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INTRODUCTION 

 

 La dentinogŽn•se imparfaite est une maladie qui se caractŽrise par une anomalie de la structure 

dentaire. CÕest une pathologie hŽrŽditaire transmise selon le mode autosomique dominant, cÕest-ˆ-dire 

que pour un sujet atteint, le risque de transmission est de 50%. 

Elle est dŽcrite pour la premi•re fois vers la fin du 19•me si•cle, probablement par Barret, en 1882 (Oberai, 

2010). De nombreux auteurs ont continuŽ par la suite les recherches, et tentŽ dÕen prŽciser les crit•res 

descriptifs. 

Elle se caractŽrise par un dŽfaut qualitatif de la dentine, qui se trouve hypominŽralisŽe, prŽsentant une 

grande fragilitŽ. Elle sÕaccompagne Žgalement dÕun dŽfaut quantitatif relatif ˆ la structure du complexe 

dentino-pulpaire. 

La dentinogŽn•se imparfaite touche les deux dentures, temporaire et dŽfinitive. Elle peut •tre associŽe ou 

non ˆ une ostŽogŽn•se imparfaite (Piette et Goldberg, 2001). 

 

Parmi les noms les plus courants, nous retrouvons la Ç dysplasie de Capdepont È, la Ç dysplasie 

opalescente hŽrŽditaire È, la Ç dentinogŽn•se imparfaite È et les Ç dents brunes hŽrŽditaires È (Piette et 

Goldberg, 2001). 

La dentine est peu sensible en raison de ses caractŽristiques histologiques. Ainsi, il est essentiel 

dÕeffectuer des contr™les rŽguliers, une ˆ deux fois par an, chez le chirurgien dentiste. Cette visite  

permettra le dŽpistage dÕŽventuelles caries ou fractures de la dent qui peuvent rester muettes. La 

dentinogŽn•se imparfaite se traduit par une fragilitŽ dentinaire liŽe ˆ un dŽfaut gŽnŽtique, mais la 

susceptibilitŽ ˆ la carie nÕest pas plus importante que la normale (Piette et Goldberg, 2001). 

 

Nous allons tout dÕabord dŽfinir les trois types de dentinogŽn•se imparfaite. Une description des crit•res 

diagnostics nous permettra de classifier clairement cette pathologie. 

Nous tenterons ensuite de comprendre le processus de la dentinogŽn•se afin dÕanalyser les dŽfauts 

histologiques de la dentine, responsables de la maladie. 

Par la suite, nous traiterons les origines gŽnŽtiques et lÕavancŽe des connaissances dans ce domaine. 

Enfin, nous ferons le point sur lÕimportance du diagnostic prŽcoce de la dentinogŽn•se imparfaite et 

dŽtaillerons les traitements adaptŽs au moment de la prise en charge. 
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CHAPITRE 1 : LE DIAGNOSTIC DE LA DENTINOGENESE IMPARFAITE 

 

1.1 DŽfinition 

 

  La dentinogŽn•se imparfaite est une maladie hŽrŽditaire ˆ transmission autosomique dominante. 

Elle touche les deux sexes indiffŽremment, les deux dentures sont affectŽes. LÕaspect dentaire va •tre 

modifiŽ en raison dÕun dŽfaut de minŽralisation de la dentine. La dent prŽsente alors des anomalies de 

teinte, de forme, et est fragilisŽe dans son ensemble. Des usures importantes sont souvent rapportŽes. 

Cela va nous pousser ˆ agir face ˆ cette maladie afin de la prendre en charge le plus t™t possible (Piette et 

Goldberg, 2001). 

Le diagnostic de la dentinogŽn•se imparfaite permet dÕen diffŽrencier trois types, prŽsentant des 

caractŽristiques cliniques et radiologiques variables.  

La dentinogŽn•se imparfaite prŽsente des aspects similaires ˆ dÕautres maladies, cÕest pourquoi, il est 

important de dŽfinir les crit•res de diagnostic et les crit•res diffŽrentiels de la pathologie. 

 

1.2 FrŽquence 

 

 La dentinogŽn•se imparfaite prŽsente une incidence de 1 sur 8000 naissances. Ce chiffre est 

parfois supŽrieur selon certains groupes ethniques (Piette et Goldberg, 2001). Cette frŽquence est 

Žquivalente pour les deux sexes (Oberai, 2010). 

La frŽquence de la dentinogŽn•se imparfaite de type III, ou maladie de Brandywine, est anormalement 

ŽlevŽe car elle se chiffre environ ˆ 1 naissance sur 800. Elle est retrouvŽe dans une population tri-raciale 

du Maryland ainsi que dans la rŽgion de Washington aux USA (Piette et Goldberg, 2001). Elle est 

couramment attribuŽe ˆ la consanguinitŽ touchant cette population. 

 

1.3 Classification de Shields 

 

 DiffŽrentes formes cliniques de dentinogŽn•se imparfaite ont ŽtŽ dŽcrites et classŽes en raison de 

la variabilitŽ dans lÕexpression de lÕanomalie. 

La classification la plus employŽe de nos jours est ŽlaborŽe par Shields et ses collaborateurs, en 1973. 

Elle prend en compte les donnŽes cliniques et radiologiques de la maladie. 

Il y est dŽcrit trois types de dentinogŽn•se imparfaite. 

Pour chacune des trois formes, le mode de transmission est autosomique dominant et lÕexpression de la 

maladie est dŽpendante de chaque individu. Dans une m•me famille, les degrŽs dÕatteinte peuvent •tre 

variables. 
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 1.3.1 DentinogŽn•se imparfaite de type I 

 

 La dentinogŽn•se imparfaite de type I survient toujours chez un patient touchŽ par une 

ostŽogŽn•se imparfaite. Elle est encore appelŽe Ç maladie de Lobstein È, Ç osteogenesis imperfecta 

psathyrotica ou tarda È, Ç ostŽopsathyrose È mais elle est plus connue sous le nom de Ç maladie des os de 

verre È (Piette et Goldberg, 2001). 

La pathologie affecte les deux dentures ˆ diffŽrents degrŽs, la denture temporaire est, dans de nombreux 

cas, plus touchŽe que la denture permanente. Piette et Goldberg, en 2001, prŽcisent quÕen denture 

dŽfinitive les premi•res dents ˆ faire leur Žruption prŽsentent une anomalie plus importante. 

La diffŽrence dÕatteinte des dentures temporaires et dŽfinitives pour la dentinogŽn•se imparfaite de type I 

pourrait sÕexpliquer par une Ždification plus rapide des dents lactŽales et une expression du dŽfaut 

molŽculaire plus importante pendant la pŽriode fÏtale (Kamoun-Goldrat et Le Merrer, 2007). 

 

 1.3.2 DentinogŽn•se imparfaite de type II 

 

 CÕest la forme de dentinogŽn•se imparfaite la plus rencontrŽe. La pathologie ne prŽsente aucune 

association avec lÕostŽogŽn•se imparfaite. 

La maladie touche les deux dentures, et toutes les dents sont affectŽes (Piette et Goldberg, 2001). 

Xiao et al. en 2001 y associent dans de rares cas une diminution ou une perte de lÕaudition, comme pour 

la dentinogŽn•se imparfaite de type I. 

 

 1.3.3 DentinogŽn•se imparfaite de type III 

 

 Elle est encore appelŽe Ç dentine opalescente hŽrŽditaire isolŽe couleur brandy È.  

La classification de Shields  ne publie pas de crit•res de diffŽrenciation entre la dentinogŽn•se imparfaite 

de type II et III, de m•me quÕelle ne souligne pas leurs similitudes dentinaires au niveau histologique 

(Piette et Goldberg, 2001). CÕest en effet une forme isolŽe de la maladie qui se distingue par quelques 

crit•res propres que nous dŽcrirons par la suite. 

 

La classification de Shields est encore aujourdÕhui utilisŽe comme rŽfŽrence. Les recherches gŽnŽtiques 

Žvoluent, mais restent encore insuffisantes pour Žtablir une nouvelle classification, basŽe sur la 

connaissance des mutations existantes. Cependant, une classification tend ˆ faire son apparition, adoptŽe 

par  la base de donnŽe MIM (Mendelian Inheritance in Man). Elle se base sur celle de Shields, mais en 

exclut la dentinogŽn•se imparfaite de type I. Ainsi, lÕentitŽ une fois appelŽe dentinogŽn•se imparfaite de 

type II prend le nom de dentinogŽn•se imparfaite de type I (MIM 125490). Le type III (MIM125500) 

reste inchangŽ (Barron et al., 2008).  
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1.4 Diagnostics 

 

 1.4.1 Diagnostic clinique 

 

 1.4.1.1 Type I 

 

 Nous reconnaissons les m•mes caractŽristiques cliniques pour les deux dentures, la forme et la 

physionomie de la dent Žtant modifiŽes. 

Leur aspect ambrŽ et translucide est frappant, quant ˆ la coloration, elle varie du gris au jaune brun ou au 

brun violet.  

La couronne est globuleuse, une constriction cervicale lui conf•re une silhouette de Ç tulipe È (Shields et 

al., 1973) ou de Ç cloche È (Marjorana et al., 2010). 

LÕŽmail est Ç cisaillŽ È en raison du dŽfaut de minŽralisation de la dentine sous-jacente. Il subit 

un Ç Žcaillage È, dŽcouvrant la dentine plus molle et irrŽguli•re (Piette et Goldberg, 2001). CÕest alors 

que cette dentine dŽjˆ fragilisŽe va •tre sujette ˆ lÕusure (Barron et al., 2008). 

Des phŽnom•nes dÕattrition sont remarquŽs chez de nombreux patients, plus ou moins importants suivant 

la gravitŽ de lÕatteinte (Marjorana et al., 2010). 

 

 

 

Fig 1.1. : Aspect clinique dÕune forme moyenne de dentinogŽn•se imparfaite de type I sur denture 

dŽfinitive, coloration brun violet (Cundy, 2012). 
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 1.4.1.2 Type II 

 

 Le type II prŽsente les m•mes caractŽristiques cliniques que la dentinogŽn•se imparfaite de type 

I, mais ˆ la diffŽrence que la pŽnŽtrance de la maladie est quasiment compl•te, rares sont les dents ayant 

un aspect normal. 

 

Les crit•res pour diffŽrencier le type II du type I dÕapr•s Shields sont les suivants : 

- les familles avec une dentinogŽn•se imparfaite de type II nÕont aucun lien avec lÕostŽogŽn•se 

imparfaite ; 

- la coloration et lÕattrition sont corrŽlŽes de fa•on plus importante dans le type II ; 

- dans le type I la denture temporaire est plus sŽv•rement touchŽe, toutefois il est possible de 

retrouver une denture dŽfinitive presque normale. Dans le type II, les deux dentures sont 

affectŽes de mani•re Žgale, cliniquement et radiologiquement. 

Le cas dÕun jeune patient atteint de la dentinogŽn•se imparfaite de type II, en denture temporaire, est 

prŽsentŽ ci-dessous : 

 

-  

Fig 1.2. : Cas n¡1 : mise en Žvidence de lÕaspect inesthŽtique lors de lÕexamen exo-buccal (DŽpartement 

dÕodontologie pŽdiatrique, universitŽ de Brest, 2012). 
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Fig 1.3. : Aspect clinique de la denture temporaire chez ce jeune patient : teinte caractŽristique jaune brun 

et bŽance antŽrieure (DŽpartement dÕodontologie pŽdiatrique, universitŽ de Brest, 2012). 

 

 

Fig 1.4. : Aspect clinique de la denture temporaire chez ce jeune patient : teinte caractŽristique jaune brun 

(DŽpartement dÕodontologie pŽdiatrique, universitŽ de Brest, 2012). 

 

             

Fig 1.5. : Usure prŽmaturŽe de la 74 chez ce jeune patient (DŽpartement dÕodontologie pŽdiatrique, 

universitŽ de Brest, 2012). 
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Le cas suivant est celui dÕune jeune patiente de 20 ans, vue en consultation pour une g•ne esthŽtique. La 

patiente rŽv•le une forme lŽg•re de dentinogŽn•se imparfaite de type II, son hygi•ne bucco-dentaire est 

irrŽprochable, la radiographie panoramique est exposŽe dans la partie diagnostic radiologique : 

 

 

Fig 1.6 ; 1.7. : Cas n¡2 : la teinte est lŽg•rement opalescente et lÕusure des dents est faible (DŽpartement 

dÕodontologie pŽdiatrique, universitŽ de Brest, 2012). 

 

 

Le cas n¡3 est celui dÕun jeune patient en denture mixte, la perte de dimension verticale est consŽquente : 

 

 

Fig 1.8 ;1.9. : Cas n¡3 : patient prŽsentant une attrition importante et une perte de dimension verticale en 

denture mixte (DŽpartement dÕodontologie pŽdiatrique, universitŽ de Brest, 2012). 

 

  1.4.1.3 Type III 

 

 LÕaspect clinique des dents rappelle celui des types I et II mais ce dernier varie beaucoup selon le 

degrŽ dÕatteinte. Il prŽsente frŽquemment, par exemple, des expositions pulpaires multiples en denture 

temporaire.  
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 1.4.2 Diagnostic radiologique 

 

 1.4.2.1 Type I 

 

 Les crit•res radiologiques sont significatifs. En effet, les couronnes sont globuleuses avec une 

constriction marquŽe au niveau de la jonction amŽlo-cŽmentaire. Les chambres pulpaires et les canaux 

radiculaires sont rapidement oblitŽrŽs par des dŽp™ts continus de dentine, aussi bien en denture 

temporaire quÕen denture dŽfinitive. 

Les racines sont courtes et Žtroites par rapport aux couronnes, leurs apex sont arrondis (Piette et 

Goldberg, 2001). 

LÕexpression est variable suivant les individus, certains prŽsentent une oblitŽration totale de la pulpe alors 

que pour dÕautres la dentine appara”t comme normale (Barron et al., 2008). 

De plus, il est frŽquent de dŽtecter des lŽsions pŽri-apicales ˆ lÕexamen radiologique, dues ˆ la nŽcrose 

prŽmaturŽe de certaines dents abrasŽes. 

 

 

 

Fig 1.10 ; 1.11. : Aspect radiologique de dents temporaires dans le cadre dÕune dentinogŽn•se imparfaite 

de type I, mise en Žvidence de la forme globulaire de la couronne dentaire et de la minŽralisation pulpaire 

(DŽpartement dÕodontologie pŽdiatrique, universitŽ de Brest, 2012).     

 

 1.4.2.2 Type II 

 

 De m•me que pour les signes cliniques, lÕaspect radiologique est identique au type I. 

La couronne est globuleuse dite en Ç battant de cloche È.  

Nous dŽcrivons une constriction cervicale au collet, ainsi que des racines courtes (Barron et al., 2008). 

La chambre pulpaire et les canaux radiculaires sont tr•s rŽduits (Piette et Goldberg, 2001). 
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Fig 1.12. : Radiographie panoramique dÕun patient prŽsentant une dentinogŽn•se imparfaite de type II en 

denture mixte : les couronnes sont globuleuses et la constriction cervicale est marquŽe. Les chambres 

pulpaires des dents permanentes sont dŽjˆ presque oblitŽrŽes (DŽpartement dÕodontologie pŽdiatrique, 

universitŽ de Brest, 2012). 

 

 

 

Fig 1.13. : Radiographie panoramique du cas n¡2, forme peu sŽv•re de dentinogŽn•se imparfaite en 

denture dŽfinitive : nous distinguons lÕaspect globulaire des couronnes, les racines courtes et la 

minŽralisation pulpaire. La perte de la 16 va •tre remŽdiŽe par la pose dÕun implant. Un traitement 

endodontique a ŽtŽ effectuŽ il y a plusieurs annŽes sur la 46 et seul le canal distal a pu •tre obturŽ, la dent 

ne prŽsente pas de lŽsion apicale. Nous ne notons pas de phŽnom•ne dÕattrition (DŽpartement 

dÕodontologie pŽdiatrique, universitŽ de Brest, 2012). 
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Fig 1.14. : Radiographie numŽrique exposant des dents atteintes de dentinogŽn•se imparfaite de type II, 

les canaux sont minŽralisŽs, les dents sont cariŽes et prŽsentent un risque de nŽcrose car le traitement 

canalaire sÕav•re impossible (DŽpartement dÕodontologie pŽdiatrique, universitŽ de Brest, 2012). 

 

 

Fig 1.15. : Radiographie numŽrique rŽvŽlant une constriction cervicale et des canaux en voie de 

minŽralisation (DŽpartement dÕodontologie pŽdiatrique, universitŽ de Brest, 2012). 

 

 

 1.4.2.3 Type III 

 

 LÕaspect radiologique est celui dÕune dent en Ç coquillage È, encore appelŽe Ç shell tooth È 

dÕapr•s Rushton en 1955 et Barron et al. en 2008.  

La dent peut prŽsenter une cavitŽ, relative ˆ lÕhypotrophie de la dentine, et des racines tr•s courtes. 

DÕapr•s Witkop en 1989, la chambre pulpaire est tr•s large en denture temporaire et quasiment oblitŽrŽe 

en denture dŽfinitive.  
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 1.4.3 Diagnostics diffŽrentiels 

 

 1.4.3.1 Les dysplasies dentinaires 

 

 Les dysplasies dentinaires sont plus rares, environ 1 pour 100000 (Barron et al., 2008). Mais il est 

important de dŽcrire cette anomalie car elle prŽsente de nombreuses similitudes avec la dentinogŽn•se 

imparfaite. La transmission est autosomique dominante par le bras long du chromosome 4 pour chaque 

type de dysplasie. La dent est constituŽe dÕun Žmail normal, dÕune dentine atypique, et prŽsente une 

anomalie de la morphologie pulpaire. Shields les a sŽparŽes en deux groupes dans sa classification de 

1973, et Witkop (1989) dŽsigna dans une nouvelle classification, en 1975, une forme radiculaire (type I) 

et une forme coronaire (type II). 

 

La dysplasie dentinaire de type I ou Ç malformation familiale essentielle des racines È, selon Shields 

(1973), affecte Žgalement les deux dentures et toutes les dents sont atteintes : 

- cliniquement, les dents ont une forme, une morphologie et une consistance normale. La couleur 

est habituellement celle dÕune dent saine, bien quÕune lŽg•re coloration brun‰tre ou bleu‰tre soit 

possible ; 

- radiologiquement, nous avons un aspect de dents sans racines. Barron, en 2008, dŽcrit des racines 

en forme de c™ne, prŽsentant des constrictions apicales. Au stade prŽ-Žruptif, la pulpe peut avoir 

une  forme de croissant du fait de son oblitŽration prŽcoce, parall•lement ˆ la jonction cŽmento-

dentinaire. DÕapr•s Barron (2008), la chambre pulpaire est plus ou moins rŽduite selon les types, 

alors que Shields (1973) dŽcrit une oblitŽration totale en denture dŽfinitive. Nous pouvons 

remarquer de nombreuses lŽsions pŽri-apicales (granulomes ou kystes) sur les dents saines ; 

- histologiquement, lÕŽmail, ainsi que la plus grande partie de la dentine coronaire superficielle 

sont sains. Par contre, apicalement, les couches profondes de la dentine sont composŽes de 

grosses masses de dentine tubulaire calcifiŽe, dÕostŽodentine atypique (dentine radiculaire 

anormale et dŽsorganisŽe) et de pulpolithes vrais (calcification de la pulpe dentaire) (Barron et 

al., 2008). 

 

Fig 1.16. : Aspect radiologique dÕune dysplasie dentinaire de type I, la chambre pulpaire est rŽduite et les 

racines sont en forme de c™ne (Sixou, 2006 ; Barron, 2008).  
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La dysplasie dentinaire de type II, quant ˆ elle, affecte les deux dentures de mani•re diffŽrente.  

Les racines conservent une taille normale dans chaque cas. 

La couleur des dents temporaires est ambrŽe. La couche de dentine superficielle est normale suivie, sans 

transition, par une dentine amorphe, dense, contenant quelques tubules dispersŽs. Les chambres pulpaires 

prŽsentent une oblitŽration post-Žruptive. 

Les dents dŽfinitives peuvent ne pas •tre touchŽes, la couleur est gŽnŽralement normale. Cependant, il est 

possible de constater de lŽg•res anormalitŽs.  

La dentine profonde est atubulaire, amorphe, avec de nombreuses zones de dentine globulaire (Piette et 

Goldberg, 2001). Leurs chambres pulpaires prŽsentent une extension radiculaire qui donne ˆ la pulpe une 

configuration Ç en chardon È ou en Ç flamme È appelŽe Ç thistle tube È. Il peut Žgalement exister des 

calcifications pulpaires (Barron et al., 2008). 

