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Introduction

Une dent est définie comme étant congénitalement absente si elle n’a pas fait
son éruption dans la cavité buccale et si elle n’est pas visible a la radiographie
alors qu’elle n’a été ni extraite, ni accidentellement avulsée (GONZALES-
ALLO et al.).

Les agénésies dentaires multiples concernent le plus souvent la denture
permanente. On parle d’hypodontie lorsque moins de 6 dents sont absentes,
d’oligodontie lorsque plus de 6 dents sont absentes et d’anodontie lorsque toutes
les dents sont absentes.

Les agénesies dentaires multiples sont des maladies rares, et a ce titre, elles
représentent un véritable enjeu de santé publique, notamment compte tenu de
I’absence de traitement €tiologique. La mise en place de deux plans nationaux
maladies rares avec la création des centres de référence et de compétence a
permis de reconnaitre la spécificité de ces maladies.

Dans une premiére partie, nous rappellerons les données générales concernant
les agénésies dentaires multiples. Des rappels sur les stades de denture seront
présentés. L’épidémiologie et les nombreuses étiologies de ces agénésies seront
detaillees.

Les enfants atteints d’agénésies dentaires multiples doivent étre diagnostiqués
précocément des les premiers symptomes, afin d’€étre orienter vers une prise en
charge spécialisée, permettant d’accompagner les malades et leur famille dans
leur parcours médico-social souvent difficile.

La deuxiéme partie concernera le diagnostic des agénésies et les conséquences
des agénésies, qu’elles soient d’ordre physiologiques, céphalométriques,
psychologiques ou esthétiques ainsi que la prise en charge de ces malades.

Dans une dernic¢re partie, nous présenterons des cas cliniques de patients
suivis au centre de soins de la Facult¢ de Chirurgie Dentaire de Nancy.



Partie | :

Les ageneésies dentaires



Chez I’homme, la formule dentaire est stable et bien définie. Elle est
constituée de 20 dents temporaires et 32 dents permanentes.

Ces dents se répartissent sur 1’arcade selon 4 groupes morphologiques et
fonctionnels.

Le nombre de dents présentes sur 1’arcade peut varier, le plus souvent
dans le sens d’une diminution. L’absence d’un ou deux ¢léments est une
observation courante mais la réduction d’un grand nombre d’éléments reste plus
exceptionnelle.

I. Rappels sur les différents stades de
denture

A. Phase de constitution de la denture temporaire

C’est une période qui s’¢tale sur une durée d’environ 2 ans, de
I’apparition de la premiere dent temporaire a la mise en place fonctionnelle sur
I’arcade de la derniere dent temporaire. L’apparition de la premiere dent
temporaire se fait en moyenne vers 6 mois, mais il existe une grande variabilité.
Cette phase dynamique se termine vers 2 ans et demi avec la mise en occlusion
de la derniere molaire temporaire et de son antagoniste.

B. Phase de denture temporaire stable

Cette période dure environ 4 ans jusqu’a I’apparition des premiéres
molaires permanentes ou 1’expulsion d’une incisive centrale temporaire.

C. Phase de constitution de la denture mixte

Le remplacement des incisives temporaires par les incisives
permanentes et 1’apparition de la premicre molaire vont transformer les arcades
temporaires en arcades mixtes. Cette phase s’étale approximativement entre 6
ans, date d’éruption des premieres molaires, et 8 ans.



D.Phase de denture mixte stable

Cette phase dure 2 a 3 ans, de la mise en place fonctionnelle des
incisives permanentes a la chute de 1’une des dents intermédiaires (canine ou
molaires temporaires).

La phase de denture mixte stable se caractérise par une remarquable stabilité
dimensionnelle des arcades dentaires.

E. Phase de constitution de la denture adolescente

Elle dure en moyenne 2 a 3 ans ; elle correspond au remplacement des
dents temporaires intermédiaires (canines et molaires lactéales) par les canines
et prémolaires permanentes.

Cette phase est relativement complexe, elle se caractérise par des séquences
d’éruption variées, des rythmes d’apparition parfois différents entre les deux
maxillaires, et entre deux hémi-maxillaires.

F. Phase de denture adolescente stable

Cette phase représente la premicre étape de la denture permanente. La
formule dentaire correspond a : incisives centrales et latérales, canines,
premieres et deuxiemes prémolaires, et premieres molaires permanentes.

G. Phase de constitution de la denture adulte jeune

Elle correspond a la mise en place sur I’arcade des secondes molaires
permanentes.

H.Phase de denture adulte jeune stable

Elle représente la mise en occlusion des secondes molaires permanentes
et I’éruption des dents de sagesse soit 6 ans en moyenne.



[. Phase de constitution de la denture adulte
complete

C’est la derniére phase dynamique de la morphogenese des arcades
dentaires. Elle correspond a la mise en place sur I’arcade des troisiemes molaires
permanentes.

J. Phase de denture adulte stable

Cette phase représente I’aboutissement de la morphogenése des arcades
dentaires. Toutes les dents de la formule dentaire ont trouvé leur place et leur
fonction. Seuls les phénoménes de migration physiologique et d’adaptation
fonctionnelle sont présents. Pour cette denture adulte stable on peut décrire des
rapports d’occlusion idéaux.

DENTS DE LAIT DENTS DEFINITIVES

Figure 1 : Calendrier dentaire, édition ENPS en partenariat avec UFSBD
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[I. Définitions

A.L’agénésie partielle

C’est I’absence d’un ou d’un petit nombre d’¢léments dentaires sur
I’arcade (avec absence de germe et de toute intervention ayant pu conduire a
I’avulsion de ce germe).

Tous les auteurs sont d’accord pour dire que les dents les plus touchées par ces
agénésies partielles sont les 3° molaires ou dents de sagesse, ainsi que les
incisives latérales maxillaires, les 2° prémolaires mandibulaires et maxillaires.

Si moins de 6 dents sont manquantes, on parle d’hypodontie.

B. L’oligodontie

Lorsqu’il manque six dents ou plus (a ’exception des dents de sagesse),
on parle d’oligodontie. L’oligodontie est rarement isolée ; dans la majorité des
cas, elle se situe dans un contexte malformatif lui-méme 1i¢ a une pathologie
syndromique comme les « génopathies » ectodermiques.

Dans les cas habituels, on retrouve plusieurs conditions :
- le nombre de dents absentes au sein d’un méme groupe morphologique
est ¢levé.
- tous les groupes morphologiques peuvent é&tre concernés par les
agénésies a un degré plus ou moins grand ;
- les 2 maxillaires peuvent étre touchés ;
- certains €léments dentaires subsistants sont dysmorphiques ;
- dans D’oligodontie des syndromes ectodermiques, la premicére et la
seconde dentition sont touchées (cf tableau 1).
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TABLEAU 1 : EXEMPLES D'OLIGODONTIE SYNDROMIQUE (D. FRANTZ)

Hypodontie syndromique non spécifique :

Dysplasie ectodermique autosomique récessive
Dysplasie ectodermique autosomique récessive
Incontinentia pigmenti

Syndrome de Glotz

Syndrome d’ Aarskog

Kératose palmoplantaire

Syndrome de Crouzon

Ostéodystrophie d’ Albright

Hypodontie des prémolaires

Dysplasie otodentaire

Hypodontie antérieure

Syndrome de Rieger

\ Hypodontie mandibulaire antérieure
Syndrome de Coffin-Lowry
Syndrome d’Ellis-Van Creveld
Syndrome Hypoglossie-hypodactylie
Syndrome oro-facio-digitaux I et II

C. L’anodontie

L’anodontie est un désordre génétique qui se caractérise par I’absence
congénitale de toutes les dents permanentes.

La denture temporaire n’est jamais concernée mais 1’agénésie de la 2°
denture est totale.
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[1I. Epidémiologie des agénésies

A. La fréquence

L’agénésie d’une ou plusieurs dents est ’anomalie la plus commune
chez I’homme. Son incidence varie de 1,6% a 9,6%, a I’exclusion des 3°
molaires dont 1’agénésie atteint 20% de la population. L’agénésie des dents
temporaires est beaucoup plus faible (0,4% a 0,9%). Ces pourcentages sont tres
variables selon la population étudiée du fait de la multifactorialit¢ de cette
pathologie (MOLLA et coll.).

Etudes « locales »:

De tres larges différences de prévalences d’agénésies sont rapportées
dans la population générale, variant selon les ¢tudes. Cet écart provient du fait
que de nombreuses ¢tudes comportent des biais statistiques. Un exemple de biais
courant consiste & donner des résultats a 1’aide d’un échantillon de 30 patients
seulement, ou a partir d’un échantillon constitué¢ exclusivement d’une patientele
d’orthodontie, ce qui n’est pas représentatif, ou encore de poser diagnostics
d’agénésies sans examen radiographique complet.

-1° étude réalisée par MORGON, BROSSIER et POULET (2000):

L’¢chantillon sélectionné dans I’étude présentée est une sélection de 701
patients consécutifs dans le fichier d’un cabinet orthodontique ayant tous une
radiographie en incidence de profil. Cette €tude présente un biais du fait de la
population sélectionnée (cabinet d’orthodontie). Ces patients de race
caucasienne, sont 4gés en moyenne de 11 ans 8 mois (écart type : 2 ans 7 mois),
le plus jeune ayant 8 ans 8 mois et le plus 4gé 15 ans 10 mois. Cette population
se compose de 364 filles et de 337 garcons.

L’¢étude n’a retenu que les patients ayant une ou plusieurs agénésies de
dents permanentes, excluant celle des dents de sagesse.

79 des 701 patients de notre population sont porteurs d’une ou plusieurs
agéneésies soit une fréquence de 11,3%. Ces 79 patients sont 4gés en moyenne de
11 ans 2 mois (écart-type= 3 ans 4 mois) , il y a 43 filles et 36 garcons.

Il existe des différences sexuelles dans la fréquence des agénésies dentaires, la
femme étant plus souvent touchée que ’homme par ces problémes d’agénésies.
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Au total, 156 agénésies ont été trouvées avec :
- 36 patients ayant une agénésie (45,6%)
- 27 patients ayant 2 agénésies (34,2%)
- 7 patients ayant 3 agénésies (8,9%)
- 7 patients ayant 4 agénésies (8,9%)
- 2 patients ayant 5 agénésies et plus (2,5%)

AU MAXILLAIRE

TABLEAU 2 : POURCENTAGE D’AGENESIES SELON LES DENTS LES PLUS FREQUEMMENT
ABSENTES AU MAXILLAIRE

AGENESIE NOMBRE POURCENTAGE
Incisive Centrale 0
Incisive latérale 51 32, 7%
Canine 4 2,6%
1° prémolaire 3 1,9%
2° prémolaire 20 12,8%
1° molaire 0
2° molaire 0
A LA MANDIBULE

TABLEAU 3 : POURCENTAGE D’AGENESIES SELON LES DENTS LES PLUS FREQUEMMENT

ABSENTES A LA MANDIBULE

AGENESIE NOMBRE POURCENTAGE

Incisive centrale 9 5,8%
Incisive latérale 9 5,8%
Canine 2 1,3%
1° prémolaire 0

2° prémolaire 53 34%
1° molaire 0

2° molaire 5 3,2%
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-2° étude réalisée par GONZALES-ALLO, CAMPOY, MOREIRA, USTRELL
et PINHO (entre 2005 et 2009)

Le groupe d’étude comprend 2888 patients, suivis entre 2005 et 2009 a la
clinique dentaire de I’Instituto Superior de Ciéncias de Satde-Norte (ISCSN,
Portugal). Les patients ont été examinés pour I’hypodontie, et pour la présence
ou I’absence de dents temporaires chez ceux qui présentaient une agénésie, ainsi
que pour la distribution de I’agénésie dentaire dans la population générale et la
fréquence des différentes dents affectées par 1’agénésie en fonction du genre des
sujets comme nous le verrons par la suite.

L’age des sujets s’étale de 7 a 21 ans. L’analyse statistique a été réalisée en
utilisant le logiciel SPSS®. 7 ans a été retenu comme 4ge minimum puisque la
calcification des couronnes des dents permanentes, a 1’exception des troisiémes
molaires, commence a 1’age de trois ans et est terminée généralement des six ans.
De ce fait, on peut dire qu’a sept ans les dents absentes sur la radiographie le
sont pour cause d’agénésie.

Sans tenir compte des 3e molaires, la prévalence d’agénésie dentaire est
de 6,1 % pour cette population.

L’agénésie dentaire est observée plus fréquemment chez les femmes que
chez les hommes, quoique cette différence ne soit pas statistiquement
significative (p > 0,05).

L’absence de dent la plus fréquente est la 2e prémolaire mandibulaire,
suivie de I’incisive latérale maxillaire et de la 2e prémolaire maxillaire.
Neanmoins, la littérature contient également des s€quences qui inversent 1’ordre
entre les incisives latérales maxillaires et les secondes prémolaires
mandibulaires.

Il y a une corrélation entre I’agénésie des 2e prémolaires mandibulaires
(86,4%) et la présence de la dent temporaire équivalente. Cette corrélation est
moins marquée au niveau des incisives latérales maxillaires (28%) et leurs dents
temporaires correspondantes. Cette différence s’explique certainement par 1’age
des patients retenus dans 1’é¢tude. Dans 1’é¢tude, I’age minimum retenu est de sept
ans, ce qui explique pourquoi il y a plus de dents temporaires dans les cas
d’agénésies des deuxiemes prémolaires mandibulaires que dans ceux avec
agénesie des incisives latérales maxillaires.

En 2004, I’équipe de POLDER et VAN DER LINDEN passe en revue les
articles de la littérature, sélectionne les plus pertinents sur le plan statistique, et
en produit une méta-analyse rigoureuse. Au total, 28 études comprenant 120000
patients et concernant les europoides d’Amérique du Nord, d’Australie et
d’Europe, sont jugées significatives et incorporées dans la méta-analyse.
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5 études valides portant sur les populations afro-américaine, saoudienne et
chinoise ne seront finalement pas retenues.

D’apres cette méta-analyse, 83% des personnes atteintes d’agénésies ont une ou
2 dents manquantes. L’agénésie de plus de 6 dents (oligodontie) ne touche que

0,14% de la population.

B.La multifactorialité

En ce qui concerne les différences en fonction du genre, certaines études
ont trouvé qu’il y a plus d’agénésies chez les femmes que chez les hommes.

L’¢tude de Gonzales-Allo et al. ne montre pas de différences
significatives entre les hommes et les femme.

16



TABLEAU 4 : Fréquence des différentes dents affectées par 'agénésie

en fonction du genre du sujet (GONZALES-ALLO et al.)

(*Une valeur de p inférieure a 0,05 est considérée comme statistiquement
significative)

Droit 93 57,4 69 426 |162 54,4 10,06
Gauche 74 54,4 62 456 | 136 45,6 0,3
Maxillaire 80 59,3 55 40,7 | 135 45,3 10,03
Mandibule 87 53,4 76 46,6 |163 54,7 10,39
. Type| [ [ ]
2° prémolaire | 62 53 55 47 117 39,3 (0,52
mandibulaire

Incisive 50 68,5 23 31,5 |73 25,5 10
latérale

mandibulaire

2° prémolaire | 24 55,8 19 44,2 |43 14,4 | 0,45
maxillaire

Incisive 13 65 7 35 20 6,7 0,18
mandibulaire

2° molaire 10 55,6 8 444 | 18 6 0,64
mandibulaire

1° prémolaire | 2 22,2 5 556 |9 3 0,26
maxillaire

2° molaire 0 0 7 100 |7 23 |-
maxillaire

1° molaire | 4 100 0 0 4 1,3 |-
mandibulaire

1° prémolaire | 3 100 |0 0 3 1 |-
mandibulaire

Canine 2 100 0 0 2 7 |-
maxillaire

Canine 1 100 0 0 1 3 -
mandibulaire

Incisive 0 0 1 100 |1 3 -
centrale

maxillaire




D’aprés la méta-analyse de Polder et al., les femmes sont 1,37 fois plus

susceptibles.

