shields et ses collaborateurs, ed. 197
Elle prend en compte les donnZes cliniques et lagliues de la maladie.
Il 'y est dZcrit trois types de dentinogZnese imgitef
Pour chacune des trois formes, le mode de tranemigst autosomique dominant et [Oexpression de la
maladie est dZpendante de chaque individu. Dansnumee famille, les degrZs dOatteinte peuvent stre

variables.
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1.3.1 DentinogZnese imparfaite de type |

La dentinogZnese imparfaite de type | survientjdots chez un patient touchZ par une
ostZogZnese imparfaite. Elle est encore appelZalagiim de Lobstein E, C osteogenesis imperfecta
psathyrotica ou tarda E, C ostZopsathyrose E heagseplus connue sous le nom de C maladie dés os
verre E (Piette et Goldberg, 2001).

La pathologie affecte les deux dentures ~ diffZsedegrZs, la denture temporaire est, dans de nambre
cas, plus touchZe que la denture permanente. Riet@oldberg, en 2001, prZcisent quOen denture
dZfinitive les premieres dents " faire leur ZruptiorZsentent une anomalie plus importante.

La diffZrence dOatteinte des dentures temporaidieitives pour la dentinogZnese imparfaite yjeet |
pourrait sOexpliquer par une Zdification plus eplds dents lactZales et une expression du dZfaut

molZculaire plus importante pendant la pZriodel@té@Kamoun-Goldrat et Le Merrer, 2007).
1.3.2 DentinogZnese imparfaite de type ||

COQest la forme de dentinogZnese imparfaite larphsontrZe. La pathologie ne prZsente aucune
association avec |IOostZogZnese imparfaite.
La maladie touche les deux dentures, et touteddats sont affectZes (Piette et Goldberg, 2001).
Xiao et al en 2001 y associent dans de rares cas une diotinat une perte de IQaudition, comme pour

la dentinogZnsse imparfaite de type |.
1.3.3 DentinogZnese imparfaite de type Il

Elle est encore appelZe C dentine opalescentitafe/isolZe couleur brandy E.
La classification de Shields ne publie pas derestde diffZrenciation entre la dentinogZnese irfgite
de type Il et Ill, de meme quQelle ne souligne Ipass similitudes dentinaires au niveau histologiqu
(Piette et Goldberg, 2001). COest en effet uneefisniZe de la maladie qui se distingue par quslque

criteres propres que nous dZcrirons par la suite.

La classification de Shields est encore aujourd@HisiZe comme rZfZrence. Les recherches gZn&tique
Zvoluent, mais restent encore insuffisantes poabliitune nouvelle classification, basZe sur la
connaissance des mutations existantes. Cependentlassification tend ~ faire son apparitiamloptZe

par la base de donnZe MIM (Mendelian Inheritamcklan). Elle se base sur celle de Shields, mais en
exclut la dentinogZnese imparfaite de type |. AindientitZ une fois appelZe dentinogZnese impadait
type Il prend le nom de dentinogZnese imparfaitetygee | (MIM 125490). Le type Il (MIM125500)
reste inchangZ (Barrazt al.,2008).



1.4Diagnostics

1.4.1 Diagnostic clinique

1.4.1.1 Type |

Nous reconnaissons les memes caractZristiquesjetia pour les deux dentures, la forme et la
physionomie de la dent Ztant modifiZes.
Leur aspect ambrZ et translucide est frappant,tquarcoloration, elle varie du gris au jaune baumnau
brun violet.
La couronne est globuleuse, une constriction cateitui confere une silhouette de C tulipe E (Slsiet
al., 1973) ou de C cloche E (Marjoraatal, 2010).
LOZmail est C cisaillZ E en raison du dZfaut dérafigmtion de la dentine sous-jacente. Il subit
un C Zcaillage E, dZcouvrant la dentine plus nedlleZguliere (Piette et Goldberg, 2001). COestsal
que cette dentine dZj” fragilisZe va tre sujett®dsure (Barroet al.,2008).
Des phZnomenes dQattrition sont remarquZs chezmt@eux patients, plus ou moins importants suivant
la gravitZ de IQatteinte (Marjoratal, 2010).

Fig 1.1.: Aspect clinique dOune forme moyenne afgirbgZnese imparfaite de type | sur denture
dZfinitive, coloration brun violet (Cundy, 2012).



1.4.1.2 Type ll

Le type Il prZsente les memes caractZristiquesqtles que la dentinogZnese imparfaite de type
I, mais " la diffZrence que la pZnZtrance de ladialest quasiment complste, rares sont les dasista

un aspect normal.

Les criteres pour diffZrencier le type Il du typd®apres Shields sont les suivants :
- les familles avec une dentinogZnese imparfaiteyge il nOont aucun lien avec 10ostZogZnese
imparfaite ;
- la coloration et |Qattrition sont corrZIZes derfalas importante dans le type Il ;
- dans le type | la denture temporaire est plus sfvent touchZe, toutefois il est possible de
retrouver une denture dZfinitive presque normalanDle type Il, les deux dentures sont

affectZes de maniere Zgale, cliniquement et radigleement.

Le cas dOun jeune patient atteint de la dentinegdmparfaite de type Il, en denture temporaire, es

prZsentZ ci-dessous :

Fig 1.2. : Cas njl: mise en Zvidence de |QagpmesthiZtique lors de IOexamen exo-buccal (DZpattemen
dbodontologie pZdiatrique, universitZ de Bresg)201
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Fig 1.3. : Aspect clinique de la denture temporahez ce jeune patient : teinte caractZristiquegaurun
et bZance antZrieure (DZpartement dOodontologgériofie, universitZ de Brest, 2012).

Fig 1.4. : Aspect clinique de la denture temporahiez ce jeune patient : teinte caractZristiqueegadrun
(DZpartement dOodontologie pZdiatrique, univetsigtest, 2012).

Fig 1.5. : Usure prZmaturZe de la 74 chez ce jeatient (DZpartement dOodontologie pZdiatrique,
universitZ de Brest, 2012).



Le cas suivant est celui dOune jeune patiente des2@ue en consultation pour une gene esthZtlcae.
patiente rZvele une forme IZgere de dentinogZmyeairfaite de type 1l, son hygiene bucco-dentaire es

irrZprochable, la radiographie panoramique est&%@alans la partie diagnostic radiologique :

Fig 1.6 ; 1.7. : Cas nj2 : la teinte est IZgerenmpdlescente et IQusure des dents est faible (BZpat
dOodontologie pZdiatrique, universitZ de Bresg)201

Le cas n;3 est celui dOun jeune patient en demite, la perte de dimension verticale est consiigue

Fig 1.8 ;1.9. : Cas nj3 : patient prZsentant utréiah importante et une perte de dimension vatéen
denture mixte (DZpartement dOodontologie pZdiatrimiversitZ de Brest, 2012).

1.4.1.3 Type Il

LOaspect clinique des dents rappelle celui des tygt || mais ce dernier varie beaucoup selon le
degrZ dOatteinte. Il prZsente frZquemment, pampkxedes expositions pulpaires multiples en denture

temporaire.



1.4.2 Diagnostic radiologique

1.4.2.1 Type |

Les criteres radiologiques sont significatifs. Effet, les couronnes sont globuleuses avec une
constriction marquZe au niveau de la jonction arnZtoentaire. Les chambres pulpaires et les canaux
radiculaires sont rapidement oblitZrZs par des tdZpdttinus de dentine, aussi bien en denture
temporaire quOen denture dZfinitive.

Les racines sont courtes et Ztroites par rapport cawronnes, leurs apex sont arrondis (Piette et
Goldberg, 2001).

LOexpression est variable suivant les individuaios prZsentent une oblitZration totale de lpgalors
que pour dOautres la dentine appara’t comme nqiBaaienet al, 2008).

De plus, il est frZquent de dZtecter des IZsiorisapitales ~ I0examen radiologique, dues " laosécr

prZmaturZe de certaines dents abrasZes.

Fig 1.10 ; 1.11. : Aspect radiologique de dentspteraires dans le cadre dOune dentinogZnese iniparfai
de type |, mise en Zvidence de la forme globuldéréa couronne dentaire et de la minZralisatiopgite

(DZpartement dOodontologie pZdiatrique, universiBtest, 2012).

1.4.2.2 Type ll

De meme que pour les signes cliniques, |0aspdiciogique est identique au type .
La couronne est globuleuse dite en C battant dbelB.
Nous dZcrivons une constriction cervicale au codletsi que des racines courtes (Barebal, 2008).

La chambre pulpaire et les canaux radiculaires semtZduits (Piette et Goldberg, 2001).



Fig 1.12. : Radiographie panoramique dOun patigseptant une dentinogZnese imparfaite de type Il e
denture mixte : les couronnes sont globuleuses ebhstriction cervicale est marquZe. Les chambres

pulpaires des dents permanentes sont dZj” presuiitérdes (DZpartement dOodontologie pZdiatrique,
universitZ de Brest, 2012).

Fig 1.13. : Radiographie panoramique du cas niBnéopeu sZvere de dentinogZnese imparfaite en
denture dZfinitive : nous distinguons [Oaspectutdale des couronnes, les racines courtes et la
minZralisation pulpaire. La perte de la 16 va seenZdiZe par la pose dOun implant. Un traitement
endodontique a ZtZ effectuZ il y a plusieurs ansufda 46 et seul le canal distal a pu stre ohtlardent

ne prZsente pas de |Zsion apicale. Nous ne notassdp phZnomene dOattrition (DZpartement
dbodontologie pZdiatrique, universitZ de Bresg)201
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Fig 1.14. : Radiographie numZrique exposant detsdsteintes de dentinogZnese imparfaite de type Il
les canaux sont minZralisZs, les dents sont cagtZps/sentent un risque de nZcrose car le traiteme

canalaire sOavere impossible (DZpartement dOamtpatpZdiatrique, universitZ de Brest, 2012).

Fig 1.15.: Radiographie numZrique rZvZlant unestdstion cervicale et des canaux en voie de
minZralisation (DZpartement dOodontologie pZdiatrimiversitZ de Brest, 2012).

1.4.2.3 Type lli

LOaspect radiologique est celui dOune dent equilage E, encore appelZe C shell tooth E
dOapres Rushton en 1955 et Baebal.en 2008.
La dent peut prZsenter une cavitZ, relative ~ I@hyghie de la dentine, et des racines tres courtes
DOapres Witkop en 1989, la chambre pulpaire estdrge en denture temporaire et quasiment obditZrZ

en denture dZfinitive.



1.4.3 Diagnostics diffZrentiels

1.4.3.1 Les dysplasies dentinaires

Les dysplasies dentinaires sont plus rares, emdirpour 100000 (Barroet al.,2008). Mais il est
important de dZcrire cette anomalie car elle ptésda nombreuses similitudes avec la dentinogZnese
imparfaite. La transmission est autosomique doniamaar le bras long du chromosome 4 pour chaque
type de dysplasie. La dent est constituZe dOun Zomaial, dOune dentine atypique, et prZsente une
anomalie de la morphologie pulpaire. Shields lesZparZes en deux groupes dans sa classification de
1973, et Witkop (1989) dZsigna dans une nouvedissification, en 1975, une forme radiculaire (tjpe

et une forme coronaire (type II).

La dysplasie dentinaire de type | ou C malformafamiliale essentielle des racines E, selon Shields
(1973), affecte Zgalement les deux dentures etsdas dents sont atteintes :

- cliniquement, les dents ont une forme, une morgielet une consistance normale. La couleur
est habituellement celle dOune dent saine, biemeuifyere coloration brun%otre ou bleu%otre soit
possible ;

- radiologiquement, nous avons un aspect de denssraames. Barron, en 2008, dZcrit des racines
en forme de c™ne, prZsentant des constrictioraespidu stade prZ-Zruptif, la pulpe peut avoir
une forme de croissant du fait de son oblitZrapicttoce, parallslement ~ la jonction cZmento-
dentinaire. DOapres Barron (2008), la chambre pelgst plus ou moins rZduite selon les types,
alors que Shields (1973) dZcrit une oblitZratiotaléoen denture dZfinitive. Nous pouvons
remarquer de nombreuses |Zsions pZri-apicalesulgraas ou kystes) sur les dents saines ;

- histologiquement, I0Zmail, ainsi que la plus grapade de la dentine coronaire superficielle
sont sains. Par contre, apicalement, les couchefomtes de la dentine sont composZes de
grosses masses de dentine tubulaire calcifiZe tZi@estine atypique (dentine radiculaire
anormale et dZsorganisZe) et de pulpolithes valsification de la pulpe dentaire) (Barreh
al., 2008).

Fig 1.16. : Aspect radiologique dOune dysplasiérdere de type |, la chambre pulpaire est rZdeiites

racines sont en forme de c™ne (Sixou, 2006 ; B&008).



La dysplasie dentinaire de type II, quant " eliéecte les deux dentures de manisre diffZrente.

Les racines conservent une taille normale dansushegs.

La couleur des dents temporaires est ambrZe. Leheade dentine superficielle est normale suiviassa
transition, par une dentine amorphe, dense, contengelques tubules dispersZs. Les chambres pespair
prZsentent une oblitZration post-Zruptive.

Les dents dZfinitives peuvent ne pas stre touchZeuleur est gZnZralement normale. Cependasdt, il
possible de constater de IZgeres anormalitZs.

La dentine profonde est atubulaire, amorphe, agenaibreuses zones de dentine globulaire (Piette et
Goldberg, 2001). Leurs chambres pulpaires prZsentenextension radiculaire qui donne " la pulpe un
configuration C en chardon E ou en C flamme E Zgp@lthistle tube E. Il peut Zgalement exister des
calcifications pulpaires (Barrogt al.,2008).

Selon Witkop (1989), il nOappara’t pas de raditZslaapicales, mais nous pouvons retrouver une

hypertrophie dentinaire dans la chambre pulpaire.

Beattieet al.,en 2006, cherchent ~ comparer les troubles allBéqgui permettent de diffZrencier la
dentinogZnese imparfaite de la dysplasie dentinaire

Les similitudes phZnotypiques entre les deux seggegue le gene de la dysplasie dentinaire de type
soit un gene allsle de la dentinogZnese imparfaitetype |I.

Les descriptions cliniques rendent compte des tians entre les deux maladies. Ces caractZristiques
laissent ~ penser que la dysplasie dentinaire ge ty, la dentinogZnese imparfaite de type Il dt Il
reprZsentent diffZrents degrZs de la meme maladjeesles memes allsles en sont responsables (Barro
et al.,2008).



Nous pouvons classer les diffZrentes caractZrestigpmmunes, les diffZrences entre les dentinog&nes

imparfaites et les dysplasies dentinaires, ~ IGdidableau ci-dessous :

. DGl
CaractZristiques de la dent DGl | DGl I " DD | DD Il
AssociZe " IQostZogZnese imparfaite Oui
_ . _ _ _ Oui en
Translucide, couleur ambrzZe Oui Oui Oui o7
iy . . . . Oui en
Attrition associZe Oui Oui Parfois
DT
Couronne en forme de bulbe et _ _ _ Oui en
o ) Oui Oui Parfois
constriction cervicale DT
Exposition pulpaire Oui
Forme de coquillage C shell teeth E oul
. ui
associZe
Racines normales Oui
Racines courtes Oui Oui Oui Parfois
C Absence de racine E Oui
OblitZration pulpaire en denture _ _ _ _
] Oui Oui Non Oui Oui
temporaire (DT)
OblitZration pulpaire en denture _ _ _ _ _
Parfois Oui Oui Oui Parfois
permanente (DP)

Tableau 1.1.: RZcapitulatif des caractZristiquestaires des dentinogZneses imparfaites et des
dysplasies dentinaires (Shieldsal., 1973 ; Piette et Goldberg, 2001 ; Kamoun-Goldtat e Merrer,
2007 ; Barroret al.,2008 ; Marjoranat al, 2010).

DGI I, Il, lll= DentinogZnese imparfaite de typell, I
DD |, ll= Dysplasie dentinaire de type I, Il
DT= Denture temporaire

DP= Denture permanente



1.4.3.2 Les dysplasies fibreuses de la dentine

Elles nOont ZtZ jusqu®” prZsent ZtudiZes quédea d&finitive, une implication de la denture
temporaire reste ~ dZterminer :

- cliniguement, la dent a un aspect normal de péorsae et sa couleur ;

- radiologiquement, IQoblitZration canalaire et calm&st partielle ;

- histologiquement, toute la dentine est anormalbe est composZe de larges faisceaux de
collagene ressemblant ~ de la prZdentine, sZpaZd@nombreuses lacunes et par des zones de
dZp™ts de sels calciques dans les espaces dZprimwadrice dentinaire (Piette et Goldberg,
2001).

1.4.3.3 Les dysplasies pulpaires

La dysplasie pulpaire est une anomalie qui afféededeux dentures. La morphologie des dents
nOest pas modifiZe.
Radiologiquement et histologiquement, la dysplapi@ipaire se caractZrise par |Oapparition de
nombreuses calcifications pulpaires ainsi que paremaniement morphologique de la chambre pulpaire
qui prend alors une forme de C chardon E.
Ce type de dysmorphose peut stre compatible etcahi dOapres certaines observations avec la
dysplasie dentinaire de type Il (Piette et Goldb&ap1).