Selon Witkop (1989), il nÕappara”t pas de radio-clartŽs apicales, mais nous pouvons retrouver une 

hypertrophie dentinaire dans la chambre pulpaire. 

 

Beattie et al., en 2006, cherchent ˆ comparer les troubles allŽliques qui permettent de diffŽrencier la 

dentinogŽn•se imparfaite de la dysplasie dentinaire.  

Les similitudes phŽnotypiques entre les deux sugg•rent que le g•ne de la dysplasie dentinaire de type II 

soit un g•ne all•le de la dentinogŽn•se imparfaite de type II. 

Les descriptions cliniques rendent compte des variations entre les deux maladies. Ces caractŽristiques 

laissent ˆ penser que la dysplasie dentinaire de type II, la dentinogŽn•se imparfaite de type II et III,  

reprŽsentent diffŽrents degrŽs de la m•me maladie et que les m•mes all•les en sont responsables (Barron 

et al., 2008). 
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Nous pouvons classer les diffŽrentes caractŽristiques communes, les diffŽrences entre les dentinogŽn•ses 

imparfaites et les dysplasies dentinaires, ˆ lÕaide du tableau ci-dessous : 

 

 

 

Tableau 1.1. : RŽcapitulatif des caractŽristiques dentaires des dentinogŽn•ses imparfaites et des 

dysplasies dentinaires (Shields et al., 1973 ; Piette et Goldberg, 2001 ; Kamoun-Goldrat et Le Merrer, 

2007 ; Barron et al., 2008 ; Marjorana et al., 2010). 

 

DGI I, II, III= DentinogŽn•se imparfaite de type I, II, III 

DD I, II= Dysplasie dentinaire de type I, II 

DT= Denture temporaire 

DP= Denture permanente 

  

CaractŽristiques de la dent DGI I DGI II 
DGI 

III 
DD I DD II 

AssociŽe ˆ lÕostŽogŽn•se imparfaite Oui     

Translucide, couleur ambrŽe Oui Oui Oui  
Oui en 

DT 

Attrition associŽe Oui Oui Parfois  
Oui en 

DT 

Couronne en forme de bulbe et 

constriction cervicale 
Oui Oui Parfois  

Oui en 

DT 

Exposition pulpaire   Oui   

Forme de coquillage Ç shell teeth È 

associŽe 
  Oui   

Racines normales     Oui 

Racines courtes Oui Oui Oui Parfois  

Ç Absence de racine È    Oui  

OblitŽration pulpaire en denture 

temporaire (DT) 
Oui Oui Non Oui Oui 

OblitŽration pulpaire en denture 

permanente (DP) 
Parfois Oui Oui Oui Parfois 
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 1.4.3.2 Les dysplasies fibreuses de la dentine 

 

 Elles nÕont ŽtŽ jusquÕˆ prŽsent ŽtudiŽes quÕen denture dŽfinitive, une implication de la denture 

temporaire reste ˆ dŽterminer : 

- cliniquement, la dent a un aspect normal de par sa forme et sa couleur ; 

- radiologiquement, lÕoblitŽration canalaire et camŽrale est partielle ; 

- histologiquement, toute la dentine est anormale : elle est composŽe de larges faisceaux de 

collag•ne ressemblant ˆ de la prŽdentine, sŽparŽs par de nombreuses lacunes et par des zones de 

dŽp™ts de sels calciques dans les espaces dŽpourvus de matrice dentinaire (Piette et Goldberg, 

2001). 

 

 1.4.3.3 Les dysplasies pulpaires 

 

 La dysplasie pulpaire est une anomalie qui affecte les deux dentures. La morphologie des dents 

nÕest pas modifiŽe. 

Radiologiquement et histologiquement, la dysplasie pulpaire se caractŽrise par lÕapparition de 

nombreuses calcifications pulpaires ainsi que par un remaniement morphologique de la chambre pulpaire 

qui prend alors une forme de Ç chardon È.  

Ce type de dysmorphose peut •tre compatible et confondu dÕapr•s certaines observations avec la 

dysplasie dentinaire de type II (Piette et Goldberg, 2001). 

 

 1.4.3.4 Les dysplasies dentinaires de types syndromiques 

 

 DiffŽrents syndromes ou diffŽrentes maladies hŽrŽditaires rares sÕaccompagnent de modifications 

structurales de la dentine.  

Nous identifions par exemple le syndrome dÕElsahy-Waters qui associe retard mental, Žpilepsie, 

branchycŽphalie, ou encore le syndrome dÕHallerman-Streiff et dÕHushton-Gildford (Piette et Goldberg, 

2001). 

 

 1.4.3.5 Les dysplasies dentinaires acquises 

 

 Ce type dÕanomalie dentinaire est retrouvŽ en nombre important, et est souvent associŽ ˆ des 

anomalies de lÕŽmail. Nous rencontrons ces dysplasies dans les cas de rachitisme vitamine D rŽsistant, o• 

nous dŽcrivons une dent avec une chambre pulpaire large et une dentine inter-globulaire importante.  

Ce type de dysmorphose est Žgalement associŽ ˆ lÕhypothyro•die prŽcoce pouvant engendrer un retard de 

formation de la dentine (Piette et Goldberg, 2001).  
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 1.4.3.6 Les colorations intrins•ques 

  

 De nombreuses anomalies touchant ˆ la teinte de la dent peuvent •tre assimilables ˆ la 

dentinogŽn•se imparfaite.  

Nous retrouvons des colorations intrins•ques dans la porphyrie Žrythropo•etique congŽnitale par exemple. 

CÕest une maladie sanguine dÕorigine gŽnŽtique due ˆ un dŽficit dÕenzyme synthŽtisant lÕh•me.  

La morphologie de la dent est anormale. Il est observŽ une couleur rouge brun‰tre au niveau du collet de 

lÕŽmail hypoplasiŽ, due ˆ la circulation de la porphyrine apr•s lÕexplosion de certaines cellules. 

Un autre exemple de coloration intrins•que est celle occasionnŽe par lÕabsorption de tŽtracycline. En 

effet, lÕantibiotique a la capacitŽ de chŽlater les ions calcium et de sÕincorporer dans la dent lors de son 

dŽveloppement. Les tŽtracyclines vont sÕoxyder sous lÕeffet de la lumi•re, laissant appara”tre une couleur 

anormale au niveau des deux dentures, variant entre le jaune, le gris et le brun (Piette et Goldberg, 2001). 

 

 

 

Fig 1.17. : Coloration dentaire due ˆ lÕabsorption de tŽtracycline lors de la formation des dents (East 

Menphis dental group, Yarbrough B) (http://www.emdentalgroup.com/id13.html). 

 

 1.4.3.7 Le taurodontisme (Sixou et al., 2006) 

 

 Le taurodontisme est une anomalie gŽnŽtique rare.  

La maladie est observŽe essentiellement au niveau des dents pluriradiculŽes, dans les deux dentures. 

Cliniquement, la couronne montre un aspect normal mais anatomiquement, nous dŽcrivons une couronne 

de grande taille avec des racines relativement courtes.  

Au niveau radiologique, le volume de la chambre pulpaire est augmentŽ et la furcation est en position 

plus apicale que la normale.  

Le degrŽ de taurodontisme sÕaccro”t de la premi•re ˆ la troisi•me molaire. 
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Fig 1.18. : Diagnostic radiologique dÕune denture permanente atteinte de taurodontisme (Kulkarni et al., 

2012). 

 

 

1.5 DentinogŽn•se imparfaite de type I et ostŽogŽn•se imparfaite 

 

 1.5.1 Historique et description 

 

 Nous avons ŽnoncŽ au prŽalable que le type I de dentinogŽn•se imparfaite Žtait associŽ ˆ 

lÕostŽogŽn•se imparfaite, maladie gŽnŽtique affectant lÕos. La Ç maladie des os de verre È est caractŽrisŽe 

principalement par une fragilitŽ et une faible masse osseuse, conduisant ˆ des fractures et dŽformations 

squelettiques ˆ caract•re plus ou moins important, selon la sŽvŽritŽ de la pathologie (Becks, 1931). 

CÕest une maladie congŽnitale ˆ transmission autosomique dominante pour la majoritŽ des types. Les 

formes autosomiques rŽcessives existent, mais sont rares.  

LÕostŽogŽn•se imparfaite est dŽcrite comme un groupe de maladie, et non pas comme une seule 

pathologie, car les Žtudes molŽculaires ont mis en Žvidence diffŽrentes anomalies gŽnŽtiques causales. 

LÕostŽogŽn•se imparfaite est liŽe ˆ une anomalie du collag•ne I. CÕest une protŽine qui constitue 

lÕensemble des tissus de soutien de lÕorganisme. Elle est localisŽe principalement dans les os, la peau, les 

dents et les ligaments. 

La trame fibreuse constituŽe de collag•ne apporte ˆ lÕos sa soliditŽ et sa rŽsistance. Dans 90% des cas 

dÕostŽogŽn•se imparfaite, il existe une anomalie gŽnŽtique au niveau de la synth•se du collag•ne. 

Les individus touchŽs peuvent prŽsenter, par exemple, une taille anormalement petite, une laxitŽ 

ligamentaire, une sclŽrotique bleue, une diminution ou une perte de lÕaudition et des anomalies 

vasculaires (EncyclopŽdie Orphanet, 2007b). 

 

La notion de fragilitŽ osseuse est dŽcrite pour la premi•re fois par Malebranche, en 1674. En 1788, 

Eckman fait une premi•re publication o• il mentionne la notion de cas familiaux. En 1833, Lobstein 

nomme cette fragilitŽ osseuse Ç ostŽopsathyrose È.   
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Ensuite, au dŽbut du vingti•me si•cle, Looser dŽcrit deux formes dÕostŽogŽn•se imparfaite suivant lÕ‰ge 

de survenue des fractures : 

- lÕostŽogŽn•se Ç congŽnitale È est employŽe lorsque les fractures sont prŽsentes d•s la naissance ; 

- lÕostŽogŽn•se Ç tarda È est employŽe pour les fractures survenant apr•s la naissance. 

Il explique Žgalement le dŽsŽquilibre entre les ostŽoblastes (responsables de la formation de lÕos) et les 

ostŽoclastes (responsables de la destruction du tissu osseux).  

Dans lÕostŽogŽn•se imparfaite, les ostŽoclastes prennent le dessus sur les ostŽoblastes, ce qui entra”ne des 

fractures ˆ rŽpŽtition. Chez les sujets prŽsentant cette pathologie, la dentine peut prŽsenter un aspect 

normal. Par contre, si il sÕav•re que la dentine est atteinte, lÕanomalie sÕexprime de mani•re plus 

importante (KerŽbel, 1975). 

 

 1.5.2 FrŽquence 

 

 LÕostŽogŽn•se imparfaite est considŽrŽe comme une maladie rare, sa frŽquence est de 1/10000 ˆ 

1/20000 personnes. Nous ne connaissons pas encore avec prŽcision la prŽvalence de cette anomalie 

gŽnŽtique, mais elle touche toutes les zones gŽographiques. Le ratio homme/femme est Žquivalent 

(EncyclopŽdie Orphanet, 2007a). La prŽvalence de la dentinogŽn•se imparfaite de type I varie 

considŽrablement selon les Žtudes. Elle est de 28% pour Lund et al. en 1998, et est comprise entre 21% et 

73% pour Marjorana et al. en 2010. 

 

1.5.3 Classification 

 

 En raison de la grande variabilitŽ clinique caractŽrisant les formes dÕostŽogŽn•se imparfaite, il est 

nŽcessaire dÕŽtablir une classification. 

Ainsi, Sillence et al., en 1979, dŽcrivent quatre formes de la maladie en tenant compte des crit•res 

caractŽristiques cliniques et gŽnŽtiques de lÕostŽogŽn•se imparfaite. 

Il existe une grande variŽtŽ phŽnotypique dans lÕexpression de cette maladie.  

Elle est subdivisŽe en quatre types principaux, depuis le type II lŽtal jusquÕau type I tr•s peu sŽv•re. Le 

type III est une forme sŽv•re et le type IV est intermŽdiaire (Piette et Goldberg, 2001). 

Cette classification est amŽliorŽe par Glorieux, en 2000 et 2002, qui la compl•te avec les types V, VI et 

VII (Rauch et Glorieux, 2004). 

A lÕŽchelle molŽculaire, la majoritŽ des malades prŽsente une mutation des g•nes Col1A1 et Col1A2,  

codant pour les cha”nes ! 1(I) et ! 2(I) du collag•ne I. Les consŽquences phŽnotypiques sont liŽes ˆ la 

localisation de la mutation, ˆ la nature de lÕacide aminŽ substituŽ et au type de cha”ne perturbŽ.  

Nous analysons des anomalies qualitatives et quantitatives du collag•ne I suivant le type de mutation 

observŽe (Lund et al., 1998). 
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DÕapr•s Lund et al. (1998) et Piette et Goldberg (2001), une diminution qualitative de collag•ne se 

traduit par le type I, alors que les ostŽogŽn•ses imparfaites de type II, III et IV rŽsultent dÕaltŽrations ˆ la 

fois qualitatives et quantitatives. 

DÕapr•s une Žtude menŽe par Lund et al., en 1998, nous notons Žgalement que lÕostŽogŽn•se imparfaite 

de type I est plus sŽv•re quand elle est associŽe ˆ la dentinogŽn•se imparfaite. Par contre pour les types 

III et IV, la gravitŽ nÕen est pas influencŽe. 

Les Žtudes progressent pour Žvaluer la relation gŽnotype/phŽnotype, mais celle-ci nÕest ˆ ce jour pas 

clairement Žtablie. 

 

1.5.4 Sympt™mes et Žvolution 

 

 LÕostŽogŽn•se imparfaite prŽsente des caractŽristiques prŽcises, retrouvŽes ou non, suivant le 

type. Elle est marquŽe schŽmatiquement par : 

- une fragilitŽ osseuse importante avec de multiples fractures, suite ˆ des traumatismes, m•me 

bŽnins ; 

- une sclŽrotique bleue (Ç atteinte de la sclŽrotique, tunique externe de lÕÏil, avec un aspect bleutŽ 

du blanc de lÕÏil È (EncyclopŽdie Orphanet, 2007a)). Notons que la sclŽrotique bleue est 

frŽquente chez les nouveau-nŽs sains. Sa persistance doit attirer lÕattention (Kamoun-Goldrat et 

Le Merrer, 2007) ; 

- une laxitŽ articulaire anormale pouvant engendrer des troubles de la posture ; 

- une surditŽ plus ou moins importante (Piette et Goldberg, 2001) ; 

- une fragilitŽ de la peau, des vaisseaux sanguins provoquant des hŽmatomes et des Žpistaxis ; 

- des anomalies cardio-vasculaires chez lÕadulte (dilatations, anŽvrismes de lÕaorte ou des 

vaisseaux) ; 

- une dentinogŽn•se imparfaite. 

 

 

Fig 1.19. : Aspect de la sclŽrotique bleue chez deux patientes atteintes dÕostŽogŽn•se imparfaite (Cundy, 

2012). 
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Nous identifions Žgalement des manifestations cranio-faciales et oro-faciales : 

- une morphologie cr‰nienne large (Oberai et al., 2010). Kamoun-Goldrat et Le Merrer en 2007 

dŽcrivent un cr‰ne Žlargit transversalement, de pŽrim•tre augmentŽ avec une saillie occipitale 

postŽrieure ; 

- des bosses au niveau de lÕos frontal et temporal (Oberai et al., 2010) ; 

- une face petite et triangulaire (Kamoun-Goldrat et Le Merrer en 2007) ; 

- une classe III de malocclusion, retrouvŽe chez environ 70 ˆ 80% des types III et IV 

dÕostŽogŽn•se imparfaite. Les malocclusions sont attribuŽes, la plupart du temps, ˆ lÕinhibition de 

la croissance maxillaire et ˆ la protrusion mandibulaire.  

Nous dŽcrivons des hypoplasies maxillaires dans les deux dimensions (antŽro-postŽrieure et 

verticale) aussi bien quÕune hypoplasie mandibulaire. CÕest probablement une combinaison 

dÕanomalies squelettiques et alvŽolo-dentaires (0ÕConnell et Marini, 1999) ; 

- un inversŽ dÕarticulŽ antŽrieur et postŽrieur (Oberai et al., 2010). LÕinversŽ dÕarticulŽ postŽrieur 

peut •tre expliquŽ par lÕaugmentation du dŽveloppement vertical dento-alvŽolaire. Ce phŽnom•ne 

va augmenter lÕespace inter-dentaire, comblŽ par la langue ; 

- une bŽance antŽrieure (Kamoun-Goldrat et Le Merrer en 2007) ; 

- une Žruption ectopique des molaires maxillaires permanentes, sžrement liŽe ˆ 

lÕhypodŽveloppement maxillaire et ˆ la forme globulaire des couronnes (Kamoun-Goldrat et Le 

Merrer en 2007) ; 

- certains auteurs rapportent un taux plus ŽlevŽ dÕagŽnŽsies dentaires (Kamoun-Goldrat et Le 

Merrer, 2007) ; 

- le schŽma de croissance mandibulaire est ˆ rotation antŽrieure. 

 

 

Fig 1.20. : Profil dÕune patiente atteinte dÕostŽogŽn•se imparfaite de type IV prŽsentant une protrusion 

mandibulaire et une hypoplasie maxillaire (Lopez-Arcaz et al., 2009). 
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Fig 1.21. : Malocclusion de classe III et bŽance antŽrieure (Lopez-Arcaz et al., 2009). 

 

La forme la plus sŽv•re de la maladie appara”t au cours de la vie intra-utŽrine, cÕest une forme 

gŽnŽralement lŽtale.  

Souvent, pour les formes intermŽdiaires, les premi•res fractures surviennent lors de lÕacquisition de la 

marche. Les formes bŽnignes se dŽtectent gŽnŽralement ˆ lÕ‰ge adulte (EncyclopŽdie Orphanet, 2007a). 

Lorsque le patient prŽsente une dentinogŽn•se imparfaite, nous rappelons que la denture temporaire est la 

plus atteinte.  

En denture permanente, les dents qui font leur Žruption en premier, incisives et premi•res molaires, sont 

les plus touchŽes. Elles sÕalt•rent tr•s rapidement apr•s avoir pris place sur lÕarcade (Piette et Goldberg, 

2001). 

 

Un retard dans le dŽveloppement dentaire est observŽ chez 21% des patients atteints du type III 

dÕostŽogŽn•se imparfaite, alors quÕune accŽlŽration est notŽe pour le type IV (0Õconnell et Marini, 1999). 

Rauch et Glorieux en 2004 Žtudient lÕhistologie osseuse dans lÕostŽogŽn•se imparfaite. LÕos appara”t 

rŽduit dans son Žpaisseur, les trabŽcules sont en faible quantitŽ et minces.  

Les ostŽoblastes produisent moins dÕos que la normale, mais ils sont en quantitŽ plus importante, si bien 

que leur production est augmentŽe. NŽanmoins, lÕactivitŽ des ostŽoclastes Žtant aussi amplifiŽe, la masse 

osseuse trabŽculaire est affaiblie. 
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Fig 1.22. : Histologie de lÕos atteint dÕostŽogŽn•se imparfaite (Rauch et Glorieux, 2004) 
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Le tableau 1.2 rŽcapitule les diffŽrents types dÕostŽogŽn•se imparfaite, associŽs ou non ˆ de multiples 

caractŽristiques cliniques et gŽnŽtiques : 

 

DI : dentinogŽn•se imparfaite 

AI : autosomique dominant 

 

Tableau 1.2 : Les caractŽristiques cliniques des diffŽrents types dÕostŽogŽn•se imparfaite (Sillence, 

1979 ; Rauch et Glorieux, 2004 ; Oberai et al., 2010). 