2. Le groupe ethnique

D’aprés la méta-analyse de Polder et al., les résultats montrent que la
prévalence des agénésies dentaires est plus faible chez les Américains que chez
les Européens et les Australiens.

Tableau 5

: Tableau regroupant les prévalences d’agénésie dans la

population générale, en pourcentage, par continent, avec un intervalle de

confiance de 95%. ( POLDER et VAN DER LINDEN)

Hommes Femmes Total

Europe 4.6 (4.5-4.8) 6.3(6.1-6.5) 5.5(5.3-5.6)
USA 3.2(2.9-35) 4.6(4.2-49) 39(3.7-4.1)
USA (afro- 3.2(2.2-4.1) 4.6 (3.5-58) 39(3.1-4.6)
américains)

Australie 55(4.4-6.6) 7.6 (6.0-9.2) 6.3(54-72)
Arabie saoudite 2.7(2.0-3.4) 22(1.2-3.1) 25(1.9-3.1)
Chinois 6.1 (4.0-8.1) 7.7 (5.4-10.0) 6.9 (5.3-8.4)e

BROTHWELL indique que c’est dans les populations « mongoloides » de
la partie nord du Sud-Est asiatique que 1’on trouve le plus d’agénésies.
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[V. Etiologies des agénésies

Les différents auteurs ayant étudié 1’étiologie des agénésies dentaires ont
des avis partagés et proposent des théories différentes.

A. La géenetique, les syndromes et le cas particulier
des dysplasies ectodermiques

Les agénésies peuvent étre isolées ou associées a d’autres anomalies
dans de nombreux syndromes.

Les geénes du développement et de la croissance contrélent les patrons du
développement, dont I1’anomalie engendre un défaut du plan général
d’organisation (perte, gain ou dysmorphie d’une ébauche). Différentes mutations
d’un méme gene, et, voire la méme mutation chez différents patients d’une
méme fratrie peuvent produire des formes soit isolées, soit syndromiques. Les
mutations de I’homéogeéne MSX1 en sont un exemple.

Plusieurs études ont trouvé que les genes MSX1 et PAX9 sont liés aux
agénesies dentaires multiples (GONZALEZ-ALLO et al.).

a) Anomalies dentaires de nombre isolées (non
syndromiques) : PAX9

L’absence de développement dentaire non-syndromique
résulte de 1’action de facteurs geénétiques mais €galement environnementaux
(irradiations, chimiothérapie...). Le mode de transmission autosomique dominant
prédomine dans les familles atteintes d’hypodontie et d’oligodontie avec
souvent une pénétrance incompléte et une expressivité variable. Cette variabilité
concerne le nombre et la région des agénésies, ainsi que les anomalies dentaires
associées (microdonties, rotations...). Une transmission sur le mode récessif est
décrite dans certains cas, associée au locus 16ql2.1. Enfin des mod¢les
multifactoriels polygénétiques, voire associés a I’X ont été décrits (MOLLA et
coll.).
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La famille de facteurs de transcription PAX joue un rdle dans la mise en
place du patron embryonnaire. Dans le développement dentaire, PAX9
s’exprime de fagon précoce dans le mésenchyme avant tout autre signal
morphogénétique lui conférant certainement un réle inducteur de MSX1. En
effet, les souris, invalidées a 1’état homozygote, ont un arrét du développement
dentaire au stade de bourgeon (MOLLA et coll.).

Tableau 6 : Phénotypes dentaires liés aux mutations de PAX9. Diagramme
représentant la répartition des agénésies dentaires des cas publiés (MOLLA
et coll.)

Stockton 2000
Nieminen et al. 2001
Das et al. 2002
Frazier-Bowers 2002
Lammi et al. 2003
Das et al. 2003
Mostowska 2003

100

Jumlongras 2004
Klein et al. 2005

0 D0 0EEN

Toutes mutations confondues

b) Anomalies dentaires de nombre isolées (non
syndromiques) : AXINZ

Cette protéine participe a la morphogenése de nombreux
organes. Ce gene est également impliqué dans le cancer colorectal héréditaire.
Récemment, des néoplasies colorectales prédisposant au cancer ont été
retrouvées associées a une oligodontie. La mutation de ce géne conduit a une
activation de la voie Wnt en bloquant son effet de rétrocontrole négatif mais
surtout le niveau d’activation de cette voie, importante pour le développement
dentaire. Une perte d’activation de cette voie conduit a des agénésies.

20



c) Anomalies dentaires de nombre intermédiaire entre formes
isolées et formes syndromiques : MSX1

Partant d’une ¢étude clinique, des pathologies moléculaires du
facteur de transcription MSX1 ont été associées a des agénésies dentaires. Dans
une famille présentant des agénésies (suivant un mode autosomique dominant)
le locus du gene MSX1 a été identifié sur le chromosome 4 (4q16).

Les souris homozygotes invalidées pour MSX1 montrent en
effet une déficience de 1’os alvéolaire, un arrét du développement des molaires
au stade de bourgeon et une absence d’incisives.

MSX1 est également responsable d’une forme syndromique
d’oligodontie, appelée syndrome de Witkop, qui appartient a la grande famille
des dysplasies ectodermiques.

Ainsi, MSX1 et PAX9 sont indispensables dans le
développement dentaire. L’haplo-insuffisance de MSXI1 affecte le
développement de toutes les dents, préférentiellement les troisiemes molaires et
les secondes prémolaires. Au contraire, un taux réduit de PAX9 affecte plus
particulicrement le développement des molaires. L’effet d’haplo-insuffisance de

PAX9 sur les incisives et les prémolaires est probablement secondaire a la
déficience de MSX1 (MOLLA et coll.).

Tableau 7 : Phénotypes dentaires liés aux mutations de MSX1. Diagramme
représentant la répartition des agénésies dentaires des cas publiés (MOLLA
et coll.)

100
90
80
70
60
50
40
30
20
10

Vastardis et al. 1996
Jumlongras et al. 2001
Lidral 2002

Van Den Boogart et al. 2000
Nieminen 2003
De Muynck et al. 2004

Toutes mutations confondues

EREOONEBS
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Une trentaine de pathologies syndromiques pouvant entrainer une atteinte
de la denture (agénésies, retard d’éruption, oligodontie ou autres) ont été
décrites dans la littérature.

Celles-ci sont rarement observées par les omnipraticiens dans la pratique
quotidienne.
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Tableau 8: Syndromes associés a des anomalies

du nombre de dents

(MOLLA et coll.)
Svnckroms MM Transmibssion  Mantestations clinbgues Anomalles dentalees  Locus (gine)
protédne
Spnudruries v dysplasie ectodermilije

Syndrome ADULT 103283 AD - Cheveax fits et clalrsemis Hypodotte  chute  3g27
fascro-chermuato g Jacemal: - Hypotrichose prématurée des dents TGz
tocth) - Dipapilanbe dus opgles PREEATAII Pai

= Hypohilmes

« Perte promutuede des cheveus

= Synalactylie etfow main fenclue

- Hypo/aplasie mammaire

- (Rutnaction du canal lacevimal

= Taches cle roysseur
Symidrome culitoinaminale 181450 AD = Hypoplaxie des glandes mammaines et < Hypodoniie 12q2:.1
fufrar ey syt "E":'ﬂi"“—l:d . - Lctopie [T

= Flypo i dhu o embital ou d

pnlmllt pmhl:;llt Tox gl

= Hypogénitalisme et rotard pubertaine

chez les hommies

= Mallsrmations anales

= Maltermatlons urogénitales
Syndrome EEC fectradartyly- 199 (ERECT) A - Chovieux flis of clalrsemis - Hypodontie Tqil2q213
rtoidersmal yiplasio - clefting)  oRo7T (HECE) - Hypatrichose ~ D3ents conoldes Chr 19

ALt (RO, - Dbpsplasse des onghes Agd?

- Hypohidrss [T'sa)

= Bctrodactylie/syndactvibe (]

- Fenftes Lankales et 'ou palatines

= EHstnuctlon du canal laceymal

- Hydmantphrose

= Kitmthe avec phatophobie
Symdrame de Hay-Wells 136260 Al = Cheveus flis el clalmsemes = Hypodantie g7
CH syndrome AEL - Hypotrichose = Dents comoidey [163)
frankylahlepharor-setoslermal defet- - Dysplasie des ongies P
cheft ippalite) - Hypahidrose

- PlE torti

- AnkyictibEpiunon

= Dermatite du scalp

- Kienteng palmaplastaine

- Fente lablopalatine ou palating
Synsrome de Rapp-Hodgkin 129400 A - Chevenx fiss et clalmemes - Hypodonitie Iga?

= Hypotrichase = Dients porssides [TT6EX)

- P boenh P

- Drysplasée des onghes

- Hypahilnse

- Dermatite du scafp

- Kb mtose palmaplantain

- Fente lablopalatine ou palatine
Diysplasie ectoddermisgue avec ADEET6 AR = Cheveux fimy el clalnemiés lga2
Fragilifé cubands - Diyaplasie des anges [PETL) Flakophilise 1

- Hypahldrose

- Erythime

- Lasions bullevses indudtes par la fricklon
Irysplaste eciodermibque dei'fle 225060 AR = Ihysplasie des onghes Hypodomiie Tigd-g2d
Marguerlty 225000 - il totl (MVRLT}
LR syndromie CLPEIN feff? - Synelactylie Nectine 1

Hpiabinte — e fovderamal diaplasie
symdrone)

W syndrome de Zkngon-
Mariinez

= Fentes laikopalatines
- Retard mental {inconstant)
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Sv o OMIM  Tranamission  Manl{estations cllnkgues Amvommalles denialres  Locus (géne)
jrotibne
Spmadrames myvpe amenrlies citandes prédominantes
Syridmme de Bk 11230 AD = Hyperhidross palinoplaniaire Hypodantie
~ Chevelure grisonnani précecement prémolane
Melono leukodermic 2300 AR - MElanoleukodermis Hypodon e
- Retarsl rvenital
= Munisme
= Hypotrichose
Syncdrome de Rotieund- 268400 AR - Puifkitodermie avec photosensitivisé ~Retard d'éruption  #g24.3
Thomse - Dystrophie unguéale - Pents surnuménaires (RECOLA) Hélicase de
- Catarscte 0 AU ey 1o famille Werner
- Petiie tnille = Migradantie {WHN) et Bhoam (BLM)
= Hypoplasie radinle
= Prddlispasition aux tamouem
misenchynualeses
Symdrome de Sehibpd-Schulz- 224750 AR - Kitratose palmoplanialee = Sfvre hypodanile
Fassarge - Abaptele progresiive ~ Porte prématurte des
LM syndrome trlicho-odonto- - demis temporalres
onychodermigue i ek
Hypertrichosesundif-anomalkes 307150 XLR = Hypertric hose génd ralisée - anomalle de forme Kaq2dgl?
dentalres = Kundink = Pruptiom anarchigue
Synslrome de Goliz 305600 KLD = Symdsome complexe waivent ts = Hypodonsse X2 3l
CH hypoplesie dermigue en aire anymetrigu < Tiypoplasies
= Hypaplaste/stropide cutatsée en plages amekeines
anymétricjues - Awymittrie faciale
= HiypoTyperplgmentution en plage
= Papiilcenes périorificiels
« Dysplasies nsigiedaley
< Symelactylle ou ectrodaciylie
= Microphtalmie ou colobome
9l in utero chez le gagon
Syvudrmmes avec dysmaorphie focinle prédominani
Syncbrome o Alagile 118450 AD = Misage trlangulairo Hypadem1ie 2ipld
= Ensbryataxony postégieus HETH !
~ Hypaplasie des canaix blkales — clithose Jagped-1
= Wertihnes en alle de papillon
- Cardiopainics
= Stémoses andrielies pilmaonaires
Sytualseiene o Apen 0120 AD - Cranlostésiose |serecbphlies) = Hypiodonsse [k 26
{Acro-cephalo-symdactylic) - Syndactille complite (makes en moofle) - etand oo ruptlon  (RGERY) Bécepleu aus
— Fetand mental ectoplgue PF type 2
- Encambremesii
deniaire
= Malacclisions
Symalrone de Crogon 123500 AD - Craniosténom pves exophiakmis = Hypusdongée 10y 2o
= HypentElasisme = Dty surnuminabees [FGFRI) RBéceprious aus
strnblsime divengent P typue
- Hyproplasie max(fakre dplad
b it nipeteans (PGFRY) Ricepteus aux
TEF bypee 1 (plus
Tarrieng)
Syredrogie OO (Mepharo-hilo- 119580 AD - Fermeture Incompiéte des paupibres Obgodozte el denis
orible) {laguphtakmos) conuides
= Ectropion de i paugplire inférivare
- Distichiasls
= Hypertélorisme
- Fente lahiopalagine

= Communication interaurioulalne
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Syndrome OMIM  Transmisshon  Manifestations clnligies Anoimalies dentalies  Locus (gene)
prtilnge
Spnulrores i dysplesie eododermniur
Syndeome de Kabukl 4wen any - Fentes palptbrales larges avec éverstan dela - Hypodanihe Dhaplication
piephire Infbricu [anscisivies, prémolaknes)  Bpd2-ap2i1
= Pacies particulier = Micmdante
= Hypaotonie
= Metarnd statugal
= Wetard mantal
Syndrome KRG 148050 AD — Whage rond - Macrodontie des
- Hypentloisme Inchlwes
—Sourcils lanpes = Puslon des Inclslves
~ Retard statural = Hypodantle
- etand memntal = Dryspilaste amélale
Syncleome LAZD dacrimar 149730 AD - Atrbsie cles canaus facrymnes - Hypslongie
aurieulo-destodigitall - Hypoplasse/absence des gandes salivaire: - Inctsives latérales
O Lscryeno-suricubo-radloderstal - Oruilles dysplasiques, e congues maxdllalres e o« gralisy
- Spurglbbd sensosensoiell dle the «
- Anomalle du pouce (hypoplale, atisence, d:[I‘TDm:{Jmlmmun
jrokice dlghtibormie triphalangel Mieodocile
= Taurodontisme
[hysplaste otodden tadne 166780 AL Surdibé progressive - Aptnisies o dents
AiEraméeakoe
= Dhervls globngdewses
= Tawradontisme
Syndrome do Rubinstels-Tayhl  1ROB4R A = Micraciphalie = Cusplde I6ip1 3
= Fentes palpibeales anthmongolaides wupphementalie sur s (CIERRF)
- Mo convexe avee collumelle saillante Inchives CRED Winding prestelrs
- Posces e hallux larges ~Hypodontie 22q13.2
- ertard metital et de crobsance = Dents surnuméraloes (EFA00)
- Risggur e formation tumonbe - Dent nfonatale ELA hirading
- Metard d'éruption  progein
Syndiome de Sseihre-Cholgenn 101400 AD = Lramlosy s o Hyposdoniie T2l
= osls (WIS
= Asymierle faclate TWINT
= Syndactylies culsnies Tohgadi, 464 Parloby
FUFH2 ot FGFRY
Symlsome die Van Der Woude aOaT1E  AD = Tingnabes le ka Jivew s Hipodontde g ddgdl
a0 = Fentes lnbiakes ebfoa palatines e
= Harement : ankylobiphanay Syndchie Factiwr
maxBlomanafibuinines ritgulateur de
Finterfiron &
Synclrome de Verloes BEoulischer - 603446 ADT = Agdnduie médiane du maxillaimw Almenee des inclsives
= Anomalies rductionnelles Jes dolgs wpETiuTes v des
- Syndactyle canines
Syndrome de Johanson-#lzrand 243800 AR = Hypoplasie des alles du res Ollgodon e stvie
= Aplasie cutande di scalp
= Chiveus = incolffabbes s
- Wetand de cralssance
= Insuffsance pancréatique
= Hypothyrokdi
= Scling
= Hertaml meial
symidsame de Sensenbreine 218300 AR = seaginoctphialie = Hypesdantie
idysplasle cranloectodesmioue) = Hypotrichose = Pusions
= 'etite tallle = MicTodoniie
= TThomax dtrodi = Taummdontisme
= Mephropatiie twbulo-iniemstitelle = Irysplasies de émall
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Symedrone