1.4.3.4 Les dysplasies dentinaires de types syndromiques

DiffZrents syndromes ou diffZrentes maladies hiires rares sOaccompagnent de modifications
structurales de la dentine.
Nous identifions par exemple le syndrome dOElsaatet qui associe retard mental, Zpilepsie,
branchycZphalie, ou encore le syndrome dOHalle®maiff et dOHushton-Gildford (Piette et Goldberg,
2001).

1.4.3.5 Les dysplasies dentinaires acquises

Ce type dOanomalie dentinaire est retrouvZ enreoimiportant, et est souvent associZ ~ des
anomalies de IOZmail. Nous rencontrons ces dyepldesns les cas de rachitisme vitamine D rZsisiant,
nous dZcrivons une dent avec une chambre pulgage et une dentine inter-globulaire importante.

Ce type de dysmorphose est Zgalement associZpol®ynpedie prZcoce pouvant engendrer un retard de
formation de la dentine (Piette et Goldberg, 2001).



1.4.3.6 Les colorations intrinseques

De nombreuses anomalies touchant ~ la teinte deldat peuvent stre assimilables ~ la
dentinogZnese imparfaite.
Nous retrouvons des colorations intrinseques darmokphyrie Zrythropoeetique congZnitale par exempl
COest une maladie sanguine dOorigine gZnZtiquerddéficit dOenzyme synthZtisant IOheme.
La morphologie de la dent est anormale. Il est ntZsane couleur rouge brun%otre au niveau du dellet
IOZmail hypoplasiZ, due " la circulation de la lpgiipe apres I0explosion de certaines cellules.
Un autre exemple de coloration intrinseque estecelcasionnZe par IQabsorption de tZtracycline. En
effet, IQantibiotique a la capacitZ de chZlatepiescalcium et de sOincorporer dans la dention
dZveloppement. Les tZtracyclines vont sOoxydel@eifst de la lumiere, laissant appara’tre unéeoou

anormale au niveau des deux dentures, variant Enjaeine, le gris et le brun (Piette et Goldb@@)1).

Fig 1.17. : Coloration dentaire due " IQabsorpdietZtracycline lors de la formation des dentst(Eas
Menphis dental group, Yarbrough B) (http://www.emtgroup.com/id13.html).

1.4.3.7 Le taurodontisme (Sixou et al., 2006)

Le taurodontisme est une anomalie gZnZtique rare.
La maladie est observZe essentiellement au niveauddnts pIuriradicuIZes, dans les deux dentures.
Cliniquement, la couronne montre un aspect nornas mnatomiquement, nous dZcrivons une couronne
de grande taille avec des racines relativementesur
Au niveau radiologique, le volume de la chambreppirk est augmentZ et la furcation est en position
plus apicale que la normale.

Le degrZ de taurodontisme sQaccro’t de la prehiéteoisisme molaire.



Fig 1.18. : Diagnostic radiologique dOune dentarmanente atteinte de taurodontisme (Kulkatral.,
2012).

1.5 DentinogZnese imparfaite de type | et ostZogZnese imparfaite

1.5.1 Historique et description

Nous avons ZnoncZ au prZalable que le type | déndgZnese imparfaite Ztait associZ ~
IOostZogZnese imparfaite, maladie gZnZtique affédas. La C maladie des os de verre E est cisizetZ
principalement par une fragilitZ et une faible neassseuse, conduisant ~ des fractures et dZfomsatio
squelettiques " caractsre plus ou moins importaaton la sZvZritZ de la pathologie (Becks, 1931).

COest une maladie congZnitale ~ transmission amipse dominante pour la majoritZ des types. Les
formes autosomiques rZcessives existent, maigams.

LOostZogZnese imparfaite est dZcrite comme un eyrdapmaladie, et non pas comme une seule
pathologie, car les Ztudes molZculaires ont midvedence diffZrentes anomalies gZnZtiques causales.
LOostZogZnese imparfaite est liZe ~ une anomalieotlagene |I. COest une protZine qui constitue
IGensemble des tissus de soutien de IQorganitenestBbcalisZe principalement dans les os, la,dea
dents et les ligaments.

La trame fibreuse constituZe de collagene appottdds sa soliditZ et sa rZsistance. Dans 90% sles ca
dbostZogZnese imparfaite, il existe une anomaliétigfie au niveau de la synthese du collagene.

Les individus touchZs peuvent prZsenter, par exemphe taille anormalement petite, une laxitZ
ligamentaire, une sclZrotique bleue, une diminutmn une perte de IQaudition et des anomalies

vasculaires (EncyclopZdie Orphanet, 2007b).

La notion de fragilitZ osseuse est dZcrite pouprmisre fois par Malebranche, en 1674. En 1788,
Eckman fait une premiere publication oe il mentioaa notion de cas familiaux. En 1833, Lobstein

nomme cette fragilitZ osseuse C ostZopsathyrose E.



Ensuite, au dZbut du vingtisme siecle, Looser dZdeiux formes dOostZogZnese imparfaite suivarg [O%.g
de survenue des fractures :
- 10ostZogZnese C congZnitale E est employZe Imsduaetures sont prZsentes des la naissance ;

- 10ostZogZnese C tarda E est employZe pour lesdsasuirvenant apres la naissance.

Il explique Zgalement le dZsZquilibre entre leZaidastes (responsables de la formation de IO et
ostZoclastes (responsables de la destructionsiudiseux).

Dans IQostZogZnese imparfaite, les ostZoclasteseptde dessus sur les ostZoblastes, ce quirntias
fractures ~ rZpZtition. Chez les sujets prZsentette pathologie, la dentine peut prZsenter uncaspe
normal. Par contre, si il sOavere que la dentineattsinte, [Oanomalie sOexprime de manisre plus
importante (KerZbel, 1975).

1.5.2 FrZquence

LOostZogZnese imparfaite est considZrZe commmaladie rare, sa frZquence est de 1/10000 °
1/20000 personnes. Nous ne connaissons pas eneecepaZcision la prZvalence de cette anomalie
gZnZtique, mais elle touche toutes les zones grugues. Le ratio homme/femme est Zquivalent
(EncyclopZdie Orphanet, 2007a). La prZvalence delelatinogZnese imparfaite de type | varie
considZrablement selon les Ztudes. Elle est dep@8foLundet al.en 1998, et est comprise entre 21% et

73% pour Marjoranat al. en 2010.
1.5.3 Classification

En raison de la grande variabilitZ clinique catastnt les formes dOostZogZnese imparfaite, il est
nZcessaire dOZtablir une classification.
Ainsi, Sillenceet al., en 1979, dZcrivent quatre formes de la maladigeaant compte des criteres
caractZristiques cliniques et gZnZtiques de I@d@stée imparfaite.
Il existe une grande variZtZ phZnotypique dangiéssion de cette maladie.
Elle est subdivisZe en quatre types principauxuigee type Il 1Ztal jusquOau type | tres peu s¥viee
type 11l est une forme sZvere et le type IV eseinmiZdiaire (Piette et Goldberg, 2001).
Cette classification est amZliorZe par Glorieux2@®0 et 2002, qui la complste avec les types VeVl
VIl (Rauch et Glorieux, 2004).
A |OZchelle molZculaire, la majoritZ des maladésepte une mutation des genes Col1lA1l et Col1A2,
codant pour les cha’néd(l) et! 2(l) du collagene I. Les consZquences phZnotypigoes liZes ~ la
localisation de la mutation, " la nature de IQaaid&nZ substituZ et au type de cha’ne perturbZ.
Nous analysons des anomalies qualitatives et datimés du collagene | suivant le type de mutation
observZe (Lunét al.,1998).



DOapres Lundet al. (1998) et Piette et Goldberg (2001), une diminutipralitative de collagene se

traduit par le type |, alors que les ostZogZn«semifaites de type I, lIl et IV rZsultent dOattdns " |a

fois qualitatives et quantitatives.

DOapres une Ztude menZe par Letnal., en 1998, nous notons Zgalement que IQostZogfpedaite

de type | est plus sZvere quand elle est assocideléntinogZnese imparfaite. Par contre pour yees

Il et 1V, la gravitZ nOen est pas influencZe.

Les Ztudes progressent pour Zvaluer la relatiootg@eyphZnotype, mais celle-ci nOest ~ ce jour pas

clairement Ztablie.

type

1.5.4 Sympt™mes et Zvolution

LOostZogZnese imparfaite prZsente des caraqtistprZcises, retrouvZes ou non, suivant le

. Elle est marquZe schZmatiquement par :

une fragilitZ osseuse importante avec de multifd@stures, suite ~ des traumatismes, meme
bZnins ;

une sclZrotique bleue (C atteinte de la sclZrqtignéjue externe de 10]il, avec un aspect bleutZ
du blanc de IOlil E (EncyclopZdie Orphanet, 2007a)tons que la sclZrotique bleue est
frZquente chez les nouveau-nZs sains. Sa persigtaitcattirer IQattention (Kamoun-Goldrat et
Le Merrer, 2007) ;

une laxitZ articulaire anormale pouvant engendesrttbubles de la posture ;

une surditZ plus ou moins importante (Piette etiBeig, 2001) ;

une fragilitZ de la peau, des vaisseaux sanguowoguant des hZmatomes et des Zpistaxis ;

des anomalies cardio-vasculaires chez |Qadultetafitins, anZvrismes de |Oaorte ou des
vaisseaux) ;

une dentinogZnese imparfaite.

Fig 1.19. : Aspect de la sclZrotique bleue chex gatientes atteintes dOostZogZnese imparfaitalyCun

2012).
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Nous identifions Zgalement des manifestations oratiales et oro-faciales :

une morphologie cr¥%onienne large (Obetail, 2010). Kamoun-Goldrat et Le Merrer en 2007
dZcrivent un cr%one Zlargit transversalement, ifaep&raugmentZ avec une saillie occipitale
postZrieure ;

des bosses au niveau de 1Qos frontal et tempdreigi@t al, 2010) ;

une face petite et triangulaire (Kamoun-GoldrdteetiMerrer en 2007) ;

80% des types Il et IV

une classe Il de malocclusion, retrouvZe chez renvi70
dOostZogZnese imparfaite. Les malocclusions ddbties, la plupart du temps, ~ 1Qinhibition de
la croissance maxillaire et~ la protrusion mandiiine.

Nous dZcrivons des hypoplasies maxillaires dansdés< dimensions (antZro-postZrieure et
verticale) aussi bien quOune hypoplasie mandibul@est probablement une combinaison
dbanomalies squelettiques et alvZolo-dentairesr{fé€lGet Marini, 1999) ;

un inversZ dOarticulZ antZrieur et postZrieur §0dteal, 2010). LOinversZ dQarticulZ postZrieur
peut stre expliquZ par IOaugmentation du dZvelogpevertical dento-alvZolaire. Ce phZnomene
va augmenter IOespace inter-dentaire, comblZ jpaiglae

une bZance antZrieure (Kamoun-Goldrat et Le Men&007) ;

une Zruption ectopique des molaires maxillaires mpeentes, sZzrement liZe °
IOhypodZveloppement maxillaire et ~ la forme glaibaldes couronnes (Kamoun-Goldrat et Le
Merrer en 2007) ;

certains auteurs rapportent un taux plus ZlevZZa@sigs dentaires (Kamoun-Goldrat et Le
Merrer, 2007) ;

le schZma de croissance mandibulaire est ~ rotatitdrieure.

Fig 1.20. : Profil dOune patiente atteinte dOd&tss® imparfaite de type IV prZsentant une pragrusi

mandibulaire et une hypoplasie maxillaire (Lopezdyaet al.,2009).

3"



Fig 1.21. : Malocclusion de classe Ill et bZand&aeure (Lopez-Arcaet al.,2009).

La forme la plus sZvere de la maladie appara’t aursc de la vie intra-utZrine, cOest une forme
gZnZralement |Ztale.

Souvent, pour les formes intermZdiaires, les prasifractures surviennent lors de IOacquisitiota de
marche. Les formes bZnignes se dZtectent gZnZnalel®&oge adulte (EncyclopZdie Orphanet, 2007a).
Lorsque le patient prZsente une dentinogZnese faifgrnous rappelons que la denture temporairkaest
plus atteinte.

En denture permanente, les dents qui font leurtibrugn premier, incisives et premieres molairemts

les plus touchZes. Elles sQaltsrent tres rapideayms avoir pris place sur IOarcade (Piette edli@od),
2001).

Un retard dans le dZveloppement dentaire est absenez 21% des patients atteints du type llI
dOostZogZnese imparfaite, alors quOune accZIgsatimiZe pour le type IV (00connell et Marir§91.9

Rauch et Glorieux en 2004 Ztudient IOhistologieusssdans I0ostZogZnese imparfaite. LOos appara’t
rZduit dans son Zpaisseur, les trabZcules soatteéa fuantitZ et minces.

Les ostZoblastes produisent moins dOos que lalepmas ils sont en quantitZ plus importanteieib

que leur production est augmentZe. NZanmoinsiviades ostZoclastes Ztant aussi amplifiZe, &sena

osseuse trabZculaire est affaiblie.



Fig 1.22. : Histologie de 100s atteint dOostZogingmrfaite (Rauch et Glorieux, 2004)



Le tableau 1.2 rZcapitule les diffZrents typestd®génese imparfaite, associZs ou non ~ de mutiple

caractZristiques cliniques et gZnZtiques :

Types | | Il Il \Y, Vv VI Vil
Mode de Al Al Al Al Al
trans-
mission
Importance | ModZrZe | SZvere Progressive | Moyenne ~ | ModZrZe | ModZrZe | ModZrZe
de la et sZvere modZrZe "~ sZvere
dZformation
Forme Non Oui, 90% | MajoritZ Non IZtale | Non IZtale| Non IZtale| Non IZtale
|Ztales dZces<4S | dZces dans
enfance
(complica-
tions cardio-
pulmonaire)
Mutations Codon Substitu- Substitution | Substitu- Inconnue, | Inconnue | Inconnue
stop tiondela | delaglycine|tiondela | anomalie
prZmaturZ| glycine dans Col1A1| glycine du colll
dans dans ou 1A2 dans non
Col1Al Col1A1 ou Col1Al ou | responsa-
1A2 1A2 ble
Taille Normale Petite Petite Normale | Moyenne | Moyenne
ou peu ou
diminuZe diminuZe
Fractures + pendant| Multiples~ | 50% " la + pendant | Fractures
enfance, | IQaccouche| naissance, | enfance, des os
- pendant | ment frZquentes | - pendant | longs et
pubertZ avant 2 ans | pubertZ corps
vertZ-
braux
SclZrotique | Bleue Bleue Blanche ou | Blanche ou| Blanche | Blanche | Blanche
foncZe grise grise
DI Absente | Oui Oui Oui ou non | Non Non Non
ou rare
SurditZ 50% Non FrZquente | Rare Non Non Non

DI : dentinogZnese imparfaite

Al : autosomique dominant

Tableau 1.2: Les caractZristiques cliniques dé&rdnts types dOostZogZnese imparfaite (Sillence,
1979 ; Rauch et Glorieux, 2004 ; Obegail., 2010).
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1.5.5 Traitement

Le traitement est multidisciplinaire. En effet,nZcessite des interventions " la fois mZdicale,
chirurgicale et rZZducative.
Le traitement par biphosphonate peut avoir desteti@nZfiques sur 10Zvolution de la maladie pour
IOenfant en pZriode de croissance. Ce mZdicameotraaction dOinhiber la rZsorption osseuse en
empechant les ostZoclastes dOagir.
Il est important de traiter la douleur ainsi quetebleme de croissance par des hormones de crmssa
et dOy associer une rZZducation fonctionnelle KReu@lorieux, 2004).
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CHAPITRE 2. LES CARACTERISTIQUES HISTOLOGIQUES

2.1 OdontogZnese

LOodontogZnese est IOensemble des phZnomenamtabuoutir ~ la formation de la dent. Elle
dZbute durant les premiers stades du dZveloppemsario-facial.
Le dZveloppement dOune dent implique des tersitspécifiques de 10ZpithZlium oral et du mZsenchyme
sous-jacent.

Il est subdivisZ en plusieurs stades : lame, baurgeupule et cloche dentaire.

Fig 2.1. : Evolution de la lame dentaire pendandd@togZnese (Nefussi JR ; http://didel.script.univ
parisdiderot.fr/claroline/backends/download.php2utlJhcHBIbF9th3JwaG9nZW5Ic2VIMjAXM SO0y M
DEyLNnBkZg%3D%3D&cidReset=true&cidReq=HO).

Le volume et la forme dOune couronne dentaire wifgendre du nombre d®odontoblastes,
dOamZloblastes post-mitotiques et de leur distibspatiale (Goldberg, 1989).

Les amZloblastes sont responsables de la sZcrdéofOZmail dentaire, ils sont actifs pendant
IOodontogZnese. Ensuite, ils disparaissent loi@Zteiption et laissent I'email au contact avet/fex.
LOodontogZnese continue avec les diffZrenciatiemsitales des odontoblastes, des amZloblastes, la
formation des racines, appelZe rhyzagZnese, éfffxehciation fonctionnelle des cZmentoblasteke &

finalise par IOZruption dentaire.