  

        Types   
        

I II III IV V VI VII 

Mode de 
trans-
mission 

AI AI AI AI AI   

Importance 
de la 
dŽformation 

ModŽrŽe SŽv•re Progressive 
et sŽv•re 

Moyenne ˆ 
modŽrŽe 

ModŽrŽe ModŽrŽe 
ˆ sŽv•re 

ModŽrŽe 

Forme 
lŽtales 

Non Oui, 90% 
dŽc•s<4S 

MajoritŽ 
dŽc•s dans 
enfance 
(complica-
tions cardio-
pulmonaire) 

Non lŽtale Non lŽtale Non lŽtale Non lŽtale 

Mutations Codon 
stop 
prŽmaturŽ 
dans 
Col1A1 

Substitu-
tion de la 
glycine 
dans 
Col1A1 ou 
1A2 

Substitution 
de la glycine 
dans Col1A1 
ou 1A2 

Substitu-
tion de la 
glycine 
dans 
Col1A1 ou 
1A2 

Inconnue, 
anomalie 
du coll1 
non 
responsa-
ble 

Inconnue Inconnue 

Taille Normale 
ou peu 
diminuŽe 

 Petite Petite Normale 
ou 
diminuŽe 

Moyenne Moyenne 

Fractures + pendant 
enfance, 
- pendant 
pubertŽ 

Multiples ˆ 
lÕaccouche
ment 

50% ˆ la 
naissance, 
frŽquentes 
avant 2 ans 

+ pendant 
enfance,  
- pendant 
pubertŽ 

Fractures 
des os 
longs et 
corps 
vertŽ-
braux 

  

SclŽrotique Bleue Bleue 
foncŽe 

Blanche ou 
grise 

Blanche ou 
grise 

Blanche Blanche Blanche 

DI Absente 
ou rare 

Oui Oui Oui ou non Non Non Non 

SurditŽ 50% Non FrŽquente Rare Non Non Non 
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 1.5.5 Traitement 

 

 Le traitement est multidisciplinaire. En effet, il nŽcessite des interventions ˆ la fois mŽdicale, 

chirurgicale et rŽŽducative. 

Le traitement par biphosphonate peut avoir des effets bŽnŽfiques sur lÕŽvolution de la maladie pour 

lÕenfant en pŽriode de croissance. Ce mŽdicament a pour action dÕinhiber la rŽsorption osseuse en 

emp•chant les ostŽoclastes dÕagir. 

Il est important de traiter la douleur ainsi que le probl•me de croissance par des hormones de croissance, 

et dÕy associer une rŽŽducation fonctionnelle (Rauch et Glorieux, 2004). 
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CHAPITRE 2. LES CARACTERISTIQUES HISTOLOGIQUES 

 

2.1 OdontogŽn•se 

 

 LÕodontogŽn•se est lÕensemble des phŽnom•nes qui vont aboutir ˆ la formation de la dent. Elle 

dŽbute durant les premiers stades du dŽveloppement cranio-facial. 

Le dŽveloppement dÕune dent implique des territoires spŽcifiques de lÕŽpithŽlium oral et du mŽsenchyme 

sous-jacent.  

Il est subdivisŽ en plusieurs stades : lame, bourgeon, cupule et cloche dentaire. 

 

 

 

Fig 2.1. : Evolution de la lame dentaire pendant lÕodontogŽn•se (Nefussi JR ; http://didel.script.univ-

parisdiderot.fr/claroline/backends/download.php?url=L1JhcHBlbF9tb3JwaG9nZW5lc2VfMjAxMS0yM

DEyLnBkZg%3D%3D&cidReset=true&cidReq=HO). 

 

Le volume et la forme dÕune couronne dentaire vont dŽpendre du nombre dÕodontoblastes, 

dÕamŽloblastes post-mitotiques et de leur distribution spatiale (Goldberg, 1989). 

Les amŽloblastes sont responsables de la sŽcrŽtion de lÕŽmail dentaire, ils sont actifs pendant 

lÕodontogŽn•se. Ensuite, ils disparaissent lors de lÕŽruption et laissent l'email au contact avec lÕextŽrieur. 

LÕodontogŽn•se continue avec les diffŽrenciations terminales des odontoblastes, des amŽloblastes, la 

formation des racines, appelŽe rhyzagŽn•se, et la diffŽrenciation fonctionnelle des cŽmentoblastes. Elle se 

finalise par lÕŽruption dentaire. 
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La bande orangŽe est la zone o• se diffŽrencie les odontoblastes. 

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

 

Chez lÕhomme, la dentition temporaire dŽbute morphologiquement vers la 6-7•me semaine de gestation et 

sÕach•ve vers 18-25 ans par la rhyzagŽn•se et lÕŽruption des 3•me molaires permanentes. 

A la fin du stade de cloche va dŽbuter le processus de dentinogŽn•se, au niveau de la rŽgion de la future 

jonction amŽlo-dentinaire (Piette et Goldberg, 2001). 

 

2.2 DentinogŽn•se 

 

 La dentinogŽn•se est le processus de formation de la dentine par les odontoblastes. Elle rŽsulte 

dÕinteractions ŽpithŽlio-mŽsenchymateuse complexes. Elle se caractŽrise par un phŽnom•ne continu et 

rythmique au cours de la vie (Piette et Goldberg, 2001). 

Elle comprend deux Žtapes : 

- la synth•se et la sŽcrŽtion de la matrice organique de la dentine (la prŽdentine) par les 

odontoblastes ; 

- le dŽp™t du minŽral (les cristaux dÕhydroxyapatite) sur la prŽdentine. En se minŽralisant, la 

prŽdentine se transforme progressivement en dentine. 

Un odontoblaste est une cellule mŽsenchymateuse post-mitotique dŽrivant des cr•tes neurales 

cŽphaliques. Il se positionne en pŽriphŽrie de la pulpe, cÕest une cellule du complexe dentino-pulpaire 

dans lequel il joue le r™le de charni•re.  

Morphologiquement, il se distingue par un prolongement odontoblastique, encore appelŽ fibre de Tomes. 

Il a pour r™le de sŽcrŽter la matrice organique dentinaire et de minŽraliser lÕenvironnement dentinaire. 

Lors de la sŽcrŽtion de la matrice, le corps cellulaire de lÕodontoblaste part de la surface pŽriphŽrique de 

la dentine (o• va dŽbuter la dentinogŽn•se) pour se diriger vers la pulpe. Seul le prolongement 

odontoblastique logŽ dans un canalicule persiste (Mount et Hume, 1998). 
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Fig 2.3. : Corps cellulaire et prolongement odontoblastique (Farges, 2011). 

 

La dentinogŽn•se rŽsulte principalement de la synth•se et de la sŽcrŽtion de protŽines par les 

odontoblastes, dont une grosse partie est phosphorylŽe. Les diffŽrentes Žtapes conduisent ˆ la formation 

dÕune matrice extracellulaire et ˆ sa minŽralisation, pour aboutir ˆ la formation de la dentine. 

Ainsi, gr‰ce ˆ une Žvolution fonctionnelle, nous passons de cellules prŽdiffŽrenciŽes mitotiques aux 

odontoblastes post-mitotiques, jeunes prŽpolarisŽs puis polarisŽs. A lÕissue de la derni•re mitose, seules 

les cellules filles au contact de la membrane basale sÕengagent dans le processus de diffŽrenciation (Piette 

et Goldberg, 2001). Nous concluons que les odontoblastes sont des cellules post-mitotiques. Au cours de 

leur derni•re division, le fuseau mitotique sÕoriente perpendiculairement ˆ la membrane basale, la cellule 

devient fonctionnelle. Cet odontoblaste subit une polarisation rapide, cÕest-ˆ-dire que le volume cellulaire 

augmente, le noyau se place en position basale, lÕappareil de Golgi devient supra-nuclŽaire, et nous 

commen•ons ˆ noter des signes dÕactivitŽ de synth•se des constituants cellulaires (Goldberg, 1989).              

D•s lÕŽtape de polarisation, les odontoblastes commencent ˆ synthŽtiser les constituants de la prŽdentine, 

et donc de la dentine.  

 

 

Fig 2.4. : Coupe longitudinale dÕune dent et mise en Žvidence de la situation gŽographique des 

odontoblastes (Farges, 2011).  
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       2.2.1 ActivitŽ de biosynth•se de la matrice dentinaire par les odontoblastes     

fonctionnels 

 

 Les odontoblastes synthŽtisent principalement du collag•ne ainsi que de nombreuses protŽines 

non collagŽniques. 

 

 2.2.1.1 Biosynth•se du collag•ne dentinaire 

 

 Les odontoblastes synthŽtisent principalement du collag•ne de type I et le trim•re du collag•ne I, 

constituant environ 90% de la phase organique matricielle.  

Le collag•ne I classique constitue lÕarmature de la matrice organique en associant deux cha”nes alpha 1(I) 

et une cha”ne alpha 2(I).  

Le collag•ne I trim•re est formŽ par lÕassociation de trois cha”nes alpha 1(I). 

Nous retrouvons Žgalement une petite quantitŽ de collag•ne de type V, environ 3%, et du collag•ne de 

type III et VI ˆ tr•s faible dose. 

Le collag•ne synthŽtisŽ dans la prŽdentine nÕest donc pas minŽralisŽ.  

Le but est dÕamarrer la matrice organique dentinaire gr‰ce ˆ ce rŽseau de fibres de collag•ne de gros 

diam•tres, et de jouer le r™le de soutien minŽral en supportant les cristaux dÕhydroxyapatite.  

Le motif architectural est particuli•rement adaptŽ ˆ la minŽralisation.  

Le collag•ne de type I permet la fixation des phosphoprotŽines qui vont conditionner le dŽp™t du minŽral 

dans les espaces libres de la fibre de collag•ne. 

 

 

 

Fig 2.5. : Les cha”nes du collag•ne de type I, forme classique et trim•re (Farges, 2011). 
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 2.2.1.2 Biosynth•se des protŽines non collagŽniques 

 

 Les odontoblastes synthŽtisent des protŽines non collagŽniques impliquŽes dans la minŽralisation, 

principalement des glycoprotŽines et des protŽines phosphorylŽes. Ils sŽcr•tent de lÕostŽonectine, de 

lÕostŽopontine, des protŽoglycanes, de la phosphatase alcaline et de la DMP1 (dentine matrix protein 1). 

La plus abondante des protŽines non collagŽniques appartenant ˆ la famille des SIBLINGs (small 

integrind-binding ligand glycoprotein) est la sialophosphoprotŽine dentinaire ou DSPP. CÕest une 

protŽine inactive de 1301 acides aminŽs qui joue le r™le le plus important dans la minŽralisation de la 

prŽdentine. 

La DSPP se clive en DSP (sialoprotŽine dentinaire) et en DPP (phosphoprotŽine dentinaire). Son 

expression entra”ne la diffŽrenciation des odontoblastes. Elle est exprimŽe furtivement par les 

prŽamŽloblastes (MacDougall, 2006). 

Ce sont des protŽines non collagŽniques, secrŽtŽes ˆ lÕextrŽmitŽ des prolongements odontoblastiques, qui 

vont permettre la transformation de la prŽdentine en dentine, en initiant et en rŽgulant la minŽralisation de 

la matrice extra-cellulaire (Butler, 1995). 

La DMP1 joue un r™le dans lÕinitiation de la minŽralisation dentinaire en liant les ions calcium, mais 

cette protŽine dispara”t d•s lors cette initiation terminŽe (Piette et Goldberg, 2001). Elle se situe sur le 

m•me g•ne que la DSPP. 

LÕostŽonectine est sŽcrŽtŽe en grande quantitŽ dans lÕos mais compose Žgalement la dentine. DÕapr•s les 

Žtudes scientifiques, lÕOPN, ou ostŽopontine, agit comme un facteur dÕinhibition de la minŽralisation 

dentinaire (MacDougall, 2006). 

La BSP ou Ç bone sialoprotein È est une protŽine non collagŽnique de la matrice osseuse exprimŽe 

pendant la dentinogŽn•se. Initialement suggŽrŽe comme responsable de la dentinogŽn•se imparfaite, elle 

a ŽtŽ rapidement mise hors de cause (MacDougall, 2006). 

La MEPE ou Ç matrix extracellular phosphoglycoprotein È est exprimŽe par les odontoblastes pendant la 

formation de la dent mais nÕest pas responsable de la maladie (MacDougall, 2006). 

 

       2.2.2 Processus de minŽralisation 

 

 Une fois la couche odontoblastique formŽe, les odontoblastes vont se diffŽrencier pour synthŽtiser 

les constituants de la prŽdentine. Cette prŽdentine est dŽposŽe tout au long de la vie dÕune dent mais ce 

processus est ralenti apr•s lÕŽruption de cette derni•re. La prŽdentine subit par la suite un phŽnom•ne de 

maturation et se minŽralise entre les prolongements odontoblastiques. Cette premi•re couche est nommŽe 

le manteau dentinaire. La minŽralisation dŽbute au niveau des fibres de collag•ne de type I, initiŽe par les 

protŽines non collagŽniques qui sÕancrent aux fibres de collag•ne. Elles vont organiser le dŽp™t de 

lÕhydroxyapatite, ˆ lÕintŽrieur et ˆ la surface des fibres.  
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La minŽralisation dŽbute lorsque lÕŽpaisseur de la prŽdentine atteint 20 ˆ 30 microm•tres au niveau de la 

couronne. LÕinterface entre la prŽdentine non minŽralisŽe et la dentine minŽralisŽe est appelŽe le front de 

minŽralisation.  

Au niveau du front de minŽralisation, le collag•ne de la matrice fournit une structure en trois dimensions 

correcte, pour recevoir le composant minŽral de la dentine.  

La phosphoprotŽine dentinaire sŽcrŽtŽe par les prolongements odontoblastiques est considŽrŽe engendrer 

des cristaux dÕhydroxyapatite pendant la minŽralisation.  

Il est important de comprendre lÕintŽraction du collag•ne I avec les protŽines non collagŽniques car cÕest 

cette interaction qui va initier et rŽguler la minŽralisation dentinaire.  

Ainsi, un dŽfaut qualitatif  ou quantitatif de lÕune ou lÕautre protŽine va engendrer par la suite un dŽfaut 

de minŽralisation. 

Comme la dentinogŽn•se Žvolue, les odontoblastes continuent de migrer ˆ lÕintŽrieur de la cavitŽ 

pulpaire, sŽcrŽtant progressivement de la nouvelle matrice dentinaire. Le tubule dentinaire, qui contient le 

prolongement odontoblastique, sÕŽtend donc de la jonction amŽlo-dentinaire ˆ la pulpe. Il constitue une 

voie de passage pour les fluides, les molŽcules chimiques et les bactŽries (Mount et Hume, 1998). 

La vitesse de formation de la matrice est supŽrieure ˆ celle de la minŽralisation, de telle sorte quÕil reste 

toujours une couche de prŽdentine. 

La premi•re couche, ou manteau dentinaire, correspond ˆ la dentine coronaire, au dessus de la matrice 

dentinaire. Elle contient des fibres de collag•ne de type III, disposŽes ˆ angle droit, formant la jonction 

amŽlo-dentinaire. 

Au fur et ˆ mesure que les odontoblastes vont migrer, la matrice sŽcrŽtŽe va contenir de fines fibres de 

collag•ne de type I, orientŽes parall•lement ˆ la jonction amŽlo-dentinaire. Il en rŽsulte une dentine plus 

dense, connue sous le nom de dentine primaire ou circumpulpaire (Barron et al., 2008). 

 

 

 

 

Fig 2.6. : Evolution spatiale des odontoblastes de la jonction amŽlo-dentinaire vers la pulpe (Farges, 

2001). 
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Fig 2.7. : DiffŽrenciation de lÕodontoblaste et sŽcrŽtion de la prŽdentine (Farges, 2011). 

 

 

 

 

 

 

Fig 2.8. : Coupe histologique montrant les couches respectives des odontoblastes, de la prŽdentine, de la 

dentine et des amŽloblastes (Kierszenbaum, 2002).
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       2.2.3 PhŽnotype de lÕodontoblaste 

 

 Le phŽnotype de lÕodontoblaste est caractŽrisŽ par la prŽsence de deux molŽcules spŽcifiques : 

- la phosphoprotŽine dentinaire ou DPP ; 

- la sialoprotŽine dentinaire ou DSP. 

Ces deux molŽcules sont des doubles transcrits dÕun seul g•ne, DSPP. Elles sont associŽes ˆ un certain 

stade avant clivage sous la forme dÕune sialophosphoprotŽine dentinaire.  

Nous prŽcisons que la DSPP nÕest pas sŽcrŽtŽe dans les cellules pulpaires et 200 fois moins dans les 

cellules osseuses. 

 

 

 

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

 

La DSPP  inactive est constituŽe de trois parties distinctes qui vont •tre ˆ lÕorigine de trois protŽines aux 

fonctionnalitŽs diffŽrentes : la DSP, la DPP et la DGP (glycoprotŽine dentinaire). 

La DGP est clivŽe rapidement apr•s sa synth•se, elle sera donc absente de la prŽdentine et de la dentine.  

Les fragments gŽnŽrŽs par la dŽgradation des protŽines sont rŽabsorbŽs par les odontoblastes.  

Ces deux protŽines restent pour le moment les deux seuls marqueurs de la diffŽrenciation 

odontoblastique. 

Rappelons que la dentinogŽn•se est un processus continu, Žvoluant suivant les phases de formation 

initiale et lÕactivitŽ sŽcrŽtrice (Piette et Goldberg, 2001). 

Les altŽrations des rŽgulations gŽnŽtiques et post-traductionnelles peuvent conduire ˆ la formation de 

dentines pathologiques. 
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2.3 Tissus dentaires 

 

 La dent est constituŽe de tissus aux propriŽtŽs variŽes et aux r™les diffŽrents. Nous allons dŽcrire 

dÕun point de vue histologique ses composants que sont lÕŽmail, la dentine, la pulpe et le cŽment. 

 

       2.3.1 Dentine 

 

 La dentine est le plus volumineux des tissus dentaires, elle est constituŽe de : 

- 70% de phase minŽrale, qui contient principalement des cristaux dÕhydroxyapatite ; 

- 20% de matrice organique, composŽe essentiellement de collag•ne I ; 

- 10% dÕeau. 

La dentine a une composition voisine de lÕos, nŽanmoins, elle en diff•re par sa structure. En effet, sa 

composante organique est similaire, ce qui explique un type de minŽralisation analogue, mais sa teneur 

en minŽraux est bien supŽrieure ˆ celle de lÕos.  

Par contre, son degrŽ de minŽralisation est bien infŽrieur ˆ celui de lÕŽmail (compris entre 96 et 98%) et 

supŽrieur ˆ celui du cŽment (63%). 

La dentine est constituŽe de milliers de tubules quasiment parall•les les uns par rapport aux autres, lui 

confŽrant une permŽabilitŽ importante vis-ˆ-vis des bactŽries responsables, notamment des lŽsions 

carieuses. 

 

Une classification dŽcrit trois types de dentine selon leur formation dans le temps (Piette et Goldberg, 

2001) : 

- la dentine primaire est constituŽe d•s la polarisation des odontoblastes, quand la prŽdentine se 

transforme en dentine. Sa formation sÕach•ve avec lÕŽruption de la dent ; 

- la dentine secondaire est formŽe dans un second temps. Le processus de formation va perdurer, 

mais ralentir tout au long de la vie. Ceci se remarque par le dŽveloppement des canalicules et 

lÕaugmentation du nombre dÕodontoblastes. En moyenne, il y a environ 20 000 canalicules au 

mm2 dans la couche superficielle, 35 000 dans la couche moyenne et 55 000 dans le tiers externe. 

La dentine secondaire est produite en rŽponse aux stimulations biomŽcaniques subies par la 

dent ; 

- la dentine tertiaire se forme ˆ la suite de traumatismes, de stimuli divers ou tout simplement avec 

le vieillissement dentaire. CÕest une dentine irrŽguli•re qui a pour but dÕŽloigner la pulpe de 

lÕagression. 
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Une autre classification dŽcrit deux types de dentine selon leur localisation :  

- la dentine pŽriphŽrique, la plus externe ; 

- la dentine circumpulpaire, la plus interne. 

La dentine pŽriphŽrique comprend trois couches diffŽrentes, de la plus superficielle ˆ la plus profonde : 

- le manteau dentinaire ; 

- la couche hyaline de Hopewell-Smith ; 

- la couche granulaire de Tomes. 

 

Le manteau dentinaire est la premi•re couche ˆ se dŽposer au niveau coronaire, au contact de lÕŽmail et 

du cŽment. Son Žpaisseur est comprise entre 7 et 30 µm (Goldberg, 1989). Il est sŽcrŽtŽ par des 

odontoblastes non polarisŽs, sans prolongements odontoblastiques. Il est donc hypominŽralisŽ. Le 

manteau dentinaire est dŽpourvu de canalicules, et ne contient pas de phosphoprotŽines (Piette et 

Goldberg, 2001). 

La couche hyaline de Hopewell-Smith se situe au niveau radiculaire, elle est Žpaisse de 7 ˆ 15 µm et est 

Žgalement dŽpourvue de canalicules dentinaires. 