OMIM

Transmisshon

Manifestations clinigques

Anomalies dentadres Locus (gine]

prmdine

Synabmome de TuomaalsTlaspasin
(U syndrome ooubo-ostbootand

Synadromes arofaclodighiaux
(L

Fhas de 12 types ilentifiés

Syndrome OFD rvpe 1
CHL syndrame de Mapbilon-1Léage-
Paawme

Syndrome OFL bype 2
(R syndrame de Mol

Sytelroeme OFD bvpe 4
(U5 syndrome de Mohr-Majewss

Syaclrome OFD type &
7 synedeomee de Yarmdi-Pagy

Symelroene o' Aarskog
flincloal{gitu- penitiel dyspliasil

Sytadroene de Codfln Lowey

Synslmome oculo-auriculo
veriebeal (lnuclus @ syndrome de
Cerlelesar et microsomle
hitemfsviake)

211730

EiRELY
E LG

252000

25RRA0

i

305400

IO

16az10

AR

XLID (légnl chez
I M)

AR

AR

Sporadigue

- Distichkasis

- Catatacte

= Hypropigmentation généralisie

- Petite 1aklle

« Retard mwental

Sigrves comimuns aux divers OFD

= redns gngvolablany multples

- hamariome lingaaoy

-~ langue plhurlabés

= Palydactylic préaxiaie

= Syndactylle

= Ihystopie des canthi

- Hypoplasie des ailes du nier

- Femty mibdiane de la Wvee supdrivine
- Makadie potvivstique des relns

= Mallormations cérehrales (pei
friqquentes) : agtniske du CC, hypoplasie
venilaelleuse

- Fente middiate de la Wvie supérieure
= Perie d'mutithon

- Polydactylie pet- of postaxiabe

= Malformations cardiagues

- Pente médiane die la Bvee supdrivam
= Polydactylie pri ¢f postaxiake

- Malfgrmations candiagues

- Malfermations céritbralis,

- Hypoplasie des tlas

- Fente lablopalatiee
= gl du vermby cérdboliny

= Palysyradaciyilies dis malng et des pleds

- Anomalies squebettiques
= Hyprertélorisme
- Pk

- Brachydactyhie svec syndaciylies cutanées

= Semqum en chulle
= Petite falllke
= Anomalies glnlabes

- Microciphalie
 Hypestibarisme wvire

= Macrostonie

= Libwres dpmaivaes, T'inférieune éversie
= Beolloswe

« Mains courtes aves doigts fuein

= Betari ssental

= Petite taille

L fuemnes comsthucitionss ant rbgquesnmestt

an prdnotype atténué

= Hypoplasie wrikstérale ou bilatirale
{wrraitteicpue) des 17 et 2° ares

= Caobome palpébral

- Deprnoiele épibullalee (Goldenbas)

= Hygraplaste mandibulaine

« Mypoplasie et posiidon anbérieur du
pavilbai de 'oeetlle

= Wlacrostombie

- Anomalies de segmentation venéhirale
= Mallormations cardiagues

Anlonthe

SIRrEs COAMITNg aux
divers CFD | hypadantle
(imcisives latéraies
supérisvizes sunout)

= Agindsie ou dem
s ral e

—Hypopl aste amialne
= Mlalpos nbomns dentalres

Kpazipad
(CXORFS)

[hent nécenatale

Hypedontie AplL2L(RaD

- Hypodomtle {lncisives
Eatérales)

= Perte peomitunde des
deriks

Kp22 fop2a 2
(RSKZ)
Kinuse
rbosomate

Dligeslontie du o
by papasiqu

14gi2
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Syneiaine O8I Traismibsslon  Manlfestations ¢l liues Anoimalles dentaloes Lo (jpbie)
protefne
Symiclrame die Willkams- Beuren 194080 Microsdébiion = Dysinorpleie carsciéristigue (microciphalle, - Anomabie de forme TpllL23
bypertdioeisme, e cowr et i, BV g ve en tournevis Mieroddléthen :
b, [inferleure bversde) syniclmonme de
= Hypodone
- Malfeertiations cardlagues & sténose Microdant Bt conitigus,
Fu]numrl X ! incluant
eAusrment ;|
Hypemalctmie dastire, LIMKI,
= Mot eerskal avec comporbemient RICT YN
spitclfl i '
Trisomis 21 190685  Chromosomigue - Retan! mental = Aginésies des dents 219223
- Taclis bypiue tempomalres ot
- Malloemation candingue L L
Imctsfves latérnbes
muxillnke en grain de e
- Hypombnérallsation de
1'emall
Symciome de logers Ho3s4y AN = l'olydactylle postaxinke = Lligndantie
= Pognathisme = Macradoniie
~ Dyy=plasie des pavillons - Fuslon des Inclslves
= Fuslons veriihembey = Uryaplasie amélaine
Sprndraenes wved arslle oculaire pridorrbnmate
Symdeame (D0 1a4200 Al = Microghtadmbe ou mberocormbes = Microdamtle g2 24
feeulmdenboliglal) - Nex éaralt aves hypoplasle dey albes - Oligodantie (GIAL
O syrndrame ocloedento-nssess < Syndactylie des 4° et 5 doigh - Perte prématurée dis. Comnexine 43
O symcdrome de Meyer - Myprerstbimsi des corticales det
fichwickerath - Leucedystroplse = Animilies amélaines
- hpasticiyé
Symclrame CFCL J0016d  KLD (bal cher = Cataracte = Uligodaniie xplla4
isyndrome oculo-facio-cardio- les gargons) - Micraphiaimie ~ Hetard d'bruption {HEEHG
denital) - Face bongue - Hadicubomégalle, BLA
< Nue d pointe bifide fusion £ hyperodontie  cordpresseur
- Malemations cardidgues
Symdrome die Leng AEE  XLH = Microphialmie colobomateuse = Hypedanile (Inclslves  Xq27-24
= Diysplaie des pavillons latérales) torme
- Micracéphakic =iy conokles perncipake)
—Scoliose = Taurodontisme et Inconnu
= Anomalles digliabes (symdactylie, microdontie xpliA
potyidnctyby préaxiale [HCCH)
= Ntard menital HCL 6
~ Anomalies urogenliale el casdisque O presseur
Symclrome de Mance loran 02350 XLH Catarstie & mboocormbe - Hypxdontie Xpli
= ents conokles INHS)
= ents en toumevis NHS
= [henis surnuménines
I"FESER e ALIARY CIWEE by
comductrces
Symcleome CODAS (érfirooculo: 60371 ADY = Cataracie = Resned J'ruption
densti-nuirculbewuelettigue) - Nier metmoussd biflde - Anoimalle de forme des
- Dyspiasle des pavillons wuapitdes
= Anomalies verbEhrates
= Retarel mental
Syndroenes arves anomalie osspe prédosminamte
Syadiomie de Wevers 193530 AD = Lyysplasie des orghes = Hypodantie 4pla
ORI e Curry-Jones ~ et milie = Iemibs conoides (EVCL)
LRI dysostose acmifaciale = Hypertélorsme - Hypopake du N mdme gine
= Talydactylies postaxiabe des mains/plods I'emadl & Inckslve comimle q!ll‘l::l‘
- Anamalle mandibulalse e Lo Y i
! o dBllis-Van
Creveld [AR)
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Symdrome oMM Transmiission Manifestations cliniques Anomalies dentaims  Locus jgine
e
Syatelronbe de Kantaputea Al = yimphalangbe distale = Mbcmadontie dis
- Hypogasie ungudale Inghsives supérivures
< Calelficatbon pulpaire
Hypodanite
Svatelrosie de Seckel 210600 AR - Warsisane bis sévise 3 it anténatal Hypodanise 3q23-44
GO6TA4 - Mlcrocéphalie tris sévire - Hypoplaske de Pémall — (ATR)
ARG = Ritrogmathie g2
- Hypersenshalité a ta mitomycine en culire Locus SCKLL
« Hetaed mental 1BplIAL
g1 5.2 Locuy
SUKL2
Syridlsome de lao-Maorton GlsEs AN - Chondrodvsplasic spondvioéplmdaphysaiie - Incilves (nldeimes
- Laxité ligamentabre conaides
- Mlatysponadylie = Uligodontie
= Uolomtban angamale
Symislrome de eune MM AN = Nanlsme chondrodysplaskque b = (g odon e 14q13
(U lystropiie thonacique pridominance rhizoméique
mphyslante - Etredtesse thoracigue
= Polydactylle postaskale
= irpsplasie rénale kystlque aveo
néphranophiysie
Syauclromee d'Els-Vasn Creveld 225500 AR - [rsplasie unguisle = Degsty iiboratales dplé
O dysplasse - Chondrodyaplaxie aves brigyeid - Hypobontie (incisives  (EVC1)
chindrectodermbue actorpesame] e des mesbes imagdibulaiseg aplé
- Palyelactylle postasiale des muis et dis pleds © 2 mokaines) (EVCD)
- Malformations canliagquees | CIA, CAV - Migrodurtie lisrilsine
= Lruptinn retandée
= [enits comafides
- Hypomintrallsation
amiiaime
- Fredns gingivass
multiples
Diysplusie snsaunitlyue GOTOE AR « Chondmodysplasie sposdylométaépiphysaie  lypodetie
= Rutand statural sésine ef membnes courts
= Prognathisme
- Hetasd mental
ysplasie diastrophigue 22690 AR - Chandrodysplasie spimdaphysatne Hypodontie g
= Fente palatine HE RSN
- Plegds hots Transportewr de
- Malposktion des pouces iy
w Senlbe
Ancmalie de Kiippel-Fell 148800 Sporadique - Fuston congénitake des venthies Ullgodentie des dents 8q22-13
Rorement AD COTVICARS & thomaciues Iaites (4 types (ETpOTalres ot IAK1)
Heterapine distincis) Permanemnics Rl'lqﬂ
= Lo conrt
- Surdise
- Fente palatine
= Maltarmarion
- Retatd de cmlssance
Anspinable rénale

AD : autosomique dominant, AR :

autosomique récessif.
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TABLEAU 9 : SYNDROMES AVEC ATTEINTE DE LA DENTURE (FRANTZ)

CARACTERISTIQUES
GENERALES

SYNDROMES

Petite taille

SIGNES BUCCO-
DENTAIRES

Rhizomicries

Aarskog

Dysostose facio-digitale,
Malformations génitales

Agénésies de 1 a 8 dents
dans 60% des cas

Incisives en pelle

Aglossie-adactylie

Hypoglossie-hypodactylie

Incisives mandibulaires
absentes

Hyper-hydrose palmo-plantaire

Agénésie surtout des

Book

Blanchiment précoce des cheveux et
des poils

prémolaires

Hérédité dominante autosomique

Maladie multiloculaire des os

Agénésie des molaires

Déformation faciale

permanentes

Chérubisme

Hypertélorisme

Lymphadénopathies

Christ-Siemens-
Tourraine : Dysplasie

Triade : hypotrichose-hypohydrose-
oligodontie

Oligodontie des dents
temporaires et

ectodermique Facies typique de petit vieux malingre | permanentes
hypohidrotique et chétif
Dysostose cranio-faciale Classe III d’Angle
Hypoplasie du 1/3 moyen de la face Volte palatine haute
Protrusion des globes Oligodontie des dents
Crayon temporaires et
permanentes
Macrodontie
Encombrement dentaire
Retard d’éruption
Crouzon Craniostenose prématurée Oligodontie
Hypoplasie de 1’étage moyen de la face | Macrodontie
Hypertélorisme Dents conoides
Proptose oculaire Diastéme
Encombrement
Down Déficience mentale Oligodontie dans 20 a 50%

des cas

Anomalies cardio-vasculaires

Dents petites et
malformeées

Ectodactylie, Dysplasie

Certains patients présentent les 2/3 du

Agénésies des incisives et
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ectodermique, Fissure
palatine et labiale

syndrome

canines

Dents conoides

Elfin Facies particulier Oligodontie
Retard mental et de croissance Microdontie
Anomalies cardio-vasculaires Hypoplasie de 1’émail
Hypercalcémie infantile
Ellis Von Creveld Dysplasie chondro-ectodermique Agénésie des incisives

mandibulaires

Chondroplasie des os longs

Petites dents coniques avec
diastémes

Polydactylie

Hypoplasie de 1’émail

Dysplasie ectodermique hydrotique

Malformations cardiaques

Altérations unguéales

Nanisme

Epidermolyse bulleuse
dystrophique

Bulles cutanées et muqueuses

Dents rudimentaires

Lésions oculaires

Hypoplasie de 1’émail

Hypercémentose des
molaires

Fentes labio-alvéolo-

Hypodontie en denture

palatine temporaire (14%)
Hypodontie en denture
permanente (44%)
Goltz Atrophie et hyperpigmentation Hypodontie

cutanées

Syndactylies

Retard d’éruption

Oligo ou polydactylies

Hypoplasie de 1’émail

Halinosis cutis

Infiltration nodulaire de la peau et des
muqueuses

Agénésie des incisives
latérales maxillaires,
canines, deuxiéme
prémolaire

Hypoplasie de 1’émail

Incontinentia pigmenti

Lésions vésiculaires pigmentées
cutanées

Naevus possible au niveau des ongles

Alopécie

Retard mental

Transmission dominante liée
probablement au sexe

Dents atteintes dans 90%
des cas : agénésies,
microdonties, retard
d’éruption, hypoplasie
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Anomalies oculaires et osseuses

Johanson-Blizzard

Retard mental et somatique sévére

Surdité

Hypothyroidie

Anomalies génitales

Oligodontie sévere des
dents permanentes

Lacrymo-auriculo-
dento-digital

Obstruction des canaux lacrymaux

Agénésie des incisives
latérales maxillaires et
deuxiemes prémolaires

Surdité Incisives rhyziformes
Malformations digitales Email hypocalcifié
Lenz Microphtalmies Agénésie sporadique de 12

et 22

Anomalies squelettiques, rénales et
digitales

Encombrement antérieur

Oro-facio-digital type | Faci¢s typique Langue polylobée
11

Mohr Malposition dentaire
Agénésie des incisives
mandibulaires
Taurodontisme
Dents surnuméraires

Rieger Aniridie Oligodontie

Glaucome secondaire

Rothmund-Thomson

Poikilodermie congénitale

Dents surnumeéraires

Cataractes bilatérales Agénésies
Hypogonadisme Microdonties
Absence d’ongle Malformation des
couronnes
Eruptions retardées
Ectopies
Saerthre-Chotzen Craniostenose Encombrement

Facies asymétrique

Dents surnumeéraires

Palais profond

Hypoplasie de 1’émail

Brachydactylie

Anomalies squelettique

Seckel Nanisme nanocéphalique Hypodontie
Retard mental Hypoplasie amélaire
Anomalies multiples Encombrement
Sensenbrenner Dolichocéphalie Hypodontie

Cheveux rares et fins

Fusion des dents
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temporaires

Anomalies multiples Microdontie
Diastéme
Taurodontisme
Dysplasie amélaire
Toumaala-Haapanen | Hypotrichose Anodontie
Brachymétapodie
Caracteres albinoides
Williams Téte d’Elfe Oligodontie
Retard mental Microdontie
Anomalies cardio-vasculaires Racines fines
Hypercalcémie Hypoplasie de 36 et 46
Witkop Cheveux fins Oligodontie des incisives

Dysgénésie des ongles

inférieures, canines
supérieures, et secondes
molaires

3. Cas particulier des dysplasies ectodermiques

Les dysplasies ectodermiques sont des pathologies rares touchant 7/10000
naissances mais regroupant un tres grand nombre d’entités cliniques (plus de
170) présentant toutes des altérations des dérivés ectodermiques (MOLLA et

coll.).

a) Définitions

La dysplasie est une anomalie de développement de certains organes
présents des la naissance et a 1'origine de malformations ou de déformations.
Certaines dysplasies sont compatibles avec la vie, d'autres non et entrainent la
mort des la naissance ou parfois avant l'accouchement. La dysplasie entraine des
dysfonctionnements de I'organisme, et peut parfois compromettre le pronostic
vital. De tres nombreuses formes de dysplasies existent (HORDE).
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L’ectoderme est la couche cellulaire la plus extérieure de l'embryon.
L’ectoderme est une structure mise en place durant la phase de gastrulation,
entre la 5° et la 8° semaine de développement embryonnaire. Le revétement
cutané et ses annexes ainsi que le systéme nerveux en sont issus.