La bande orangZe est la zone o- se diffZrenciedestoblastes.

Fig 2.2. : Germe dentaire " la fin du stade de loo(Farges, 2011).

Chez IOhomme, la dentition temporaire dZbute mimgigaement vers la 67F semaine de gestation et
sOacheve vers 18-25 ans par la rhyzagZnese giti®Zdes 3 molaires permanentes.
A la fin du stade de cloche va dZbuter le procedsusentinogZnese, au niveau de la rZgion de lagut

jonction amZlo-dentinaire (Piette et Goldberg, 2001

2.2 DentinogZnese

La dentinogZnsse est le processus de formatiola dentine par les odontoblastes. Elle rZsulte
dOinteractions ZpithZlio-mZsenchymateuse complEiesse caractZrise par un phZnomene continu et
rythmique au cours de la vie (Piette et Goldbef12.

Elle comprend deux Ztapes :
- la synthese et la sZcrZtion de la matrice organidaela dentine (la prZdentine) par les
odontoblastes ;
- le dZp™t du minZral (les cristaux dOhydroxyapstiteln prZdentine. En se minZralisant, la

prZdentine se transforme progressivement en dentine

Un odontoblaste est une cellule mZsenchymateusé-npugique dZrivant des cretes neurales
cZphaliques. Il se positionne en pZriphZrie deulpep cOest une cellule du complexe dentino-pelpair
dans lequel il joue le r™le de charniere.

Morphologiquement, il se distingue par un prolongetrodontoblastique, encore appelZ fibre de Tomes.
Il a pour r™Mle de sZcrZter la matrice organiquéndea et de minZraliser IQenvironnement denginair
Lors de la sZcrZtion de la matrice, le corps ateilde IOodontoblaste part de la surface pZripieZdie

la dentine (oe va dZbuter la dentinogZnese) pourdseer vers la pulpe. Seul le prolongement

odontoblastique logZ dans un canalicule persistau(iet Hume, 1998).
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Fig 2.3. : Corps cellulaire et prolongement odotastique (Farges, 2011).

La dentinogZnese rZsulte principalement de la agathet de la sZcrZtion de protZines par les
odontoblastes, dont une grosse partie est phosigleoriyes diffZrentes Ztapes conduisent ~ la foonati
dOune matrice extracellulaire et ~ sa minZralisatiour aboutir ~ la formation de la dentine.

Ainsi, gr¥%ce " une Zvolution fonctionnelle, nousspas de cellules prZdiffZrenciZes mitotiques aux
odontoblastes post-mitotiques, jeunes prZpolapsispolarisZs. A 10issue de la dernisre mitosdese
les cellules filles au contact de la membrane as@kengagent dans le processus de diffZrenchite (

et Goldberg, 2001). Nous concluons que les odoaste$ sont des cellules post-mitotiques. Au coars d
leur derniere division, le fuseau mitotique sOdegerpendiculairement ~ la membrane basale, laleel
devient fonctionnelle. Cet odontoblaste subit uakagsation rapide, cOest-"-dire que le volumeukzie
augmente, le noyau se place en position basalepdf@dl de Golgi devient supra-nuclZaire, et nous
commeneons " noter des signes dOactivitZ de sgnttes constituants cellulaires (Goldberg, 1989).

Des IOZtape de polarisation, les odontoblastes eoent ~ synthZtiser les constituants de la prausnt

et donc de la dentine.

Fig 2.4.: Coupe longitudinale dOune dent et mise/\dence de la situation gZographique des
odontoblastes (Farges, 2011).



2.2.1 ActivitZ de biosynthese de la matrice dentinaire par les odontoblas

fonctionnels

Les odontoblastes synthZtisent principalementallagene ainsi que de nombreuses protZines
non collagZniques.

2.2.1.1 Biosynthese du collagene dentinaire

Les odontoblastes synthZtisent principalementollagrne de type | et le trimere du collagene |,
constituant environ 90% de la phase organique oielie.
Le collagene | classique constitue IQarmature deak@ice organique en associant deux cha’nes alpha
et une cha’ne alpha 2(1).
Le collagene | trimere est formZ par IOassociatienrois cha’nes alpha 1(1).
Nous retrouvons Zgalement une petite quantitZ iegene de type V, environ 3%, et du collagene de
type Il et VI~ tres faible dose.
Le collagene synthZtisZ dans la prZdentine nOestods minZralisZ.
Le but est dOamarrer la matrice organique dertiga¥oce ~ ce rZseau de fibres de collagene de gros
diametres, et de jouer le r'™™le de soutien minAralipportant les cristaux dOhydroxyapatite.
Le motif architectural est particulisrement adaptd minZralisation.
Le collagene de type | permet la fixation des pHusgrotZines qui vont conditionner le dZp™t du alinZr

dans les espaces libres de la fibre de collagene.

Fig 2.5. : Les cha’nes du collagene de type |, foafassique et trimere (Farges, 2011).



2.2.1.2 Biosynthese des protZines non collagZniques

Les odontoblastes synthZtisent des protZinesaitagZniques impliquZes dans la minZralisation,
principalement des glycoprotZines et des protZptesphorylZes. lls sZcrstent de IQostZonectine, de
IOostZopontine, des protZoglycanes, de la phospledtaline et de la DMP1 (dentine matrix protein 1
La plus abondante des protZines non collagZnigppartenant ~ la famille des SIBLINGs (small
integrind-binding ligand glycoprotein) est la siplwsphoprotZine dentinaire ou DSPP. COest une
protZine inactive de 1301 acides aminZs qui joudMee le plus important dans la minZralisatiorade |
prZdentine.

La DSPP se clive en DSP (sialoprotZine dentinagteen DPP (phosphoprotZine dentinaire). Son
expression entra’ne la diffZrenciation des odoaste$s. Elle est exprimZe furtivement par les
prZamZloblastes (MacDougall, 2006).

Ce sont des protZines non collagZniques, secfiZestrZmitZ des prolongements odontoblastiqués, g
vont permettre la transformation de la prZdentmeeantine, en initiant et en rZgulant la minZrétisade

la matrice extra-cellulaire (Butler, 1995).

La DMP1 joue un r™le dans IQinitiation de la nlisatian dentinaire en liant les ions calcium, mais
cette protZine dispara’t des lors cette initiatierminZe (Piette et Goldberg, 2001). Elle se siuele
meme gene que la DSPP.

LOostZonectine est sZcrZtZe en grande quantitdamsais compose Zgalement la dentine. DOapres le
Ztudes scientifiques, IOOPN, ou ostZopontine cagime un facteur dOinhibition de la minZralisation
dentinaire (MacDougall, 2006).

La BSP ou C bone sialoprotein E est une protZinecobagZnique de la matrice osseuse exprimZe
pendant la dentinogZnese. Initialement suggZrZereonesponsable de la dentinogZnese imparfaite, elle
a ZtZ rapidement mise hors de cause (MacDoug8l)20

La MEPE ou C matrix extracellular phosphoglycoprokeest exprimZe par les odontoblastes pendant la

formation de la dent mais nOest pas responsalderddadie (MacDougall, 2006).
2.2.2 Processus de minZralisation

Une fois la couche odontoblastique formZe, leswmastes vont se diffZrencier pour synthZtiser
les constituants de la prZdentine. Cette prZdertihedZposZe tout au long de la vie dOune dentenais
processus est ralenti apres I0Zruption de cettérder_a prZdentine subit par la suite un phZnarda
maturation et se minZralise entre les prolongenmustoblastiques. Cette premisre couche est nommZe
le manteau dentinaire. La minZralisation dZbuteiaesu des fibres de collagene de type |, initiZe lps
protZines non collagZniques qui sOancrent auss fitwecollagene. Elles vont organiser le dZp™t de

IOhydroxyapatite, ~ 1QintZrieur et " la surfaceibiess.
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La minZralisation dZbute lorsque |OZpaisseurpt&d@ntine atteint 20 ~ 30 micrometres au niveadade
couronne. LOinterface entre la prZdentine non aiisiZe et la dentine minZralisZe est appelZeneds
minZralisation.

Au niveau du front de minZralisation, le collagdmla matrice fournit une structure en trois dinemns
correcte, pour recevoir le composant minZral dkefgine.

La phosphoprotZine dentinaire sZcrZtZe par lesrg@nents odontoblastiques est considZrZe engendrer
des cristaux dOhydroxyapatite pendant la minZiatisa

Il est important de comprendre 1QintZraction diagwle | avec les protZines non collagZniques Gast
cette interaction qui va initier et rZguler la maidation dentinaire.

Ainsi, un dZfaut qualitatif ou quantitatif de ®wu IQautre protZine va engendrer par la suit fant

de minZralisation.

Comme la dentinogZnese Zvolue, les odontoblastesincent de migrer ~ 1QintZrieur de la cavitZ
pulpaire, sZcrZtant progressivement de la nouneleice dentinaire. Le tubule dentinaire, qui centile
prolongement odontoblastique, sOZtend donc dedtoje amZlo-dentinaire ~ la pulpe. Il constituesun
voie de passage pour les fluides, les molZculesighis et les bactZries (Mount et Hume, 1998).

La vitesse de formation de la matrice est supZiéuelle de la minZralisation, de telle sorte ueSte
toujours une couche de prZdentine.

La premiere couche, ou manteau dentinaire, cornedpola dentine coronaire, au dessus de la matrice
dentinaire. Elle contient des fibres de collagemetype I, disposZes ~ angle droit, formant lagton
amZlo-dentinaire.

Au fur et ~ mesure que les odontoblastes vont mjgeematrice sZcrZtZe va contenir de fines fibees
collagene de type |, orientZes parallslement ~dagtion amZlo-dentinaire. Il en rZsulte une derpins

dense, connue sous le nom de dentine primairerouncpulpaire (Barroet al.,2008).

Fig 2.6.: Evolution spatiale des odontoblastesladgnction amZlo-dentinaire vers la pulpe (Farges,
2001).



Fig 2.7. : DiffZrenciation de IOodontoblaste etZitn de la prZdentine (Farges, 2011).

Fig 2.8. : Coupe histologique montrant les coualespectives des odontoblastes, de la prZdentinia, de

dentine et des amZloblastes (Kierszenbaum, 2002).
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2.2.3 PhZnotype de IOodontoblaste

Le phZnotype de IQodontoblaste est caractZrigZ ppaisence de deux molZcules spZcifiques :
- la phosphoprotZine dentinaire ou DPP ;

- la sialoprotZine dentinaire ou DSP.

Ces deux molZcules sont des doubles transcrits sDugene, DSPP. Elles sont associZes ~ un certain
stade avant clivage sous la forme dOune sialoptyospHine dentinaire.
Nous prZcisons que la DSPP nQest pas sZcrZtZesdaeBules pulpaires et 200 fois moins dans les

cellules osseuses.

Fig 2.9. : Clivage de la DSPP (Farges, 2011).

La DSPP inactive est constituZe de trois partigtindtes qui vont «tre " IQorigine de trois prog& aux
fonctionnalitZs diffZrentes : la DSP, la DPP éd@P (glycoprotZine dentinaire).

La DGP est clivZe rapidement apres sa synthese,sata donc absente de la prZdentine et de landenti
Les fragments gZnZrZs par la dZgradation desmestdont rZabsorbZs par les odontoblastes.

Ces deux protZines restent pour le moment les dseids marqueurs de la diffZrenciation
odontoblastique.

Rappelons que la dentinogZnese est un processuscoZvoluant suivant les phases de formation
initiale et IQactivitZ sZcrZtrice (Piette et Galgit2001).

Les altZrations des rZgulations gZnZtiques ettaotetionnelles peuvent conduire ~ la formation de

dentines pathologiques.
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2.3 Tissus dentaires

La dent est constituZe de tissus aux propriZtZ&esaet aux r™les diffZrents. Nous allons dZcrire

dOun point de vue histologique ses composantoquEdxZmail, la dentine, la pulpe et le cZment.

2.3.1 Dentine

La dentine est le plus volumineux des tissus destaelle est constituZe de :
- 70% de phase minZrale, qui contient principalerdestcristaux dOhydroxyapatite ;
- 20% de matrice organique, composZe essentiellemeertllagene | ;
- 10% dOeau.

La dentine a une composition voisine de I0os, ndaanrelle en differe par sa structure. En effet, s
composante organique est similaire, ce qui expliguéype de minZralisation analogue, mais sa teneur
en minZraux est bien supZrieure " celle de IQos.

Par contre, son degrZ de minZralisation est biniéur ~ celui de I0Zmail (compris entre 96 et P8
supZrieur ~ celui du cZment (63%).

La dentine est constituZe de milliers de tubulessipent parallsles les uns par rapport aux autes,
confZrant une permZabilitZ importante vis-"-vis dextZries responsables, notamment des IZsions

carieuses.

Une classification dZcrit trois types de dentirlerséeur formation dans le temps (Piette et Golgber
2001) :

- la dentine primaire est constituZe des la polainsaties odontoblastes, quand la prZdentine se
transforme en dentine. Sa formation sOacheve @#&uwption de la dent ;

- la dentine secondaire est formZe dans un secorubsidra processus de formation va perdurer,
mais ralentir tout au long de la vie. Ceci se remarpar le dZveloppement des canalicules et
|IGaugmentation du nombre dOodontoblastes. En reoylepra environ 20 000 canalicules au
mm? dans la couche superficielle, 35 000 dans la cemebyenne et 55 000 dans le tiers externe.
La dentine secondaire est produite en rZponse tmxilations biomZcaniques subies par la
dent ;

- la dentine tertiaire se forme ~ la suite de trausmes, de stimuli divers ou tout simplement avec
le vieillissement dentaire. COest une dentineduitirrey qui a pour but dOZloigner la pulpe de

|Oagression.

! %¢



Une autre classification dZcrit deux types de dengielon leur localisation :
- la dentine pZriphZrique, la plus externe ;

- la dentine circumpulpaire, la plus interne.

La dentine pZriphZrique comprend trois coucheZmifites, de la plus superficielle ~ la plus prond
- le manteau dentinaire ;
- la couche hyaline de Hopewell-Smith ;

- la couche granulaire de Tomes.

Le manteau dentinaire est la premiere couche ~Zgoder au niveau coronaire, au contact de 10Zmail e
du cZment. Son Zpaisseur est comprise entre 7 @im3QGoldberg, 1989). Il est sZcrZtZ par des
odontoblastes non polarisZs, sans prolongementstaidlastiques. Il est donc hypominZralisZ. Le
manteau dentinaire est dZpourvu de canaliculesieetontient pas de phosphoprotZines (Piette et
Goldberg, 2001).

La couche hyaline de Hopewell-Smith se situe aeaivradiculaire, elle est Zpaisse de 7 jfbet est
Zgalement dZpourvue de canalicules dentinaires.

La couche granulaire de Tomes, situZe sous la eopchcZdente, est Zgalement retrouvZe au niveau
radiculaire. Elle est hypominZralisZe et Zpaissg d&5 um. Elle contient de fins canalicules (Goldberg,
1989).

Toutes ces couches superficielles sont distincess d&ntines circumpulpaires par leur composition et
leur structure (Piette et Goldberg, 2001).

La dentine circumpulpaire est sZcrZtZe par destallastes polarisZs et se trouve traversZe par des
canalicules dentinaires contenant un prolongemeanimblastique. COest donc une dentine tubulege, |
tubules sont paralleles entre eux, dZcrivant unelo® sinueuse au niveau coronaire et un trajefigeet
au niveau radiculaire. Leur nombre ne cesse dOatgmmus on sOenfonce en profondeur (Piette et
Goldberg, 2001).
Elle regroupe :

- la dentine intertubulaire qui occupe IOespace kstieanalicules ;

- la dentine pZritubulaire qui sOappose le long perti des tubules.

La dentine intertubulaire est le rZsultat de lagfarmation de la perentine en dentine, se forraant
dZtriment du volume pulpaire.

Le collagene | reprZsente 85% de sa phase organipeeprotZines non collagZniques sont associZes au
fibrilles de collagene ou Zgalement prZsentes temespaces interfibrillaires (Piette et Goldb&f1).

La dentine pZritubulaire forme une gaine denseostdgene, fortement minZralisZe. Elle dZcrit un

anneau de dentine autour des prolongements cedisjaionfZrant la rZsistance au tissu.
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Fig 2.10. : La structure de la dentine : mise en Addedes prolongements anatomiques et des tubules

dentinaires (Farges, 2011).

2.3.2 Email, pulpe, cZment et jonction amZlo-dentinaire

LOZmail est un tissu minZralisZ. Sa matrice apgacontient des protZines, de I0eau et des traces
de lipides. LOZmail mature que IOon retrouveurface des dents est formZ approximativement de 97%

de phase minZrale, 3% de matrice organique et ¢Gekiberg, 1989).

La pulpe est un tissu conjonctif 1%.che, non misZiatomposZ de cellules dispersZes dans une enatric
extracellulaire, riche en eau, peu dense. Ces lesllappartiennent "~ diffZrents groupes qui sont
responsables des propriZtZs dentinogZnZtiques, le®rddontoblastes, les fibroblastes et les fibres
nerveuses. COest un tissu richement vasculari€dmfignt des cellules de dZfense. Il est dZfiniupe
zone pZriphZrique contenant les odontoblastesaquifermer la dentine. Cette couche va se stratifie

se renforcer avec le temps, entra’nant une dinoinudu volume pulpaire. La pulpe peut augmenter la
production de dentine, pour former la dentine &g afin de se protZger contre les stimuli egti#s
(Piette et Goldberg, 2001).