La couche granulaire de Tomes, situŽe sous la couche prŽcŽdente, est Žgalement retrouvŽe au niveau 

radiculaire. Elle est hypominŽralisŽe et Žpaisse de 8 ˆ 15 µm. Elle contient de fins canalicules (Goldberg, 

1989). 

Toutes ces couches superficielles sont distinctes des dentines circumpulpaires par leur composition et 

leur structure (Piette et Goldberg, 2001). 

 

La dentine circumpulpaire est sŽcrŽtŽe par des odontoblastes polarisŽs et se trouve traversŽe par des 

canalicules dentinaires contenant un prolongement odontoblastique. CÕest donc une dentine tubulaire, les 

tubules sont parall•les entre eux, dŽcrivant une courbe sinueuse au niveau coronaire et un trajet rectiligne 

au niveau radiculaire. Leur nombre ne cesse dÕaugmenter plus on sÕenfonce en profondeur (Piette et 

Goldberg, 2001). 

Elle regroupe : 

- la dentine intertubulaire qui occupe lÕespace entre les canalicules ; 

- la dentine pŽritubulaire qui sÕappose le long de la paroi des tubules. 

 

La dentine intertubulaire est le rŽsultat de la transformation de la prŽdentine en dentine, se formant au 

dŽtriment du volume pulpaire.  

Le collag•ne I reprŽsente 85% de sa phase organique. Des protŽines non collagŽniques sont associŽes aux 

fibrilles de collag•ne ou Žgalement prŽsentes dans les espaces interfibrillaires (Piette et Goldberg, 2001). 

La dentine pŽritubulaire forme une gaine dense et homog•ne, fortement minŽralisŽe. Elle dŽcrit un 

anneau de dentine autour des prolongements cellulaires, confŽrant la rŽsistance au tissu.  



! %'!

 

 

Fig 2.10. : La structure de la dentine : mise en Žvidence des prolongements anatomiques et des tubules 

dentinaires (Farges, 2011). 

 

       2.3.2  Email, pulpe, cŽment et jonction amŽlo-dentinaire 

 

 LÕŽmail est un tissu minŽralisŽ. Sa matrice organique contient des protŽines, de lÕeau et des traces 

de lipides. LÕŽmail mature que lÕon retrouve ˆ la surface des dents est formŽ approximativement de 97% 

de phase minŽrale, 3% de matrice organique et dÕeau (Goldberg, 1989). 

 

La pulpe est un tissu conjonctif l‰che, non minŽralisŽ, composŽ de cellules dispersŽes dans une matrice 

extracellulaire, riche en eau, peu dense. Ces cellules appartiennent ˆ diffŽrents groupes qui sont 

responsables des propriŽtŽs dentinogŽnŽtiques, dont les odontoblastes, les fibroblastes et les fibres 

nerveuses. CÕest un tissu richement vascularisŽ qui contient des cellules de dŽfense. Il est dŽfini par une 

zone pŽriphŽrique contenant les odontoblastes qui vont former la dentine. Cette couche va se stratifier et 

se renforcer avec le temps, entra”nant une diminution du volume pulpaire. La pulpe peut augmenter la 

production de dentine, pour former la dentine tertiaire, afin de se protŽger contre les stimuli extŽrieurs 

(Piette et Goldberg, 2001). 

 

Le cŽment est un tissu conjonctif minŽralisŽ recouvrant la surface externe de la racine dÕune dent.  Il est 

avasculaire et peut prŽsenter des similitudes avec les propriŽtŽs de lÕos, mais ne subit pas de remodelage. 

Il sÕŽpaissit tout au long de la vie. La formation du cŽment commence avec la minŽralisation des fibres de 

collag•ne. Il est composŽ dÕune partie cellulaire (contenant les cŽmentocytes), ainsi que dÕune autre 

partie acellulaire. Il contient de lÕeau, des minŽraux (contenant les cristaux dÕhydroxyapatite), une 

matrice inorganique, contenant des fibres de collag•ne et des protŽines essentiellement glycosylŽes 

(Piette et Goldberg, 2001).  
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La jonction amŽlo-dentinaire, point de dŽpart de la dentinogŽn•se et de lÕamŽlogŽn•se, prŽsente un aspect 

festonnŽ, non linŽaire, surtout au niveau des zones soumises ˆ des forces occlusales importantes. La 

dentine a un r™le de soutien de lÕŽmail, cette jonction permet une flexibilitŽ pour prŽvenir des fractures de 

lÕŽmail, hautement minŽralisŽ et cassant (Mount et Hume, 1998). 

 

 

2.4  CaractŽristiques histologiques de la dentinogŽn•se imparfaite 

 

 La dentinogŽn•se imparfaite est une anomalie de structure de la dentine. 

La dent prŽsente des dŽfauts histologiques que nous allons dŽcrire prŽcisŽment.  

Il est important de noter que lÕanomalie gŽnŽtique touche les cellules qui composent la dentine. Ces 

m•mes cellules Žlaborent dÕautres tissus dentaires, influen•ant lÕhistologie de la dent dans son ensemble. 

 

 2.4.1 CaractŽristiques de la dentine 

 

 Histologiquement, la dentine est affectŽe de la m•me mani•re pour les trois types de 

dentinogŽn•se imparfaite (Marjorana et al., 2010). 

Nous allons discerner les deux types de dentine, car elles ne prŽsentent pas les m•mes dŽfauts 

histologiques : 

- la dentine profonde ou circumpulpaire ; 

- la dentine superficielle ou pŽriphŽrique. 

 

La dentine circumpulpaire ou profonde est hypominŽralisŽe, sa microduretŽ est diminuŽe. Elle est 

caractŽrisŽe par une structure irrŽguli•re, hŽtŽrog•ne, traversŽe par de fins canalicules. Les tubules se 

prŽsentent en touffes dŽsordonnŽes, les odontoblastes la composant sont le plus souvent dŽpourvus de 

prolongements odontoblastiques, ou alors ces derniers sont tr•s fins. Les canalicules ont une distribution 

anarchique, proche de celle de la dentine rŽactionnelle (KerŽbel, 1975).  

 

 

Fig 2.11. : Coupe histologique dÕune dentine fortement abrasŽe avec des tubuli dentinaires nombreux et 

irrŽguliers, comme dans la dentine rŽactionnelle. Il nÕexiste pas de chambre pulpaire (KerŽbel, 1975). 
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Fig 2.12. : Coupe histologique montrant la structure hŽtŽrog•ne de la dentine circumpulpaire, formŽe de 

masses amorphes, traversŽe par de fins canalicules irrŽguli•rement distribuŽs (microscope Žlectronique ˆ 

balayage, "  480) (KerŽbel, 1975). 

 

Les fibres de collag•ne sont Žpaisses, elles prŽsentent une disposition irrŽguli•re et sont enchev•trŽes. Un 

grand nombre dÕentre elles sont incompl•tement ou non minŽralisŽes (KerŽbel, 1975). 

 

 

Fig 2.13. : Coupe histologique dŽcrivant le rŽseau complexe des fibres de collag•ne imparfaitement 

minŽralisŽes au microscope Žlectronique ˆ transmission (grossissement "  1600) (KerŽbel, 1960). 

 

Les cristaux dÕhydroxyapatite ont des formes irrŽguli•res dans la dentine profonde. Il existe parfois de 

nombreux espaces entre le collag•ne et les cristaux (KerŽbel, 1975). La substance matricielle est amorphe 

ou granuleuse, atypique, dŽsordonnŽe, avec de nombreuses inclusions vasculaires autour de tubules 

Žlargis et dŽviŽs. Il est retrouvŽ de larges espaces de matrice non calcifiŽe. 

 

La dentine pŽriphŽrique est moins altŽrŽe que la dentine profonde, ce qui sugg•re que les odontoblastes 

connaissent une pŽriode de fonction normale (Piette et Goldberg, 2001).   
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Marjorana et al., en 2010, affirment quÕen dŽpit de cette apparence normale, les odontoblastes prŽsentent 

une dysfonction d•s leur diffŽrenciation.  

Il est prŽcisŽ par certains auteurs que les ramifications terminales de certains canalicules sont plus 

nombreuses, en forme de balai et regroupŽes en touffes. De plus, la dentine pŽriphŽrique peut parfois 

contenir une substance calcifiŽe, amorphe ou granuleuse, parsemŽe dÕespaces interglobulaires pr•s de la 

jonction amŽlo-dentinaire (KerŽbel, 1975). 

 

 

Fig 2.14. : Les ramifications terminales en forme de balai des canalicules dentinaires (coupe histologique, 

grossissement "  400) (KerŽbel, 1975). 

 

Les variantes de couleurs observŽes cliniquement sont sžrement liŽes aux diffŽrences histopathologiques 

des formes de dentinogŽn•se imparfaite : canalicules groupŽs en faisceaux ou en gerbes, rares ou absents, 

oblitŽration pulpaire.  

Dans les formes les plus lŽg•res, la plage de dentine pŽriphŽrique est normale, le reste de la dentine 

renferme des canalicules irrŽguliers. Dans les formes les plus graves o• la pulpe nÕexiste plus, la dentine 

est dŽpourvue de canalicules (KerŽbel, 1975). 

 

       2.4.2 CaractŽristiques de lÕŽmail 

 

 Il prŽsente une structure histologique et une Žpaisseur normales, mais reste nŽanmoins fragilisŽ 

car la dentine qui le soutient est anormale. Il sÕen suit une usure prŽmaturŽe de lÕŽmail. 

Pour KerŽbel en 1975, lÕŽmail est considŽrŽ comme sain, mais certains auteurs comme Hursey et al. 

(1956) et Bernard (1960) estiment quÕil est affectŽ ˆ des degrŽs variŽs.  

En 1931, Becks pense que dans des cas exceptionnels, il peut •tre lŽg•rement hypocalcifiŽ. 

DÕautre part, la jonction amŽlo-dentinaire est dŽfaillante car non rectiligne. En effet, la jonction est lisse, 

anormalement festonnŽe, ce qui engendre Ç lÕŽcaillage È de lÕŽmail (KerŽbel, 1975).  

Pour Marjorana et al., en 2010, la jonction amŽlo-dentinaire est normale, seule la fragilitŽ dentinaire est 

responsable de cette dŽfaillance.  
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 2.4.3 CaractŽristiques de la pulpe 

 

 En gŽnŽral, la chambre pulpaire a son volume fortement diminuŽ, pouvant aller jusquÕˆ une 

obstruction totale (KerŽbel, 1975). 

LÕŽtude au microscope Žlectronique permet lÕobservation dÕune pulpe fibreuse, o• les fibres de collag•ne 

sont en abondance. 

La pulpe est largement comblŽe par une matrice dentinaire irrŽguli•re, dans laquelle sont dispersŽs des 

odontoblastes atypiques, rapidement dŽgŽnŽrŽs. Les inclusions vasculaires sont entourŽes par une dentine 

hautement minŽralisŽe (Piette et Goldberg, 2001). 

La pulpe radiculaire appara”t souvent filiforme ˆ lÕexception du tiers apical o• elle reste large. La 

minŽralisation pulpaire se fait en suivant les trajets des fibres de collag•ne.  

Les calcifications finissent par rejoindre les parois de la chambre pulpaire, qui se trouve alors 

compl•tement minŽralisŽe. 

LÕinnervation et la vascularisation restent inchangŽes.  

Par ailleurs, des nŽcroses pulpaires sont mises en Žvidence dans de nombreux cas, m•me en lÕabsence de 

caries, menant ˆ des pathologies apicales (KerŽbel, 1978). 

 

 2.4.4 CaractŽristiques du cŽment 

 

 La structure du cŽment nÕest pas altŽrŽe selon Piette et Goldberg en 2001, mais selon KerŽbel en 

1975, elle diffŽrerait lŽg•rement de celle du cŽment normal, avec une disparition des lignes de croissance 

et une diminution de la taille des cŽmentocytes.  

Tr•s fin, le cŽment est par endroit absent dans le tiers coronaire de la racine, parfois Žpaissi de mani•re 

irrŽguli•re dans la zone apicale.  

Il est important de signaler que ces informations sont imprŽcises, et sont peut-•tre une co•ncidence avec 

la dentinogŽn•se imparfaite.  

 

      2.4.5 CaractŽristiques des autres composants 

 

 Chimiquement, le contenu hydrique de la dentine se trouve fortement augmentŽ (60% de plus que 

la normale), alors que le contenu inorganique est diminuŽ.  

Les cristaux dÕhydroxyapatite ont une taille normale mais sont moins nombreux que dans la dentine saine 

(KerŽbel et al., 1981), ainsi nous avons une concentration en minŽraux amoindrie. 

La substance fondamentale glycoprotŽique est modifiŽe, nous distinguons une diminution importante du 

taux dÕacides aminŽs essentiels (Piette et Goldberg, 2001). 

La rŽsistance ˆ la carie peut sÕexpliquer par le fait que le nombre de canalicules est abaissŽ, ils sont larges 

mais se minŽralisent rapidement (Piette et Goldberg, 2001).  
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CHAPITRE 3. LÕEVOLUTION DES CONNAISSANCES GENETIQUES 

 

DÕapr•s les descriptions cliniques, radiologiques et histologiques dŽtaillŽes dans les chapitres prŽcŽdents, 

nous pouvons admettre que les trois formes de dentinogŽn•se imparfaite mettent en Žvidence des 

caractŽristiques similaires.  

Cependant, nous allons voir que leurs diffŽrences primordiales reposent sur leurs origines gŽnŽtiques. 

 

3.1 Notion de g•nes responsables et mode de transmission de la dentinogŽn•se imparfaite 

de type I, II et III 

 

 Comme nous lÕavons vu au prŽalable, pour chacun des types de dentinogŽn•se imparfaite, le 

mode de transmission est autosomique dominant. La notion de maladie autosomique dominante ou 

rŽcessive dŽpend du caract•re dominant ou rŽcessif du g•ne responsable. Lorsque le mode de 

transmission est dominant, il suffit que lÕun des deux chromosomes porte lÕall•le responsable de la 

pathologie pour que la personne la dŽveloppe.  

De m•me, lorsquÕun parent atteint est porteur dÕun all•le dominant malade et dÕun all•le rŽcessif sain, il a 

une chance sur deux de transmettre la pathologie ˆ son enfant. Ce qui signifie que pour un sujet touchŽ, le 

risque de transmission est de 50%.  

Le caract•re hŽrŽditaire de la dentinogŽn•se imparfaite, comme celle des maladies autosomiques 

dominantes, est indŽpendant du sexe. Il nÕy a Žgalement aucun saut de gŽnŽration, cÕest-ˆ-dire que pour 

chaque lignŽe, des cas peuvent •tre dŽclarŽs.  

LÕexpression du g•ne responsable est variable selon chaque individu. Ainsi, la maladie peut conna”tre des 

formes plus ou moins graves selon les patients. Dans le cas contraire, lors dÕune transmission 

autosomique rŽcessive, il faut que les deux chromosomes portent lÕall•le responsable pour que lÕindividu 

soit atteint (Philip, 2001). La pathologie est dite autosomique car son g•ne causal se trouve sur un 

chromosome autosomique (les vingt et une premi•res paires) et non sur un chromosome sexuel (XY pour 

la femme, XX pour lÕhomme).  
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Fig 3.1. : SchŽma reprŽsentant le mode de transmission autosomique dominant sur trois gŽnŽrations 

(Philip, 2001). 

La pŽnŽtrance de la dentinogŽn•se imparfaite est compl•te. Cette notion dŽtermine le degrŽ de 

manifestation du g•ne, cÕest-ˆ-dire le nombre dÕindividus phŽnotypiquement atteints sur le nombre 

dÕindividus porteurs du g•ne (Philip, 2001). 

Il peut exister des mutations de gam•tes qui vont entra”ner lÕapparition de la maladie dans une famille 

sans antŽcŽdent. Ce phŽnom•ne est appelŽ mutation de novo. 

 

Bien entendu, les lois de transmission de la dentinogŽn•se imparfaite sont conformes aux lois 

mendŽliennes, ainsi, le risque de transmission est de 50%, les deux sexes sont touchŽs indiffŽremment et 

le sujet atteint na”t toujours dÕun parent atteint.  

Les dentinogŽn•ses imparfaites de type I, II et III se diffŽrencient principalement par les g•nes 

responsables de la maladie. En effet, nous allons voir que les pathologies nÕont pas la m•me origine 

gŽnŽtique.  

Les dentinogŽn•ses imparfaites de type II et III mettent en cause le g•ne DSPP, alors que le type I Žvoque 

une anomalie des g•nes COL1A1 et COL1A2.  
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3.2 R™les du g•ne DSPP dans la dentinogŽn•se imparfaite de type II et III 

 

      3.2.1 Description du g•ne DSPP 

 

 La sialophosphoprotŽine dentinaire ou DSPP, traduction du g•ne DSPP, est composŽe de 1301 

acides aminŽs.  

CÕest la protŽine la plus abondante de la famille des SIBLINGs (Maciejewska et Chomik, 2012). Elle 

joue un r™le tr•s important dans le processus de minŽralisation de la dentine. 

LÕanalyse molŽculaire du gŽnome humain localise le g•ne de la DSPP sur le chromosome 4q21-23. 

Rappelons que le g•ne est un fragment dÕADN situŽ sur le bras long ou court dÕun chromosome, ˆ un 

locus bien prŽcis. Il  dŽtermine la transmission et lÕexpression dÕun caract•re observable. 

 

 

 

Fig 3.2. : Position du g•ne DSPP sur le bras long du chromosome 4 (Weizmann institute of science, 

2012). 

 

Apr•s analyse, nous dŽcrivons le g•ne de la DSPP comme acteur de la diffŽrenciation des odontoblastes.  

Il a ŽtŽ retrouvŽ rŽcemment dans lÕoreille et lÕos (MacDougall, 2006) et sÕexprime de fa•on transitoire par 

les prŽamŽloblastes et les amŽloblastes jeunes sŽcrŽteurs (Piette et Goldberg, 2001).  

Ce g•ne est incriminŽ dans les dentinogŽn•ses imparfaites de type II et III ainsi que dans la dysplasie 

dentinaire de type II. 

D•s les premiers travaux de cartographie du gŽnome humain, les g•nes responsables de ces pathologies 

ont ŽtŽ assignŽs ˆ une rŽgion du bras long du chromosome 4 (rŽgion 4q21-23) (Richard et al., 2007).  

Il est notŽ, en effet, que les protŽines jouant un r™le dans la minŽralisation dentinaire sont codŽes par des 

g•nes situŽs sur ce m•me bras long du chromosome 4.  

CÕest pourquoi, tous les g•nes codant les protŽines SIBLINGs (DMP1, BSP, MEPE, DSPP) sont, ˆ la 

base, des candidats potentiels des dentinogŽn•ses imparfaites. 
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Fig 3.3. : G•nes situŽs sur le locus des anomalies hŽrŽditaires de la structure dentinaire sur le 

chromosome 4 (Richard et al., 2007). 

 

Mais, parmi eux, DSPP est celui le plus logiquement impliquŽ. Effectivement, comme nous lÕavons vu, il 

est fortement exprimŽ par les odontoblastes et code pour la sialophosphoprotŽine dentinaire. Cette 

protŽine va se cliver dans un second temps, immŽdiatement apr•s sa traduction, en trois protŽines 

importantes de la dentine. La protŽase responsable appartient ˆ la famille des Ç astacin È.  

Ces trois protŽines sont :  

- la sialoprotŽine dentinaire ou DSP, situŽe au niveau de la partie amino-terminale du g•ne ; 

- la phosphoprotŽine dentinaire ou DPP, localisŽe sur la partie carboxy-terminale ; 

- la dentine glycoprotŽine ou DGP, provenant dÕun domaine compris entre la DPP et la DSP. 

Ces protŽines composent environ 10% de la phase organique de la dentine. Elles sont donc retrouvŽes 

dans la matrice extracellulaire. Notons que la sialophosphoprotŽine dentinaire nÕappartient pas ˆ ce 

milieu car sa traduction se fait en milieu intracellulaire (Richard et al., 2007 ; Maciejewska et Chomik, 

2012). 

 

La DPP est une protŽine hautement phosphorylŽe, permettant dÕinduire la nuclŽation des cristaux 

dÕhydroxyapatite et contr™lant leur croissance. Durant le clivage, la DPP bouge rapidement sur le front de 

minŽralisation o• elle sÕassocie au collag•ne I.  