Sa différenciation est a 1’origine :
- du systéme nerveux central et périphérique
- de I’¢épithélium sensoriel des organes des sens, du cristallin et de la
cornée de 1’ceil, I’oreille interne.
- de I’épiderme et de ses annexes (poils, ongles, cheveux, glandes
sudoripares)
- de I’émail des dents, de la glande mammaire et ’hypophyse.

Les dysplasies ectodermiques (DE) sont un groupe hétérogéne de maladies
caractérisées par des dystrophies du développement des structures
ectodermiques, telles que 1'hypohidrose, 1'hypotrichose, 1'onychodysplasie et
I'hypodontie ou l'anodontie. Les dysplasies ectodermiques peuvent Etre isolées
ou associées a d’autres anomalies dans de multiples syndromes.

FREIRE-MAIA et PINHEIRO ont recensé environ 160 dysplasies
ectodermiques héréditaires distinctes génétiquement et cliniquement. Au début
des années soixante-dix, aucune définition ni classification n'existait. FREIRE-
MAIA et PINHEIRO ont ¢té les premiers a essayer de classer les dysplasies
ectodermiques.

Il a ainsi été¢ décidé qu'une maladie pouvait étre classée dans cette
catégorie a partir du moment ou deux signes affectant une des quatre structures
concernées - chevelure, dentition, ongles et glandes sudoripares- étaient présents.

La classification clinique des dysplasies ectodermiques repose sur la
topographie des anomalies des phanéres, sur la persistance ou 1’absence de
sudation et sur les anomalies associées (ankyloblépharon, fentes labiopalatines,
ectrodactylie...) (MOLLA et coll.).

33



b) Aspects moléculaires

Sur le plan moléculaire, les formes les plus fréquentes de
dysplasie ectodermique sont les dysplasies ectodermiques hypohydrotiques
(formes récessives liées au chrosome X) dont I’étiologie est liée a des mutations
du géne EDA et les dysplasies ectodermiques autosomiques qui sont liées a des
mutations des génes EDAR-EDARADD.

EDA, EDAR-EDARADD sont des facteurs morphogenes
jouant un role durant le développement, dans I’embryogénése de la mandibule et
du massif facial.

Tableau 10 : Classification des genes et des protéines impliquées dans les
dysplasies ectodermiques (MOLLA et coll.)

Transmission  Locus Géne/protéine OMM  Modéle animal
Dysplasie ectodermique anhidrotique  XLR Xg12-131 ED 1/ectodysplasine-A1 (EDAT) 305100 Souris Tabby (« ta )
(ED 1) « syndrome de Christ-Siemens-
Touraine «
Dysplasie ectodermique hypohidrotique  AD 2911913 EDAR/récepteur de ectodysplasine 129490 Souris Downless (« dl #)
(ED3) (EDA-ALR)
Dysplasie ectodermique hypohidrotique AR 2q11-q13 EDAR/EDAR 224900 Souris Crinkled {« cr v)

1q42.2-943 EDARADD/EDARADD

Dysplasie ectodermique hidmtique AD 13q12 (1JB6/connexine 30 Cxa0 126500

(ED 2} « syndrome de Clouston »

c) Aspects cliniques

Les manifestations cliniques associées aux anomalies de
différentes structures ectodermiques sont multiples et a 1’origine d’un phénotype
général et dento-facial complexe associ¢ aux dysplasies ectodermiques.

La peau peut étre parfois fine, claire, pale et hypopigmentée ce qui laisse
voir les vaisseaux sanguins et rend la peau plus sensible aux rayons du soleil. Au
contraire, certaines zones, telles que le contour des yeux, les coudes, la paume
des mains ou la plante des pieds sont souvent pigmentés.

L’hyperpigmentation périorbitaire confere a [D’enfant un visage
caractéristique. On observe fréquemment une kératite dystrophique, et parfois
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une kératose palmo-plantaire. Les paupicres sont ridées alors que la peau de la
paume des mains ou de la paume des pieds est épaisse. Elle peut étre aussi séche,
squameuse et facilement irritée, particuliecrement en hiver.

Souvent la peau des nouveaux-nés présente des rougeurs et des
desquamations accentuées. Des érythémes peuvent persister pendant la prime
enfance et une dermite eczématiforme peut apparaitre (65% des patients)
(GORLIN et al. 1972).

La prévention passe par l’'utilisation d’un savon doux et neutre, par
I’application d’une créme hydratante sur le corps et d’une créme solaire dans le
cas d’une exposition au soleil.

L’ absence de sudation (signe tres marquant) est liée a I'absence de glandes
sudorales eccrines qui s'accompagne d'une intolérance parfois majeure a la
chaleur confirmée par le test a la sueur.

Les glandes sudoripares peuvent étre en sous nombre ou €tre absentes ou
fonctionner anormalement. On parle alors d’anhidrose. Or elles permettent la
transpiration, qui aide le corps a réguler sa température ; ce mécanisme
correspond a la thermolyse.

La perturbation de la thermorégulation se traduit par des €épisodes fébriles
inexpliqués et récidivants. Des acces graves d’hypothermie peuvent faire suite a
une exposition a de hautes temperatures ou a une activité intense, pouvant
entrainer des convulsions, voire le déces.

Les personnes ayant des troubles de régulation de leur température

corporelle doivent apprendre a connaitre leur seuil de tolérance et vivre en
permanence avec 1’air conditionné.
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En ce qui concerne les cheveux, ils sont peu nombreux, fins, clairs et
difficiles a coiffer. Cette malformation capillaire peut étre observée des la
naissance dans certains cas de dysplasie ectodermique, mais pour d’autres elle
n’apparaitra que progressivement en grandissant.

Figure 2 : Aspect des cheveux dans le cadre d'une dysplasie ectodermique

Pour les sourcils et les cils, on a remarqué que ces derniers sont souvent
clairsemés et blonds.

Chez un patient atteint de dysplasie ectodermique I’atteinte des ongles est
rare ; dans les cas ou elle existe, ces derniers sont souvent secs et rugueux.

Les patients atteints de dysplasie ectodermique anhidrotique ou
hypohidrotique, possedent des ongles courts, ne poussant pas jusqu’au bout du

doigt.

Les ongles atteints de malformations sont susceptibles de s’infecter
facilement.

36



L’oligodontie associ¢e aux différentes formes de dysplasies ectodermiques est
généralement seévere, aussi bien en denture temporaire que permanente, ce qui a
de multiples conséquences morphologiques et fonctionnelles. Ainsi des
diastemes, une hypoplasie osseuse alvéolaire, un affaissement de la hauteur
faciale inférieure avec une supraclusion incisive sont quelques exemples de
manifestations cliniques directement liées au phénotype dentaire. Une moyenne
de 8 agénésies dentaires est décrite en denture temporaire, une moyenne située
entre 11 et 16 agénésies étant rencontrée en denture permanente, ce qui
correspond a des phénotypes d’oligodontie sévére. Une distribution
topographique spécifique des agénésies dentaires est rencontrée dans les
dysplasies ectodermiques, ce qui contribue a orienter le diagnostic clinique. Des
anomalies coronaires de taille et de morphologie sont généralement observées
dans les dysplasies ectodermiques, consistant en des dents antérieures conoides
et des microdonties (CLAUSS, 38).

Ces anomalies peuvent s’accompagner d’altérations du développement avec
un émail hypoplasi¢ ou hypocalcifié. Les dents peuvent présenter des cuspides
surnuméraires ou un taurodontisme au niveau des molaires.
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Fiaure 4 : Asnect des dents dans le cas d'une dvsnlasie ectodermiaue

Le phénotype cranio-facial décrit dans les différentes formes de dysplasie
ectodermique associe un grand nombre d’¢léments dysmorphiques comme une
hypoplasie du tiers médian de la face, une rétrognathie-brachygnathie maxillaire,
un prognathisme ou pseudo-prognathisme mandibulaire, une concavité faciale et
une proéminence frontale par exemple.

L’ensellure nasale est déprimée, ce qui accentue D’effet d’un visage de
petite taille (MAY et EDWARD).

Le sillon labio-mentonnier est prononcé, les lévres sont éversées et
épaisses. Leur proéminence est due a la diminution de la dimension verticale.
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Figure 5: Faciés d’enfant atteint de dysplasie ectodermique

Figure 6 :Aspects céphalométriques de la dysplasie ectodermique hypohidrotique liée a I'X (patient dgé de 5
ans atteint d’'une oligodontie sévére) (document Docteur CLAUSS)
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Dans le cadre d’une dysplasie ectodermique, la sous-production de
certains liquides corporels conduit a de sérieux désordres (MILLS).

La xérostomie (manque de salive) donne une sensation de bouche seche.
La salive est essentielle pour garder la bouche humide et pour nettoyer
I’ensemble de la bouche et des dents ; elle neutralise les acides produits par la
plaque dentaire et se débarrasse des cellules mortes qui s’accumulent sur la
langue, les gencives et les joues.

La salive prévient également les infections en réduisant le nombre de
bactéries et de champignons microscopiques. Elle aide a digérer la nourriture en
la rendant molle, et rend possible le fait de gotliter, macher et avaler.

Avoir la bouche seche est non seulement une condition inconfortable mais
a aussi des répercussions sur la santé des dents et du systéme digestif.

La diminution du fluide salivaire implique chez le malade une
consommation abondante de liquide et de substituts salivaires.

Les oreilles sont basses. Le cérumen peut s’impacter. Une surdité¢ peut
survenir suite a I’impaction du cérumen ou a une dégénérescence nerveuse. Les
otites ne sont pas rares.

La sécrétion lacrymale peut €tre réduite provoquant une sécheresse et une
irritation oculaire ainsi qu’une sensibilit¢ accrue au soleil. Certains cas de
cataracte, de strabisme ont été décrits (ALLALI et coll.).

L’absence de mucus au sein de ’appareil respiratoire et par conséquent de
protection naturelle, favorise le développement d’infections pouvant
compromettre I’avenir respiratoire.

Sur le plan pulmonaire, le syndrome se caractérise par une infection
respiratoire chronique (broncho-pneumopathie récidivante).

Dans certains types de dysplasie ectodermique, des troubles de la
croissance existent et les malades sont alors de petite taille.
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d) Les différents modes de transmission de la maladie

En 1929, CLOUSTON analyse 119 cas de la forme hidrotique dans une
famille canadienne d’origine frangaise, sur six générations. Il constate que les
hommes et les femmes sont touchés dans les mémes proportions, et que la
moiti¢ des enfants dont I’un des parents est atteint, est malade. Il en déduit donc
que la transmission s’effectue selon un mode Mendé¢lien, autosomal et dominant.

La maladie de Clouston est die a une mutation du gene GJB6 (Gap Junction
Protein Beta-6) localisé en 13q12, codant pour la connexine 30 (ALLALI et
coll.).

. parent sain  parent porteur .

Figure 7 : Mode de transmission de la dysplasie ectodermique hidrotique.
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Il existe un tel panel de DEH que toutes les possibilités sont envisageables.

-La forme récessive liée au chromosome X

La forme la plus connue et la plus fréquente est la maladie de Christ-
Siemens-Touraine (60% des cas). Ce syndrome est di a une mutation du gene
EDA1 situé en Xql2-ql3.1, codant pour une protéine transmembranaire,
exprimée dans les kératinocytes, les phaneres, les glandes sudoripares et
sébacées (ALLALI et coll.).

Dans la forme récessive liée au chromosome X, les garcons porteurs de la
mutation ont une forme compléete de la maladie tandis que les femmes ont une
forme atténuée ; la plupart du temps, elles n’ont que des atteintes dentaires
légeres.

Toutefois, certaines femmes ne présentent aucun symptdme ou au
contraire tous les symptomes. Un gargon atteint ne transmet pas la maladie a ses
fils, puisqu’il leur transmet son gameéte male mais toutes ses filles seront
vectrices de la maladie, puisqu’il leur transmet son gamete femelle.

Deux autres génes peuvent aussi étre responsables de la maladie : EDAR (25%
des cas) et EDARADD. La transmission est alors soit dominante soit récessive.
Cependant ces 3 genes n’expliquent pas encore la totalité des cas connus.

Figure 8 : Faciés d’'un enfant atteint du syndrome de Christ-Siemens-Touraine
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-La forme dominante liée au chromosome X

Avec cette forme de transmission, ce sont exclusivement les femmes qui
sont atteintes. En effet, les hommes qui héritent, par leur mére, du géne X
porteur de la maladie ne sont généralement pas viables.

La maladie la plus connue transmise de cette manicre est I’Incontinentia
Pigmenti. L’Incontinentia Pigmenti (IP) est un trouble de la pigmentation qui
touche le systéme nerveux central, la vue et les dents. L’IP est caractérisée par
des anomalies des tissus et des organes issus de 1’ectoderme et du mésoderme.
L’IP est rare (environ 700 cas rapportés) avec une diffusion internationale, plus
courante parmi les patients caucasiens. Cette maladie est transmise de manicre
monogénique dominante chromosomique Xq28.

B. L’embryologie

Certains auteurs semblent penser que les agénésies de 1’incisive latérale
pourraient €tre une forme mineure de fente cranio-faciale.

D’aprés MATERN et coll., les anomalies dentaires sont plus fréquentes chez les
individus porteurs de fentes que dans la population générale. Le pourcentage
d’enfants avec agénésies est minimal en cas de fente labiale (33%), moyen en
cas de fente palatine (54%) et culmine en cas de fente labio-palatine (57,9%). La
fréquence des agénésies augmente avec la sévérité de la fente. Le c6té gauche
est le plus atteint (p<<0.01) quelque soit le coté de la fente.

C. La neurologie

Trois voies bilatérales d’innervation, constituant trois champs bilatéraux de
développement nerveux ont été décrits par KJAER: incisif, canine, prémolaire,
et molaire au niveau de chaque maxillaire.

Les agénésies dentaires seraient dues a une innervation déficiente d’un
territoire donné.
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D.La pathologie

Certaines carences alimentaires telles que I’avitaminose A ou 1’alcoolisme

peuvent entrainer des agénésies ou d’autres troubles dentaires (TILOTTA et
coll.).

Les maladies que la mere peut contracter pendant sa grossesse peuvent
engendrer des agénésies chez le nouveau-né. Les plus connues sont la rubéole,
les oreillons, la varicelle, la poliomy¢élite, la syphilis...

Les dents temporaires peuvent étre atteintes en cas d’irradiation de
I’embryon in utero. La radiothérapie peut entrainer des microdonties, des
hypoplasies de 1’émail... ou encore une hypodontie due a un arrét du
développement dentaire consécutif a la destruction des cellules participant a
I’¢laboration des tissus dentaires.

Par ailleurs, chez les enfants présentant des tumeurs malignes oro-faciales
traitées par radiothérapie, on a constaté des hypoplasies maxillaires et
mandibulaires ainsi que des anodonties partielles plus ou moins étendues
(TILOTTA et coll.).

E. La phylogenese

A partir de I’étude de populations de fossiles de nos ancétres, plusieurs auteurs
ont émis des théories sur la place des agénésies dans I’Evolution.