Le cZment est un tissu conjonctif minZralisZ reaniMa surface externe de la racine dOune deest |
avasculaire et peut prZsenter des similitudes l@gepropriZtZs de 100s, mais ne subit pas de remede

Il sOZpaissit tout au long de la vie. La formatioeZment commence avec la minZralisation dessfitee
collagene. Il est composZ dOune partie cellul@iomténant les cZmentocytes), ainsi que dOune autre
partie acellulaire. Il contient de 10eau, des mainZr(contenant les cristaux dOhydroxyapatite), une
matrice inorganique, contenant des fibres de cellaget des protZines essentiellement glycosylZes
(Piette et Goldberg, 2001).



La jonction amZlo-dentinaire, point de dZpart déelatinogZnese et de IOamZlogZnese, prZsenteast asp
festonnZ, non linZaire, surtout au niveau des zepamises ~ des forces occlusales importantes. La
dentine a un r™le de soutien de I0Zmail, cettiojopermet une flexibilitZ pour prZvenir des fraes de

|IOZmail, hautement minZralisZ et cassant (Mottree, 1998).

2.4 CaractZristiques histologiques de la dentinogZnese imparfaite

La dentinogZnese imparfaite est une anomalie @etstre de la dentine.
La dent prZsente des dZfauts histologiques queations dZcrire prZcisZment.
Il est important de noter que IOanomalie gZnZtmuehe les cellules qui composent la dentine. Ces

memes cellules Zlaborent dautres tissus dentaftasneant IOhistologie de la dent dans son ebgem
2.4.1 CaractZristiques de la dentine

Histologiquement, la dentine est affectZe de lameemanisre pour les trois types de
dentinogZnese imparfaite (Marjoraesal., 2010).
Nous allons discerner les deux types de dentine, etlas ne prZsentent pas les memes dZfauts
histologiques :
- la dentine profonde ou circumpulpaire ;

- la dentine superficielle ou pZriphZrique.

La dentine circumpulpaire ou profonde est hypordhigfe, sa microduretZ est diminuZe. Elle est
caractZrisZe par une structure irrZguliere, hZ#deggraversZe par de fins canalicules. Les tubsées
prZsentent en touffes dZsordonnZes, les odoneblastomposant sont le plus souvent dZpourvus de
prolongements odontoblastiques, ou alors ces dsereant tres fins. Les canalicules ont une distiiu
anarchique, proche de celle de la dentine rZacatltmn(KerZbel, 1975).

Fig 2.11. : Coupe histologique dOune dentine femémbrasZe avec des tubuli dentinaires nombreux et

irrZguliers, comme dans la dentine rZactionndllgdexiste pas de chambre pulpaire (KerZbel, 1975).
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Fig 2.12. : Coupe histologique montrant la struethiZtZrogene de la dentine circumpulpaire, forn&e d
masses amorphes, traversZe par de fins canaliougslisrement distribuZs (microscope Zlectronigue
balayage; 480) (KerZbel, 1975).

Les fibres de collagene sont Zpaisses, elles pt&senne disposition irrZguliere et sont enchevesgZ2Un

grand nombre dOentre elles sont incompletemenbouninZralisZes (KerZbel, 1975).

Fig 2.13.: Coupe histologique dZcrivant le rZseamplexe des fibres de collagene imparfaitement

minZralisZes au microscope Zlectronique " transoniggrossissemerit 1600) (KerZbel, 1960).

Les cristaux dOhydroxyapatite ont des formes iisfegidans la dentine profonde. Il existe parfdes
nombreux espaces entre le collagene et les crigtéarZbel, 1975). La substance matricielle est amer
ou granuleuse, atypique, dZsordonnZe, avec de mosgw inclusions vasculaires autour de tubules

Zlargis et dZviZs. Il est retrouvZ de larges esgieenatrice non calcifiZe.

La dentine pZriphZrique est moins altZrZe queritingeprofonde, ce qui suggere que les odontobgaste

connaissent une pZriode de fonction normale (Pé¢t@oldberg, 2001).
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Marjoranaet al, en 2010, affirment qu®en dZpit de cette apmarenmale, les odontoblastes prZsentent

une dysfonction des leur diffZrenciation.

Il est prZcisZ par certains auteurs que les raatifics terminales de certains canalicules sont plus
nombreuses, en forme de balai et regroupZes efesole plus, la dentine pZriphZrique peut parfois

contenir une substance calcifiZe, amorphe ou geasa| parsemZe dOespaces interglobulaires pas de |

jonction amZlo-dentinaire (KerZbel, 1975).

Fig 2.14. : Les ramifications terminales en forneebélai des canalicules dentinaires (coupe hisimpleg

grossissemerit 400) (KerZbel, 1975).

Les variantes de couleurs observZes cliniquementsfoement liZes aux diffZrences histopathologique
des formes de dentinogZnese imparfaite : canaogteupZs en faisceaux ou en gerbes, rares outsbsen
oblitZration pulpaire.

Dans les formes les plus 1Zgeres, la plage de demiZriphZrique est normale, le reste de la dentine
renferme des canalicules irrZguliers. Dans les dsrtas plus graves o la pulpe nOexiste plus,nange

est dZpourvue de canalicules (KerZbel, 1975).
2.4.2 CaractZristiques de IOZmail

Il prZsente une structure histologique et unesgpar normales, mais reste nZanmoins fragilisZ
car la dentine qui le soutient est anormale. ihsQi une usure prZmaturZe de |I0Zmail.
Pour KerZbel en 1975, I6Zmail est considZrZ comimensais certains auteurs comme Hurséyal.
(1956) et Bernard (1960) estiment quOil est affed#s degrZs variZs.
En 1931, Becks pense que dans des cas exceptipihpelst stre IZgerement hypocalcifiZ.
DOautre part, la jonction amZlo-dentinaire esilld@fte car non rectiligne. En effet, la jonctiost disse,
anormalement festonnZe, ce qui engendre C |Qgc&ile IO0Zmail (KerZbel, 1975).
Pour Marjoranaet al.,en2010, la jonction amZlo-dentinaire est normaleleslajfragilitz dentinaire est

responsable de cette dZfaillance.
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2.4.3 CaractZristiques de la pulpe

En gZnZral, la chambre pulpaire a son volume rfate diminuZ, pouvant aller jusqu®™ une
obstruction totale (KerZbel, 1975).
LOZtude au microscope Zlectronique permet IOdlsed@une pulpe fibreuse, oe les fibres de cotlage
sont en abondance.
La pulpe est largement comblZe par une matricdrderg irrZguliere, dans laquelle sont dispersZs de
odontoblastes atypiques, rapidement dZgZnZrZsmdlesions vasculaires sont entourZes par unergenti
hautement minZralisZe (Piette et Goldberg, 2001).
La pulpe radiculaire appara”t souvent filiforme Oelkception du tiers apical o elle reste large. La
minZralisation pulpaire se fait en suivant lesetsafles fibres de collagene.
Les calcifications finissent par rejoindre les psrale la chambre pulpaire, qui se trouve alors
completement minZralisZe.
LOinnervation et la vascularisation restent inchasg
Par ailleurs, des nZcroses pulpaires sont misésidance dans de nombreux cas, meme en IOabsence de

caries, menant ~ des pathologies apicales (KerZ6gB).
2.4.4 CaractZristiques du cZment

La structure du cZment nOest pas altZrZe setna?i€oldberg en 2001, mais selon KerZbel en
1975, elle diffZrerait IZgerement de celle du cZnmemmal, avec une disparition des lignes de caviss
et une diminution de la taille des cZmentocytes.
Tres fin, le cZment est par endroit absent dartgels coronaire de la racine, parfois Zpaissi deire
irrZguliere dans la zone apicale.
Il est important de signaler que ces informatiomst SmprZcises, et sont peut-stre une coencidenee a

la dentinogZnese imparfaite.
2.4.5 CaractZristiques des autres composants

Chimiquement, le contenu hydrique de la dentine@eve fortement augmentZ (60% de plus que
la normale), alors que le contenu inorganique estndiZ.
Les cristaux dOhydroxyapatite ont une taille nanmmalis sont moins nombreux que dans la dentine sain
(KeereIet al.,1981), ainsi nous avons une concentration en @minZamoindrie.
La substance fondamentale glycoprotZique est nzagifious distinguons une diminution importante du
taux dOacides aminZs essentiels (Piette et Gal@9€x).
La rZsistance " la carie peut sOexpliquer paitlgda le nombre de canalicules est abaissZ, rislames

mais se minZralisent rapidement (Piette et Goldi29@1).
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CHAPITRE 3. LOEVOLUTION DES CONNAISSANCES GENETIQUES

DOapres les descriptions cliniques, radiologiqaésseologiques dZtaillZes dans les chapitres geftg,
nous pouvons admettre que les trois formes de mmyfinese imparfaite mettent en Zvidence des
caractZristiques similaires.

Cependant, nous allons voir que leurs diffZrenciesqudiales reposent sur leurs origines gZnZtiques.

3.1 Notion de genes responsables et mode de transmission de la desgitnese imparfaite

de type I, Il et 1l

Comme nous IQavons vu au prZalable, pour chasutyples de dentinogZnese imparfaite, le
mode de transmission est autosomique dominant. dieom de maladie autosomique dominante ou
rZcessive dZpend du caractere dominant ou rZcessifjene responsable. Lorsque le mode de
transmission est dominant, il suffit que IOun desxdchromosomes porte IOallsle responsable de la
pathologie pour que la personne la dZveloppe.

De meme, lorsquOun parent atteint est porteur @adlerdominant malade et dOun allele rZcessif, $kan

une chance sur deux de transmettre la pathologie enfant. Ce qui signifie que pour un sujet tddé
risque de transmission est de 50%.

Le caractere hZrZditaire de la dentinogZnese inaite;f comme celle des maladies autosomiques
dominantes, est indZpendant du sexe. Il nOy anggulaucun saut de gZnZration, cOest-"-dire que pou
chaque lignZe, des cas peuvent «tre dZclarZs.

LOexpression du gene responsable est variable sledopue individu. Ainsi, la maladie peut connaties
formes plus ou moins graves selon les patients.sDiancas contraire, lors dOune transmission
autosomique rZcessive, il faut que les deux chromes portent IOallele responsable pour que |Gindivi
soit atteint (Philip, 2001). La pathologie est d#etosomique car son gene causal se trouve sur un
chromosome autosomique (les vingt et une prempedses) et non sur un chromosome sexuel (XY pour

la femme, XX pour IDhomme).



Fig 3.1.: SchZma reprZsentant le mode de trarismissitosomique dominant sur trois gZnZrations
(Philip, 2001).

La pZnZtrance de la dentinogZnese imparfaite estpkete. Cette notion dZtermine le degrZ de
manifestation du gene, cOest-"-dire le nombre ddiind phZnotypiquement atteints sur le nombre
dOindividus porteurs du gene (Philip, 2001).

Il peut exister des mutations de gamstes qui varitagner |Oapparition de la maladie dans une &mill

sans antZcZdent. Ce phZnomene est appelZ mutatimovo

Bien entendu, les lois de transmission de la deg#mese imparfaite sont conformes aux lois
mendZliennes, ainsi, le risque de transmissiodes0%, les deux sexes sont touchZs indiffZrematent
le sujet atteint na’t toujours dOun parent atteint.

Les dentinogZneses imparfaites de type |, Il et 98 diffZrencient principalement par les genes
responsables de la maladie. En effet, nous all@iisque les pathologies nOont pas la meme origine
gZnZtique.

Les dentinogZneses imparfaites de type Il et |lttere en cause le gene DSPP, alors que le typedua
une anomalie des genes COL1A1 et COL1A2.



3.2 R™l|es du gene DSPP dans la dentinogZnese imparfaite de type Il et Il

3.2.1 Description du gene DSPP

La sialophosphoprotZine dentinaire ou DSPP, ttimluclu gene DSPP, est composZe de 1301
acides aminZs.
COQest la protZine la plus abondante de la faneieStBLINGs (Maciejewska et Chomik, 2012). Elle
joue un r™le tres important dans le processus niralisation de la dentine.
LOanalyse molZculaire du gZnome humain localigenke de la DSPP sur le chromosome 4q21-23.
Rappelons que le gene est un fragment dOADN situie doras long ou court dOun chromosome, ~ un

locus bien prZcis. Il dZtermine la transmissiol®ekpression dOun caractere observable.

Fig 3.2.: Position du gene DSPP sur le bras longctiromosome 4 (Weizmann institute of science,
2012).

Aprss analyse, nous dZcrivons le gene de la DSRRe acteur de la diffZrenciation des odontoblastes.

Il a ZtZ retrouvZ rZcemment dans IQoreille efNfaoPougall, 2006) et sOexprime de fason transijoar

les prZamZloblastes et les amZloblastes jeuné&eftsr(Piette et Goldberg, 2001).

Ce gene est incriminZ dans les dentinogZneses ifapes de type Il et lll ainsi que dans la dyspasi
dentinaire de type II.

Des les premiers travaux de cartographie du gZnoumeain, les genes responsables de ces pathologies
ont ZtZ assignZs " une rZgion du bras long du dsome 4 (rZgion 4g21-23) (Richartal, 2007).

Il est notZ, en effet, que les protZines jouant™te dans la minZralisation dentinaire sont cquitedes
genes situZs sur ce meme bras long du chromosome 4.

COest pourquoi, tous les genes codant les protZiBtdINGs (DMP1, BSP, MEPE, DSPP) sont, " la

base, des candidats potentiels des dentinogZmgesfaites.



Fig 3.3.: Genes situZs sur le locus des anomaiigeZditaires de la structure dentinaire sur le
chromosome 4 (Richartal., 2007).

Mais, parmi eux, DSPP est celui le plus logiqueneapliquZ. Effectivement, comme nous IOavons vu, il
est fortement exprimZ par les odontoblastes et qmie la sialophosphoprotZine dentinaire. Cette
protZine va se cliver dans un second temps, imrefdént apres sa traduction, en trois protZines
importantes de la dentine. La protZase responsaplrtient ~ la famille des C astacin E.
Ces trois protZines sont :

- la sialoprotZine dentinaire ou DSP, situZe au mieala partie amino-terminale du gene ;

- la phosphoprotZine dentinaire ou DPP, localisZ¢aspartie carboxy-terminale ;

- la dentine glycoprotZine ou DGP, provenant dOumiencompris entre la DPP et la DSP.

Ces protZines composent environ 10% de la phasmigue de la dentine. Elles sont donc retrouvZes
dans la matrice extracellulaire. Notons que laogilabsphoprotZine dentinaire nOappartient pas ~ ce
milieu car sa traduction se fait en milieu intragkglire (Richardet al., 2007 ; Maciejewska et Chomik,
2012).

La DPP est une protZine hautement phosphorylZenepant dOinduire la nuclZation des cristaux
dOhydroxyapatite et contr™lant leur croissancanOarclivage, la DPP bouge rapidement sur letfden
minZralisation o« elle sOassocie au collagene I.

Une Ztude in vitro montre que son r™le dans larafisation dentinaire est dZpendant de sa
concentration. De ce fait, la DPP stimule la mifiZasion ~ de faible concentration mais |Qinhibdes
concentrations trop ZlevZes. La longueur de cettZipe varie suivant les individus. Cela va coral(i

un polymorphisme qui ne va cependant pas entrdédommage de fonction.



La DSP a, quant ~ elle, une fonction moins connuee"niveau et son impact dans la minZralisation
dentinaire nOest pas encore ZlucidZ. Nous pensddslley participe "~ la phase de transition
prZdentine /dentine.

Il est ZnoncZ que la DGP influence IQinitiatioke etontr™le de la minZralisation (MacDougall, 2006
Maciejewska et Chomik, 2012).

La DSPP contient 5 exons et 4 introns, IQorgaoisdti gene est la suivante :
- 10exon 1 est non codant ;
- 10exon 2 code principalement la sZquence du pejmiuk ;
- 10exon 3 et 4, ainsi quOune toute petite pari®esen 5, codent la DSP ;
- la deuxieme partie de IOexon 5, quasiment la paritere, encode la DPP (Maciejewska et
Chomik, 2012).

Fig 3.4. : Structure du gene DSPP (Richatdl, 2007).

La stratZgie actuelle de diagnostic molZculairperenet pas dOidentifier la mutation du gene DSRP po
chaque patient touchZ. COest pourquoi, dans cas estsenvisagZ 10ZventualitZ de mutations pgedsen
dans dOautres genes impliquZs dans la minZratisiidinaire.

Nous pouvons prendre pour exemple DMP1, qui coder @ phosphoprotZine acide de la matrice
dentinaire 1.