Une Žtude in vitro montre que son r™le dans la minŽralisation dentinaire est dŽpendant de sa 

concentration. De ce fait, la DPP stimule la minŽralisation ˆ de faible concentration mais lÕinhibe ˆ des 

concentrations trop ŽlevŽes. La longueur de cette protŽine varie suivant les individus. Cela va conduire ˆ 

un polymorphisme qui ne va cependant pas entra”ner de dommage de fonction.  
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La DSP a, quant ˆ elle, une fonction moins connue ˆ ce niveau et son impact dans la minŽralisation 

dentinaire nÕest pas encore ŽlucidŽ. Nous pensons quÕelle participe ˆ la phase de transition 

prŽdentine /dentine. 

Il est ŽnoncŽ que la DGP influence lÕinitiation et le contr™le de la minŽralisation (MacDougall, 2006 ; 

Maciejewska et Chomik, 2012). 

 

La DSPP contient 5 exons et 4 introns, lÕorganisation du g•ne est la suivante : 

- lÕexon 1 est non codant ; 

- lÕexon 2 code principalement la sŽquence du peptide signal ; 

- lÕexon 3 et 4, ainsi quÕune toute petite partie de lÕexon 5, codent la DSP ; 

- la deuxi•me partie de lÕexon 5, quasiment la partie enti•re, encode la DPP (Maciejewska et 

Chomik, 2012). 

 

Fig 3.4. : Structure du g•ne DSPP (Richard et al., 2007). 

 

La stratŽgie actuelle de diagnostic molŽculaire ne permet pas dÕidentifier la mutation du g•ne DSPP pour 

chaque patient touchŽ. CÕest pourquoi, dans ces cas, il est envisagŽ lÕŽventualitŽ de mutations prŽsentes 

dans dÕautres g•nes impliquŽs dans la minŽralisation dentinaire.  

Nous pouvons prendre pour exemple DMP1, qui code pour la phosphoprotŽine acide de la matrice 

dentinaire 1.  

La protŽine est Žgalement engagŽe dans la minŽralisation de la dentine et participe ˆ lÕinitiation et/ou ˆ la 

rŽgulation de la formation de lÕhydroxyapatite. Son g•ne est situŽ sur le m•me locus que celui de la DSPP 

et reprŽsente, par consŽquent, un candidat potentiel en cas dÕabsence de mutation de la DSPP. DÕautre 

part, le phŽnotype dentaire des souris knock-out pour le g•ne DMP1 est proche de celui des souris KO 

pour le g•ne DSPP, exceptŽes pour les expositions pulpaires.  

Il a ŽtŽ dŽmontrŽ que la suppression de DMP1 de la souris entra”ne un phŽnotype dentaire caractŽrisŽ par 

une maturation incompl•te de la prŽdentine en dentine, une chambre pulpaire large, une augmentation de 

la zone de prŽdentine et une rŽduction de celle de la dentine ainsi quÕune hypominŽralisation. 
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Le g•ne est constituŽ de six exons dont cinq codent pour une protŽine DMP qui subit, comme DSPP, une 

maturation post-transcriptionnelle.  

Mais aucune mutation nÕa ŽtŽ rapportŽe aujourdÕhui (Richard et al., 2007). DÕapr•s MacDougall en 2006, 

les analyses des mutations excluent ce g•ne de la maladie.  

 

 

Fig 3.5. : Structure du g•ne DMP1 (Richard et al., 2007). 

 

      3.2.2 Description des mutations rapportŽes dans la littŽrature 

 

 Beattie, en 2006, dŽcrit cinq mutations dans la rŽgion DSPP. Richard et al., en 2007, en 

rapportent dix, dont neuf sont des mutations ponctuelles, localisŽes au niveau de la protŽine DSP. La 

dixi•me est une insertion-dŽlŽtion au niveau de la DPP.  

Une Žtude menŽe par Maciejewska et Chomik en 2012 rassemble les rŽsultats de ces derni•res annŽes 

afin de rŽpertorier les analyses molŽculaires de la DSPP. Le but de lÕŽtude est de faire le lien entre le 

phŽnotype des diffŽrentes maladies (dentinogŽn•se imparfaite de type II et III, dysplasie dentinaire de 

type II) et les mutations spŽcifiques du g•ne de la DSPP.  

A ce jour, seules les mutations de DSPP ont un lien avec les pathologies. Nous en recensons plus de 30 

en 2012 (dont 26 sont responsables de la dentinogŽn•se imparfaite II et III). Les mutations sont divisŽes 

en trois groupes :  

- celles apparaissant dans la sŽquence codant pour le peptide signal ; 

- celles codant pour la DSP ; 

- celles codant pour la DPP. 

Nous remarquons que les mutations sÕeffectuant dans les sŽquences codant pour le peptide signal et/ou 

pour le domaine DSP sont le plus souvent non-sens et faux-sens, tandis que les anomalies retrouvŽes au 

niveau de DPP sont gŽnŽralement des dŽlŽtions et des insertions.  

Les mutations ayant lieu dans le domaine de la DSP aboutissent toujours ˆ une dentinogŽn•se imparfaite, 

mettant en avant le r™le de la protŽine dans la minŽralisation de la dentine. Il est montrŽ Žgalement que 

plus il y a de dŽlŽtion au niveau du codon, plus la forme de la maladie est sŽv•re. 
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Les modifications gŽnŽtiques sont de trois sortes :  

- les substitutions, le remplacement dÕun nuclŽotide par un autre ; 

- les dŽlŽtions, la suppression dÕun ou plusieurs nuclŽotides ; 

- les insertions, lÕaddition dÕun ou plusieurs nuclŽotides. 

Si il y a insertion ou dŽlŽtion dÕun ou deux nuclŽotides dans la sŽquence, nous noterons un dŽcalage du 

cadre de lecture (codon).  

Si ces modifications sont au nombre de trois, nous aurons la suppression (pour une dŽlŽtion) ou lÕajout 

(pour une insertion) dÕun acide aminŽ dans la protŽine exprimŽe.  

De plus, si cela intervient sur un intron ou un exon non codant, nous ne remarquerons aucun effet 

dŽlŽt•re sur la protŽine (Housset et Raisonnier, 2010). 

LÕintron est une partie du g•ne non codant pour la protŽine, il sert au dŽroulement de lÕŽpissage (passage 

de lÕARN transcrit de lÕADN ˆ lÕARN messager mature).  

Apr•s lÕŽpissage, seuls les exons sont conservŽs.  

Les insertions, de un ou deux nuclŽotides, modifiant le cadre de lecture, sont nommŽes Ç mutations 

frameshift È, et les insertions retrouvŽes au niveau des sites dÕŽpissage sont qualifiŽes de Ç mutations 

splice site È. 

 

 

 

Fig 3.6. : Epissage alternatif dÕun g•ne (Bely, 2004). 
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Nous avons rŽpertoriŽ dans les tableaux ci-dessous les mutations classŽes selon leur localisation sur le 

g•ne DSPP. Il y est spŽcifiŽ le genre de mutation, la sŽquence o• elle appara”t, lÕacide aminŽ mis en jeu, 

la position sur lÕexon ainsi que le type de dentinogŽn•se imparfaite. 

 

 

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

 

 

Tableau 3.2. : Les mutations de la sŽquence DSP (Maciejewska et Chomik, 2012). 

 

 

 

Tableau 3.3. : Les mutations engendrŽes sur DPP (Maciejewska et Chomik, 2012). 
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Les consŽquences cliniques sont bien souvent difficiles ˆ Žvaluer car nous distinguons plusieurs types de 

mutations : les mutations non-sens aboutissant ˆ des protŽines tronquŽes, les dŽlŽtions, les insertions et 

les mutations faux-sens.  

Ces derni•res sont dures ˆ analyser car elles am•nent souvent au changement dÕun unique acide-aminŽ 

dont les consŽquences sur la protŽines sont imprŽvisibles (MacDougall, 2006 ; Richard et al., 2007). 

 

 

Fig 3.7. : SchŽma du chromosome 4 dŽtaillant les locus o• se situent les mutations principales 

responsables des dentinogŽn•ses imparfaites (MacDougall, 2006). 

 

La classification de Shields de 1973 diffŽrencie la dentinogŽn•se imparfaite de type II de celle de type III 

par des crit•res cliniques et radiologiques.  

Une Žtude gŽnŽtique confirme que des souris Ç DSPP Knock Out È expriment un phŽnotype semblable 

pour les deux maladies. Il est important de mettre lÕaccent sur la classification initiale basŽe sur des 

crit•res cliniques et radiologiques qui nÕimplique donc pas la connaissance des pathologies molŽculaires. 

Par consŽquent, le but est de rŽussir ˆ dŽterminer une nouvelle classification qui va Žtablir la corrŽlation 

entre les mutations gŽnŽtiques de la DSPP et le phŽnotype de la maladie (Maciejewska et Chomik, 2012).  
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3.3 R™les des g•nes COL1A1 et COL1A2 dans la dentinogŽn•se imparfaite de type I 

 

       3.3.1 Organisation des cha”nes polypeptidiques du collag•ne I 

 

 Comme ŽnoncŽ prŽcŽdemment, le collag•ne I est la protŽine prŽdominante de la dentine et 

constitue 90% de la matrice organique (Zhang et al., 2012). La molŽcule de collag•ne est une protŽine 

allongŽe constituŽe dÕune trame fibreuse, synthŽtisŽe dans le rŽticulum endoplasmique sous forme de 

prŽcurseur, appelŽ procollag•ne I.  

Le collag•ne I est formŽ dÕun hŽtŽrotrim•re de trois cha”nes polypeptidiques dans une triple hŽlice : deux 

cha”nes ! 1(I) et une cha”ne ! 2(I), codŽes respectivement par les g•nes COL1A1 et COL1A2.  

Le g•ne COL1A1 se trouve sur le chromosome 17q21.33 et se compose de 51 exons.  

Le g•ne COL1A2 est sur le chromosome 7q22.1, il comprend 52 exons. 

 

 

G•ne COL1A1     G•ne COL1A2 

Fig 3.8. : Position du COL1A1 et COL1A2 sur les chromosomes 17 et 7 (Genetics home reference, 

2012). 

 

Les cha”nes polypeptidiques Pro! 1(I) et Pro! 2(I) ont une structure similaire avec un domaine central en 

triple hŽlice de 1014 acides aminŽs.  

Elles sÕorganisent par la rŽpŽtition de tripeptide : Gly-Xaa-Yaa (Cundy, 2012). Ce triplet se rŽp•te 337 

fois pour chaque cha”ne polypeptidique. Ç Gly È, pour glycine, est le plus petit acide aminŽ, Ç Xaa È et 

Ç Yaa È pouvant •tre nÕimporte quel acide aminŽ. Ces derniers contiennent nŽanmoins environ 30% de 

proline et dÕhydroxyproline responsables de la stabilitŽ de la molŽcule.  

La glycine a une position stratŽgique au centre de lÕhŽlice, cÕest pourquoi, si elle se trouve remplacŽe, la 

fonctionnalitŽ de la protŽine est modifiŽe.  

La synth•se du collag•ne se fait par lÕextrŽmitŽ C-terminale des cha”nes qui initient la trimŽrisation. A 

partir de ce point de dŽpart, les trois cha”nes sÕenroulent en triple hŽlice et sont ensuite sŽcrŽtŽes dans le 

milieu extracellulaire (Van Der Rest, 2004).  
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Pendant et apr•s la traduction, les trois cha”nes subissent une modification compl•te.  

LÕenzyme prolyl-4-hydrolase transforme pratiquement tous les rŽsidus proline, situŽs en position Y, en 4-

hydroxyproline. CÕest une Žtape essentielle pour maintenir une stabilitŽ thermique et permettre 

lÕassemblage du trim•re. En lÕabsence de cette modification, le trim•re se dissout, cÕest ˆ dire que la 

cha”ne se dŽplie.  

Les rŽsidus lysine de la triple hŽlice sont hydroxylŽs par la lysyl-hydroxylase-1, le glucose et le galactose 

sont ajoutŽs par des glycosyltransfŽrases.  

Si il y a un retard dans le dŽroulement de la formation de la triple hŽlice, le processus peut continuer mais 

les propriŽtŽs physiques de la cha”ne seront altŽrŽes et aboutiront ˆ un des phŽnotypes de lÕostŽogŽn•se 

imparfaite (Cundy, 2012). 

 

      3.3.2 Mutations des g•nes COL1A1 et COL1A2 

 

 Environ 90% des patients atteints dÕostŽogŽn•se imparfaite ont une mutation sur lÕun des deux 

g•nes du collag•ne I : COL1A1 et COL1A2. Ce sont des g•nes de taille importante (respectivement 51 et 

52 exons) et les mutations causales peuvent se situer tout au long de chacun dÕeux.  

Les phŽnotypes dŽrivŽs prŽsentent des dŽsordres allant dÕune sŽvŽritŽ faible ˆ des formes lŽtales in utero.  

A ce jour, plus de mille mutations du collag•ne I ont ŽtŽ identifiŽes chez les patients touchŽs par cette 

pathologie.  

Deux groupes sont distinguŽs : 

- lÕun est responsable dÕune anomalie quantitative ; 

- lÕautre responsable dÕune anomalie qualitative. 

 

Le premier rassemble les mutations entra”nant un dŽfaut de synth•se dÕun all•le du COL1A1, causant 

une Ç haploinsuffisance È (Zhang et al., 2012).  

La structure du collag•ne est normale mais sa production est diminuŽe de moitiŽ (Cundy, 2012). 

Ç LÕhaploinsuffisance est un dŽsŽquilibre quantitatif. Si lÕune des deux copies du g•ne est inactive, la 

moitiŽ seulement du produit sera prŽsent dans la cellule È (Jeanpierre, http://college-

genetique.igh.cnrs.fr/Enseignement/genmol/basemoltransm.pdf).  

Les haploinsuffisances du COL1A1 sont causŽes par des mutations Ç frameshifts È (dŽlŽtions, insertions), 

non-sens et Ç splice site È (Zhang et al., 2012).  

Pour Cundy en 2012, elles sont souvent dues ˆ la prŽsence dÕun codon stop au niveau du COL1A1. Cela 

va causer une mutation non-sens et un retard, dans la traduction par lÕARNm, de lÕall•le touchŽ.  

LÕatteinte phŽnotypique est moyenne, le patient prŽsente une sclŽrotique bleue et peu de dŽformation 

squelettique (correspondant au type I de la classification de Sillence).  
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Le deuxi•me groupe inclut les mutations qui engendrent un dŽfaut de structure du collag•ne. Elles sont 

entra”nŽes le plus souvent par la substitution dÕune glycine dans le domaine Gly-X-Y de la triple hŽlice.  

Des Žtudes prŽalables indiquent que les patients prŽsentant ce type de mutation ont un phŽnotype aggravŽ 

de la maladie par rapport ˆ lÕhaploinsuffisance en COL1A1 (Zhang et al., 2012).  

DÕapr•s Cundy en 2012, ces patients exposent un phŽnotype large (formes moyennes ˆ lŽtales).  

DÕautres mutations, comme les dŽlŽtions et les insertions, peuvent causer ces dŽlabrements. Il en reste 

que les plus courantes sont dues ˆ la substitution de la glycine, interfŽrant ainsi avec le repliement correct 

de lÕhŽlice (Van Der Rest, 2004). 

 

Le test le plus couramment employŽ pour faire la distinction entre ces deux types dÕanomalies est la 

culture de fibroblastes. Elle permet dÕexaminer la sŽcrŽtion du procollag•ne I et dÕanalyser, par 

Žlectrophor•se, la mobilitŽ des constituants de la cha”ne.  

Avec une haploinsuffisance en COL1A1, seule la quantitŽ de collag•ne est rŽduite mais la structure est 

normale. Par contre, les anomalies altŽrant la structure, et donc lÕenroulement de la cha”ne, modifient la 

mobilitŽ de ces constituants (Cundy, 2012). 

Les relations phŽnotype/gŽnotype des mutations du COL1A1 et COL1A2 sont complexes. De 

nombreuses publications ont traitŽ ces th•mes, nous pouvons retenir que les patients prŽsentant une 

dentinogŽn•se imparfaite ont presque tous un dŽfaut structurel de collag•ne I.  

 

Les donnŽes sont rŽsumŽes ci-dessous :  

Les mutations causant une haploinsuffisance entra”nent les caractŽristiques suivantes :  

- forme non lŽtale ; 

- pas de dŽformation squelettique, taille normale ; 

- sclŽrotique bleue ; 

- fractures lŽg•res, survenant surtout apr•s lÕadolescence ; 

- pas de dentinogŽn•se imparfaite ; 

- quelques anomalies de la base du squelette ; 

- surditŽ frŽquente. 

Les mutations entra”nant une modification de lÕhŽlice sont :  

- 82% de substitutions de glycine (par la sŽrine, lÕarginine ou la cystŽine, 78% sur la cha”ne 

pro! 1(I) et 63% sur pro! 2(I)). 33% des substitutions de Gly sont lŽtales si elles adviennent sur 

pro! 1(I), 20% sur pro! 2(I). Les substitutions sur le peptide N-terminal sont non-lŽtales et sont 

associŽes ˆ la dentinogŽn•se imparfaite ; 

- 18% de mutation Ç splice site È, de dŽlŽtions et dÕinsertions, rarement lŽtales ; 

- les mutations au niveau du domaine C-peptide de la pro! 1(I) sont sŽv•res ou mortelles, celles de 

la pro! 2(I) ont un phŽnotype moyen ˆ grave (Cundy, 2012). 
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De ce fait, de nombreux crit•res dŽterminent la sŽvŽritŽ du phŽnotype dÕapr•s Van Der Rest en 2004 :  

- la nature de la cha”ne mutŽe (les mutations de pro! 1(I) sont plus nŽfastes que celles touchant 

pro! 2(I)) ; 

- la nature de lÕacide aminŽ qui va remplacer la glycine (un petit acide aminŽ comme lÕacide 

aspartique engendre des formes sŽv•res) ; 

- la position dans la cha”ne (les mutations au niveau du C-terminal sont les plus dŽlŽt•res) ; 

- le contexte de la sŽquence autour des mutations (les rŽgions contenant de la proline et de 

lÕhydroxyproline sont plus stables et sont moins sensibles aux mutations). 

Ces param•tres vont engendrer diffŽrents dŽg‰ts, comme la dŽgradation intracellulaire du collag•ne, une 

variation de sa sŽcrŽtion, interfŽrant avec lÕassemblage des fibres.  

 

La multitude de facteurs et de mutations cause une grande variabilitŽ phŽnotypique de lÕostŽogŽn•se 

imparfaite. 

DÕapr•s Vital et al., en 2012, dÕautres g•nes sont responsables de lÕostŽogŽn•se imparfaite, comme 

CRTAP et LEPRE1. Leurs mutations seraient impliquŽes dans des formes rares et sŽv•res de la maladie.  

 

Il est intŽressant dÕassocier la classification de Sillence avec le type de mutation retrouvŽ.  

Ainsi,  Byers et al. en 1988 analysent les mutations suivant les phŽnotypes de lÕostŽogŽn•se imparfaite :     

- les patients atteints par le type I prŽsentent une mutation du g•ne COL1A1, engendrant une 

haploinsuffisance en collag•ne ; 

- lÕostŽogŽn•se imparfaite de type IV est hŽtŽrog•ne. Les porteurs de cette maladie montrent un 

taux normal de procollag•ne mais prŽsentent une anomalie de structure de la protŽine. De 

nombreuses cellules examinŽes produisent deux types de procollag•ne 1 ; certaines sont 

normales et dÕautres ont leur triple hŽlice modifiŽe. La mutation est assignŽe au g•ne COL1A2 

(Byers et al., 1988) ; 

- lÕostŽogŽn•se imparfaite de type II est causŽe par les mutations hŽtŽrozygotes du COL1A1 et du 

COL1A2. Ces derni•res sont prŽdominantes dans les formes lŽtales ˆ 80%. Environ 60% sont des 

mutations non-sens avec substitution dÕune glycine sur la triple hŽlice. Les autres sont pour la 

plupart des dŽlŽtions, des insertions ou des Ç splice site È (Chen et al., 2012) ; 

- lÕostŽogŽn•se imparfaite de type III rŽsulte principalement de nouvelles mutations dominantes. 

Elles comprennent souvent des substitutions au niveau des cha”nes pro! 1(I) et pro! 2(I). 

Les mutations des g•nes COL1A1 et COL1A2 entra”nent diffŽrents phŽnotypes, sžrement liŽs aux 

fonctions diffŽrentes des cha”nes pro! 1(I) et pro! 2(I).  