Trois grandes théories avancent que les agénésies s’inscrivent dans 1’Evolution.
Elles sont relativement anciennes (années 1960-1970), mais connaissent
toujours une certaine popularité. THIERRY confronte ces théories avec les
meécanismes de I’Evolution tels que nous les connaissons actuellement.

*La théorie de la réduction du systeme dentaire

De nombreux auteurs pensent que nos dents sont moins utiles aujourd’hui que
chez nos ancétres. En effet, I’alimentation de ’Homme est probablement plus
molle, et les dents ne servent plus d’arme ni d’outil. Les dents étant moins utiles,
il y aurait moins de pression de sélection pour maintenir un systéme dentaire
stable, et la taille et le nombre des dents pourraient diminuer, expliquant les cas
d’agénésie plus nombreux. Ces auteurs appuient leur théorie sur le fait que les
prémolaires et molaires sont approximativement 50 % moins volumineuses que
chez I’australopithéque.
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Cependant, rien ne permet d’affirmer que le systeme dentaire de ’Homme soit
en voie de réduction. D une part, comparer les dimensions actuelles des dents
avec celles de I’Australopithéque n’est pas pertinent, puisque I’Homme n’en
descend pas; les Australopithéques sont des cousins qui ont connu une évolution
différente de celle de ’'Homme. Ils se sont dotés de prémolaires et de molaires
volumineuses pour s’adapter & un régime alimentaire différent. D’autre part, si
les dimensions dentaires moyennes de I’ Homme moderne sont comparées avec
celles des dents mandibulaires de son ancétre le plus ancien découvert a ce jour,
I’Homme de Dmanisi, appartenant au genre Homo habilis, ces derniéres sont
environ 15 % plus volumineuses, ce qui peut tout a fait s’inscrire dans la
variabilité¢ de notre espece. Cependant, il est impossible de tirer des conclusions
a partir de I’étude d’un seul fossile. Il est difficile de dire si les ancétres de
I’Homme avaient des dents plus volumineuses, ou si cela reléve juste de la
variabilité humaine.

Il est également impossible d’affirmer que la taille des dents a diminué
récemment du fait des modifications du mode de vie moderne, puisque des dents
de dimension réduite sont observées tout au long de I’évolution des Hominidés
(THIERRY).

* La théorie de la diminution de taille des bases osseuses

Pour certains, la taille des maxillaires, et principalement la mandibule, a
beaucoup réduit au cours de notre évolution. Les auteurs invoquent encore une
fois 1’alimentation plus molle, qui sollicite moins les muscles masticateurs,
diminuant ainsi la stimulation de la croissance mandibulaire. De plus, les
ancétres de ’'Homme étaient en labidodontie, c¢’est-a-dire avec une occlusion
antérieure sans recouvrement ni surplomb. Le passage en psalidodontie, avec un
recouvrement et un surplomb, est permis grace a un recul du bloc alvéolo-
dentaire inférieur, ce qui réduit la place en distal pour I’éruption de la dent de
sagesse. Ce qui aboutit a une situation ou les bases osseuses deviennent
progressivement trop petites par rapport aux dents. Dans un espace osseux en
réduction, certains auteurs avancent que la morphogenése de certaines dents
peut échouer, provoquant de plus en plus d’agénésies.

Pourtant, les travaux effectués jusqu’a présent ne semblent pas indiquer une
modification de la taille de la mandibule au cours de I’Evolution. Il semblerait
que les maxillaires des ancétres ¢loignés tels Homo habilis s’inscrivent dans les
mémes marges de variabilité¢ que celles que nous connaissons actuellement.
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Par ailleurs, il n’y a pas de lien prouvé entre la taille des bases osseuses et la
prévalence d’agénésies. Si, comme [’avancent les auteurs, il y a des agénésies
des lors que I’espace osseux est réduit, alors il y aurait beaucoup moins
d’encombrements dentaires, et les besoins d’orthodontie ne seraient
probablement pas aussi importants (THIERRY).

*La théorie de ’avantage adaptatif
Enfin, le dernier argument en faveur de D’inscription des agénésies dans
I’Evolution est que les agénésies, en particulier des dents de sagesse, sont un
avantage adaptatif. Chez les ancétres de I’Homme, qui vivaient dans des
conditions difficiles, un accident d’éruption de dent de sagesse pouvait
provoquer une infection séveére et conduire au décés. La sélection naturelle
aurait alors davantage retenu les individus présentant des agénésies.

Cette théorie ne semble pas valable, car si les agénésies avaient €té un réel
avantage adaptatif, les individus a 28 dents, mieux adaptés a leur environnement,
auraient progressivement supplanté les individus a 32 dents. Tel n’est pas le cas
(THIERRY).

« Les arguments selon lesquels les agénésies ne s’inscrivent pas dans I’Evolution

Il est admis depuis une trentaine d’années qu’au cours de I’Evolution, ce sont les
dents de début de serie qui disparaissent. Or, aujourd’hui, ce sont principalement
les dents de fin de série qui sont absentes.

Ensuite, les observations zoologiques montrent qu’au cours de 1’Evolution, la
disparition de dents est toujours symétrique. Or, les agénésies sont
préférentiellement asymétriques.

De plus, les agénésies ne sont pas d’apparition récente au cours de I’évolution
du genre Homo. La premicre agénésie découverte date d’il y a 500 000 ans, chez
I’Homme de Lantian appartenant au genre Homo erectus. Des agénésies sont
retrouvées tout au long de 1I’évolution de I’ Homme.

Enfin, la formule dentaire a 32 dents semble stable, puisqu’elle date d’il y a
35 millions d’années. Tous les grands singes anthropoides (orang-outan,
chimpanz¢, gorille, gibbon) ont conservé cette formule dentaire a 32 dents. La
présence de trois molaires par hémiarcade est encore plus stable : la quasi-
totalit¢ des especes appartenant a 1’Ordre des Primates encore représentées
aujourd’hui partagent une formule dentaire a 3 molaires par hémiarcade.
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Ces arguments laissent penser que les agénésies ont toujours €té présentes dans
I’espéce humaine, et qu’une certaine prévalence d’agénésies fait partie de la
variabilité de notre espéce (THIERRY).
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Partie II :

Diagnostic,
consequences et prise
en charge des agénésies
multiples
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Le diagnostic d’agénésies multiples peut se faire de différentes manieres:
- soit la famille a connaissance de ce probleme héréditaire et vient consulter
pour vérifier si ’enfant est porteur ou non de cette pathologie.

I —
Figure 9 : Radiographie panoramique de Camille, patiente atteinte de dysplasie ectodermique héréditaire

(document Docteur DROZ)

Figure 10 : Vue endo-buccale du papa de Camille, atteint de dysplasie ectodermique
(document Docteur Clauss)
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Figure 11 : Vue endo-buccale de Camille, atteinte de dysplasie ectodermique
(document Docteur Clauss)

- soit la famille a remarqué des signes attirant 1’attention tels que la forme, la
taille des dents qui peuvent €tre petites ou dysmorphiques.

s L

Figure 12 : Agénésie de 11 dents associée a une importante microdontie (document Docteur Molla)
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- soit la famille s’interroge parce qu’il y a un retard d’éruption des dents
temporaires ou un retard d’éruption des dents permanentes.

| —

Figure 13: Radiographie panoramique de Mélina, patiente de 8 ans venue en consultation suite a l'inquiétude
de ses parents (document Docteur DROZ)
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- soit la découverte d’une agénésie multiple se fait de maniere fortuite a la suite
d’un contrdle chez le praticien traitant qui a prescrit une radiographie

panoramique en début de denture mixte.
- ou lors d’une visite médicale chez le pédiatre ou a 1’école

Figure 14 : Radiographie panoramique de Benjamin, patient adressé par le médecin scolaire , agénésies de 12,
14,22, 23, 24, 32, 35(document Docteur DROZ)

Figure 15 : Vue endo-buccale de Benjamin a I'dge de 7 ans
(document Docteur Droz)
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[. Diagnostic des agénésies

A. Observation clinique

1. Examen général

L’examen général est normal dans le cadre d’agénésies multiples sans
syndrome.

Par contre, des symptomes tels qu’hypotrichose, hypohydrose, hypodontie
doivent nous inciter a rechercher un syndrome. Quoiqu’il en soit, une démarche
génétique sera toujours instaurée.

2. Examen exobuccal

L’examen extra-oral peut parfois mettre en évidence des troubles cutanéo-
phanériens, des anomalies pigmentaires, et plus souvent une dysmorphie faciale
avec tendance morphologique a la classe III (prognathisme), concavité faciale et
diminution de la hauteur faciale inférieure et également une hypoplasie
maxillaire et une proéminence frontale (CLAUSS et coll., 39).

Figure 16 : Anomalies morphologiques cranio-faciales faisant partie du tableau clinrique des agnénésies
multiples (document Docteur Clauss)
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L’examen intrabuccal consiste a observer les bases osseuses, les
muqueuses et les dents.

L’hypodontie concerne soit la denture temporaire, soit la denture
permanente, voire méme les deux dentures dans les cas extrémes. Un retard
d’éruption des dents présentes est fréquent.

Les dents sont le plus souvent petites et dysmorphiques. Les dents
peuvent avoir un aspect conique, conoide ou riziforme dans le secteur incisif,
mais aussi dans le secteur canin et prémolaire. Les dents antérieures présentent
souvent une hypoplasie de I’émail (ESCUDERO-PAPOT et coll.).

L’hypodontie est responsable d’une atrophie des crétes alvéolaires dans
les régions non dentées des 2 maxillaires.

On note souvent des rapports de classe III d’Angle diis a un proglissement
mandibulaire.

L’examen radiographique est un complément essentiel a I’examen visuel.

a) La radiographie panoramique

La radiographie panoramique des arcades dentaires permet de visualiser
I’ensemble des dents présentes en bouche, les germes sous-jacents ainsi que les
structures osseuses qui les supportent, les sinus maxillaires et les articulations
temporo-mandibulaires.

Il est recommandé¢ de prendre une radiographie panoramique vers 1’age de
8 ans afin d’avoir une bonne vue d’ensemble de la dentition présente et en
développement. Celle-ci peut étre ’occasion d’un dépistage fortuit d’agénésies
multiples.

La radiographie panoramique peut étre faite plus tot lors d’un retard
d’évolution des dents permanentes et lors de pathologies affectant les tissus
dentaires mais doit étre utilisée avec parcimonie.

Rien ne sert de la faire lorsque ’enfant est trop jeune, elle serait alors
inutile puisqu’illisible. Il faut évaluer le comportement de 1’enfant, celui-ci doit
étre en mesure de comprendre les directives de 1’opérateur et de ne pas bouger.

De plus, cela constituerait une irradiation inutile.
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Le Code de la santé publique (articles L.1333-1, R. 1333-56 a 1333-58)
indique qu’une activité comportant un risque d’exposition des personnes aux
rayonnements ionisants ne peut étre entreprise que par les avantages qu’elle
procure rapportés aux risques inhérents a I’exposition des personnes aux
rayonnements ionisants. Toute exposition diagnostique, thérapeutique, de
dépistage ou de médecine du travail doit faire 1’objet d’une analyse préalable
pour s’assurer qu’elle procure un avantage médical par rapport au risque et qu’il
n’existe pas d’autre technique accessible d’efficacité comparable, présentant
moins ou pas de risque.

b) La rétroalvéolaire

Les radiographies rétro-alvéolaires permettent non seulement d’évaluer
I’importance des Iésions carieuses, des Iésions apicales ou de la furcation, des
anomalies au niveau des ligaments parodontaux, mais aussi de visualiser la
morphologie des racines, le niveau osseux et de confirmer ou d’infirmer la
présence de germes dentaires.

c) La téléradiographie de profil

La teléradiographie de profil n’est pas un examen de premiere intention
dans le cas d’ageénésies multiples ; toutefois des problemes orthodontiques sont
souvent associés a ces oligodonties.

La téléradiographie de profil en occlusion est utile dans un second temps
pour I’évaluation orthodontique, dans le diagnostic complémentaire d’un trouble
de I’occlusion, a condition qu’elle soit suivie d’une analyse céphalométrique
rigoureuse. Elle est également un moyen comparatif d’évolution des bases
osseuses et de la direction de croissance de la mandibule.

B. Orientation

Le chirurgien-dentiste ayant repéré ou confirmé les agénésies doit orienter
le patient et sa famille vers un généticien et/ou un centre de référence ou de
competence.

55



1. Vers un centre de référence et de compétence en
odontologie

Les agénésies de plus de 6 dents sont rares. Elles présentent une
prévalence de 0,14%. Le diagnostic de ces maladies est souvent tardif du fait
d’une certaine errance dans le parcours du malade. La période entre 1’apparition
des premiers symptomes ou des signes cliniques et le diagnostic approprié peut
impliquer des retards importants et une perte de chance dans la prise en charge.

Pour pallier a cela, depuis 2004, une démarche de labellisation
des centres de référence pour une ou des maladies rares a €té entreprise. Ce qui
permet une orientation des malades. Autour de ces centres s’est constituée une
filiere de soins spécialisée permettant d’améliorer I’acces au diagnostic et la
qualité de la prise en charge (BOY-LEFEVRE et coll.).

@ Cartras de Ristrnca Malkeoations qdoniniogique; \*
Centres h petence { "
malioerratons odonlologioues B s

2 Compltency
Fentes Labic-"gatines

Figure 17 : Répartition nationale des Centres de référence et de compétence en chirurgie maxillo-faciale et en
odontologie (document Docteur BOY-LEFEVRE)

Deux Centres de référence s’intéressant aux malformations oro-faciales et
dentaires ont été labellisés en 2006 et 2007 :

— Centre de référence des manifestations odontologiques des maladies rares
(Coordinateur : Pr Marie-Cécile Maniere) Service d’odontologie des hopitaux de
Strasbourg ;

— Centre de référence des malformations rares de la face et de la cavité buccale
(Coordinateur : Pr Marie-Paule Vazquez, Service de chirurgie maxillo-faciale
de I’hopital Necker et Pr Ariane Berdal, coordination pour le Service
d’odontologie de 1’hdpital Rotschild, AP-HP).
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Orphanet est le portail de référence sur les maladies rares et les
médicaments orphelins, pour tous publics, professionnels de santé, malades...
Son but est de contribuer a améliorer le diagnostic, la prise en charge et le
traitement des maladies rares.

Une équipe médicale exhaustive et multi-disciplinaire doit étre
constituée dans le cadre de la prise en charge des patients atteints d’agénésies
multiples. En ce qui concerne la prise en charge odontologique, I’équipe est
constituée de spécialistes en odontologie, en orthopédie dento-faciale et de
chirurgiens maxillo-faciaux. Des spécialistes en génétique médicale vont
intervenir dans le bilan diagnostique initial, la mise en place d’explorations
biologiques et moléculaires (recherches de mutation), ainsi que le conseil
génetique (CLAUSS et coll., 41). A ces spécialistes se joignent également des
pédiatres et des dermatologues.

Les plans de traitement envisagés sont discutés en staff, laissant
ensuite le praticien traitant mettre en ceuvre les thérapeutiques tout en
bénéficiant de I’appui et des compétences des centres de références.
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Premicere consultation dans le Centre de référence (CR)
Consultation pluridisciplinaire

-Bilan radiographique (panoramique, téléradiographie de profil)
-Antécédents familiaux et médicaux

-Analyse phénotypique précise

-+/- Prescription d’examens complémentaires

Démarche diagnostique

Forme isolée Forme syndromique
Orientation vers autres
Centres de référence ou

Services spécialisés

Pose du diagnostic

Stratégie de prise en charge thérapeutique

Staff plurisciplinaire > Proposition thérapeutique
Prise en charge Prise en charge -ODF
dans le CR —>dans les Centres -Chirurgie
Filiere de soins de compétences Maxillo-faciale
pluridisciplinaire -Parodontologie
/ implantologie
Prise en charge -Prothese
dans les autres -Odontologie
5 structures de soins Pédiatrique
(en collaboration
avec le CR)

Mise en place
d’un réseau
ville / hopital

Figure 17 : Parcours de prise en charge diagnostique et thérapeutique des patients atteints de maladie rare
(BOY-LEFEVRE et coll.)
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[I. Les conséquences des agénesies
multiples

A. Les conséquences physiologiques

Les conséquences physiologiques sont de trois ordres :
- fonctionnels
- céphalométriques
- esthétiques

Les agénésies dentaires multiples, ainsi que le maintien des dents
temporaires qui ne sont pas remplacées au-dela de I’age physiologique par des
dents permanentes, engendrent des troubles fonctionnels touchant la mastication,
la déglutition, la respiration et la phonation.

a) La mastication

La mastication joue un role important dans la digestion. Elle favorise la
préparation mécanique des aliments et transforme le bol alimentaire en vue de
son assimilation.