La protZine est Zgalement engagZe dans la mirfiaiisie la dentine et participe " IQinitiatiomet] |a
rZgulation de la formation de IOhydroxyapatite.@oe est situZ sur le meme locus que celui de$®P

et reprZsente, par consZquent, un candidat pdtentieas dOabsence de mutation de la DSPP. DOautre
part, le phZnotype dentaire des souris knock-out f®gene DMP1 est proche de celui des souris KO
pour le gene DSPP, exceptZes pour les expositiolpajes.

Il a ZtZ dZmontrZ que la suppression de DMP1 sieulds entra’ne un phZnotype dentaire caractZaisZ p
une maturation incomplete de la prZdentine en dentine chambre pulpaire large, une augmentation de

la zone de prZdentine et une rZduction de celle dentine ainsi quOune hypominZralisation.



Le gene est constituZ de six exons dont cing codent une protZine DMP qui subit, comme DSPP, une
maturation post-transcriptionnelle.
Mais aucune mutation nOa ZtZ rapportZe aujou(B@hairdet al, 2007). DOapres MacDougall en 2006,

les analyses des mutations excluent ce gene daladie.

Fig 3.5. : Structure du gene DMP1 (Richadal., 2007).
3.2.2 Description des mutations rapportZes dans la littZrature

Beattie, en 2006, dZcrit cing mutations dans lgiorZ DSPP. Richarckt al., en 2007, en
rapportent dix, dont neuf sont des mutations pailes, localisZes au niveau de la protZine DSP. La
dixisme est une insertion-dZIZtion au niveau dorP.

Une Ztude menZe par Maciejewska et Chomik en 284mble les rZsultats de ces dernieres annZes
afin de rZpertorier les analyses molZculaires d2SRP. Le but de 10Ztude est de faire le lien &ntre
phZnotype des diffZrentes maladies (dentinogZmgparfaite de type Il et Ill, dysplasie dentinaire d
type Il) et les mutations spZcifiques du gene dBS&PP.
A ce jour, seules les mutations de DSPP ont undiat les pathologies. Nous en recensons plus de 30
en 2012 (dont 26 sont responsables de la dentinegZmparfaite Il et Ill). Les mutations sont di¥es
en trois groupes :

- celles apparaissant dans la sZquence codant ppeptiee signal ;

- celles codant pour la DSP ;

- celles codant pour la DPP.

Nous remarquons que les mutations sOeffectuantetas€quences codant pour le peptide signal et/ou
pour le domaine DSP sont le plus souvent non-sefaug-sens, tandis que les anomalies retrouvZes au
niveau de DPP sont gZnZralement des dZIZtions ets#etions.

Les mutations ayant lieu dans le domaine de la BI®Ritissent toujours ~ une dentinogZnese imparfaite
mettant en avant le r'™™le de la protZine dans Eratisation de la dentine. Il est montrZ Zgalergasat

plus il y a de dZIZtion au niveau du codon, pldsfme de la maladie est sZvere.



Les modifications gZnZtiques sont de trois sortes :
- les substitutions, le remplacement ddun nucImeilden autre ;
- les dZIZtions, la suppression dOun ou plusieuiZotides ;

- les insertions, IOaddition dOun ou plusieurs nigeZo

Si il y a insertion ou dZIZtion dOun ou deux ntid&o dans la sZquence, nous noterons un dZcalage d
cadre de lecture (codon).

Si ces modifications sont au nombre de trois, re®ns la suppression (pour une dZIZtion) ou [Dajou
(pour une insertion) dOun acide aminZ dans laipeaXprimZe.

De plus, si cela intervient sur un intron ou un rexemn codant, nous ne remarquerons aucun effet
dZIZtere sur la protZine (Housset et RaisonniekQR0

LOintron est une partie du gene non codant popirdtZine, il sert au dZroulement de 10Zpissagea(eas
de IOARN transcrit de IDADN ~ IODARN messager ature

Aprss |IOZpissage, seuls les exons sont conservZs.

Les insertions, de un ou deux nuclZotides, modifiancadre de lecture, sont nommZes C mutations
frameshift E, et les insertions retrouvZes au nivdes sites dOZpissage sont qualifiZes de C msitatio

splice site E.

Fig 3.6. : Epissage alternatif dOun gene (Bely4200



Nous avons rZpertoriZ dans les tableaux ci-dedssusiutations classZes selon leur localisationiesur
gene DSPP. Il y est spZcifiZ le genre de mutatiisZquence oe elle appara’t, IOacide aminZ njésien

la position sur IOexon ainsi que le type de degfinese imparfaite.

Tableau 3.1. : Les mutations sur le peptide sigedDSPP (Maciejewska et Chomik, 2012).

Tableau 3.2. : Les mutations de la sZquence DSEi¢Maska et Chomik, 2012).

Tableau 3.3. : Les mutations engendrZes sur DPRi¢Maska et Chomik, 2012).



Les consZquences cliniques sont bien souventitéffie Zvaluer car nous distinguons plusieurs tyges
mutations : les mutations non-sens aboutissanis pietZines tronquZes, les dZIZtions, les inssrébn

les mutations faux-sens.

Ces dernisres sont dures ~ analyser car elles antseuvent au changement dOun unique acide-aminZ
dont les consZquences sur la protZines sont insislés (MacDougall, 2006 ; Richaed al.,2007).

Fig 3.7.: SchZma du chromosome 4 dZtaillant lesisloos se situent les mutations principales

responsables des dentinogZneses imparfaites (Magblp2006).

La classification de Shields de 1973 diffZrenciddatinogZnese imparfaite de type Il de celle geeti}l

par des criteres cliniques et radiologiques.

Une Ztude gZnZtique confirme que des souris C B&BEk Out E expriment un phZnotype semblable
pour les deux maladies. Il est important de mefiraccent sur la classification initiale basZe ear d
criteres cliniques et radiologiques qui nOimpligoac pas la connaissance des pathologies molZsilair
Par consZquent, le but est de rZussir ~ dZterramemnouvelle classification qui va Ztablir la ctatifin

entre les mutations gZnZtiques de la DSPP et loppe de la maladie (Maciejewska et Chomik, 2012).



3.3 R™|es des genes COL1A1 et COL1A2 dans la dentinogZnese imparfaite de type |

3.3.1 Organisation des cha’nes polypeptidiques du collagene |

Comme ZnoncZ prZcZdemment, le collagene | estoipe prZdominante de la dentine et
constitue 90% de la matrice organique (Zhahgl., 2012). La molZcule de collagene est une protZine
allongZe constituZe dOune trame fibreuse, sy@Atans le rZticulum endoplasmique sous forme de
prZcurseur, appelZ procollagene .

Le collagene | est formZ dOun hZtZrotrimere de tba’nes polypeptidiques dans une triple hZfieix
cha’nes 1(1) et une cha’nk2(l), codZes respectivement par les genes COL1AIGH 1A2.
Le gene COL1A1 se trouve sur le chromosome 17g2&t32 compose de 51 exons.

Le gene COL1AZ2 est sur le chromosome 7g22.1, il pend 52 exons.

Gene COL1A1 Gene COL1A2
Fig 3.8.: Position du COL1Al et COL1A2 sur les ahosomes 17 et 7 (Genetics home reference,
2012).

Les cha’nes polypeptidiques Pidl) et Prd 2(l) ont une structure similaire avec un domainetree en
triple hZlice de 1014 acides aminZs.

Elles sOorganisent par la rZpZtition de tripept@lg-Xaa-Yaa (Cundy, 2012). Ce triplet se rZp+8¥ 3
fois pour chaque cha’ne polypeptidique. C Gly Hr ptycine, est le plus petit acide aminZ, C Xaa E

C Yaa E pouvant stre nOimporte quel acide amir&d€aiers contiennent nZanmoins environ 30% de
proline et dOhydroxyproline responsables de ldisfate la molZcule.

La glycine a une position stratZgique au centritlice, cOest pourquoi, si elle se trouve refeplkc
fonctionnalitZ de la protZine est modifiZe.

La synthese du collagene se fait par [OextrZmitér@inale des cha’nes qui initient la trimZrisatian
partir de ce point de dZpart, les trois cha’nesre@ent en triple hZlice et sont ensuite sZcrtdes le

milieu extracellulaire (Van Der Rest, 2004).



Pendant et apres la traduction, les trois cha’nbgsent une modification complste.

LOenzyme prolyl-4-hydrolase transforme pratiqueroerstles rZsidus proline, situZs en position Y4-en
hydroxyproline. COest une Ztape essentielle poumten@ une stabilitZ thermique et permettre
|IOassemblage du trimere. En IQabsence de cettécatimti, le trimere se dissout, cOest " dire cae |
cha’ne se dZplie.

Les rZsidus lysine de la triple hZlice sont hydidsyar la lysyl-hydroxylase-1, le glucose et llagmse
sont ajoutZs par des glycosyltransfZrases.

Siil y a un retard dans le dZroulement de la foionade la triple hZlice, le processus peut comtimais

les propriZtZs physiques de la cha’ne seront edt&tZaboutiront ~ un des phZnotypes de [Qost&myZne
imparfaite (Cundy, 2012).

3.3.2 Mutations des genes COL1Al et COL1A2

Environ 90% des patients atteints dOostZogZnssafaite ont une mutation sur IOun des deux
genes du collagene | : COL1A1 et COL1A2. Ce sonsdpnes de taille importante (respectivement 51 et
52 exons) et les mutations causales peuvent s& $itut au long de chacun dOeux.

Les phZnotypes dZrivZs prZsentent des dZsordmessdiilune sZvZritZ faible ~ des formes IZtaldsrio. u
A ce jour, plus de mille mutations du collagenent@tZ identifiZes chez les patients touchZs e ce
pathologie.
Deux groupes sont distinguZs :
- 10un est responsable dOune anomalie quantitative ;

- 1Qautre responsable dOune anomalie qualitative.

Le premier rassemble les mutations entra’nant @mutile synthese dOun allsle du COL1A1, causant
une C haploinsuffisance E (Zhagigl.,2012).

La structure du collagene est normale mais sa ptoo est diminuZe de moitiZ (Cundy, 2012).
C LOhaploinsuffisance est un dZsZquilibre quént@aiOune des deux copies du gene est inadtve,
moitiZ seulement du produit sera prZsent dans ldulee E (Jeanpierre, http://college-
genetique.igh.cnrs.fr/Enseignement/genmol/baseardin. pdf).

Les haploinsuffisances du COL1A1 sont causZesgmmuitations C frameshifts E (dZIZtions, insejtions
non-sens et C splice site E (Zhanhgl.,2012).

Pour Cundy en 2012, elles sont souvent dues “Zagrce dOun codon stop au niveau du COL1A1. Cela
va causer une mutation non-sens et un retard,lddreduction par IOARNmM, de I1Oallsle touchZ.
LOatteinte phZnotypique est moyenne, le patieseme une sclZrotique bleue et peu de dZformation

squelettique (correspondant au type | de la classibn de Sillence).



Le deuxieme groupe inclut les mutations qui engentiun dZfaut de structure du collagene. Elles sont
entra’nZes le plus souvent par la substitutioned§lycine dans le domaine Gly-X-Y de la triple bili

Des Ztudes prZalables indiquent que les patieAseptant ce type de mutation ont un phZnotype aggra
de la maladie par rapport ~ IOhaploinsuffisancE@h1A1l (Zhanget al.,2012).

DOapres Cundy en 2012, ces patients exposent notypg large (formes moyennes " IZtales).

DOautres mutations, comme les dZIZtions et lesionse peuvent causer ces dZlabrements. Il ee rest
que les plus courantes sont dues " la substitutoha glycine, interfZrant ainsi avec le repliemzrrect

de 1OhZlice (Van Der Rest, 2004).

Le test le plus couramment employZ pour faire Hirdition entre ces deux types dOanomalies est la
culture de fibroblastes. Elle permet dOexaminesZerZtion du procollagene | et dOanalyser, par
Zlectrophorese, la mobilitZ des constituants dehktne.

Avec une haploinsuffisance en COL1A1, seule la tjtanle collagene est rZduite mais la structure est
normale. Par contre, les anomalies altZrant latstre, et donc IOenroulement de la cha’ne, modidien
mobilitZ de ces constituants (Cundy, 2012).

Les relations phZnotype/gZnotype des mutations @L1B81 et COL1A2 sont complexes. De
nombreuses publications ont traitZ ces themes, rpmus/ons retenir que les patients prZsentant une

dentinogZnese imparfaite ont presque tous un dtautturel de collagene .

Les donnZes sont rZsumZes ci-dessous :
Les mutations causant une haploinsuffisance eminé’las caractZristiques suivantes :
- forme non IZtale ;
- pas de dZformation squelettique, taille normale ;
- sclZrotique bleue ;
- fractures IZgeres, survenant surtout apres |Oackies ;
- pas de dentinogZnese imparfaite ;
- guelques anomalies de la base du squelette ;

- surditZ frZquente.

Les mutations entra’nant une modification de IGhZtint :

- 82% de substitutions de glycine (par la sZrinergi@ae ou la cystZine, 78% sur la cha’ne
prol 1(1) et 63% sur pro2(l)). 33% des substitutions de Gly sont |Ztalesligis adviennent sur
prol 1(1), 20% sur prb2(l). Les substitutions sur le peptide N-terminahtsnon-IZtales et sont
associZes " la dentinogZnese imparfaite ;

- 18% de mutation C splice site E, de dZIZtionsretadtibns, rarement 1Ztales ;

- les mutations au niveau du domaine C-peptide gedal(l) sont sZveres ou mortelles, celles de

la prd 2(1) ont un phZnotype moyen ~ grave (Cundy, 2012).

! #!



De ce fait, de nombreux criteres dZterminent laZsifx du phZnotype dOapres Van Der Rest en 2004 :
- la nature de la cha’ne mutZe (les mutations delghosont plus nZfastes que celles touchant
pro! 2(1)) ;
- la nature de IQacide aminZ qui va remplacer langlyan petit acide aminZ comme |0acide
aspartique engendre des formes sZveres) ;
- la position dans la cha’ne (les mutations au nigeaG-terminal sont les plus dZIZteres) ;
- le contexte de la sZquence autour des mutatiossrflgions contenant de la proline et de

IOhydroxyproline sont plus stables et sont moinsilsies aux mutations).

Ces parametres vont engendrer diffZrents dZg%stsyeda dZgradation intracellulaire du collagenee un

variation de sa sZcrZtion, interfZrant avec |Obatsgendes fibres.

La multitude de facteurs et de mutations cause graade variabilitZ phZnotypique de I0ostZogZnese
imparfaite.
DOapres Vitalet al., en 2012, dOautres genes sont responsables deod@ossg imparfaite, comme

CRTAP et LEPRE1. Leurs mutations seraient impligufans des formes rares et sZveres de la maladie.

Il est intZressant dOassocier la classificati@ildmce avec le type de mutation retrouvZ.
Ainsi, Byerset al.en 1988 analysent les mutations suivant les plggestde |IOostZogZnese imparfaite :

- les patients atteints par le type | prZsentent mogation du gene COL1A1, engendrant une
haploinsuffisance en collagene ;

- 10ostZogZnese imparfaite de type IV est hZtZrogeseporteurs de cette maladie montrent un
taux normal de procollagene mais prZsentent unemafie de structure de la protZine. De
nombreuses cellules examinZes produisent deux tgeegprocollagene 1; certaines sont
normales et dOautres ont leur triple hZlice medifid mutation est assignZe au gene COL1A2
(Byerset al.,1988) ;

- 10ostZogZnese imparfaite de type Il est causZesparutations hZtZrozygotes du COL1A1 et du
COL1A2. Ces dernisres sont prZdominantes danslesds |Ztales ~ 80%. Environ 60% sont des
mutations non-sens avec substitution dOune glgcinéa triple hZlice. Les autres sont pour la
plupart des dZIZtions, des insertions ou des spite E (Cheet al.,2012) ;

- 1QostZogZnese imparfaite de type Ill rZsulte padenent de nouvelles mutations dominantes.

Elles comprennent souvent des substitutions awanides cha’nes gra(l) et prd 2(1).

Les mutations des genes COL1A1 et COL1A2 entra’rdiffZrents phZnotypes, szrement liZs aux
fonctions diffZrentes des cha’nes!pk() et prd 2(1).
Il est important de prendre en compte les nouvehesations dominantes, surtout mises en Zvidence

dans le type lll (Byerst al.,1988).



La classification de Sillence, publiZe il y a plls trente ans, a constituZ le premier classement de
phZnotypes de IQostZogZnese imparfaite.

Depuis quelques annZes, la complexitZ gZnZtiquieases molZculaires de la pathologie devient d& plu
en plus claire pour les chercheurs.

Nous recensons aujourdOhui de nombreuses mutatiaissces dernisres ne permettent pas dOZtablir une
classification proprement gZnZtique, cOest pourgus devons essayer de maintenir une corrZlation
entre la classification de Sillence et les basel outaires.

La SociZtZ Internationale des Dysplasies Squelesigecommande de retenir les donnZes de Sillence
pour dZcrire la sZvZritZ des phZnotypes et dees@agirZfZrences molZculaires pour la classiitati
clinique.