Il est important de prendre en compte les nouvelles mutations dominantes, surtout mises en Žvidence 

dans le type III (Byers et al., 1988).  
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La classification de Sillence, publiŽe il y a plus de trente ans, a constituŽ le premier classement des 

phŽnotypes de lÕostŽogŽn•se imparfaite.  

Depuis quelques annŽes, la complexitŽ gŽnŽtique des bases molŽculaires de la pathologie devient de plus 

en plus claire pour les chercheurs.  

Nous recensons aujourdÕhui de nombreuses mutations, mais ces derni•res ne permettent pas dÕŽtablir une 

classification proprement gŽnŽtique, cÕest pourquoi nous devons essayer de maintenir une corrŽlation 

entre la classification de Sillence et les bases molŽculaires.  

La SociŽtŽ Internationale des Dysplasies Squelettiques recommande de retenir les donnŽes de Sillence 

pour dŽcrire la sŽvŽritŽ des phŽnotypes et de sÕaider des rŽfŽrences molŽculaires pour la classification 

clinique.  

Il est essentiel de minimiser les nouvelles numŽrotations des ostŽogŽn•ses imparfaites ˆ chaque 

dŽcouverte gŽnŽtique. Quand nous sommes face ˆ un patient susceptible dÕ•tre porteur de la maladie, il 

est indispensable de dŽfinir prŽcisemment les crit•res cliniques pour dŽterminer le phŽnotype et le 

patrimoine hŽrŽditaire (Cundy, 2012). 
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CHAPITRE 4. LES TRAITEMENTS DE LA DENTINOGENESE IMPARFAITE ET LES 

INTERETS DÕUNE PRISE EN CHARGE PRECOCE 

 

 La variabilitŽ phŽnotypique des trois formes de dentinogŽn•se imparfaite, la sŽvŽritŽ de la 

pathologie et le degrŽ dÕatteinte au moment de son interception va conduire ˆ une prise en charge tr•s 

diversifiŽe. 

Nous allons voir dans ce chapitre les diffŽrents traitements proposŽs pour prendre en charge cette 

pathologie ainsi que lÕimportance du diagnostic prŽcoce. 

 

4.1 Prise en charge globale de la dentinogŽn•se imparfaite 

 

 Les trois formes de dentinogŽn•se imparfaite ont des caractŽristiques cliniques tr•s proches. 

MalgrŽ cela, les diffŽrents types confondus de la pathologie peuvent prŽsenter des degrŽs dÕatteinte et une 

Žvolution variable.  

Il va •tre primordial de tenir compte de ces donnŽes cliniques avant toute prise en charge afin dÕadapter 

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

 

Par le passŽ, les patients venaient consulter gŽnŽralement tardivement, ˆ lÕ‰ge adulte. Le traitement 

consistait alors bien souvent ˆ extraire les dents restantes et ˆ poser des proth•ses amovibles totales.  

De nos jours, la pathologie Žtant mieux connue, la prise en charge devient globale, des soins prŽventifs, 

conservateurs et prothŽtiques sont proposŽs au patient venant consulter (Bouvier et al., 1996).  

La comprŽhension de lÕhistoire mŽdicale du patient va •tre indispensable ˆ lÕŽtablissement dÕun plan de 

traitement adaptŽ. Cette approche personnelle marque une proximitŽ psychologique entre le patient et le 

praticien, permettant dÕŽtablir une rŽelle relation de confiance (Muhney et Campbell, 2007). 

Il est capital de dŽterminer le type de dentinogŽn•se imparfaite avant de commencer le traitement.  

Comme nous lÕavons ŽnoncŽ prŽcŽdemment, la dentinogŽn•se imparfaite de type I prŽsente une denture 

temporaire plus atteinte que la denture dŽfinitive et les dents faisant leur Žruption en premier sont les plus 

touchŽes. Pour le type II, les deux dentures sont altŽrŽes de la m•me mani•re et toutes les dents sont 

affectŽes. 

De nombreuses manifestations orales sont spŽcifiques ˆ la dentinogŽn•se imparfaite de type I, entra”nant 

bien souvent des anomalies telles que :  

- une classe III de malocclusion ; 

- une bŽance antŽrieure ; 

- un inversŽ dÕarticulŽ postŽrieur ; 

- une augmentation du nombre dÕŽruptions ectopiques ou dÕinclusions, surtout concernant les 

premi•res molaires (0Õconnell et Marini, 1999). 
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Ces anomalies nŽcessitent une prise en charge globale plus complexe, par contre, la thŽrapeutique 

dentaire  est similaire (Roh et al., 2010). 

 

Le but du traitement global est multiple : 

- favoriser les conditions dÕŽruption des dents temporaires et dŽfinitives ; 

- rŽtablir ou maintenir des fonctions masticatrices idŽales (Tsai et Lin, 2003), mais aussi 

phonŽtiques et de dŽglutition ; 

- restituer ou prŽserver la dimension verticale ;  

- restaurer lÕesthŽtique (Henke et al., 1999) ; 

- assurer une croissance normale des os de la face (Tsai et Lin, 2003). 

 

Les soins dentaires incluent (Tsai et Lin, 2003) : 

- la motivation ˆ lÕhygi•ne ; 

- la prŽvention et les soins dentaires ; 

- lÕobservation et la protection des phŽnom•nes dÕattrition ; 

- lÕexamen et la correction du dŽveloppement squelettique. 

La coopŽration du patient et de la famille est tr•s importante car elle jugera de la rŽussite du traitement. 

 

Il est primordial dÕeffectuer un diagnostic prŽcoce chez lÕenfant afin de limiter toute dŽgradation dentaire. 

Cette prise en charge va sensibiliser toute la famille ˆ cette pathologie hŽrŽditaire et leur permettre 

dÕeffectuer tous les examens nŽcessaires pour dŽtecter dÕautres effets dŽlŽt•res de la maladie. 

 

4.2 But et importance du diagnostic prŽcoce 

 

 Le diagnostic prŽcoce est la prioritŽ pour le praticien. La mise en place dÕun dispositif de soin, 

d•s la pathologie dŽtectŽe, va permettre la mise en place dÕun traitement adaptŽ de la maladie et un gain 

de chance pour le succ•s thŽrapeutique. 

Chez un patient atteint dÕostŽogŽn•se imparfaite diagnostiquŽe, la visite chez un chirurgien dentiste 

sÕimpose d•s lÕŽruption des premi•res dents lactŽales, pour dŽterminer lÕexistence ou non de la 

dentinogŽn•se imparfaite (Muhney et Campbell, 2007). 
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       4.2.1 Objectifs, limites et difficultŽs du traitement prŽcoce 

 

Les objectifs dÕun traitement prŽcoce dÕune dentition primaire sont (Sapir et Shapira, 2001) : 

- lÕapprentissage ou le maintien dÕune bonne hygi•ne dentaire ; 

- la prŽservation de la vitalitŽ pulpaire ; 

- le rŽtablissement de lÕesthŽtique, essentiel au bon Žtat psychologique de lÕenfant ; 

- une dentition fonctionnelle ; 

- la prŽvention de la perte de dimension verticale ; 

- le maintien dÕune longueur dÕarcade suffisante ; 

- dÕŽviter les interfŽrences avec lÕŽruption des dents permanentes ; 

- de permettre une croissance normale des os de la face et du joint temporo-mandibulaire ; 

- dÕŽtablir une entente avec le patient et ses parents d•s le dŽbut du traitement. 

Le traitement de la superposition des deux dentures est complexe et demande souvent une approche 

multidisciplinaire.  

La collaboration entre dentiste et orthodontiste est impŽrative. 

La rŽhabilitation prothŽtique peut faire appel, suivant lÕ‰ge du patient et le moment de la prise en charge, 

ˆ diffŽrentes options thŽrapeutiques, utilisŽes seules ou combinŽes entre elles : proth•se adjointe, 

conjointe et techniques implantaires (Rousset-Caron et al., 2003). 

 

Les limites et difficultŽs du traitement prŽcoce sont :  

- le cožt financier ; 

- le risque dÕanesthŽsie gŽnŽrale suivant lÕ‰ge et la coopŽration de lÕenfant ; 

- les probl•mes de restaurations dus ˆ la petite taille des couronnes cliniques et ˆ la 

chambre pulpaire encore large (Sapir et Shapira, 2001) ; 

- la coopŽration suite au jeune ‰ge des patients ; 

- lÕimmaturitŽ des tissus dentaires ; 

- lÕattrition rapide de la dentine (Bouvier et al., 1996). 

La difficultŽ majeure chez le jeune patient est liŽe au contexte dÕŽvolution staturo-pondŽrale, dentaire, 

fonctionnelle et psychologique (GellŽ et al., 2010). 
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       4.2.2 Risques de lÕŽdentation chez le jeune patient 

 

 Les consŽquences de la perte prŽmaturŽe ou de lÕattrition importante des dents temporaires sont 

majeures. LÕimpact sur les fonctions masticatrices, sur la mise en place de la denture adulte et sur la 

croissance cranio-faciale est considŽrable. 

Une Ždentation entra”ne un dŽsŽquilibre neuro-musculaire ayant des impacts sur la croissance du massif 

facial comprenant les bases osseuses, les proc•s alvŽolaires et les condyles. 

La croissance des bases osseuses, influencŽe pour une grande part par lÕhŽrŽditŽ, est guidŽe par les 

fonctions de mastication, de dŽglutition et de ventilation (GellŽ et al., 2010).  

La morphologie de lÕŽtage moyen est tributaire des pressions masticatoires qui vont se transmettre ˆ la 

base du cr‰ne. Par exemple, un Ždentement molaire mandibulaire bilatŽral conduit ˆ une position linguale 

basse. Son r™le dans la croissance du maxillaire est faible car il nÕy a plus de stimulation efficace de la 

croissance suturale,  responsable dÕune possible hypoplasie (Beyaert et al., 1991). 

 

La perte de dimension verticale peut avoir des consŽquences sur le recouvrement antŽrieur. Si le 

recouvrement incisif est normal, il est probable de voir une protrusion des incisives.  

Un bout ˆ bout incisif peut aboutir ˆ une propulsion mandibulaire pour retrouver un calage postŽrieur 

amenant ˆ un inversŽ dÕarticulŽ incisif avec proglissement. 

 

La croissance alvŽolaire, guidŽe par lÕŽruption dentaire, est potentiellement perturbŽe par un Žtalement 

lingual, engendrant la dŽformation des proc•s alvŽolaires. 

Toute diminution importante du coefficient masticatoire am•ne ˆ la modification des habitudes 

alimentaires. Le sujet privilŽgie alors une alimentation molle qui va occasionner une atrophie de 

lÕappareil masticateur ainsi que des troubles de la croissance. 

La succion-dŽglutition dispara”t au profit de la dŽglutition vers trois ans.  

Le Ç couloir alvŽolo-dentaire È est le rempart entre la langue et les muscles oro-faciaux, ce qui favorise 

une croissance ŽquilibrŽe de lÕŽtage moyen et infŽrieur de la face. LÕabsence de dents temporaires 

prolonge la phase de succion-dŽglutition causant :  

- une endo-alvŽolie maxillaire ; 

- un plancher des fosses nasales Žtroit ; 

- une bŽance antŽrieure due ˆ lÕinterposition linguale ; 

- une promandibulie fonctionnelle. 

Au niveau phonŽtique, un dŽfaut de la denture temporaire engendre certains prŽjudices pour lÕacquisition 

du langage. Une Ždentation bilatŽrale peut entra”ner un Ç chuintement È, une Ždentation antŽrieure un 

Ç zozotement È. 

La diminution de lÕŽtage infŽrieur avec Žtalement de la langue peut instaurer une ventilation buccale 

(GellŽ et al., 2010). 
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       4.2.3 Impact psychologique 

 

 Prendre en compte le facteur psychologique dans le traitement est capital.  

Une prise en charge tardive a souvent engendrŽ des dommages psychologiques pour le patient.  

AujourdÕhui, lÕapparence physique est essentielle ˆ lÕintŽgration sociale, que ce soit en milieu scolaire 

chez lÕenfant ou dans le monde du travail chez lÕadulte.  

Les malformations cranio-faciales retrouvŽes chez le sujet souffrant dÕostŽogŽn•se imparfaite et les 

dŽfauts dentaires liŽs ˆ la dentinogŽn•se imparfaite peuvent conduire ˆ une perte de confiance, une 

dŽsociabilisation, et m•me ˆ la dŽpression. 

Un sujet qui prŽsente un dŽfaut esthŽtique, une attrition importante ou une absence de dents provoque un 

impact ˆ la fois visuel et auditif sur son interlocuteur. 

CÕest pourquoi, lors du suivi thŽrapeutique, la relation praticien/patient est indispensable ˆ la rŽussite du 

traitement qui peut sÕavŽrer long et difficile. Ce dernier doit jouer un r™le actif dans sa prise en charge et 

accepter peu ˆ peu sa nouvelle apparence physique. Un suivi par un psychologue peut •tre bŽnŽfique pour 

aider ˆ sa reconstruction sociale (Hickey et Salter, 2006). 

 

       4.2.4 PrŽmŽdication sŽdative et anesthŽsie gŽnŽrale 

 

 Certaines prescriptions mŽdicamenteuses peuvent apporter un confort pour complŽter lÕacte 

thŽrapeutique. Elles permettront une amŽlioration des soins et une diminution des consŽquences 

douloureuses (Fortier et Demars-Fremault, 1987). Elles peuvent •tre administrŽes en premi•re intention. 

Les mŽdicaments les plus prescrits en prŽmŽdication sont les antihistaminiques (Atarax# ) et les 

benzodiazŽpines (Valium# , Xanax# ) (Naulin-Ifi, 2011). 

LÕutilisation de la sŽdation consciente par MEOPA peut •tre une aide thŽrapeutique utile mais ne sÕav•re 

pas efficace dans certains cas, surtout pour les soins multiples chez lÕenfant en bas ‰ge. 

 

Du fait parfois dÕun tr•s jeune ‰ge, dÕune faible coopŽration, dÕun grand nombre de dents ˆ traiter et 

dÕune prise en charge multidisciplinaire, le recours ˆ lÕanesthŽsie gŽnŽrale est indiquŽ (Naulin-Ifi, 2011). 

Ce choix implique des risques pour lÕenfant et impose un consentement ŽclairŽ, signŽ par les parents. 
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4.3 Traitements de la dentinogŽn•se imparfaite 

 

       4.3.1 Traitement prŽventif 

 

 Le but du traitement prŽventif est multiple. Il est primordial de sensibiliser les parents ˆ des 

contr™les rŽguliers chez le chirurgien dentiste, de motiver lÕenfant ˆ lÕhygi•ne bucco-dentaire afin de 

supprimer la plaque dentaire et dÕŽviter toute apparition de carie. Pour les formes de dentinogŽn•se 

imparfaite peu sŽv•res, une bonne hygi•ne buccale va emp•cher toute dŽgradation dentaire. 

 

Il existe diffŽrents traitements prŽventifs ˆ lÕŽvolution de la maladie :  

- lÕapport de fluor ; 

- le dŽtartrage ; 

- le scellement des sillons des molaires dŽfinitives. 

La protection des surfaces dentaires d•s leur Žruption par un apport de fluor est essentielle. Elle est 

envisagŽe en moyen prŽventif pour renforcer la soliditŽ des dents, afin de limiter lÕattrition et la perte 

amŽlaire (Leal et al., 2010).  

LÕapplication de fluor topique rend lÕŽmail plus rŽsistant face ˆ la dŽminŽralisation et favorise sa 

reminŽralisation. 

 

Les apports topiques sont variŽs, la pose de vernis fluorŽ prŽsente une utilisation aisŽe et rapide. Le 

contact prolongŽ entre les fluorures et lÕŽmail de la dent augmente la formation de fluoro-apatite.  

Les vernis sont contre-indiquŽs en cas de prise de fluor par voie systŽmique. Il est important dÕŽviter tout 

contact avec les dents (brossage, mastication) pendant les heures qui suivent (Courson et Landru, 2005). 

Cette application, dans lÕinterception thŽrapeutique, peut •tre renouvelŽe chaque semaine, sur les deux 

dentures. Le niveau de fluorure peut aller jusquÕˆ 22600 ppm (Marie-Cousin et al., 2010). 

La pose de goutti•res fluorŽes contenant un gel de fluorure de sodium est Žgalement indiquŽe pour aider ˆ 

la reminŽralisation.  

Le traitement est prescrit en ambulatoire, le patient garde la goutti•re cinq minutes suite au brossage, en 

Žvitant de se rincer la bouche apr•s. La durŽe est variable suivant la gravitŽ des cas (Courson et Landru, 

2005). Il est conseillŽ pour les enfants ‰gŽs de plus de six ans (Marie-Cousin et al., 2010). 

LÕutilisation de bain de bouches fluorŽs est recommandŽe mais ces derniers sont contre-indiquŽs chez 

lÕenfant de moins de six ans (Courson et Landru, 2005). 

Les apports systŽmiques de fluor sont retrouvŽs sous forme de gouttes, de comprimŽs, de sel fluorŽ dans 

lÕalimentation ou encore dans les eaux de boisson. LÕincorporation de fluor lors de la formation de 

lÕŽmail (effet prŽ-Žruptif) poss•de un effet protecteur tr•s faible voir nul (Marie-Cousin et al., 2010). 
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DÕapr•s les recommandations de lÕAFFSAPS et si nous considŽrons lÕenfant atteint de dentinogŽn•se 

imparfaite comme un patient ˆ risque carieux ŽlevŽ, il est conseillŽ :  

- de 6 ˆ 8 mois : un apport systŽmique de gouttes fluorŽes ; 

- de 24 mois jusquÕˆ 6 ans : un apport systŽmique (comprimŽs) ou vernis fluorŽ ; 

- plus de 6 ans : un apport systŽmique (comprimŽs) et/ou bain de bouche fluorŽ ou vernis fluorŽ. 

Toute prescription de fluor mŽdicamenteux doit •tre prŽcŽdŽe dÕun bilan personnalisŽ des apports 

journaliers en fluor afin dÕŽviter tout surdosage (Marie-Cousin et al., 2010). 

 

Un dŽtartrage rŽgulier maintient une gencive saine et Žlimine tout le tartre visible, sous gingival et inter- 

dentaire ainsi que la plaque dentaire prŽsente. 

Les scellements de sillons des molaires dŽfinitives d•s leur Žruption sont prŽconisŽs dans un but 

prophylactique (Courson et Landru, 2005). 

Le suivi rŽgulier est primordial pour assurer la suite des soins et surveiller lÕŽvolution de la pathologie 

afin dÕintercepter 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 dŽlabrŽes pour •tre rŽhabilitŽes ou lorsquÕune lŽsion apicale se forme 

et que le traitement endodontique sÕav•re impossible, le recours ˆ lÕextraction sÕimpose (Leal et al., 

2010). 

Pour les patients atteints de dentinogŽn•se imparfaite de type I, les extractions doivent •tre 

particuli•rement bien menŽes afin dÕŽviter les fractures des maxillaires. De plus, le risque de luxation est 

augmentŽ en cas dÕhyperlaxitŽ ligamentaire, il est ainsi prŽfŽrable dÕŽviter les longues sŽances (Kamoun-

Goldrat et Le Merrer, 2007). 

 

Apr•s lÕavulsion de dents lactŽales, il sÕav•re utile, dans certains cas, de placer un mainteneur dÕespace 

dans le but de prŽserver lÕespace inter-dentaire nŽcessaire ˆ lÕŽruption de la dent dŽfinitive (Biria et al., 

2012). 

Il faut savoir que si la perte dÕespace appara”t, elle sÕŽtablira dans les six mois apr•s lÕextraction (Naulin-

Ifi, 2011).   
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Les risques de la perte dÕespace sont importants :  

- Žvolution modifiŽe du germe sous-jacent ; 

- modification de lÕocclusion ; 

- espace fermŽ par la version des dents adjacentes. Notons que la perte de la 2•me molaire 

temporaire a plus de consŽquences que la perte de la premi•re molaire lactŽale. En effet, lors de 

lÕŽruption de la 1•re molaire dŽfinitive, celle-ci risque de se mŽsialiser en cas dÕabsence de contact 

dentaire ; 

- lÕabsence dÕarticulŽ correct perturbe la croissance faciale ainsi que lÕŽquilibre neuromusculaire 

(Courson et Landru, 2005). 