Un moyen d’¢évaluer la capacit¢ a mastiquer d’un individu est le
coefficient masticatoire. C’est la somme des points attribués a chaque dent
quand ces dents forment un couple (de 1a 5, avec un total de 100 si toutes les
dents sont présentes). Lorsqu’un couple de dents vient a disparaitre, ce
coefficient diminue rapidement. En denture permanente, lorsque les premieres
molaires permanentes sont absentes, il chute de 25%. (BEYAERT).

L’oligodontie est a 1’origine de dysfonctions masticatoires. Le nombre de
dents est limité et les rares dents présentes sont souvent dysmorphiques, ce qui
induit une chute du coefficient masticatoire. Il en est de méme chez les
adolescents qui conservent une denture temporaire.
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Cette dysfonction entraine des troubles gastro-entériques car 1’estomac
doit fournir un travail plus important pour permettre la digestion afin de suppléer
au manque d’action de broyage.

Un faible coefficient masticatoire engendre souvent un déséquilibre
alimentaire, 1’alimentation solide étant pénible. Ce déséquilibre peut entrainer a
long terme des troubles de la croissance staturo-pondérale (DUALE-VICKAEL
et coll.).

b) La déglutition

Chez les patients atteints d’agénésies dentaires multiples, la langue n’étant
pas bloquée par la barriére dentaire, va naturellement s’étaler et occuper les
espaces vides, puis s’interposer entre les arcades maxillaire et mandibulaire
favorisant la persistance d’une déglutition atypique.

Cette déglutition atypique a pour conséquences dentaires: des
malpositions, des vestibulo-versions ainsi que des infraclusions ou encore des
supraclusions incisives.

Une déglutition atypique ralentit également la croissance alveolaire,
engendrant une diminution de la dimension verticale.

De plus, elle va dans le sens d’une endoalvéolie et d’une hypoplasie
maxillaire due a une position basse de la langue sans appui palatin ne sollicitant
pas la croissance du maxillaire.

Au niveau mandibulaire, cela peut entrainer une promandibulie
fonctionnelle qui peut se transformer en prognathie vraie (ROFIDAL).

c) La respiration

La respiration est une fonction innée qui est normale lorsqu’elle est nasale.

Chez I’enfant anodonte ou chez ’enfant qui est resté en denture temporaire,
I’é¢tage inférieur de la face est réduit. Cette réduction s’accompagne du
refoulement de la langue vers le pharynx, ce qui obstrue les voies aéro-
digestives supérieures. Il s’ensuit une respiration buccale qui se fait aux dépens
des cavités nasales, car la langue est propulsée vers ’avant pour dégager les
voies aéro-digestives. Cette position basse et protrusive s’accompagne d’une
classe III squelettique.
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d) La phonation

Un trouble phonétique d’articulation peut résulter d’atteintes
structurales de I’appareil phonatoire, en particulier s’il s’agit d’atteintes affectant
les dents. Pour la production de certains phonémes, comme les constrictives
labio-dentales [f] et [v], un contact est nécessaire entre la lévre inférieure et les
incisives supérieures.

Le phonéme [s] est produit lorsque 1’air contraint a travers un petit sillon
de la langue passe au-dessus des bords incisifs. L’absence d’une ou plusieurs
incisives peut donc induire une articulation des sons défectueuse.

Certaines malocclusions, telles que les infraclusions, les supraclusions, les
rétromandibulies ou les promandibulies peuvent également étre a 1’origine de
troubles phonétiques (RONDAL).

e) Conséquences occlusales

Les phénomenes d’attrition en denture temporaire sont importants. La
mise en place de la denture permanente va stopper ces phénomenes.

Chez les patients atteints d’agénésies multiples, la conservation des dents
temporaires au-dela de 1’age physiologique ne permet pas de stopper ce
phénomene d’attrition, le verrouillage de 1’occlusion ne se mettant pas en place
sans les dents permanentes.

Les formes, les cuspides des dents temporaires vont ainsi disparaitre. Les
pointes cuspidiennes des canines et des molaires s’amenuisent tandis que les
bords incisifs des dents antérieures s’aplanissent. La morphologie occlusale
tendant a disparaitre, les arcades dentaires vont avoir des difficultés a trouver
une occlusion stable, par perte du guidage de I’une par rapport a I’autre.

Le patient va tout de méme, par titonnement, rechercher une position

stable d’occlusion, ce qui va accroitre le phénomene d’usure (KOCH et
POULSEN).
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Chez les patients atteints d’agénésies multiples, les parameétres
céphalométriques sont caractéristiques :
- insuffisance de croissance squelettique maxillaire
- position prognathique mandibulaire
- diminution de la dimension verticale

a) Insuffisance de croissance squelettique maxillaire

Les manifestations squelettiques cranio-faciales chez les
patients atteints d’agénésies dentaires multiples sont tout d’abord une
rétrognathie maxillaire par brachygnathie maxillaire (JOHNSON et al.).

En cas d’hypodontie, 1’absence de fonctions efficaces, que
sont la mastication, la déglutition et la respiration, ne permet pas une stimulation
optimale des structures osseuses de I’étage moyen de la face. Cette inefficacite

se traduit par une dimension transversale réduite, une endognathie maxillaire
(LEXNER et al.).

b) Position prognathique mandibulaire

Une position prognathique mandibulaire, associée a une
diminution de la longueur du corps mandibulaire, est caractéristique des patients
atteints d’agénésies multiples, ainsi qu’une diminution de la hauteur ramique.
Ceci est di a I’absence d’occlusion, la mandibule se libére de la contrainte de
circonscription du maxillaire. Seuls certains muscles limitent alors son
deéveloppement.

Ces différents ¢léments contribuent a une dysmorphose
mandibulaire avec tendance a la classe III squelettique et a une progénie
(JOHNSON et al.).

« La tendance a la prognathie mandibulaire est accentuée par
un proglissement fonctionnel lors des mouvements d’ouverture-fermeture et de
mastication, 1i¢ a I’absence de calage antérieur et postérieur (CLAUSS et coll.,
41).
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¢) Diminution de la dimension verticale

La croissance alvéolaire s’effectue suivant les éruptions
dentaires temporaires et permanentes. L’absence d’une ou plusieurs dents limite
donc la quantité d’os alvéolaire au niveau du site.

L’inefficacit¢ = masticatoire  engendre une réduction
conséquente des forces intermittentes appliquées a I’os alvéolaire. Ceci conduit
a une réduction de la densité minérale osseuse, accompagnée d’une diminution
du volume osseux et de I’épaisseur de 1’os trabéculaire.

C’est la croissance dans le sens vertical qui en patit le plus
puisque celle-ci est essentiellement corrélée a la croissance de ’os alvéolaire,
d’ou cet effondrement de la dimension verticale chez les patients atteints
d’agénésies multiples.

B. Psychologique et esthétique

«La denture n’est plus aujourd’hui indispensable a la survie mais elle est
devenue indispensable a une nouvelle fonction: la fonction esthétique »
(LIMME).

Dans la plupart des cas d’agénésies multiples, le facies des patients
ressemble a celui d’un vieillard. Cela est d’autant plus marqué que la forme de
la maladie est sévere.

Chaque individu se construit un jugement d’aprés 1’apparence qui le
caractérise. La sphere oro-faciale joue un role essentiel dans les attitudes
comportementales de nos pairs.

« L’étage inférieur du visage, et plus particulierement le sourire dento-labial,
constitue une entité psychologique dans laquelle les éléments organiques, la
personnalité et I’esprit sont indivisibles. Cette image plastique du visage devient
indissociable de nous-mémes, au point que toute altération de cette unité, aboutit
généralement a une rupture de 1’équilibre organique et psychique. » (BEYAERT
et coll.)
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Les patients atteints de dysplasie ectodermique ne sont pas uniquement
affectés psychologiquement par leur infirmité. D’apreés une ¢tude de MARIN-
MIHALACHE menée sur quatorze enfants et adolescents atteints de dysplasie
ectodermique, leur adaptation a la maladie, leur personnalité et leur potentiel
intellectuel ne dépendent pas uniquement de la sévérité des symptdmes, mais
sont également liés a la facon dont est traitée la maladie dans le cadre familial et
aux réactions des autres enfants.

La chute des dents temporaires est un premier pas vers « 1’age de raison »
pour les enfants, voila pourquoi il est important de marquer 1I’événement.

Le symbole du passage des dents temporaires aux dents permanentes est
une perte. Avant que la dent définitive n’apparaisse, il en résulte un trou,
¢lément marquant et impressionnant pour 1’enfant.

I1 est donc trés important de mettre en valeur le passage de la petite souris,
un rite initiatique que 1’enfant vivra et appréciera, tout comme ses parents 1’ont
fait a leur époque, c’est une transmission de génération en génération. Toute la
famille prend conscience qu’un stade important est franchi. L’enfant devient un
grand.

L’enfant atteint d’oligodontie est privé de ces moments symboliques, il
peut se sentir frustre.

Il faut toutefois noter que les dents temporaires atteintes de lésions
carieuses subiront une résorption radiculaire plus rapide. La perte précoce d’une
dent temporaire peut également étre le résultat d’une extraction suite a des
complications infectieuses survenues apres une thérapeutique pulpaire (nécrose
pulpaire, abces, atteinte infectieuse de la furcation radiculaire, résorption interne,
résorption externe...). A ce moment la, ’enfant peut avoir un sentiment de
normalité mais c’est préjudiciable pour la phase de temporisation souvent
nécessaire chez un jeune patient atteint d’oligodontie.
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HASELDEN et al. ont ¢tudié le degré de résorption radiculaire des dents
temporaires lorsque le germe de la dent permanente est absent.

La canine est la dent qui subit le moins de résorption, de pas du tout a tres
peu, quelque soit 1’age ou le sexe. Ce n’est qu’a partir d’une trentaine d’années
qu’HASELDEN et al. constatent une résorption significative de la racine.

A T’opposé, la premiere molaire maxillaire est celle qui présente le plus
haut degré de résorption.

Les secondes molaires dans les mémes conditions ne semblent pas avoir
un degré de résorption important. La durée de vie de ces deuxiémes molaires
mandibulaires est cependant assez imprévisible et varie de facon individuelle
selon les patients.

Les patients atteints d’hypodontie peuvent conserver leurs dents
temporaires jusqu’a une cinquantaine d’années. Il s’agit le plus souvent de
canines et de quelques molaires. En revanche, il est peu probable de les
conserver au-dela.

Cette persistance des dents temporaires peut représenter une gene pour le
patient atteint d’agénésies multiples, notamment en ce qui concerne 1’esthétique.

Dans certains cas, la dent temporaire peut également amorcer sa
résorption radiculaire puis s’ankyloser, persistant ainsi sur I’arcade sans racine
(BOITARD-THONIER et GOURRIER).

L’ankylose de certaines dents temporaires est observée en cas d’agénésies
des dents permanentes. Certains auteurs pensent que 1’absence de poussée
éruptive des dents définitives participe a ’apparition de 1’ankylose (SANDID).
Les ankyloses de dents temporaires engendrent une perte de volume osseux,
préjudiciable pour I’avenir prothétique.

Les dents temporaires sont de taille réduite par rapport aux dents
permanentes : la somme des diametres mésio-distaux des incisives permanentes
est en moyenne supérieure a la somme de ceux des dents temporaires de huit
millimétres au maxillaire et de six millimetres a la mandibule.
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La persistance des dents temporaires et I’absence de la mise en place de la
denture permanente laissent persister les diastémes interdentaires. Des zones
d’ombre persistent entre chaque dent « miniature » rendant le sourire beaucoup
moins esthétique.

A cela s’ajoute une abrasion des dents temporaires. Leur émail étant
moins €épais et moins minéralisé (96 a 98% pour les dents permanentes matures),
les dents s’usent. Il en résulte une nouvelle baisse de la dimension verticale.

La réhabilitation prothétique de ces jeunes patients est donc primordiale
sur un plan psychologique.

C’est un défi pour le praticien, car il faut étre en conformité avec les
attentes du patient aussi bien psychologiques qu’esthétiques, notamment chez
les adolescents qui ont déja des difficultés a assumer leur corps et leur image .
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[1I. La prise en charge

A. La prise en charge odontologique

1. Prévention et hygiene locale

Il est généralement nécessaire d’effectuer un nettoyage des dents
présentes et de proposer une éducation a I’hygiene locale afin de maintenir les
dents en place.

2. Restaurations conservatrices

Les dents dysmorphiques peuvent étre reconstituées par des
composites collés ou par des couronnes provisoires en résine, afin de modifier
leur aspect conoide et de leur redonner du volume.

3. Propositions thérapeutiques

Parmi les possibilités permettant de compenser 1’hypodontie et
de prévenir les conséquences néfastes de 1’absence dentaire, il est possible
d’envisager [’abstention, une protheése amovible, une prothése fixe ou des
prothéses sur implants. Le choix du traitement prothétique se fera
individuellement, en fonction de 1’age du patient, de la situation dentaire, du
développement osseux et des données socio-€conomiques du patient.

B. L’abstention

L’abstention thérapeutique ne concerne pas les enfants. Elle est essentiellement
réservée aux cas adultes ou les espaces sont harmonieusement répartis, ou
I’occlusion est stable et ou il n’y a pas de préjudice esthétique.
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C. La conservation des dents temporaires

Elle peut étre envisagée avec précaution, dans les cas ou la dent
temporaire est en place avec une occlusion correcte.

Cependant il faut garder a ’esprit que cette situation n’est que transitoire,
et peu adaptée en cas d’agénésies multiples car les dents temporaires sont
amenées a disparaitre laissant des espaces vides qui ne seront ni fonctionnels, ni
esthétiques. La conservation des dents temporaires permet néanmoins un
maintien du volume osseux chez le jeune patient, avant d’envisager d’autres
thérapeutiques. Mais cette solution peut également engendrer une perte de
volume osseux du fait d’une ankylose (CLAUSS et coll. (37)).

D.L’orthodontie

Dans certains cas d’agénésies dentaires multiples, mais concernant peu de
dents consécutives, il est tout a fait réalisable de procéder a un traitement
purement orthodontique. Ce dernier consiste alors en la fermeture des espaces
liés aux agénésies.

Dans la majorité des cas, ce traitement se déroule de la maniére suivante :
- extraction des débris de dents temporaires
- aménagement occlusal des arcades par des moyens orthodontiques
- fermeture des espaces et coordination des arcades avec les dents
naturelles

Cette technique peut sembler la solution la plus simple, la plus rapide et la
moins coliteuse mais ce traitement peut accentuer les défauts esthétiques liés a la
morphologie du patient alors que ces derniers pourraient étre éliminés par un
autre traitement comme par exemple le maintien de I’espace avec la mise en
place d’implants.

Les problémes esthétiques peuvent étre par exemple dis a la
transformation des canines en incisives latérales, et des premiéres molaires en
canines.

68



La mésialisation de canine peut exposer a des troubles condylo-méniscaux
secondaires, n’apparaissant parfois qu’a long terme. Des études orthodontiques
sur la filiére respiratoire semblent montrer que le maintien, voire la distalisation
des canines en normoposition, dans ces cas d’agénésies contribuent a maintenir
une filiére nasale, notamment par modelage fonctionnel du maxillaire supérieur.