Il est essentiel de minimiser les nouvelles nunafimts des ostZogZneses imparfaites ~ chaque
dZcouverte gZnZtique. Quand nous sommes face atignpsusceptible dOstre porteur de la maladie, il
est indispensable de dZfinir prZcisemment lesrestcliniques pour dZterminer le phZnotype et le
patrimoine hZrZditaire (Cundy, 2012).
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CHAPITRE 4. LES TRAITEMENTS DE LA DENTINOGENESE IMPARFAITE ET LES
INTERETS DOUNE PRISE EN CHARGE PRECOCE

La variabilitZ phZnotypique des trois formes detidegZnese imparfaite, la sZvZritZ de la
pathologie et le degrZ dOatteinte au moment datwoeption va conduire ~ une prise en charge tres
diversifiZe.

Nous allons voir dans ce chapitre les diffZrentstaments proposZs pour prendre en charge cette

pathologie ainsi que IQimportance du diagnostizopeZ
4.1 Prise en charge globale de la dentinogZnese imparfaite

Les trois formes de dentinogZnese imparfaite o daractZristiques cliniques tres proches.
MalgrZ cela, les diffZrents types confondus deathglogie peuvent prZsenter des degrZs dOatteimte e
Zvolution variable.

Il va stre primordial de tenir compte de ces dormZkniques avant toute prise en charge afin d@adap

au mieux le traitement bucco-dentaire (Seow, 2003).

Par le passZ, les patients venaient consulter génimt tardivement, ~ 10%ge adulte. Le traitement
consistait alors bien souvent ~ extraire les deassantes et ~ poser des protheses amovibles ttale
De nos jours, la pathologie Ztant mieux connu@rie en charge devient globale, des soins prdsenti
conservateurs et prothZtiques sont proposZs anpaéinant consulter (Bouviet al.,1996).
La comprZhension de IOhistoire mZdicale du paterite indispensable ~ IOZtablissement dOun elan d
traitement adaptZ. Cette approche personnelle mame proximitZ psychologique entre le patieneet |
praticien, permettant dOZtablir une rZelle reldgoronfiance (Muhney et Campbell, 2007).
Il est capital de dZterminer le type de dentinog&imparfaite avant de commencer le traitement.
Comme nous IOavons ZnoncZ prZcZdemment, la déntsmgmnparfaite de type | prZsente une denture
temporaire plus atteinte que la denture dZfinigivies dents faisant leur Zruption en premier Esnplus
touchZes. Pour le type Il, les deux dentures swhtZas de la meme manisre et toutes les dents sont
affectZes.
De nombreuses manifestations orales sont spZcifijleedentinogZnese imparfaite de type I, entratna
bien souvent des anomalies telles que :

- une classe Il de malocclusion ;

- une bZance antZrieure ;

- uninversZ dQarticulZ postZrieur ;

- une augmentation du nombre dOZruptions ectopiquedmclusions, surtout concernant les

premieres molaires (00connell et Marini, 1999).



Ces anomalies nZcessitent une prise en chargelglphs complexe, par contre, la thZrapeutique
dentaire est similaire (Radt al.,2010).

Le but du traitement global est multiple :
- favoriser les conditions dOZruption des dents texings et dZfinitives ;
- rZtablir ou maintenir des fonctions masticatricdZales (Tsai et Lin, 2003), mais aussi
phonZtiques et de dZglutition ;
- restituer ou prZserver la dimension verticale ;
- restaurer [QesthZtique (Heekal.,1999) :

- assurer une croissance normale des os de la faaedflLin, 2003).

Les soins dentaires incluent (Tsai et Lin, 2003) :
- la motivation " IOhygiene ;
- la prZvention et les soins dentaires ;
- |Oobservation et la protection des phZnomenesiti@rait

- lIOexamen et la correction du dZveloppement sdgedett

La coopZration du patient et de la famille estitmportante car elle jugera de la rZussite duenagnt.

Il est primordial dOeffectuer un diagnostic prZebez |Oenfant afin de limiter toute dZgradatiomaite.
Cette prise en charge va sensibiliser toute la Ifaricette pathologie hZrZditaire et leur perneettr

dOeffectuer tous les examens nZcessaires pouedd@autres effets dZIZteres de la maladie.
4.2 But et importance du diagnostic prZcoce

Le diagnostic prZcoce est la prioritZ pour leipier. La mise en place dOun dispositif de soin,
des la pathologie dZtectZe, va permettre la miselare dOun traitement adaptZ de la maladie etinn g
de chance pour le succes thZrapeutique.
Chez un patient atteint dDostZogZnese imparfagnastiquZe, la visite chez un chirurgien dentiste
sOimpose des IOZruption des premieres dents éagtfmiur dZterminer IQexistence ou non de la

dentinogZnese imparfaite (Muhney et Campbell, 2007)



4.2.1 Obijectifs, limites et difficultZs du traitement prZcoce

Les objectifs dOun traitement prZcoce dOune aiepiitnaire sont (Sapir et Shapira, 2001) :
- |Oapprentissage ou le maintien dOune bonne hygntare ;

- la prZservation de la vitalitZ pulpaire ;

- le rZtablissement de IOesthZtique, essentiel aftdtopsychologique de IQenfant ;

- une dentition fonctionnelle ;

- la prZvention de la perte de dimension verticale ;

- le maintien dOune longueur dOarcade suffisante ;

- dO2Zviter les interfZrences avec IOZruption degpdemanentes ;

- de permettre une croissance normale des os dedafalu joint temporo-mandibulaire ;

- dOZtablir une entente avec le patient et ses passrie dZbut du traitement.

Le traitement de la superposition des deux dentastscomplexe et demande souvent une approche
multidisciplinaire.

La collaboration entre dentiste et orthodontistérapZrative.

La rZhabilitation prothZtique peut faire appelyant IO%.ge du patient et le moment de la priseagec

" diffZrentes options thZrapeutiques, utilisZeslesewu combinZes entre elles : prothese adjointe,

conjointe et techniques implantaires (Rousset-Cata.,2003).

Les limites et difficultZs du traitement prZcocatso
- le cozt financier ;
- le risque dOanesthZsie gZnZrale suivant I0%egegZ tation de I0enfant ;
- les problemes de restaurations dus " la petitelgailes couronnes cliniques et "~ la
chambre pulpaire encore large (Sapir et Shapi@] 20
- la coopZration suite au jeune %oge des patients :
- 1GimmaturitZ des tissus dentaires ;

- |Qattrition rapide de la dentine (Bouwéerl.,1996).

La difficultZ majeure chez le jeune patient est léZi contexte dOZvolution staturo-pondZrale, dentai

fonctionnelle et psychologique (Gebf al.,2010).



4.2.2 Risques de I0Zdentation chez le jeune patient

Les consZquences de la perte prZmaturZe ou tigid@amportante des dents temporaires sont
majeures. LOimpact sur les fonctions masticatriesla mise en place de la denture adulte etasur |
croissance cranio-faciale est considZrable.

Une Zdentation entra’ne un dZsZquilibre neuro-raisc@ayant des impacts sur la croissance du massif
facial comprenant les bases osseuses, les pradéslaires et les condyles.

La croissance des bases osseuses, influencZe peugrande part par IOhZrZditZ, est guidZe par les
fonctions de mastication, de dZglutition et de Nation (GellZet al.,2010).

La morphologie de IOZtage moyen est tributair@ssions masticatoires qui vont se transmettee ~ |
base du cr%one. Par exemple, un Zdentement maaidéomiaire bilatZral conduit ~ une position lindpia
basse. Son r™le dans la croissance du maxillaifaitlde car il nOy a plus de stimulation efficdeela

croissance suturale, responsable dOune possiluiplasie (Beyaet al., 1991).

La perte de dimension verticale peut avoir des Zquences sur le recouvrement antZrieur. Si le
recouvrement incisif est normal, il est probablevdi une protrusion des incisives.
Un bout ~ bout incisif peut aboutir ~ une propulsionandibulaire pour retrouver un calage postZrieur

amenant ~ un inversZ dQarticulZ incisif avec msgent.

La croissance alvZolaire, guidZe par IOZruptiomidenest potentiellement perturbZe par un Ztaleme
lingual, engendrant la dZformation des proces dhires.

~

Toute diminution importante du coefficient mastaet amene ~ la modification des habitudes
alimentaires. Le sujet privilZgie alors une alinagion molle qui va occasionner une atrophie de
|Oappareil masticateur ainsi que des troublesaeiksance.
La succion-dZglutition dispara’t au profit de |gld#tion vers trois ans.
Le C couloir alvZolo-dentaire E est le remparteeatiangue et les muscles oro-faciaux, ce quirfago
une croissance ZquilibrZe de I0Ztage moyen eeimfde la face. LOabsence de dents temporaires
prolonge la phase de succion-dZglutition causant :

- une endo-alvZolie maxillaire ;

- un plancher des fosses nasales Ztroit ;

- une bZance antZrieure due " IQinterposition ligual

- une promandibulie fonctionnelle.

Au niveau phonZtique, un dZfaut de la denture teamgoengendre certains prZjudices pour [Oacquisiti
du langage. Une Zdentation bilatZrale peut entraiimeC chuintement E, une Zdentation antZrieure un
C zozotement E.

La diminution de I0Ztage infZrieur avec Ztalemertdangue peut instaurer une ventilation buccale
(GellZet al.,2010).



4.2.3 Impact psychologique

Prendre en compte le facteur psychologique datraitement est capital.
Une prise en charge tardive a souvent engendrdaiesiages psychologiques pour le patient.
Aujourd®hui, I0apparence physique est essenti@liatZgration sociale, que ce soit en milieu Beola
chez I0enfant ou dans le monde du travail chezltéad
Les malformations cranio-faciales retrouvZes chesujet souffrant dOostZogZnese imparfaite et les
dZfauts dentaires liZs " la dentinogZnese imparfaguvent conduire ~ une perte de confiance, une
dZsociabilisation, et meme " la dZpression.
Un sujet qui prZsente un dZfaut esthZtique, urigaatimportante ou une absence de dents provoque
impact ~ la fois visuel et auditif sur son interlgeur.
COest pourquoi, lors du suivi thZrapeutique, 4ioel praticien/patient est indispensable " la sftasdu
traitement qui peut sOavZrer long et difficiled@mier doit jouer un r’™le actif dans sa priseharge et
accepter peu " peu sa nouvelle apparence phydifjusuivi par un psychologue peut stre bZnZfiquer pou

aider ~ sa reconstruction sociale (Hickey et SaR€06).
4.2.4 PrZmZdication sZdative et anesthZsie gZnZrale

Certaines prescriptions mZdicamenteuses peuveydrtep un confort pour complZter IOacte
thZrapeutique. Elles permettront une amZlioraties doins et une diminution des consZquences
douloureuses (Fortier et Demars-Fremault, 1987¢sHieuvent stre administrZes en premiere intention
Les mZdicaments les plus prescrits en prZmZdication les antihistaminiques (Atatax et les
benzodiazZpines (Valiutm Xanax ) (Naulin-Ifi, 2011).

LOutilisation de la sZdation consciente par MEO&A fire une aide thZrapeutique utile mais ne s®ave

pas efficace dans certains cas, surtout pour ies saultiples chez I0enfant en bas %oge.

Du fait parfois dOun tres jeune %oge, dOune faip&ration, dOun grand nombre de dents " traiter et
dOune prise en charge multidisciplinaire, le recdi®anesthZsie gZnZrale est indiquZ (Naul@effil).

Ce choix implique des risques pour IOenfant etsmpa consentement ZclairZ, signZ par les parents.



4.3 Traitements de la dentinogZnese imparfaite

4.3.1 Traitement prZventif

Le but du traitement prZventif est multiple. It @simordial de sensibiliser les parents ~ des
contr™les rZguliers chez le chirurgien dentistenatéver IOenfant ~ IOhygiene bucco-dentaire ain d
supprimer la plaque dentaire et dOZviter touteriippade carie. Pour les formes de dentinogZnese

imparfaite peu sZveres, une bonne hygiene buccalenpscher toute dZgradation dentaire.

Il existe diffZrents traitements prZventifs ~ I@dan de la maladie :
- |Oapport de fluor ;
- le dZtartrage ;

- le scellement des sillons des molaires dZfinitives.

La protection des surfaces dentaires des leur ¥migiar un apport de fluor est essentielle. Elle es
envisagZe en moyen prZventif pour renforcer lali$dlides dents, afin de limiter IQattrition et datep
amZlaire (Leagt al.,2010).

LOapplication de fluor topique rend IOZmail plastant face ~ la dZminZralisation et favorise sa

reminZralisation.

Les apports topiques sont variZs, la pose de véluosZ prZsente une utilisation aisZe et rapide. L
contact prolongZ entre les fluorures et IOZméil dent augmente la formation de fluoro-apatite.

Les vernis sont contre-indiquZs en cas de prigeidepar voie systZmique. Il est important dO7toiet
contact avec les dents (brossage, mastication)gmenels heures qui suivent (Courson et Landru, 2005
Cette application, dans IQinterception thZrapetipeut stre renouvelZe chaque semaine, sur les deu
dentures. Le niveau de fluorure peut aller jus@2600 ppm (Marie-Cousiet al.,2010).

La pose de gouttieres fluorZes contenant un géludeure de sodium est Zgalement indiquZe pour aide
la reminZralisation.

Le traitement est prescrit en ambulatoire, le patigarde la gouttiere cing minutes suite au brossa&m
Zvitant de se rincer la bouche apres. La durZeasable suivant la gravitZ des cas (Courson etltian
2005). Il est conseillZ pour les enfants %.gZside@elsix ans (Marie-Cousat al., 2010).

LOutilisation de bain de bouches fluorZs est recome mais ces derniers sont contre-indiquZs chez
IOenfant de moins de six ans (Courson et Land®s)20

Les apports systZmiques de fluor sont retrouvZs fssme de gouttes, de comprimZs, de sel fluorg dan
|Oalimentation ou encore dans les eaux de bois€dincorporation de fluor lors de la formation de

IOZmail (effet prZ-Zruptif) possede un effet ptetedres faible voir nul (Marie-Cousiet al., 2010).



DOapres les recommandations de IOAFFSAPS et sicansilZrons IOenfant atteint de dentinogZnese
imparfaite comme un patient " risque carieux Zlév&st conseillZ :

- de 6~ 8 mois : un apport systZmique de gouttesZes ;

- de 24 mois jusqu®” 6 ans : un apport systZmiquep@nZs) ou vernis fluorZ ;

- plus de 6 ans : un apport systZmique (comprim#s) btin de bouche fluorZ ou vernis fluorZ.
Toute prescription de fluor mZdicamenteux doit «m&cZdZe dOun bilan personnalisZ des apports

journaliers en fluor afin dOZviter tout surdosatgrie-Cousiret al.,2010).

Un dZtartrage rZgulier maintient une gencive seiriéimine tout le tartre visible, sous gingivalreer-
dentaire ainsi que la plaque dentaire prZsente.

Les scellements de sillons des molaires dZfinitides leur Zruption sont prZconisZs dans un but
prophylactique (Courson et Landru, 2005).

Le suivi rZgulier est primordial pour assurer litesdes soins et surveiller I0Zvolution de la padie

afin dOintercepter toute nouvelle anomalie.

4.3.2 Traitement curatif

4.3.2.1 Traitement chirurgical

4.3.2.1.1 Extractions

Lorsque les dents sont trop dZlabrZes pour strahilitZes ou lorsquOune IZsion apicale se forme
et que le traitement endodontique sOavere impesdiblrecours ~ IOextraction sOimpose (keal.,
2010).

Pour les patients atteints de dentinogZnese imparfde type |, les extractions doivent stre
particulisrement bien menZes afin dOZviter lesuras des maxillaires. De plus, le risque de lwratst
augmentZ en cas dOhyperlaxitZ ligamentaire,dlresitprZfZrable dOZviter les longues sZances @iKamo
Goldrat et Le Merrer, 2007).

Apres I©avulsion de dents lactZales, il sOavie déns certains cas, de placer un mainteneupa@es
dans le but de prZserver |Qespace inter-dentaiessatte ~ I0Zruption de la dent dZfinitive (Ritial.,
2012).

Il faut savoir que si la perte dOespace appalta’s@Ztablira dans les six mois apres 10extrgdtain-
Ifi, 2011).
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Les risques de la perte dOespace sont importants :

Zvolution modifiZe du germe sous-jacent ;

modification de IOocclusion ;

espace fermZ par la version des dents adjacentsendN que la perte de &™2 molaire
temporaire a plus de consZquences que la perte gterhiere molaire lactZale. En effet, lors de
IOZruption de la"lmolaire dZfinitive, celle-ci risque de se mZs@lisn cas dOabsence de contact
dentaire ;

IOabsence dQarticulZ correct perturbe la croidsaimle ainsi que I0Zquilibre neuromusculaire
(Courson et Landru, 2005).

Les mainteneurs dOespace sont contre-indiquZs en ca

dbagZnZsie ;

de proximitZ du germe sous-jacent. COest pourifjdait tenir compte du degrZ dOZdification
radiculaire de la dent permanente ;

de prZsence de diastemes. On peut alors Zviteri@er en place mais sous surveillance rZguliere
(Courson et Landru, 2005).

Le patient doit avoir une bonne hygisne bucco-diatat stre coopZrant.

Il existe diffZrents types de mainteneurs dOespamevible, semi-fixe, fixe, unilatZral ou bilatZra

Fig 4.1. : Mainteneur dOespace sous forme de fiages la molaire (Chafaie, 2010).