Les mainteneurs dÕespace sont contre-indiquŽs en cas : 

- dÕagŽnŽsie ; 

- de proximitŽ du germe sous-jacent. CÕest pourquoi, il faut tenir compte du degrŽ dÕŽdification 

radiculaire de la dent permanente ; 

- de prŽsence de diast•mes. On peut alors Žviter leur mise en place mais sous surveillance rŽguli•re 

(Courson et Landru, 2005). 

Le patient doit avoir une bonne hygi•ne bucco-dentaire et •tre coopŽrant.  

Il existe diffŽrents types de mainteneurs dÕespace : amovible, semi-fixe, fixe, unilatŽral ou bilatŽral. 

 

 

Fig 4.1. : Mainteneur dÕespace sous forme de bague fixŽe ˆ la molaire (Chafaie, 2010). 

 

 

Fig 4.2. : Mainteneur dÕespace solidarisŽ ˆ une couronne prŽformŽe scellŽe (Courson et Landru, 2005). 
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La dŽcision du maintien ou non de lÕespace sera prise en fonction du nombre de param•tres analysŽs et 

en cas de doute, discutŽe avec lÕŽquipe pluridisciplinaire (Chafaie, 2010). 

 

  4.3.2.1.2 Chirurgie orthognatique 

 

 Si la malocclusion rencontrŽe chez de nombreux patients touchŽs par la dentinogŽn•se imparfaite 

est due ˆ une divergence du squelette, une chirurgie orthognatique suivie dÕun traitement orthodontique 

est nŽcessaire (Muhney et Campbell, 2007).  

Cette chirurgie est plus frŽquente pour les sujets atteints dÕostŽogŽn•se imparfaite et les traitements, avec 

les prŽcautions nŽcessaires (notamment antihŽmorragiques), sont possibles pour une forme tout de m•me 

modŽrŽe (Kamoun-Goldrat et Le Merrer, 2007). 

 

 4.3.2.2 Traitement endodontique 

 

 Le traitement endodontique est souvent impossible pour les patients souffrant de dentinogŽn•se 

imparfaite ˆ cause de la minŽralisation de la chambre et des canaux pulpaires. Exception faite pour la 

dentinogŽn•se de type III qui rŽv•le une chambre pulpaire anormalement large, en denture temporaire et 

en denture mixte. 

Si le canal peut •tre trouvŽ, le traitement endodontique se fait dans les conditions normales (Henke et al., 

1999).   

Les agents chŽlateurs ne sont pas recommandŽs car les microduretŽs de la dentine sont similaires ˆ celle 

du cŽment.  

Selon les Žtudes, les traitements canalaires ont un mauvais pronostic ˆ long terme car la dentine est tr•s 

irrŽguli•re et peu minŽralisŽe. Cette hypominŽralisation affecte sa rŽsistance aux instruments, entra”nant 

des perforations latŽrales ou du plancher dentaire.  

Beaucoup dÕŽtudes privilŽgient les extractions.  

En cas dÕabc•s et dÕimpossibilitŽ de traitement endodontique, il est possible de tenter une rŽsection 

apicale (Pettiette et al., 1998). Cette chirurgie peut se faire ˆ condition que la racine soit suffisamment 

longue, mais le pronostic est tout de m•me rŽservŽ (Seow, 2003). 

 

Nous pouvons penser ˆ rŽaliser ce traitement en prophylaxie, ˆ partir du moment o• sont observŽs un 

dŽbut dÕattrition, de dŽgradation dentinaire et avant que lÕoblitŽration pulpaire ne soit trop importante 

(Pettiette et al., 1998).  
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 4.3.2.3 Traitement conservateur 

 

 Le choix du matŽriau dÕobturation est fonction de diffŽrents param•tres : 

- la localisation et la sŽvŽritŽ des atteintes ; 

- la valeur de tissu rŽsiduel ; 

- lÕ‰ge, la coopŽration et le risque carieux ; 

- la propriŽtŽ du matŽriau (Naulin-Ifi, 2011). 

 

4.3.2.3.1 Le composite 
 

 Les qualitŽs esthŽtiques et mŽcaniques des matŽriaux composites se sont considŽrablement 

amŽliorŽes ces derni•res annŽes. De ce fait, ils sont couramment utilisŽs pour les restaurations dentaires 

chez les patients atteints de dentinogŽn•se imparfaite.  

Leur faible cožt et leur facilitŽ dÕutilisation les imposent comme des matŽriaux de choix pour des 

restaurations moyennes des dents postŽrieures et antŽrieures, ˆ lÕaide de mordan•age et de collage. 

Bow en 2001 rapporte le cas dÕun traitement dentaire complet en composite. La patiente, ‰gŽe de dix ans, 

prŽsente une dentinogŽn•se imparfaite de type II avec une perte de dimension verticale et une usure 

moyenne des dents. Des empreintes sont rŽalisŽes et les mod•les en pl‰tre montŽs sur articulateur. Des 

wax-up sont fa•onnŽs afin de rŽtablir une anatomie dentaire et de dŽterminer la dimension verticale. Une 

goutti•re est alors fabriquŽe et servira ˆ rŽaliser les composites.  

Cette mŽthode prŽsente certains avantages :  

- tr•s peu cožteuse ; 

- indolore et rapide ; 

- esthŽtique et fonctionnelle. 

Mais elle met en Žvidence quelques inconvŽnients :  

- perte et usure au bout de 8 mois de certains composites avec diminution de la dimension verticale 

dÕocclusion ; 

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

Les matŽriaux peuvent •tre remplacŽs ˆ tout moment, ce qui nŽcessite un suivi rŽgulier. CÕest un bon 

compromis financier pour le patient.  

Cette technique est semi-permanente Žtant donnŽ la limite des qualitŽs mŽcaniques et esthŽtiques du 

composite dans le temps. 

Le recours ˆ des moules transparents est indiquŽ dans le cas de restaurations antŽrieures de plus ou moins 

grandes Žtendues. Ils sont associŽs ˆ un syst•me de mordan•age, dÕadhŽsif et de composite microhybride 

pour une restauration esthŽtique et aisŽe (Courson et Landru, 2005). Il existe des moules en cellulo•de, en 

copolyester et en Artglass#  (Morrier et al., 2009).  
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La technique est opŽrateur dŽpendant et nŽcessite une bonne ma”trise du matŽriau (Kupietzky et al., 

2003). CÕest effectivement le type de restauration qui demande le plus de technique car tr•s sensible ˆ la 

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

 

 

Fig 4.3. : Moules transparents Strip Crown#  (Naulin-Ifi 2011). 

 

 

 

Fig 4.4. : Moules adaptŽs ˆ la dents (GellŽ et al., 2010). 

 

Leal et al., en 2010 affirment que le collage du composite est moins efficace que sur une dent saine. Ceci 

sÕexplique par la formation dÕune couche hybride avec le syst•me adhŽsif moins optimale sur les dents 

touchŽes. 

 

4.3.2.3.2 Le ciment verre ionom•re 

 

 Le ciment verre ionom•re a la propriŽtŽ de relarguer du fluor et dÕadhŽrer chimiquement aux 

tissus dentaires. Il peut jouer un r™le dans la reminŽralisation et le renforcement de la dent chez le jeune 

patient. Il est recommandŽ pour les formes moyennes de la pathologie (Sapir et Shapira, 2001). 

Il poss•de de moins bonnes propriŽtŽs esthŽtiques que le composite mais est simple dÕutilisation, surtout 

pour un patient peu coopŽrant (Courson et Landru, 2005). 
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 4.3.2.4 Traitement orthodontique 

 

 Une analyse orthodontique prŽcoce est indispensable afin de repŽrer les anomalies de 

malocclusion ainsi que les anomalies de la croissance osseuse. Ainsi, un plan de traitement global peut 

•tre adaptŽ au jeune patient (Huth et al., 2002).  

Il est important de diffŽrencier les deux formes de dentinogŽn•se imparfaite, I et II, dans le traitement 

orthodontique car son approche est diffŽrente. Les risques du type I sont lÕostŽoporose, la fragilitŽ 

osseuse entra”nant des fractures, les probl•mes hŽmorragiques ou encore les risques infectieux.  

DÕautre part, ils prŽsentent des caractŽristiques cranio-faciales particuli•res :  

- une forme triangulaire de la face ; 

- un front large et un cou court ; 

- une hypoplasie du milieu du visage ; 

- des maxillaires sous-dŽveloppŽs ; 

- une langue de volume important ; 

- et comme nous lÕavons dŽcrit prŽcŽdemment, une malocclusion de classe III, des inversŽs 

dÕarticulŽ ainsi que des bŽances  (Roh et al., 2010). 

LÕorthodontiste devra prendre en charge le patient en prenant les mesures nŽcessaires, compte tenu des 

caractŽristiques pathologiques particuli•res de lÕostŽogŽn•se imparfaite. (Kamoun-Goldrat et Le Merrer, 

2007). 

 

Les risques du traitement orthodontique, communs aux diffŽrents types de dentinogŽn•se imparfaite, ne 

sont pas ˆ nŽgliger :  

- risque de rŽsorptions radiculaires (dÕautant plus que les racines sont courtes). Il est donc 

recommandŽ de limiter la durŽe du traitement autant que possible (Roh et al., 2010) ; 

- risque de perte ou de fracture dÕŽmail apr•s la dŽpose des bagues. 

Kamoun-Goldrat et Le Merrer en 2007 ; Roh et al. en 2010 privilŽgient les scellements au ciment verre 

ionom•re plut™t quÕavec une colle spŽciale brackets afin dÕŽviter au maximum ces pertes amŽlaires. Il est 

indiquŽ que les adhŽsifs dentaires sont prŽconisŽs dans cette pathologie, cependant il nÕy a pas eu de 

chiffre recensant les fractures de lÕŽmail. 

Si ces derniers sont utilisŽs, il faudra alors une quantitŽ dÕŽmail suffisante pour que le collage des 

brackets soit rŽalisable (Gallusi et al., 2006). 

 

Les traitements proposŽs sont donc les m•mes que pour un sujet sain mais la mise en Ïuvre chez les 

patients touchŽs par la dentinogŽn•se imparfaite nŽcessite plus de prŽcautions. Il est demandŽ de signer 

un consentement ŽclairŽ au patient ou ˆ ses parents, ce dernier dŽtaillera le traitement ˆ suivre et les 

risques encourus (Crowell, 1998).  
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 4.3.2.5 Traitement prothŽtique 

 

 Le traitement prothŽtique de la dentinogŽn•se imparfaite est long et complexe. 

Les objectifs principaux de ce traitement vont •tre de rŽtablir ou de maintenir des fonctions masticatoire, 

esthŽtique et phonŽtique, ainsi que la longueur dÕarcade et la dimension verticale dÕocclusion (Morrier et 

al., 2009). 

Avant toute rŽalisation prothŽtique, un bilan est rŽalisŽ. Il doit prendre en compte : 

- la coopŽration et la motivation du patient ; 

- lÕhygi•ne et lÕŽtat bucco-dentaire ; 

- les consŽquences ˆ long terme de lÕŽdentement sur lÕocclusion et les diffŽrentes fonctions 

(Courson et Landru, 2005). 

Les moyens prothŽtiques actuels permettent une rŽhabilitation fonctionnelle et esthŽtique chez lÕenfant et 

chez lÕadulte. Suivant lÕ‰ge et le stade de la pathologie, elles doivent intŽgrer les notions de croissance, 

dÕŽvolution et de transition (Artaud, 1999). 

 

4.3.2.5.1 La proth•se conjointe 

 

 Le choix en proth•se conjointe se fera en fonction de la denture, de lÕesthŽtique et des moyens 

financiers du patient ou de sa famille. 

La proth•se conjointe a plusieurs visŽes dans cette pathologie. Le but peut •tre :  

- protecteur : prŽvenir de lÕattrition et Žviter une augmentation de lÕusure dentaire ; 

- fonctionnel : rŽtablir la fonction de la dent et recrŽer ou prŽserver la dimension verticale ; 

- esthŽtique : surtout dans le secteur antŽrieur o• les couronnes cŽramo-mŽtalliques ou cŽramo-

cŽramiques sont prŽfŽrables. 

En denture dŽfinitive, nous avons le choix entre les couronnes mŽtalliques, cŽramo-mŽtalliques et 

cŽramo-cŽramiques. Elles sont retrouvŽes sous forme de couronnes unitaires ou plurales.  

Le chemin thŽrapeutique et les indications de la proth•se adjointe sont les m•mes que pour un patient 

sain.  

Par contre, lors de la prŽparation de la dent, Žtant donnŽ ses caractŽristiques morphologiques, il faut 

sÕassurer dÕavoir une rŽsistance adŽquate et une bonne rŽtention pour la restauration. De plus, lorsque le 

traitement endodontique sÕav•re impossible, ce choix thŽrapeutique peut •tre risquŽ. 

Les racines courtes sont un facteur prŽoccupant car si le ratio couronne/racine nÕest pas favorable, la 

couronne peut •tre compromise (Henke et al., 1999).  
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Les dentures lactŽale et mixte sont en gŽnŽral traitŽes par la mise en place de coiffes mŽtalliques 

prŽformŽes. 

Elles sont introduites d•s les annŽes 50 (Naulin-Ifi, 2011) et sont indiquŽes en cas de dŽlabrements 

dentaires des dents lactŽales et dŽfinitives causŽs par la pathologie.  

Elles sont disponibles en 6 tailles pour les deux dentures et en deux types, les galbŽes et les non galbŽes. 

 

 

Fig 4.6. : Les coiffes mŽtalliques prŽformŽes (GellŽ et al., 2010). 

 

En denture temporaire, elles sont contre-indiquŽes en cas dÕexfoliation de la dent temporaire proche 

(Courson et Landru, 2005). 

Pour les dents permanentes, ce sont des restaurations temporaires de Ç longue durŽe È qui peuvent •tre 

remplacŽes par la suite, suivant le plan de traitement Žtablit (Naulin-Ifi, 2011). 

 

Leurs avantages sont multiples :  

- tenue ˆ long terme ; 

- protection des dents lors des grands dŽlabrements ; 

- conservation de lÕespace mŽsio-distal et occlusal (Courson et Landru, 2005) ; 

- maintien de la hauteur dÕocclusion et de la longueur dÕarcade ; 

- maintien de la vitalitŽ pulpaire par des prŽparations peu mutilantes ; 

- cožt peu ŽlevŽ (Morrier et al., 2009). 

Leurs inconvŽnients :  

- nŽcessite une coopŽration de lÕenfant ; 

- leur aspect mŽtallique est parfois jugŽ inesthŽtique (Courson et Landru, 2005) ; 

- la petite taille des couronnes cliniques de la denture lactŽale rend parfois difficile la rŽtention 

prothŽtique. Il est alors possible de rŽaliser une prŽparation infra-gingivale afin dÕaugmenter la 

hauteur de la couronne (Bouvier et al., 1996). Il est concevable de rŽaliser des gingivectomies 

afin de pallier ce manque dÕapr•s Groten en 2009.  
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En France, seules les couronnes 3M ESPE en acier inoxydable pour molaires sont commercialisŽes. Elles 

se caractŽrisent par une morphologie permettant une rŽduction minimale des parois dentaires et 

prŽsentent une constriction cervicale pour la rŽtention. Son rebord festonnŽ amŽliore lÕadaptation 

cervicale.  

En cas de gros dŽlabrement, la dent est restaurŽe au prŽalable (amalgame, composite ou ciment verre-

ionom•re).  

 

Nous procŽdons :  

- a une rŽduction de la face occlusale (1,5mm) et des faces proximales (Courson et Landru, 2005) ; 

- les prŽparations coronaires sont rŽalisŽes jusquÕˆ la jonction amŽlo-cŽmentaire afin dÕŽliminer 

tout Žmail rŽsiduel qui pourrait se fracturer par la suite (Mars, 1982) ; 

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

- nous dŽterminons ensuite le choix de la coiffe ; 

- sa forme lui est donnŽe ˆ lÕaide dÕune pince de faucon. Les bords cervicaux sont dŽcoupŽs avec 

des ciseaux en commen•ant par les espaces proximaux ; 

- avant le scellement, les bords pŽriphŽriques sont polis et bouterollŽs ; 

- la coiffe est scellŽe soit par un ciment oxyphosphate de zinc ou par un ciment verre ionom•re 

avec adjonction de rŽsine (Courson et Landru, 2005). Le ciment verre ionom•re est prŽfŽrŽ par 

Morrier et al., en 2009. 

Pour pallier au caract•re inesthŽtique du mŽtal, il existe des couronnes prŽformŽes, recouvertes, sur la 

face vestibulaire et triturante, de cŽramique ou de rŽsine (exemple : les couronnes cŽramiques 

NuSmile# ).  

Ces coiffes pŽdodontiques esthŽtiques ne sont pas encore commercialisŽes en France.  

 

Elles peuvent prŽsenter quelques inconvŽnients :  

- la teinte unique ; 

- la taille de la dent est plus dŽlabrante. Il est impossible de bouteroller la face vestibulaire au 

niveau cervical en raison de la prŽsence de la facette esthŽtique, ce qui emp•che une bonne 

adaptation de la coiffe ˆ ce niveau ; 

- le dŽcollement frŽquent de la facette esthŽtique ; 

- un cožt plus ŽlevŽ et une absence de recul thŽrapeutique (Morrier et al., 2009). 
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Fig 4.7. : Couronne NuSmile#  en cŽramique (Naulin-Ifi, 2011). 

 

Les couronnes polycarbonates sont indiquŽes pour les dents permanentes du secteur antŽrieur. Elles 

sÕemploient pour des restaurations transitoires esthŽtiques des incisives, canines et prŽmolaires. Elles 

constituent, chez lÕenfant, une procŽdure dÕattente de choix pour le passage de la denture mixte ˆ la 

denture permanente. 

Elles peuvent •tre posŽes au fur et ˆ mesure de lÕŽruption des dents permanentes atteintes, en association 

avec les coiffes pŽdodontiques mŽtalliques.  

Elles contribuent au maintien de la vitalitŽ pulpaire et permettent la fin de lÕapexogŽn•se. Ces couronnes 

sont en gŽnŽral bien tolŽrŽes par la gencive ˆ condition dÕune bonne hygi•ne bucco-dentaire (Morrier et 

al., 2009). 

 

 

 

 

Fig 4.8. : Les couronnes polycarbonates (3M ESPE) 

Qhttp://solutions.3mfrance.fr/wps/portal/3M/fr_FR/3M_ESPE/DentalManufacturers/Products/DentalIndir

ectRestorative/TemporaryDental/AnteriorCrowns/). 
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4.3.2.5.2 La proth•se adjointe 

 

 La proth•se adjointe est souvent indiquŽe lors dÕune prise en charge plus tardive, lorsque les dents 

prŽsentent une attrition importante ou lorsquÕelles ont ŽtŽ extraites. 

Les indications de la proth•se amovible sont posŽes pour des Ždentations multiples au niveau dÕune 

m•me arcade ou lorsque les dents piliers sont insuffisantes pour la rŽalisation dÕancrages fixes. Elles 

intŽressent la denture temporaire, mixte ou dŽfinitive (Morrier et al., 2009). 

La rŽalisation dÕun plan de traitement prothŽtique est souvent complexe et doit tenir compte de multiples 

crit•res. Il est conseillŽ de rŽaliser des mod•les dÕŽtude ainsi que des wax-up afin de dŽterminer la 

dimension verticale et lÕanalyse occlusale (Henke et al,. 1999). 

Si la dŽgradation dentaire entra”ne une perte de dimension verticale, il peut sÕavŽrer judicieux dÕŽvaluer 

cette nouvelle mesure par le port dÕune goutti•re amovible ou par des proth•ses de recouvrement pendant 

quelques mois (Mars, 1982). 

 

Nous prŽsentons ci-dessous le cas dÕune jeune patiente, Elodie. En denture mixte, elle expose une perte 

de dimension verticale importante suite ˆ lÕattrition de ses dents lactŽales. Afin de rŽadapter la dimension 

verticale, une goutti•re de surŽlŽvation est posŽe, cette derni•re suivra lÕŽvolution des Žruptions 

dentaires : 

 

 

Fig 4.9 ;10 ;11 ;12. : Une goutti•re de surŽlŽvation est rŽalisŽe afin de recrŽer une dimension verticale 

correcte pendant lÕŽruption des dents dŽfinitives et dÕacquŽrir un calage postŽrieur adaptŽ (DŽpartement 

dÕodontologie pŽdiatrique, universitŽ de Brest, 2012). 
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Fig 4.13 : Cas dÕune patiente, Aude, en denture mixte : une goutti•re de surŽlŽvation a ŽtŽ adaptŽe au fur 

et ˆ mesure de lÕŽruption des dents dŽfinitives, elle sert ainsi Žgalement de mainteneur dÕespace 

(DŽpartement dÕodontologie pŽdiatrique, universitŽ de Brest, 2012). 