Enfin d’un point de vue parodontal, la mésialisation canine positionne cette
dent, a racine volumineuse, dans une situation ou 1’os alvéolaire vestibulaire est
relativement fin car les racines des incisives latérales sont plus petites, ce qui
peut entrainer des récessions parodontales secondaires.

Concernant la transformation de la premicre prémolaire en canine, la
racine de la premicre prémolaire ne semble pas toujours adaptée, sur du long
terme, a supporter la fonction canine. De nombreux occlusodontistes préconisent,
méme si on a pu douter de la valeur occlusale de la premicre prémolaire, le
maintien des prémolaires en bonne position occlusale, comme garant de la
pérennité de 1’équilibre fonctionnel.

Cette option thérapeutique qui pourrait €tre tentante par sa rapidité, son
apparente simplicité, son moindre colit, semble ne pas é&tre dénuée
d’inconvénients majeurs, a court ou moyen terme, et il n’est pas rare de
rencontrer des patients qui au cours de cette option thérapeutique, voient
apparaitre ces effets secondaires, et vivent mal la nécessit¢ de reprendre une
orthodontie multibague, lorsque cette dernicre est encore possible.

L’aménagement orthodontique pré-prothétique des espaces est une €tape
importante dans la prise en charge multi-disciplinaire des patients atteints
d’agénésies dentaires multiples. L’objectif thérapeutique de cette phase pré-
prothétique va étre une répartition harmonieuse des dents présentes sur I’arcade
(CLAUSS et al., 41).

Deux solutions sont envisageables : soit on appareille I’enfant des le
stade de denture mixte, soit on attend 1’évolution des dents permanentes avant
tout appareillage. (PRUDON-REGNIER)
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Si on débute en denture mixte, il s’agit de corriger le décalage des bases
osseuses et de réaliser une préparation d’ancrages efficaces en baguant les dents
temporaires et permanentes de I’enfant. Des traitements interceptifs et
orthopédiques précoces peuvent étre mis en place, dans les cas de rétrognathie-
endognathie maxillaires sévéres.

Une action orthopédique précoce sur la croissance osseuse maxillaire peut
s’avérer bénéfique pour ces patients, ¢tant donné les brachygnathies,
rétrognathies et endognathies maxillaires. Les principaux objectifs
thérapeutiques sont une expansion transversale du maxillaire, associée a un
repositionnement antérieur du maxillaire et une stimulation de la croissance
maxillaire sagittale.

Pour la prise en charge orthopédique transversale, la mise en place
précoce d’une plaque palatine a vérin central ou d’un disjoncteur sur gouttiere
est indiquée. Une autre solution thérapeutique peut €tre I’intégration d’un vérin
central a une prothése adjointe pédiatrique, permettant d’associer traitement
prothétique et traitement orthopédique.

Pour les patients plus agés et dans I’hypothése de moyens d’ancrage
suffisants, un quadhélix peut étre utilisé pour 1’expansion maxillaire transversale.
Ce type de dispositif n’est concevable que dans le cadre de phénotypes
d’oligodontie modérée, avec présence de dents dans les secteurs postérieurs,
pouvant étre utilisées comme moyens d’ancrage.

Le traitement de la rétrognathie maxillaire, quant a lui, repose sur un
repositionnement orthopédique antérieur du maxillaire par masque facial. La
stimulation de la croissance maxillaire dans le sens sagittal est essentielle, visant
une amélioration du profil facial caractéris€ notamment par I’hypoplasie du tiers
médian. La premiere étape du traitement par masque facial consiste en une levée
de la supraclusion incisive. L’utilisation du masque facial associée a un
disjoncteur permet une stimulation de la croissance maxillaire dans les
dimensions verticale, transversale et antéro-postérieure.

Concernant la prognathie mandibulaire, une restriction orthopédique
précoce de la croissance mandibulaire peut étre envisagée dans les classes III
squelettiques. Dans la majorité des cas, il ne s’agit pas d’une véritable classe 111
squelettique, mais d’une pseudo-prognathie mandibulaire par hypoplasie
maxillaire. Ainsi, le repositionnement orthopédique du maxillaire, ainsi que la
stimulation de sa croissance antéro-postérieure, contribueront a normaliser les
relations squelettiques sagittales (CLAUSS et coll., 41).

Puis, on passera a une phase de surveillance nécessaire avec la mise en
place de prothéses intermédiaires amovibles ou fixes qui remplacent les dents
temporaires rhysalysées. Cette phase dure le temps de 1’évolution des dernieres
dents permanentes. Une seconde étape orthodontique est alors nécessaire afin de
répartir au mieux les futurs piliers d’une prothése restauratrice.
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I1 est aussi possible d’envisager un traitement apres la fin de la croissance.
Mais dans ce cas on ne peut réduire le décalage des bases osseuses.
L’appareillage a pour seul but de préparer la répartition des piliers prothétiques
en fonction des impératifs prothétiques.

Cette seconde solution ne permet pas une réhabilitation occlusale
fonctionnelle parfaite de I’appareil manducateur.

3. L’orthodontie en vue d’un traitement implantaire

Pour HIRIGOYEN et WILLIAMSON, I’orthodontie vise a 1’équilibre
fonctionnel, a 1’obtention d’un esthétisme optimal, tout en préparant les sites
d’agénésie a une éventuelle implantation.

Figure 18: Radiographie panoramique d'un patient atteint d'agénésies multiples en cours de traitement
orthodontique en vue d’un traitement implantaire (document Docteur Clauss)
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Dans cette situation, la question se pose de la conservation des dents
temporaires afin de conserver le volume osseux en sommet de créte, il faut tout
de méme faire attention au risque d’ankylose avec perte du volume osseux.

L’orthodontie dans le cadre d’un traitement pluridisciplinaire a pour but
d’aménager des sites implantaires au niveau osseux dans le diameétre mésio-
distal, de préparer la mise en place d’un implant et la pose de la prothése
supraimplantaire. La chirurgie se chargera de 1’aménagement osseux dans le
sens vestibulo-palatin (CLAUSS et coll., 37).

Le diamétre d’un implant est en régle général de 3,75mm, mais il existe
des implants de diametre 3,25mm utilisés chez les personnes atteintes de
microdontie. Chez un enfant , il faudra une largeur mésio-distale comprise entre
5,5mm et 7mm, soit de 1,125mm a 1,625mm de chaque c6té de I’implant.

Il faudra attendre I’approbation de I’implantologiste concernant la largeur
osseuse du site implantaire avant de débaguer le patient. Car le fait de devoir
réappareiller, si les espaces ne sont pas suffisamment larges sera difficile a
supporter pour le jeune patient adolescent.

Dans la plupart des cas, une phase de contention de deux a quatre ans suit
le traitement orthodontique. Des consultations post-orthodontiques seront mises
en places pour la surveillance, visant a éliminer les contre-indications d’ordre
géneéral en implantologie : vérification de 1’équilibre occlusal (courbe de Wilson,
courbe de Spee, relation intermaxillaire, position condylienne....).

Il faudra également vérifier I’absence de parafonctions et le bon équilibre
occlusal. De plus les consultations permettent de s’assurer du bon aménagement
des espaces mésio-distaux au niveau du collet des dents mais aussi au niveau des
apex des dents.

E. La prothese

Dans le cas d’agénésies multiples, il existe un grand nombre de
possibilités : autant de plans de traitement que de cas cliniques, découlant autant
du praticien que du patient.
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Elles peuvent étre utilisées chez les enfants en prothése provisoire, en
attendant la fin de la croissance, de maniere a préparer les arcades dentaires en
prévision d’un traitement prothétique ultérieur.

La réhabilitation prothétique précoce par prothése adjointe amovible a
base résine répond le mieux aux objectifs thérapeutiques. En revanche, elle
comporte des limites: la morphologie des crétes souvent étroite, fine,
hypodéveloppée dans les secteurs édentés compromet la réalisation d’une
prothése stable du point de vue sustentation, stabilisation et rétention. Elle doit
étre considérée comme une solution provisoire. Elle doit faciliter 1’achévement
normal du développement dentaire et maxillaire, jouant de ce fait un role de
dispositif orthopédique ou orthodontique. Le suivi consiste en une adaptation
constante des dispositifs prothétiques a la croissance, avec des rebasages et des
renouvellements en fonction du taux de croissance individuelle, une consultation
tri-annuelle étant systématiquement préconisée (CLAUSS et coll., 41).

Dans les cas d’agénésies multiples, on se rapproche du cas du patient
partiellement édenté. La reconstitution prothétique envisagée peut étre fixee,
scellée ou collée en fonction des cas et du choix du plan de traitement.

Les facteurs intervenants dans le choix du plan de traitement sont d’abord
techniques : I’étude de cas permettra d’envisager une position adéquate des
piliers de la future prothése, qui pourra é&tre optimisée par le traitement
orthodontique.

Dans ce cadre, il est important de vérifier le support parodontal de ces
piliers car une faiblesse de ces derniers peut entrainer une déficience de la
prothése ultérieure.

Le plan de traitement proposé devra étre validé par le patient. Pour ce
dernier, ce sont plus des raisons psychiques, esthétiques et financiéres qui lui
feront ou non accepter ce plan de traitement. Ce sont souvent pour ces raisons
que peu de plans de traitement « idéaux » sont achevés et qu’un certain nombre
de compromis doivent étre acceptes.
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L’évolution des techniques et des matériaux permet d’envisager de
grandes restaurations prothétiques comme les bridges collés, fixés ou scellés,
principalement si les patients ne veulent pas de traitements implantaires.

La réalisation de bridge complet collé peut étre un bon compromis car il
apporte une moindre mutilation des dents présentes, une efficacité fonctionnelle,
un certain confort, un résultat esthétique, un bon maintien ainsi qu’un moindre
colit financier, contrairement aux bridges « conventionnels », dont les
inconvénients sont connus, en terme de délabrement coronaire des dents
adjacentes et de la difficulté de réglages des latéralités.

F. Les traitements implantaires

La pose d’implants permet d’envisager des restaurations fixées en
cas de piliers naturels en nombre insuffisant ou mal répartis (CLAUSS et coll.,
37).

La compréhension de la croissance maxillo-faciale est capitale
avant d’envisager l’option implantaire chez le jeune patient. Le risque
d’altération de la croissance maxillaire et des complications fonctionnelles et
esthétiques faciales est considérable chez I’enfant (CLAUSS et coll., 37).

- Au maxillaire

La croissance osseuse cranio-maxillo-faciale est un
processus dynamique incluant des mécanismes d’ossification différents. En effet,
une croissance suturaire transversale du complexe palato-maxillaire, grace au
jeu sutural internasal et intermaxillaire, intervient dans la croissance maxillaire
(MELSEN et MELSEN).

Les implications thérapeutiques sont importantes avec
la nécessité d’éviter toute interférence avec la croissance osseuse
(BERGENDAL, 2001).
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Le remodelage osseux des planchers des cavités
sinusiennes et nasales constitue un facteur principal de réduction du taux de
réussite des implants maxillaires mis en place durant la croissance chez les
patients atteints d’oligodontie. Une croissance osseuse verticale par apposition
au niveau des sutures frontales et zygomatiques, tout comme des processus
alvéolaires, est a [1origine d’enfouissements implantaires maxillaires,
complication la plus fréquente des thérapeutiques implantaires précoces. Une
temporisation jusqu’a la fin de la croissance cranio-faciale est donc préférable
pour la mise en place d’implants endo-osseux maxillaires (CLAUSS et coll.,
37).

- A la mandibule

La croissance osseuse mandibulaire fait appel a des
mécanismes d’ossification membranaire avec une composante enchondrale au
niveau des cartilages condyliens, symphysaires et coronoides. Des mécanismes
d’apposition et de résorption osseuse sont responsables de la croissance
modelante mandibulaire archiale dans le plan sagittal et frontal. La croissance
mandibulaire se caractérise par un déplacement en direction postéro-latérale du
condyle, néanmoins I’angle de 1’arc mandibulaire reste constant a partir de 1’age
de 6 ans. La croissance de la région symphysaire supérieure est plus importante
dans le plan vertical et durant la période pubertaire, alors que dans le plan
sagittal, elle consiste en un déplacement en direction linguale des reperes
anatomiques symphysaires. Ces mécanismes de croissance osseuse symphysaire
doivent étre pris en compte lors de la mise en place d’implants en cours de
croissance . En effet, les dimensions transversales de la région symphysaire
mandibulaire sont peu affectées, a partir de 1’age de 6 ans, ce qui permet la mise
en place d’implants endo-osseux (CLAUSS et coll., 37).

Figure 19 : Aspect clinique de deux implants symphysaires chez un jeune patient atteint d’anodontie
mandibulaire (document Docteur CLAUSS)
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En dehors des cas extrémes, il est conseillé d’attendre la fin de
la croissance pour la mise en place d’implants dentaires chez le jeune patient.

Le coflit encore actuellement €levé des restaurations prothétiques
sur implants reste dissuasif pour certains patients.

Nous présentons le cas clinique décrit par FOTSO et coll.

Un garcon de 13 ans, souffrant d’une dysplasie ectodermique
anhidrotique est adress¢ dans le service de Chirurgie maxillofaciale et de
Chirurgie buccale des hopitaux universitaires de Geneve.

Au maxillaire, le patient présente des crétes alveolaires peu
deéveloppées et n’a que 4 dents (11, 21, 13 et 23). La mandibule est édentée et
les crétes alvéolaires sont larges mais de faible hauteur.

Figure 20: Radiographie panoramique : quatre dents coniques au maxilaire, mandibule édentée
(absence de germes dentaires) (document Docteur FOTSO)

Pour répondre a la demande du patient, le traitement consiste en
une réhabilitation implantaire uniquement mandibulaire. Deux implants sont
posés en position 34-44 pour adapter une prothése implanto-stabilisée.
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Figure 21 : Attachements boules en position 34-44 sur implants pour une prothése semi-amovible implanto-
portée (document Docteur FOTSO)

A I’age de 15 ans, le patient demande une réhabilitation fixe au
maxillaire. L importante atrophie alvéolaire postérieure nécessite de placer des
greffes pré-implantaires de gros volume, initialement refusées par le patient.

Le diastéme entre 11 et 21 est refermé orthodontiquement, les
canines ectopiques sont distalées.

Figure 22 : Fermeture du diastéme entre les dents 11 et 21, distalisation des canines (document
Docteur FOTSO)

Deux implants sont insérés en position 12-22.

A I’age de 17 ans, deux implants sont ajoutés en position 32-42,
pour confectionner un pont implanto-porté avec extension jusqu’a la deuxiéme
prémolaire.

A l’age de 20 ans, deux greffons illiaques corticospongieux
autologues sont placés par apposition vestibulaire, en arriere des canines
maxillaires, ce qui permet 1’insertion de quatre implants visant a diminuer les
contraintes mécaniques sur le bloc incisivo-canin.

77



Figure 23 : Résultat final (document Docteur FOTSO)

2. La prise en charge des implants

a) Criteres de prise en charge selon la HAS

Un groupe de travail constitué¢ en 2006 a été chargé d'examiner la prise en
charge des implants dentaires en cas d'agénésies dentaires multiples. Il s'est
réuni pour examiner la liste des actes nécessaires a la réalisation d'un traitement
implanto-prothétique, puis a examiné le cas particulier des enfants afin de
pouvoir lancer la procédure prévue pour l'inscription des actes au
remboursement. La Haute Autorit¢ de sant¢ (HAS) a rendu son avis en
décembre 2006. L'union Nationale des Caisses d'Assurance Maladie (UNCAM)
a décidé le 3 avril 2007 d'inscrire sur la liste des actes et prestations admis au
remboursement, les actes destinés au traitement des enfants présentant des
agénésies dentaires multiples liées aux dysplasies ectodermiques ou a d'autres
maladies rares. Cette décision a été publiée au Journal officiel de la République
frangaise du 27 juin 2007.