Fig 4.2. : Mainteneur dOespace solidarisZ ~ un®gne prZformZe scellZe (Courson et Landru, 2005).

(#



La dZcision du maintien ou non de IQespace semarifonction du nombre de paramstres analysZs et

en cas de doute, discutZe avec IOZquipe plurltiadip (Chafaie, 2010).

4.3.2.1.2 Chirurgie orthognatique

Si la malocclusion rencontrZe chez de nombreuemtattouchZs par la dentinogZnese imparfaite
est due " une divergence du squelette, une chewghognatique suivie dOun traitement orthodaatiqu
est nZcessaire (Muhney et Campbell, 2007).

Cette chirurgie est plus frZquente pour les s@jetsnts dOostZogZnese imparfaite et les traitsfraardgc
les prZcautions nZcessaires (notamment antihZrivpreay, sont possibles pour une forme tout de meme
modZrZe (Kamoun-Goldrat et Le Merrer, 2007).

4.3.2.2 Traitement endodontique

Le traitement endodontique est souvent imposgibler les patients souffrant de dentinogZnese
imparfaite ~ cause de la minZralisation de la chandi des canaux pulpaires. Exception faite pour la
dentinogZnese de type Il qui rZvele une chambripgivte anormalement large, en denture temporaire et
en denture mixte.

Si le canal peut tre trouvZ, le traitement enddidoie se fait dans les conditions normales (Hestkal.,
1999).

Les agents chZlateurs ne sont pas recommandZssaaidroduretZs de la dentine sont similaires lecel
du cZment.

Selon les Ztudes, les traitements canalaires ontauvais pronostic ~ long terme car la dentinetest
irrZgulisre et peu minZralisZe. Cette hypominZatitie affecte sa rZsistance aux instruments, eaing”
des perforations latZrales ou du plancher dentaire.

Beaucoup dOZtudes privilZgient les extractions.

En cas dOabces et dOimpossibilitZ de traitemeat@ntijue, il est possible de tenter une rZsection
apicale (Pettiettet al, 1998). Cette chirurgie peut se faire ~ conditaure la racine soit suffisamment

longue, mais le pronostic est tout de meme rZsg@edw, 2003).
Nous pouvons penser "~ rZaliser ce traitement ephylaxie, ~ partir du moment o sont observZs un

dZbut dOattrition, de dZgradation dentinaire ettauge |QoblitZration pulpaire ne soit trop impueta
(Pettietteet al, 1998).
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4.3.2.3 Traitement conservateur

Le choix du matZriau dOobturation est fonctiodgiffiérents parametres :
- lalocalisation et la sZvZritZ des atteintes ;
- lavaleur de tissu rZsiduel ;
- 10%oge, la coopZration et le risque carieux ;
- la propriZtZ du matZriau (Naulin-Ifi, 2011).

4.3.2.3.1 Le composite

Les qualitZs esthZtiques et mZcaniques des matZs@mposites se sont considZrablement
amZliorZes ces dernisres annZes. De ce fait, iscmramment utilisZs pour les restaurations dtesta
chez les patients atteints de dentinogZnese imiparfa
Leur faible coZt et leur facilitZ dOutilisation lesposent comme des matZriaux de choix pour des
restaurations moyennes des dents postZrieuretZgicames, " I0aide de mordaneage et de collage.

Bow en 2001 rapporte le cas dOun traitement dewtainplet en composite. La patiente, %.gZe deglix an
prZsente une dentinogZnese imparfaite de type dt aine perte de dimension verticale et une usure
moyenne des dents. Des empreintes sont rZalisZes mibdsles en pl%.tre montZs sur articulateur. Des
wax-up sont fasonnZs afin de rZtablir une anatateigtaire et de dZterminer la dimension verticalee U
gouttiere est alors fabriquZe et servira ~ rZallssrcomposites.
Cette mZthode prZsente certains avantages :

- tres peu coZteuse ;

- indolore et rapide ;

- esthZtique et fonctionnelle.

Mais elle met en Zvidence quelques inconvZnients :
- perte et usure au bout de 8 mois de certains cdtep@s/ec diminution de la dimension verticale
dBocclusion ;

- apparition de coloration (au bout de douze mois).

Les matZriaux peuvent stre remplacZs ~ tout momeatgui nZcessite un suivi rZgulier. COest un bon
compromis financier pour le patient.

Cette technique est semi-permanente Ztant doniidhita des qualitZs mZcaniques et esthZtiques du
composite dans le temps.

Le recours ~ des moules transparents est indiqug kdacas de restaurations antZrieures de plumsm
grandes Ztendues. lIs sont associZs ~ un systemeoddgan-age, dOadhZsif et de composite microhybride
pour une restauration esthZtique et aisZe (Coetsioandru, 2005). Il existe des moules en cellidpeh

copolyester et en Artglags(Morrier et al.,2009).
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La technique est opZrateur dZpendant et nZcessitéanne ma’trise du matZriau (Kupietzkyakt
2003). COest effectivement le type de restaurgtipdemande le plus de technique car tres senSikzle

salive et au sang (Morriet al.,2009).

Fig 4.3. : Moules transparents Strip Craiv(Naulin-1fi 2011).

Fig 4.4. : Moules adaptZs " la dents (Geli4l.,2010).

Lealet al.,en 2010 affirment que le collage du compositaresns efficace que sur une dent saine. Ceci
sOexplique par la formation dOune couche hybritel@systeme adhZsif moins optimale sur les dents

touchZes.
4.3.2.3.2 Le ciment verre ionomere

Le ciment verre ionomere a la propriZtZ de relargdu fluor et dOadhZrer chimiquement aux
tissus dentaires. Il peut jouer un r™le dans lmFealisation et le renforcement de la dent chgeuee
patient. Il est recommandZ pour les formes moyedada pathologie (Sapir et Shapira, 2001).

Il possede de moins bonnes propriZtZs esthZtiquedeqcomposite mais est simple dOutilisationpsurt
pour un patient peu coopZrant (Courson et Land@05Q2
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4.3.2.4 Traitement orthodontique

Une analyse orthodontique prZcoce est indispemsaliih de repZrer les anomalies de
malocclusion ainsi que les anomalies de la crossarsseuse. Ainsi, un plan de traitement globat peu
otre adaptZ au jeune patient (Hethal., 2002).

Il est important de diffZrencier les deux formesdéatinogZnese imparfaite, | et Il, dans le traiem
orthodontique car son approche est diffZrente. risgues du type | sont IQostZoporose, la fragilitZ
osseuse entra’nant des fractures, les problemesrndgigues ou encore les risques infectieux.
DOautre part, ils prZsentent des caractZristiqueis-¢aciales particulieres :

- une forme triangulaire de la face ;

- un front large et un cou court ;

- une hypoplasie du milieu du visage ;

- des maxillaires sous-dZveloppZs ;

- une langue de volume important ;

- et comme nous |Oavons dZcrit prZcZdemment, unectasion de classe lll, des inversZs

dOarticulZ ainsi que des bZances @Rah,2010).

LOorthodontiste devra prendre en charge le paieptenant les mesures nZcessaires, compte tenu des
caractZristiques pathologiques particulieres detKdgZnese imparfaite. (Kamoun-Goldrat et Le Merrer
2007).

Les risques du traitement orthodontique, communsdiffiZrents types de dentinogZnese imparfaite, ne
sont pas " nZgliger :
- risque de rZsorptions radiculaires (dOautant plesles racines sont courtes). Il est donc
recommandZ de limiter la durZe du traitement auga@tpossible (Roét al.,2010) ;
- risque de perte ou de fracture dOZmail apres lasd4fes bagues.

Kamoun-Goldrat et Le Merrer en 2007 ; Rethal.en 2010 privilZgient les scellements au cimenteverr
ionomere plut™t quOavec une colle spZciale bratkettOZviter au maximum ces pertes amZlairest. Il
indiquZ que les adhZsifs dentaires sont prZcodmZs cette pathologie, cependant il nOy a pas eu de
chiffre recensant les fractures de I0Zmail.

Si ces derniers sont utilisZs, il faudra alors goentitZ dOZmail suffisante pour que le collage des

brackets soit rZalisable (Gallwial.,2006).

Les traitements proposZs sont donc les memes que o sujet sain mais la mise en luvre chez les
patients touchZs par la dentinogZnese imparfaitessite plus de prZcautions. Il est demandZ dersign
un consentement ZclairZ au patient ou " ses paremtdernier dZtaillera le traitement ~ suivre e |

risques encourus (Crowell, 1998).



4.3.2.5 Traitement prothZtique

Le traitement prothZtique de la dentinogZnese ifajia est long et complexe.
Les objectifs principaux de ce traitement vont deerZtablir ou de maintenir des fonctions masiioat
esthZtique et phonZtique, ainsi que la longueucaid®aet la dimension verticale dOocclusion (Moetie
al., 2009).
Avant toute rZalisation prothZtique, un bilan &siisZ. Il doit prendre en compte :
- la coopZration et la motivation du patient ;
- IOhygisne et I0Ztat bucco-dentaire ;
- les consZquences " long terme de 10Zdentemen®soclusion et les diffZrentes fonctions
(Courson et Landru, 2005).

Les moyens prothZtiques actuels permettent undififhion fonctionnelle et esthZtique chez IOdréan
chez I0adulte. Suivant I0%.ge et le stade deolagiaftelles doivent intZgrer les notions de caige,
dOZvolution et de transition (Artaud, 1999).

4.3.2.5.1 La prothese conjointe

Le choix en prothese conjointe se fera en fonciitenla denture, de I0esthZtique et des moyens
financiers du patient ou de sa famille.
La prothese conjointe a plusieurs visZes dans getiieologie. Le but peut stre :
- protecteur : prZvenir de IQattrition et Zviteraurgmentation de IOusure dentaire ;
- fonctionnel : rZtablir la fonction de la dent etriger ou prZserver la dimension verticale ;
- esthZtique : surtout dans le secteur antZrieuesscburonnes cZramo-mZtalliques ou cZramo-

cZramiques sont prZfZrables.

En denture dZfinitive, nous avons le choix entre deuronnes mZtalliques, cZramo-mZtalliques et
cZramo-cZramiques. Elles sont retrouvZes sous fierneuronnes unitaires ou plurales.

Le chemin thZrapeutique et les indications de tahese adjointe sont les memes que pour un patient
sain.

Par contre, lors de la prZparation de la dent,tftannZ ses caractZristiques morphologiques, il fau
sOassurer dOavoir une rZsistance adZquate ehnmeziention pour la restauration. De plus, loesieu
traitement endodontique sOavere impossible, ce théiapeutique peut stre risquZ.

Les racines courtes sont un facteur prZoccupansidar ratio couronne/racine nOest pas favoradble, |

couronne peut tre compromise (Herdteal.,1999).
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Les dentures lactZale et mixte sont en gZnZralemipar la mise en place de coiffes mZtalliques
prZformZes.

Elles sont introduites des les annZes 50 (Naulin2011) et sont indiquZes en cas de dZlabrements
dentaires des dents lactZales et dZfinitives cqasa pathologie.

Elles sont disponibles en 6 tailles pour les deemtdres et en deux types, les galbZes et les toAaga

Fig 4.6. : Les coiffes mZtalliques prZformZes (Gatlal.,2010).

En denture temporaire, elles sont contre-indiqefiesas dOexfoliation de la dent temporaire proche
(Courson et Landru, 2005).
Pour les dents permanentes, ce sont des restagraéimporaires de C longue durZe E qui peuvent stre

remplacZes par la suite, suivant le plan de traitgdtablit (Naulin-Ifi, 2011).

Leurs avantages sont multiples :

tenue " long terme ;

- protection des dents lors des grands dZlabrements ;

- conservation de IOespace mZsio-distal et occlisaigon et Landru, 2005) ;
- maintien de la hauteur dOocclusion et de la lomgl@arcade ;

- maintien de la vitalitZ pulpaire par des prZpanatipeu mutilantes ;

- cozt peu ZlevZ (Morrieat al.,2009).

Leurs inconvZnients :
- nZcessite une coopZration de IQenfant ;
- leur aspect mZtallique est parfois jugZ inesth&t{@ourson et Landru, 2005) ;
- la petite taille des couronnes cliniques de la wentactZale rend parfois difficile la rZtention
prothZtique. Il est alors possible de rZaliser pizgaration infra-gingivale afin dDaugmenter la
hauteur de la couronne (Bouvier al., 1996). Il est concevable de rZaliser des gingoreids

afin de pallier ce manque dOapres Groten en 20009.



En France, seules les couronnes 3M ESPE en acieydable pour molaires sont commercialisZes. Elles
se caractZrisent par une morphologie permettant rddection minimale des parois dentaires et
prZsentent une constriction cervicale pour la tiéten Son rebord festonnZ amZliore |Oadaptation
cervicale.

En cas de gros dZlabrement, la dent est restaurjeZalable (amalgame, composite ou ciment verre-

ionomere).

Nous procZdons :

- aune rZduction de la face occlusale (1,5mm) efades proximales (Courson et Landru, 2005) ;

- les prZparations coronaires sont rZalisZes jusgu®iction amZlo-cZmentaire afin dOZliminer
tout Zmail rZsiduel qui pourrait se fracturer pasuite (Mars, 1982) ;

- les faces vestibulaire et linguale sont gZnZralénespectZes mais arrondies en occlusal ;

- nous dZterminons ensuite le choix de la coiffe ;

- sa forme Iui est donnZe " I0aide dOune pince anfdies bords cervicaux sont dZcoupZs avec
des ciseaux en commeneant par les espaces proximaux

- avant le scellement, les bords pZriphZriques st gt bouterollZs ;

- la coiffe est scellZe soit par un ciment oxyphospli zinc ou par un ciment verre ionomere
avec adjonction de rZsine (Courson et Landru, 2005)ciment verre ionomere est prZfZrZ par

Morrier et al.,en 2009.

Pour pallier au caractere inesthZtique du mZtagxiste des couronnes prZformZes, recouvertesa sur
face vestibulaire et triturante, de cZramique ou rdsine (exemple : les couronnes cZramiques
NuSmilet).

Ces coiffes pZdodontiques esthZtiques ne soningaseecommercialisZes en France.

Elles peuvent prZsenter quelques inconvZnients :

- lateinte unique ;

- la taille de la dent est plus dZlabrante. Il egpdassible de bouteroller la face vestibulaire au
niveau cervical en raison de la prZsence de latéaesthZtique, ce qui empeche une bonne
adaptation de la coiffe " ce niveau ;

- le dZcollement frZquent de la facette esthZtique ;

- un coZt plus ZlevZ et une absence de recul thziqpeMorrieret al.,2009).
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Fig 4.7. : Couronne NuSm#een cZramique (Naulin-Ifi, 2011).

Les couronnes polycarbonates sont indiquZes psudéats permanentes du secteur antZrieur. Elles
sOemploient pour des restaurations transitoireZtegies des incisives, canines et prZmolairessEll
constituent, chez IOenfant, une procZdure dOattemteoix pour le passage de la denture mixte " la
denture permanente.

Elles peuvent «tre posZes au fur et ~ mesure dapldh des dents permanentes atteintes, en atisacia
avec les coiffes pZdodontiques mZtalliques.

Elles contribuent au maintien de la vitalitZ pulpaét permettent la fin de I0apexogZnese. Cesmmeso
sont en gZnZral bien tolZrZes par la gencive “itomalOune bonne hygisne bucco-dentaire (Mogter
al., 2009).

Fig 4.8. : Les couronnes polycarbonates (3M ESPE)
Ottp://solutions.3mfrance.fr/wps/portal/3M/fr_FR/3ESPE/DentalManufacturers/Products/Dentallndir

ectRestorative/TemporaryDental/AnteriorCrowns/).



4.3.2.5.2 La prothese adjointe

La prothese adjointe est souvent indiquZe lorsid@rtise en charge plus tardive, lorsque les dents
prZsentent une attrition importante ou lorsquOefie£tZ extraites.
Les indications de la prothese amovible sont pogfms des Zdentations multiples au niveau dOune
meme arcade ou lorsque les dents piliers sont fissuftes pour la rZalisation dOancrages fixess Elle
intZressent la denture temporaire, mixte ou d&f@{iMorrieret al.,2009).
La rZalisation dOun plan de traitement prothZ&gtisouvent complexe et doit tenir compte de miekip
criteres. Il est conseillZ de rZaliser des modd€¥Ztude ainsi que des wax-up afin de dZterminer la
dimension verticale et IOanalyse occlusale (Heh&k.1999).
Si la dZgradation dentaire entra’ne une perterderdiion verticale, il peut sOavZrer judicieux di@rva
cette nouvelle mesure par le port dOune gouttimavile ou par des protheses de recouvrement peéndan

guelques mois (Mars, 1982).