 

La proth•se amovible chez lÕenfant est rŽalisŽe aujourdÕhui dans des cas plus rares, lors dÕune prise en 

charge tardive ou dans les formes sŽv•res de dentinogŽn•se imparfaite.  

CÕest lÕalternative la plus fiable pour remplacer plus dÕune dent absente sur le m•me quadrant. 

Elle sÕadapte aux phŽnom•nes de croissance et ˆ lÕŽvolution des dentures. Pour cela, la proth•se peut •tre 

ŽvidŽe au moment de lÕŽruption de la dent permanente et rebasŽe aisŽment. 

Elle assure la restauration de lÕesthŽtique, le rŽtablissement des fonctions et le maintien de lÕespace, tout 

en ne g•nant pas lÕŽruption de la dent permanente (Artaud, 1999 ; Courson et Landru, 2005).  

Elle joue Žgalement un r™le dans la stimulation de la croissance des bases osseuses par une mastication et 

une dŽglutition adaptŽes (Beyaert et al., 1991). 

Le praticien se doit de tenir compte des crit•res dÕocclusion, diffŽrents selon la denture.  

Rappelons quÕen denture temporaire, il nÕexiste pas de courbe de Spee ni de Wilson, le plan dÕocclusion 

est relativement plat avant lÕ‰ge de douze ans. 

Elle demande bien sžr une coopŽration du patient et de ses parents mais son suivi est relativement simple 

(GellŽ, 2010). 

 

La proth•se en overdenture est un ancien concept, souvent utilisŽ de nos jours. CÕest une proth•se ajointe 

partielle ou totale qui va recouvrir et sÕappuyer sur les dents naturelles, les racines et les implants (Joshi 

et Parkash, 1998).  

Chez les patients atteints de dentinogŽn•se imparfaite, elle est indiquŽe en denture temporaire et chez les 

sujets ‰gŽs qui prŽsentent des attritions importantes. La perte alvŽolaire sera alors moindre par rapport ˆ 

lÕŽdentŽ complet. Afin dÕamŽliorer la rŽtention, il est possible dÕincorporer des aimants ˆ ces proth•ses 

(Morrier et al., 2009). 

Elles sont rŽalisŽes sur dents vivantes ou sur dents obturŽes si cela sÕest avŽrŽ possible. Les racines 

doivent •tre protŽgŽes (Henke et al., 1999).  

 



! G$!

 

Fig 4.14. : Patient porteur dÕune proth•se en overdenture suite ˆ une attrition importante (Vergot, 2001). 

 

Les avantages de la proth•se en overdenture sont :  

- un traitement simple, Žconomique et conservateur ; 

- lÕadaptation ˆ des modifications progressives pour sÕadapter ˆ lÕŽvolution de la denture 

- une proth•se stable ; 

- lÕamŽlioration de la proprioception et des mŽcanismes neuromusculaires ; 

- une restauration de meilleure qualitŽ des fonctions orales (mastication, phonation, dŽglutition) ; 

- la prŽservation de lÕos alvŽolaire et de la structure dentaire ; 

- un support psychologique pour le patient (Vergot, 2001). 

Les inconvŽnients sont :  

- le probl•me de lÕhygi•ne bucco-dentaire : le risque de rŽtention de plaque sous la proth•se est 

augmentŽ en raison de lÕacc•s rendu plus difficile. LÕhygi•ne doit •tre rigoureuse et lÕ‰ge du 

patient peut parfois •tre un probl•me (Huth et al., 2002) ; 

- lÕaugmentation du risque carieux ; 

- lÕaugmentation des rŽcessions gingivales (Vergot, 2001). 

LÕ‰ge dentaire de lÕenfant rentre en compte lors de la rŽalisation prothŽtique :  

- en denture temporaire stable (de 3 ˆ 6 ans) la proth•se est envisagŽe d•s que nous obtenons la 

coopŽration de lÕenfant pour la prise dÕempreinte. LÕobjectif est dÕŽviter lÕinterposition linguale 

ou labiale pour les qualitŽs phoniques et esthŽtiques. La croissance transversale, ˆ ces ‰ges, est 

quasiment nulle ; 

- en dentition mixte, de 6 ˆ 8 ans, nous nous devons de tenir compte du stade dÕŽruption des 

incisives et des molaires permanentes ; 

- de 8 ˆ 9 ans, il nÕy a pas dÕinconvŽnients majeurs, il faut surveiller lÕŽruption des prŽmolaires ; 

- la phase de dentition mixte entre 9 et 12 ans est plus complexe du fait de la mise en place des 

canines et prŽmolaires ainsi que de lÕapparition probable de dysharmonies dento-maxillaires. 

CÕest pourquoi, durant cette phase, il est proposŽ soit un mainteneur dÕespace, soit une proth•se 

amovible assimilŽe comme telle (GellŽ et al., 2010). 
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La proth•se se compose dÕune plaque en rŽsine, type plaque de Ç Hawley È, frŽquemment utilisŽe car tr•s 

adaptable. La rŽtention est assurŽe par des crochets dÕAdam portŽs par les deuxi•mes molaires. Ils sont 

adaptŽs ˆ lÕanatomie des molaires temporaires et sÕajuste avec prŽcision. Les dents prothŽtiques 

pŽdiatriques sont les Bambino tooth#  mais ces derni•res ne prŽsentent que deux teintes au choix. Il est 

alors possible dÕutiliser de petites dents permanentes et de les modifier. LÕadjonction ˆ cette proth•se 

dÕun vŽrin mŽdian permet une adaptation vis ˆ vis de la croissance suturale surtout lorsque lÕenfant est 

denture mixte et que la croissance maxillaire est importante (Artaud, 1999 ; Morrier et al., 2009). 

 

 

Fig 4.15. : Proth•se pŽdiatrique ajointe avec vŽrin mŽdian (DŽpartement dÕodontologie pŽdiatrique, 

universitŽ de Brest, 2012). 

 

Les proth•ses pŽdiatriques (avec ou sans overdenture) peuvent prŽsenter des inconvŽnients importants :  

- un encombrement non nŽgligeable ; 

- un risque de rŽaction allergique de la muqueuse ˆ cause de la rŽsine ; 

- le caract•re amovible apporte le risque dÕun port irrŽgulier, dÕune perte et dÕune dŽtŽrioration de 

la proth•se, cožtant des rŽparations et nŽcessitant des rŽadaptations frŽquentes (Artaud, 1999). 

En gŽnŽral, apr•s bilan, les patients se sont bien adaptŽs ˆ leur proth•se et semblent satisfaits (Vergot, 

2001). 

Une hygi•ne orale stricte ainsi que lÕajustement des restaurations en fonction de lÕŽvolution de la 

croissance sont les points principaux du suivi thŽrapeutique de la proth•se (Huth et al., 2002). 

 

Nous pouvons dire que la proth•se adjointe est tr•s utilisŽe par les chirurgiens dentistes pour pallier aux 

mŽfaits de cette pathologie. Sa rŽalisation est aisŽe, son cožt est abordable.  

De plus, de nombreuses modifications sont rŽalisables que se soit pour pallier aux phŽnom•nes de 

croissance ou dÕadaptation diverse.  

Elle va permettre le maintien de la longueur des arcades et des fonctions orales.  

Son adaptation en bouche peut •tre parfois longue mais cÕest la meilleure solution en cas dÕŽdentement 

de grande Žtendue. 
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4.3.2.5.3 La solution implantaire 

 

 Les implants ne peuvent •tre posŽs quÕune fois la croissance squelettique compl•tement terminŽe 

(Morrier et al., 2009). 

Ils vont reconstituer des secteurs de plus ou moins grande Žtendue et peuvent servir ˆ la stabilisation 

dÕune proth•se adjointe (Henke et al., 1999). 

Nous retrouvons des dŽsaccords suivant les auteurs concernant les indications implantaires pour les 

patients atteints dÕostŽogŽn•se imparfaite :  

- pour Henke et al. en 1999, les implants sont contre indiquŽs chez les patients ayant une 

ostŽogŽn•se imparfaite ˆ cause de la fragilitŽ osseuse ; 

- dÕapr•s Muhney et Campbell, en 2007, et Roh et al., en 2010, nous avons une tr•s bonne 

ostŽointŽgration des implants chez les patients atteints ayant prŽsentŽ des fractures de lÕos 

mandibulaire ; 

- Kamoun-Goldrat et Le Merrer en 2007 rapportent que deux cas de patients touchŽs par 

lÕostŽogŽn•se imparfaite ont ŽtŽ implantŽs avec succ•s. LÕostŽodensitomŽtrie a permis de 

comparer la densitŽ osseuse au cours du traitement. Cette mesure pourrait plus tard servir ˆ 

mesurer la densitŽ osseuse dÕun patient ˆ implanter mais, pour lÕinstant, elle ne sert quÕˆ 

comparer la densitŽ osseuse dÕun m•me patient ˆ des temps diffŽrents. 

Dans la dentinogŽn•se imparfaite de type II, lÕos est normal et la pose dÕimplant nÕest en aucun cas 

contre-indiquŽ (Roh et al., 2010).  

 

Henke et al. en 1999 ont rŽalisŽ un bridge complet implanto-portŽ chez un patient ŽdentŽ total atteint du 

type II. LÕŽquilibration occlusale est primordiale : lÕabsence de ligament parodontal autour de lÕimplant 

et, par consŽquence, lÕabsence de rŽcepteurs mŽcaniques parodontaux peuvent •tre ˆ lÕorigine de 

surcharge occlusale.  

Des contraintes trop fortes sur les dents antagonistes aux proth•ses implanto-portŽes vont dŽgrader les 

dents, dŽjˆ fragilisŽes par la maladie. 
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        4.3.3 Traitement esthŽtique 

 

 4.3.3.1 Eclaircissement dentaire 

 

 De nombreux patients atteints de dentinogŽn•se imparfaite expriment une grande g•ne esthŽtique.  

Le but du traitement va consister en une amŽlioration esthŽtique du sourire gr‰ce ˆ lÕŽclaircissement 

dentaire.  

Une observation clinique et radiologique compl•te est nŽcessaire afin dÕŽcarter tous risques pour le 

patient (apparition de sensibilitŽ, de fractures coronaire et radiculaire, de rŽsorptions, dÕatteinte 

gingivale).  

Les contre-indications sont multiples (Faucher et al., 2001) :  

- absolues lorsque :  

- les dents prŽsentent de nombreuses altŽrations tissulaires ; 

- il existe des lŽsions pŽri-apicales ; 

- un traitement orthodontique est en court ; 

- les sensibilitŽs dentaires sont excessives. 

- relatives :  

- chez la femme enceinte et le patient mineur ; 

- pour des sensibilitŽs connues aux principes actifs ; 

- pour des dents antŽrieures prŽsentant des restaurations importantes. 

CÕest un processus basŽ sur lÕutilisation dÕagents chimiques, le traitement peut sÕeffectuer en ambulatoire 

ou au fauteuil.  

Le produit actif va •tre mis en contact durable avec la dent et imprŽgner petit ˆ petit lÕŽmail puis la 

dentine. Il va dŽcolorer les pigments rencontrŽs par oxydation. 

En gŽnŽral, au fauteuil, les produits utilisŽs sont le peroxyde dÕhydrog•ne ˆ 35% ou le peroxyde de 

carbamide ˆ 35%. Ils sont appliquŽs directement sur dent vitale, sans prŽparation amŽlaire, avec ou sans 

adjonction de chaleur. La durŽe de lÕapplication varie suivant le protocole suivi. Les sŽances sont 

rŽpŽtŽes jusquÕˆ acquisition de la teinte souhaitŽe.  

Normalement, en ambulatoire, seul le peroxyde de carbamide peut •tre utilisŽ ˆ faible concentration (10 ˆ 

22%) avec un temps dÕapplication de 6 ˆ 8 heures. Leur emploi fait appel ˆ lÕutilisation dÕune goutti•re 

thermoformŽe. Le port se fait jusquÕˆ ce que la teinte dŽsirŽe soit obtenue. 

Dans le cas de colorations marquŽes, il est judicieux de combiner les deux techniques dÕŽclaircissement  

(Faucher et al., 2001). 
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Dans lÕarticle de Bidra et Uribe en 2011, il est ŽtudiŽ un Žclaircissement dentaire effectuŽ ˆ la suite dÕun  

traitement orthodontique et dÕune chirurgie orthognatique, chez un jeune adulte touchŽ par le type II de 

dentinogŽn•se imparfaite. Les dents ont une coloration noire ambrŽe avec un aspect opalescent. Le 

patient nÕa pas de soin en bouche ni de pathologie gingivale. De lÕhydrog•ne peroxydŽ ˆ 14% est utilisŽ.  

Le traitement sÕest dŽroulŽ au fauteuil et en ambulatoire. La dose a ŽtŽ quasiment doublŽe durant les deux 

premiers mois par rapport ˆ un patient sans pathologie, mais comme la chambre pulpaire est oblitŽrŽe, 

nous considŽrons que le risque dÕagression pulpaire est moindre.  

Par contre le contr™le gingival a ŽtŽ de mise.  

Apr•s 3 ans et demi, le rŽsultat est tr•s positif car le patient ne prŽsente aucun des effets secondaires et la 

teinte nÕa pratiquement pas changŽe par rapport ˆ la deuxi•me semaine, malgrŽ une rŽgion cervicale 

mandibulaire moins rŽactive au traitement. 

 

 

             

          Fig 4.16. : Avant traitement                         Fig 4.17. : 2•me semaine de traitement 

 

 

Fig 4.18. : RŽsultat au bout de 3 ans !  

 

DÕapr•s Naulin-Ifi en 2011, les Žclaircissements rŽalisŽs ˆ dose normale se rŽv•lent inefficaces et seules 

les restaurations prothŽtiques ou restauratrices sont envisageables. 
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 4.3.3.2 Facettes cŽramiques 

 

La rŽalisation de facette cŽramique est Žgalement une solution thŽrapeutique afin de restaurer lÕesthŽtique 

des dents du secteur antŽrieur. Certaines dyschromies, malgrŽ un traitement dÕŽclaircissement, vont 

nŽcessiter un recouvrement. 

Les facettes cŽramiques sont indiquŽes pour les formes de dentinogŽn•se imparfaite o• le dŽlabrement 

dentaire est peu sŽv•re, lorsque seule la teinte sÕen trouve modifiŽe. 

Depuis lÕapparition des adhŽsifs modernes, le collage des cŽramiques ˆ la dentine et ˆ lÕŽmail est 

excellent. Lorsque les dents prŽsentent une coloration marquŽe, il faudra trouver un compromis entre 

lÕŽpaisseur de la prŽparation et celle de la cŽramique, afin de masquer ces colorations. 

Il est dŽconseillŽ de faire des facettes sur dents dŽpulpŽes en raison des modifications des propriŽtŽs 

mŽcaniques de la dentine (diminution de lÕŽlasticitŽ) (Faucher et al., 2001). 
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4.4 Synth•se de la prise en charge globale de la dentinogŽn•se imparfaite 

 

 Plus le patient consulte t™t, plus la prise en charge se tournera vers des restaurations composites 

ou des couronnes prŽformŽes. Plus la consultation est tardive, plus le traitement sera orientŽ vers la 

proth•se adjointe et les proth•ses de recouvrement (Naulin-Ifi, 2011). Nous rŽsumons les moyens de 

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

 

ThŽrapeutiques DENTURE TEMPORAIRE DENTURE PERMANENTE 

SOINS PREVENTIFS - fluor topique (vernis) ou 

systŽmique 

(comprimŽs/gouttes) 

 

- fluor topique (gels, bain de 

bouche et vernis) et/ou 

systŽmique 

(comprimŽs/gouttes) 

- dŽtartrage 

- scellements des sillons 

SOINS PRECOCES - coiffes prŽformŽes sur les 

molaires et couronnes 

polycarbonates antŽrieures 

d•s leur Žruption ou d•s la 

prise en charge  

- composites antŽrieurs et 

postŽrieurs pour protŽger de 

lÕattrition 

- ciment verre ionom•re si enfant 

peu coopŽrant 

- coiffes prŽformŽes sur les 

molaires et couronnes 

polycarbonates antŽrieures 

en attendant la fin de la 

croissance 

- composites antŽrieurs et 

postŽrieurs pour protŽger de 

lÕattrition 

- ciment verre ionom•re si 

patient peu coopŽrant  

SOINS TARDIFS  - proth•se ajointe pŽdiatrique 

avec ou sans overdenture 

suivant les cas 

- coiffes prŽformŽes sur les 

molaires et couronnes 

polycarbonates antŽrieures si 

cÕest encore possible  

- proth•se ajointe partielle ou 

totale (sur overdenture chez 

les patients ‰gŽs) 

- proth•se conjointe si cela est 

encore possible 

- implants 
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CONCLUSION 

 

La dentinogŽn•se imparfaite est une pathologie relativement frŽquente dans le monde, elle prŽsente des 

formes et degrŽs variables.  

CÕest une maladie complexe, qui nŽcessite une approche ma”trisŽe du praticien. Ce dernier devra poser un 

diagnostic le plus prŽcoce possible afin de mettre toutes les chances de c™tŽ pour un idŽal thŽrapeutique. 

LÕanalyse des caractŽristiques cliniques et radiologiques va guider au bon diagnostic. La forme globulaire 

de la couronne dentaire, la constriction cervicale, les racines courtes et la minŽralisation pulpaire sont des 

marqueurs clefs de la dentinogŽn•se imparfaite. Il sera primordial de tenir compte des diagnostics 

diffŽrentiels ŽnumŽrŽs.  

LÕostŽogŽn•se imparfaite est une pathologie mŽdicale bien connue, toutefois, dans certaines formes peu 

sŽv•res, la dentinogŽn•se imparfaite peut •tre un outil de dŽpistage. Il sera important dÕŽtudier son impact 

familial afin de sensibiliser au diagnostic et ˆ la prise en charge. 

Les connaissances gŽnŽtiques prennent un nouveau tournant et permettront peut-•tre, dans un futur plus 

ou moins proche, de pouvoir traiter, ou du moins diminuer les sympt™mes de la pathologie, par des 

thŽrapies gŽniques. 

AujourdÕhui, les traitements sont multiples et adaptŽs au moment de la prise en charge. Il conviendra 

dÕanalyser les besoins du patient ainsi que sa coopŽration aux soins. Pour une forme de dentinogŽn•se 

imparfaite peu sŽv•re, une prise en charge prŽcoce pourra Žviter toute dŽgradation de lÕŽtat bucco-

dentaire. LÕhygi•ne buccale devra •tre parfaite et le patient fera des visites de contr™le rŽguli•res chez 

son chirurgien dentiste. 

Lorsque la pathologie est plus virulente, les traitements sont souvent plus lourds, nous obligeant ˆ tenir 

compte des crit•res dÕextractions et de traitements endodontiques prŽcis. Par la suite, les proth•ses 

conjointes, adjointes et les solutions implantaires peuvent pallier ˆ cette absence ou ˆ cette fragilitŽ 

dentaire. 

Nous nous devons bien sžr dÕexposer la notion dÕesthŽtique chez ces patients, qui relatent une souffrance 

relative ˆ leur image. LÕŽclaircissement dentaire reste la solution pour des colorations peu marquŽes, dans 

le cas de teintes tr•s modifiŽes, la rŽalisation de facettes esthŽtiques reste la solution de choix. 
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RESUME : 
La dentinogŽn•se imparfaite est une maladie gŽnŽtique qui se caractŽrise par un dŽfaut qualitatif et 
quantitatif de la dentine. La maladie touche les deux dentures et peut •tre associŽe ˆ une ostŽogŽn•se 
imparfaite. Il existe ainsi trois types de dentinogŽn•ses imparfaites selon la classification de Shields 
datant de 1973. Les caractŽristiques cliniques et radiologiques principales de la pathologie sont : la teinte 
translucide jaune brun, lÕaspect globulaire des couronnes, une chambre et des canaux pulpaires 
minŽralisŽs ainsi quÕun phŽnom•ne dÕattrition. Son diagnostic prŽcoce permet une prise en charge 
adaptŽe au patient et Žvite un dŽlabrement dentaire consŽquent. Le traitement est multiple selon la 
gravitŽ de lÕatteinte : extractions, soins conservateurs et prothŽtiques. 
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