Nous prZsentons ci-dessous le cas dOune jeunagafildie. En denture mixte, elle expose uneepert
de dimension verticale importante suite " IQaitritle ses dents lactZales. Afin de rZadapter langion
verticale, une gouttiere de surZlZvation est posétte derniere suivra IOZvolution des Zruptions

dentaires :

Fig 4.9 :10 :11 :12. : Une gouttiere de surZIZvagst rZalisZe afin de recrZer une dimension akstic

correcte pendant IOZruption des dents dZfinitivi@atquZrir un calage postZrieur adaptZ (DZpatteme

dbodontologie pZdiatrique, universitZ de Bresg)201



Fig 4.13 : Cas dOune patiente, Aude, en dentute mixe gouttiere de surZIZvation a ZtZ adaptZier au
et " mesure de IOZruption des dents dZfinitiiessett ainsi Zgalement de mainteneur dOespace
(DZpartement dOodontologie pZdiatrique, univetsigtest, 2012).

La prothese amovible chez IOenfant est rZalisfaira@hui dans des cas plus rares, lors dOunerprise
charge tardive ou dans les formes sZvsres de agyitimse imparfaite.

COQest IOalternative la plus fiable pour remplacgd@une dent absente sur le meme quadrant.

Elle sOadapte aux phZnomenes de croissance eblukidsh des dentures. Pour cela, la prothese pieet
ZvidZe au moment de IOZruption de la dent perreataebasZe aisZment.

Elle assure la restauration de I0esthZtique alelisdement des fonctions et le maintien de 10esmad

en ne genant pas IOZruption de la dent permanemaéeid, 1999 ; Courson et Landru, 2005).

Elle joue Zgalement un r™|e dans la stimulatida d@issance des bases osseuses par une mast&iatio
une dZglutition adaptZes (Beyastral., 1991).

Le praticien se doit de tenir compte des critsr@dclusion, diffZrents selon la denture.

Rappelons quOen denture temporaire, il nOexistie pasirbe de Spee ni de Wilson, le plan dOocalusio
est relativement plat avant I0%oge de douze ans.

Elle demande bien sZr une coopZration du patietit ses parents mais son suivi est relativemerisim
(GellZ, 2010).

La prothese en overdenture est un ancien conceptest utilisZ de nos jours. COest une prothesatajo
partielle ou totale qui va recouvrir et sOappuyetes dents naturelles, les racines et les impléishi

et Parkash, 1998).

Chez les patients atteints de dentinogZnese imiparfle est indiquZe en denture temporaire et tdee
sujets %0gZs qui prZsentent des attritions impestdrat perte alvZolaire sera alors moindre parorpp
IOZdentZ complet. Afin dOamZliorer la rZtentiest jpossible dOincorporer des aimants ~ ces pasthe
(Morrier et al., 2009).

Elles sont rZalisZes sur dents vivantes ou sursdeiturZes si cela sOest avZrZ possible. Lessracine
doivent stre protZgZes (Henkeal.,1999).



Fig 4.14. : Patient porteur dOune prothese en eunéutk suite ~ une attrition importante (Vergotp2p

Les avantages de la prothese en overdenture sont :

un traitement simple, Zconomique et conservateur ;

|Oadaptation ~ des modifications progressives p0adapter ~ I0Zvolution de la denture

une prothese stable ;

IGamZlioration de la proprioception et des mZcasisuromusculaires ;

une restauration de meilleure qualitZ des fonctiwakes (mastication, phonation, dZglutition) ;
la prZservation de IOos alvZolaire et de la steudantaire ;

un support psychologique pour le patient (Vergb0D.

Les inconvZnients sont :

le probleme de IOhygiene bucco-dentaire : le risqaeZtention de plaque sous la prothese est
augmentZ en raison de IQacces rendu plus difficdygiene doit «tre rigoureuse et 10%.ge du
patient peut parfois etre un probleme (Huthal.,2002) ;

|IGaugmentation du risque carieux ;

IOaugmentation des rZcessions gingivales (Ve@i) 2

LO%ge dentaire de IQenfant rentre en compteléorZalisation prothZtique :

en denture temporaire stable (de 3 ~ 6 ans) lahgsetest envisagZe dss que nous obtenons la
coopZration de I0enfant pour la prise dOempie®ubjectif est dOZviter IQinterposition linguale
ou labiale pour les qualitZs phoniques et esth&digua croissance transversale, ~ ces %oges, est
guasiment nulle ;

en dentition mixte, de 6 ~ 8 ans, nous nous dewmgenir compte du stade d()Zruption des
incisives et des molaires permanentes ;

de 8" 9 ans, il nOy a pas dOinconvZnients majdaus surveiller IOZruption des prZmolaires ;

la phase de dentition mixte entre 9 et 12 ans lest gomplexe du fait de la mise en place des
canines et prZmolaires ainsi que de [Oapparitobapte de dysharmonies dento-maxillaires.
COest pourquoi, durant cette phase, il est prauitsidn mainteneur dOespace, soit une prothese

amovible assimilZe comme telle (GediZal., 2010).
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La prothese se compose dOune plaque en rZsingléype de C Hawley E, frZquemment utilisZe csr tre
adaptable. La rZtention est assurZe par des csod®etdam portZs par les deuxismes molaires. IIs son
adaptZs "~ |Oanatomie des molaires temporairesagisteOavec prZcision. Les dents prothZtiques
pZdiatriques sont les Bambino taétimais ces dernieres ne prZsentent que deux teatehoix. Il est
alors possible dOutiliser de petites dents perrtemien de les modifier. LOadjonction ~ cette psehe
dOun vZrin mZdian permet une adaptation vis "evig droissance suturale surtout lorsque IOengant e

denture mixte et que la croissance maxillaire regiirtante (Artaud, 1999 ; Morriet al.,2009).

Fig 4.15.: Prothese pZdiatrique ajointe avec vArAdian (DZpartement dOodontologie pZdiatrique,
universitZ de Brest, 2012).

Les protheses pZdiatriques (avec ou sans overd®neuvent prZsenter des inconvZnients importants :
- un encombrement non nZgligeable ;
- unrisque de rZaction allergique de la muqueusaiSe de la rZsine ;
- le caractere amovible apporte le risque dOun pgulier, dOune perte et dOune dZtZrioration de

la prothese, coZtant des rZparations et nZcessiemntZadaptations frZquentes (Artaud, 1999).

En gZnZral, apres bilan, les patients se sont agaptZs ~ leur prothese et semblent satisfaits quer
2001).
Une hygiene orale stricte ainsi que IOajustemest réstaurations en fonction de 10Zvolution de la

croissance sont les points principaux du suivighZutique de la prothese (Hugh al.,2002).

Nous pouvons dire que la prothese adjointe estut¥ssZe par les chirurgiens dentistes pour padiex
mZfaits de cette pathologie. Sa rZalisation e&eason coZt est abordable.

De plus, de nombreuses modifications sont rZabsabjue se soit pour pallier aux phZnomenes de
croissance ou dOadaptation diverse.

Elle va permettre le maintien de la longueur dea@es et des fonctions orales.

Son adaptation en bouche peut stre parfois longais mOest la meilleure solution en cas dOZdentement

de grande Ztendue.



4.3.2.5.3 La solution implantaire

Les implants ne peuvent stre posZs quOune foisisance squelettique completement terminZe
(Morrier et al., 2009).
lls vont reconstituer des secteurs de plus ou mgiasde Ztendue et peuvent servir " la stabilisatio
dOune prothese adjointe (Hergtel., 1999).
Nous retrouvons des dZsaccords suivant les autemsernant les indications implantaires pour les
patients atteints dOostZogZnese imparfaite :

- pour Henkeet al. en 1999, les implants sont contre indiquZs chezplatients ayant une
ostZogZnese imparfaite ~ cause de la fragilitZ usse

- dOapres Muhney et Campbell, en 2007, et Bohl., en 2010, nous avons une tres bonne
ostZointZgration des implants chez les patientingdt ayant prZsentZ des fractures de 10os
mandibulaire ;

- Kamoun-Goldrat et Le Merrer en 2007 rapportent gieeix cas de patients touchZs par
IOostZogZnese imparfaite ont ZtZ implantZs aveessuddostZodensitomZtrie a permis de
comparer la densitZ osseuse au cours du traiter@ette mesure pourrait plus tard servir ~
mesurer la densitZ osseuse dOun patient ~ implaraes; pour IQinstant, elle ne sert qud”

comparer la densitZ osseuse dOun meme patientérdps diffZrents.

Dans la dentinogZnese imparfaite de type Il, IGosermal et la pose dOimplant nOest en aucun cas
contre-indiquZ (Rokt al.,2010).

Henkeet al. en 1999 ont rZalisZ un bridge complet implantdZohez un patient ZdentZ total atteint du
type Il. LOZquilibration occlusale est primordid®absence de ligament parodontal autour de &dimpl
et, par consZquence, |Oabsence de rZcepteurs qu&saparodontaux peuvent otre ~ IQorigine de
surcharge occlusale.

Des contraintes trop fortes sur les dents antaggmasux protheses implanto-portZes vont dZgrader le

dents, dZj" fragilisZes par la maladie.



4.3.3 Traitement esthZtique

4.3.3.1 Eclaircissement dentaire

De nombreux patients atteints de dentinogZnesauifajie expriment une grande gene esthZtique.
Le but du traitement va consister en une amZlmma¢isthZtique du sourire gr%.ce ~ I0Zclaircissement
dentaire.
Une observation clinique et radiologique complet aZcessaire afin dOZcarter tous risques pour le
patient (apparition de sensibilitZ, de fracturesonaire et radiculaire, de rZsorptions, dOatteinte
gingivale).
Les contre-indications sont multiples (Faucéteal.,2001) :

- absolues lorsque :

les dents prZsentent de nombreuses altZrationkaliss ;

il existe des |Zsions pZri-apicales ;

un traitement orthodontique est en court ;

les sensibilitZs dentaires sont excessives.

- relatives :
- chez la femme enceinte et le patient mineur ;
- pour des sensibilitZs connues aux principes gctifs

- pour des dents antZrieures prZsentant des regiasriaportantes.

COest un processus basZ sur |Outilisation d@ageiyses, le traitement peut sOeffectuer en atoimela

ou au fauteuil.

Le produit actif va stre mis en contact durable @Va dent et imprZgner petit ~ petit IOZmail pais |
dentine. Il va dZcolorer les pigments rencontrZopgdation.

En gZnZral, au fauteuil, les produits utilisZs sernperoxyde dOhydrogene ~ 35% ou le peroxyde de
carbamide ~ 35%. lls sont appliquZs directementdsunt vitale, sans prZparation amZlaire, avec 0si sa
adjonction de chaleur. La durZe de IOapplicatioie \®ivant le protocole suivi. Les sZances sont
rZpZtZes jusqu®” acquisition de la teinte souhaitZe

Normalement, en ambulatoire, seul le peroxyde dearaide peut stre utilisZ ~ faible concentratio (1
22%) avec un temps dOapplication de 6 ~ 8 heuses. émploi fait appel ~ [Outilisation dOune gauettie
thermoformZe. Le port se fait jusquO” ce que tdeteiZsirZe soit obtenue.

Dans le cas de colorations marquZes, il est jugiciee combiner les deux techniques dOZclaircissemen
(Fauchert al.,2001).



Dans IOarticle de Bidra et Uribe en 2011, il estiZtun Zclaircissement dentaire effectuZ ~ leesi@un
traitement orthodontique et dOune chirurgie orthidgue, chez un jeune adulte touchZ par le typke I
dentinogZnese imparfaite. Les dents ont une cdtorahoire ambrZe avec un aspect opalescent. Le
patient nOa pas de soin en bouche ni de pathgiogigale. De IOhydrogene peroxydZ ~ 14% est itilis

Le traitement sOest dZroulZ au fauteuil et en atobel La dose a ZtZ quasiment doublZe duradeles
premiers mois par rapport > un patient sans patfielomais comme la chambre pulpaire est oblitZrZe,
nous considZrons que le risque dOagression pusaireindre.

Par contre le contr™|e gingival a ZtZ de mise.

Apres 3 ans et demi, le rZsultat est tres posiif [ patient ne prZsente aucun des effets secendsila
teinte nOa pratiquement pas changZe par rappartiéuixisme semaine, malgrZ une rZgion cervicale

mandibulaire moins rZactive au traitement.

Fig 4.16. : Avant traitement Fig 4.17. :"2° semaine de traitement

Fig 4.18. : RZsultat au bout de 3 &ns

DOapres Naulin-Ifi en 2011, les ZclaircissemeratisiZs ~ dose normale se rZvelent inefficaces etese

les restaurations prothZtiques ou restauratriceiseswvisageables.



4.3.3.2 Facettes cZramiques

La rZalisation de facette cZramique est Zgalenmensaiution thZrapeutique afin de restaurer IQiegtaZ
des dents du secteur antZrieur. Certaines dyschsomalgrZ un traitement dOZclaircissement, vont
nZcessiter un recouvrement.

Les facettes cZramiques sont indiquZes pour lesefode dentinogZnese imparfaite o le dZlabrement
dentaire est peu sZvere, lorsque seule la teiete tsGuve modifiZe.

Depuis |IQapparition des adhZsifs modernes, legeotles cZramiques ~ la dentine et ~ IOZmail est
excellent. Lorsque les dents prZsentent une caaranarquZe, il faudra trouver un compromis entre
IOZpaisseur de la prZparation et celle de la cranaifin de masquer ces colorations.

Il est dZconseillZ de faire des facettes sur défpilpZes en raison des modifications des progriZtZ

mZcaniques de la dentine (diminution de IOZI&ti&aucheet al.,2001).



4.4 Synthese de la prise en charge globale de la dentinogZnese imparfaite

Plus le patient consulte t™t, plus la prise ergehse tournera vers des restaurations composites
ou des couronnes prZformZes. Plus la consultasbraglive, plus le traitement sera orientZ vers la

prothese adjointe et les protheses de recouvrentBiaulin-Ifi, 2011). Nous rZsumons les moyens de

traitement en fonction du moment de la prise emgahdans le tableau ci-dessus :

ThZrapeutiques

DENTURE TEMPORAIRE

DENTURE PERMANENTE

SOINS PREVENTIFS

- fluor topique (vernis) ou
systZmique

(comprimZs/gouttes)

- fluor topique (gels, bain de
bouche et vernis) et/ou
systZmique
(comprimZs/gouttes)

- dZtartrage

- scellements des sillons

SOINS PRECOCES

coiffes prZformZes sur les
molaires et couronnes
polycarbonates antZrieures
des leur Zruption ou des la
prise en charge

composites antZrieurs et

postZrieurs pour protZger de
|Qattrition

ciment verre ionomere si enfar

peu coopZrant

- coiffes prZformZes sur les
molaires et couronnes
polycarbonates antZrieures
en attendant la fin de la
croissance

- composites antZrieurs et
postZrieurs pour protZger de
|Oattrition

- ciment verre ionomere Si

patient peu coopZrant

SOINS TARDIFS

prothese ajointe pZdiatrique
avec ou sans overdenture

suivant les cas

coiffes prZformZes sur les
molaires et couronnes
polycarbonates antZrieures S

cOest encore possible

- prothese ajointe partielle ou
totale (sur overdenture chez
les patients %ogZs)

- prothese conjointe si cela est
encore possible

- implants

GF




CONCLUSION

La dentinogZnese imparfaite est une pathologietivelment frZquente dans le monde, elle prZsente des
formes et degrZs variables.

COest une maladie complexe, qui nZcessite unechppra’trisZe du praticien. Ce dernier devra paser
diagnostic le plus prZcoce possible afin de mésinées les chances de ¢c™tZ pour un idZal thZgaeeuti
LOanalyse des caractZristiques cliniques et rgijokes va guider au bon diagnostic. La forme glaivel

de la couronne dentaire, la constriction cervicie racines courtes et la minZralisation pulpsore des
marqueurs clefs de la dentinogZnese imparfaitesea primordial de tenir compte des diagnostics
diffZrentiels ZnumZrZs.

LOostZogZnese imparfaite est une pathologie m@ditai connue, toutefois, dans certaines formes peu
sZveres, la dentinogZnese imparfaite peut stre util de dZpistage. Il sera important dOZtudieinspact
familial afin de sensibiliser au diagnostic et plase en charge.

Les connaissances gZnZtiques prennent un nouv@aarno et permettront peut-tre, dans un futur plus
ou moins proche, de pouvoir traiter, ou du moinmiduer les sympt™mes de la pathologie, par des
thZrapies gZniques.

AujourdOhui, les traitements sont multiples et @dapu moment de la prise en charge. Il conviendra
dOanalyser les besoins du patient ainsi que s&retiom aux soins. Pour une forme de dentinogZnese
imparfaite peu sZvere, une prise en charge prZeocgra Zviter toute dZgradation de 10Ztat bucco-
dentaire. LOhygiene buccale devra stre parfaitke gtatient fera des visites de contr™le rZguleheg

son chirurgien dentiste.

Lorsque la pathologie est plus virulente, les éragnts sont souvent plus lourds, nous obligeaanir t
compte des criteres dOextractions et de traitemamisdontiques prZcis. Par la suite, les protheses
conjointes, adjointes et les solutions implantaijpesivent pallier = cette absence ou " cette fragili
dentaire.

Nous nous devons bien sZr dDexposer la notiorhdfimst chez ces patients, qui relatent une sowféra
relative " leur image. LOZclaircissement dentasterla solution pour des colorations peu marquizes

le cas de teintes tres modifiZes, la rZalisatiofedettes esthZtiques reste la solution de choix.
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