La pose d'implants prothétiques chez les enfants au delda de 6 ans,
présentant des agénésies dentaires multiples liées a une maladie rare, est prise en
charge par 1'Assurance Maladie depuis le 28 juin 2007, soulageant
financierement les familles atteints des enfants de dysplasie ectodermique ou
autres maladies rares. Cette prise en charge a été étendue a l'adulte le 9 janvier
2012.
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Les criteres d’indication de prise en charge par la CPAM des
traitements implantaires précoces sont stricts:

- L’oligodontie doit étre d’étiologie génétique, avec
un tableau clinique comprenant au moins 6
agénésies de dents permanentes mandibulaires.

- La croissance ne doit pas étre achevée, une
radiographie de la main et du poignet visant une
¢valuation de la maturité squelettique est requise a
partir de 14 ans chez les filles et 17 ans chez les
gargons.

- Les implants précoces ne sont mis en place que
dans la région symphysaire mandibulaire, ce
secteur doit donc étre obligatoirement concerné par
les agénésies.

- Une instabilit¢ ou une intolérance prothétique
doivent étre rapportées.

La demande de prise en charge de ces traitements, dans le cadre d'une
affection de longue durée, doit étre faite par un médecin dans les conditions
habituelles, c'est-a-dire  au  moyen du  protocole de  soins.
Elle peut étre assurée par le médecin traitant, avec ’aide du chirurgien-dentiste
pour le schéma de bouche.

Le dossier complet comprend :
- une radiographie panoramique,
- une radiographie du poignet si le patient est un gar¢on de plus de 17 ans ou
une fille de plus de 14 ans,
- le document « d’aide au remplissage du protocole de soins » téléchargeable
sur le site www.ameli.fr,
- le protocole de soins établi par un médecin, ainsi qu’un diagnostic de la
maladie rare validé par un « centre de référence »

La décision du médecin-conseil sera communiquée par les services
administratifs de la Caisse d’Assurance Maladie.
En cas d’avis favorable, le volet 3 du protocole de soins, mentionnant 1’accord
de prise en charge, sera remis au patient par son médecin traitant. Les tarifs de
prise en charge des différents actes sont également téléchargeables sur le site
www.ameli.fr.
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Aide au remplissage du protocole de soins pour le traitement des agénésies dentaires
multiples liées a une maladie rare

Ce formulaire est utilisé¢ pour la prise en charge, chez I’enfant, du traitement par implants des
agénésies dentaires multiples liées a une maladie rare. Il s’agit dun document
complémentaire qui doit étre rédigé par un chirurgien-dentiste ou un médecin stomatologiste
et, joint au protocole de soins pour affection de longue durée établi par le médecin qui suit
I’enfant.

Un cliché panoramique doit impérativement étre joint a la demande, quel que soit 1'age
du patient.

Une radiographie de la main et du poignet pour I'appréciation de 1'dge osseux doit étre
jointe, si le patient est un jeune homme 4gé d'au moins 17 ans, ou une jeune fille dgée
d'au moins 14 ans.

Identification du patient
° NometPrénom : ...
° Date de naissance & ......coovvviiiiiiiiiiiiiiii.
. Sexe : Masculin [ ] Féminin [ ]

Informationsaladatedu: .. /.. /...
o Diagnostic de la maladie rare :
o Agénésie des dents permanentes :

(Cocher sur le schéma dentaire les dents permanentes absentes pour
cause d’agénésie aux 2 arcades)
o Points essentiels du tableau clinique
- Oligodontie mandibulaire (agénésie d’au moins 6 dents
permanentes a I’arcade mandibulaire, non compris les dents de sagesse)

[ Joui [ ]non

- Echec ou intolérance d’une prothése conventionnelle a la

[ Joui [ ]non

- Croissance non terminée

[ Joui [ ]non

mandibule
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Actes concernant le traitement envisagé

o Schéma thérapeutique envisagé a 1’arcade mandibulaire :

Etape préimplantaire : bilan préimplantaire

Etape implantaire : 2 a 4 implants dans la région antérieure
Mandibulaire [ ] oui [ Jnon

Etape prothétique : prothése amovible mandibulaire supra-implantaire
a plaque base résine et sur moyen de liaison unitaire

o Examens radiographiques envisagés pour le schéma thérapeutique
- Radiographie intra-buccale [ Joui [ ]non
- Radiographie de la main et du poignet pour 1’age osseux [ Joui [ ]non
- Panoramique dentaire [ Joui [ ]non
- Scanner dentaire [ Joui [ ]non
- Téléradiographie de profil [ Joui [ ]non

o Autres actes dentaires envisagés a l’arcade maxillaire et/ou
mandibulaire
- Soins conservateurs a ’arcade mandibulaire [ Joui [ ]non
- Prothese dentaire conjointe a I’arcade mandibulaire [ Joui [ ]non
- Soins conservateurs a ’arcade maxillaire [ Joui [ ]non

- Prothese dentaire adjointe et/ou conjointe a I’arcade maxillaire

[ Joui [ ]non
- Soins chirurgicaux [ Joui [ ]non
- Traitement orthodontique [ Joui [ ]non

Document complété par : Docteur

Pour obtenir des informations détaillées sur les ‘‘actes concernant le traitement
envisage’’ vous pouvez consulter le site Wvw.ameli.fr espace "professionnels de
santé"
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Exemple de prise en charge :

Pose d’une plaque base résine pour D ou K73 140,16 euros
guide radiologique pré-implantaire
dentaire

Le premier implant DC ou KC 210 438,90 euros

Chacun des suivants (jusqu’a 4 DC ou KC 176 367,84 euros
implants au cours de la méme séance
de pose)

Pose d’une prothese amovible SPR ou PRO 70 150,50 euros
mandibulaire supra-implantaire a
plaque base résine comportant 9 a 13
dents

Ces tarifs peuvent paraitre insuffisants par rapport aux colts pratiqués dans le
privé et dans les établissements hospitaliers, mais il faut tout de méme saluer
cette premiere initiative de prise en charge des traitements implantaires en
France.

b) Données actuelles

A T’avenir, il faudra certainement compter avec la conservation
des cellules souches. Depuis la découverte et la caractérisation de cellules
souches mésenchymateuses adultes de la moelle osseuse (aptes a se différencier
en plusieurs types cellulaires), d’autres tissus ont été identifiés comme étant de
nouvelles sources de cellules souches présentant des caractéristiques identiques.
Parmi ces autres tissus, les plus abondants et les plus accessibles sont les tissus
adipeux, le liquide amniotique, le placenta et les dents. La facilité de collecte des
cellules souches de la pulpe dentaire par rapport a celle des cellules souches de
la moelle osseuse ainsi que leur capacité de doublement lors des étapes de
culture cellulaire permet d’envisager de multiples applications thérapeutiques
autologues a partir d’un seul prélévement. Les dents de sagesse ou les dents
temporaires extraites pour des raisons meédicales représentent une opportunité
pour chacun de conserver des cellules pour un usage autologue, notamment dans
les cas d’agénésies multiples (THONAT et coll.).
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Partie I1I :

Présentation de cas
cliniques



I. Cas clinique n°1

M¢élanie est née le 22 septembre 1997, elle est fille unique. Elle est vue en
consultation, a 1’age de 12 ans, en septembre 2009 au service d’Odontologie
Pédiatrique du centre de soins de la Faculté¢ de Chirurgie Dentaire de Nancy.
Elle est adressée par son orthodontiste, pour un avis et une prise en charge
odontologique.

L’histoire médicale de M¢lanie fait état de nombreux épisodes de
rhinotrachéites, d’angines, de bronchites, de pneumopathies. Ses végétations ont
¢été enlevées en 2002.

La patiente a été adressée en consultation génétique en 2006 aupres du
Professeur Leheup. Des examens cytogénétiques ont €té realisés. Il a mis en
¢vidence un profil d’inactivation de 1I’X biais¢ et demandé la realisation d’un
caryotype, 46XX. Le Professeur Leheup a conclu en I’absence d’anomalie
chromosomique.

-Au niveau exobuccal

Le Professeur Leheup a noté un aspect laineux des cheveux, il faut tenir
compte qu’elle pratique de facon relativement importante des activités en
piscine. Les ongles de pieds de M¢élanie sont creux et striés. Elle présente
¢galement un aspect particulier de la queue du sourcil, qui apparait étalée et
relativement peu fournie. Il n’y a pas d’autre anomalie ectodermique évidente. 11
n’existe pas de trouble de la sudation.

-Au niveau endobuccal

Mélanie est en phase de denture mixte et présente une oligodontie. Des
agéneésies ont ét¢ constatées au niveau des dents temporaires (absence de 52 et
62) et des dents permanentes. Les seules dents présentes 11 et 21 ont un aspect
conoide. Les couronnes des molaires temporaires sont arrondies et globuleuses.
Il existe également une hypoplasie de 1’émail sur 21. De plus, on note une
microdontie généralisée, ainsi que des anomalies d’éruption avec une éruption
retardée des dents temporaires.
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M¢lanie a un articulé croisé postérieur a gauche di a wun
hypodéveloppement du maxillaire.

L’hygi¢ne bucco-dentaire est bonne, les dents présentes sont exemptes de
caries.

La formule dentaire réalisée lors de la premicre consultation est la suivante:

555453 11 21 636465

8584838281 7172737475

Figure 24: Situation clinique initiale (document Docteur DROZ)

\

Me¢lanie porte une plaque maxillaire destinée a compenser 1’absence des
incisives maxillaires et a maintenir une dimension verticale suffisante pendant la
croissance squelettique. L’orthodontiste explique, dans son courrier, que le
traitement effectué jusqu’a présent, a consisté en une expansion maxillaire pour
supprimer la latérodéviation fonctionnelle et permettre une croissance maxillo-
mandibulaire la plus harmonieuse possible.
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Figure 25: Photographie de Mélanie avec la prothése initiale réalisée par l'orthodontiste (Document Docteur
DROZ)

Figure 26: Radiographie panoramique de Mélanie (document Docteur BECKER-COURTALON)

Le but de la consultation est essentiellement esthétique : Mélanie porte
depuis quelques années un appareil orthodontique amovible au maxillaire
supérieur, Mélanie ne supporte plus cet appareil amovible avec adjonction de 2
incisives.

Dans un premier temps, le Docteur Coster propose d’augmenter la
dimension verticale par adjonction de composite sur les cuspides des molaires.
Les dents 11 et 21 sont maquillées a 1’aide de composite pour améliorer
I’esthétique.
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Dans un second temps une solution esthétique est envisagée, car Mélanie
a un étage inférieur tres affaisse.

Apres une concertation entre le Docteur Coster de pédodontie et le docteur
Laczny de prothese, un appareil complet en overdenture est réalisé.

Des empreintes primaires a ’alginate sont effectuées. Les modeles en
platre issus de ces empreintes permettent de réaliser des cires d’occlusion. Ces
cires vont aider a évaluer la bonne dimension verticale, a 1’aide des critéres
phonétiques et esthétiques.

Figure 27 : Modeéles d’étude maxillaire et mandibulaire (document Docteur LACZNY)

Figure 28: Photographie de Mélanie, vue de face
sans prothese (document Docteur DROZ)
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Il est important de régler la ligne des bords libres, ce qui permet de
déterminer le plan occlusal esthétique (parallélisme avec la ligne bipupillaire).

De plus il faut enregistrer sur la cire d’occlusion le milieu interincisif, la
verticalité et la ligne du sourire.

Avec l’aide de la patiente, le praticien choisit la teinte et la forme des
dents.

Figure 29: Réglage de cires d'occlusion (document Docteur
LACZNY)

Figure 30 : Montage sur articulateur avec cires Figure 31 : Montage sur articulateur sans cires
d’occlusion pour augmenter la dimension d’occlusion (document Docteur LACZNY)
verticale (document Docteur LACZNY)
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Un montage sur articulateur est réalisé puis un montage de type prothese
compléte avec des dents du commerce pour évaluer le projet au laboratoire.
L’essayage se fait ensuite dans la bouche de M¢lanie, afin de valider le projet
avec le praticien et la patiente.

Il apparait évident qu’il faut également réhabiliter le secteur mandibulaire
antérieur. Le choix du praticien s’oriente vers une prothese fixée en overdenture
de 6 ¢éléments.

Les essayages sont alors validés en bouche, la prothése mandibulaire est scellée
et la prothése maxillaire livrée, en janvier 2012.

Figure 32: Prothése amovible macxillaire supra-dentaire et bridge mandibulaire antérieur (document
Docteur LACZNY)

Figure 33: Intrados de la prothése maxillaire (document Docteur LACZNY)
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Figure 34: Photographie de face avec la prothése (document Docteur LACZNY)

En avril 2012, apres plusieurs mois, la prothése pose des problémes de tenue, ce
qui géne beaucoup I’adolescente. Le praticien propose de compenser avec de la
colle puis du coe-soft; cela aide la patiente mais la gencive présente une
dyskératose.

Le praticien en accord avec la patiente s’oriente alors vers une prothése fixée
transitoire.

Pour la protheése complete maxillaire, le plan occlusal n’a pas été¢ modifié. Cela
va poser des problémes de hauteur de dents entre les dents postérieures
maxillaires et mandibulaires pour la prothése fixée transitoire. En effet, dans le
cas d’une prothese fixée, les molaires maxillaires seront alors beaucoup trop
hautes.
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Il va donc falloir augmenter la hauteur des molaires mandibulaires a 1’aide de
composite, pour diminuer la hauteur des futures molaires maxillaires et adapter
le complet maxillaire au nouveau bas (jusqu’a la pose des prothéses fixées
transitoires) car Mélanie ne peut pas rester sans dents. Le plan occlusal sera
donc centré , la dimension verticale est conservée.

On conserve le bridge antérieur mandibulaire réalisé pour la premiére solution
thérapeutique, les références esthétiques étant correctes.

Le praticien fait une empreinte de 1’arcade mandibulaire modifiée ainsi qu’une
empreinte de D’arcade maxillaire. Le praticien refait également une cire
d’occlusion pour plus de sécurité ainsi qu’une analyse a ’arc facial. La prothese
fixée transitoire maxillaire est réalisée en 3 éléments, pour respecter les axes des
piliers. Ceci rend cette prothése maxillaire moins fragile.

Figure 35: Prothése fixée transitoire maxillaire comportant 3 éléments (document Docteur LACZNY)

En occlusion statique, la prothése doit avoir un maximum de contacts
généralisés en OIM (occlusion d’intercuspidation maximale). En occlusion
dynamique, I’occlusion doit étre bilatéralement équilibrée. Normalement, en
prothese fixée, la fonction canine est le choix idéal mais chez Mélanie, c’est la
fonction de groupe qui est choisie car les canines sont trop faibles pour
supporter cette fonction canine.

Lors de la pose, il faut procéder a I’équilibration occlusale. Le bridge est scellé
dans un premier temps avec du ciment provisoire mais cela ne suffit pas, il est
scellé dans un second temps avec du ciment définitif.
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Figure 36: Pose de la prothese, vue de face (document Docteur LACZNY)

Figure 37: Photographie de Mélanie, vue de face (document Docteur LACZNY)

La forme des collets au niveau des incisives maxillaires est volontairement
particuliere, pour masquer 11 et 21. Des embrasures sont néanmoins présentes
pour permettre le passage de brossettes interdentaires.

M¢élanie est satisfaite des prothéses réalisées tant esthétiquement que
fonctionnellement.
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[I. Cas clinique n°2

Benjamin, né le 15 novembre 1996 , est le deuxieme d’une fratrie de 3 garcons.
Il a 7 ans lors de sa venue en consultation en 2003 , au service d’Odontologie
Pédiatrique de la Facult¢ de chirurgie dentaire de Nancy, suite & une visite
médicale scolaire. Le médecin a été interpellé par ’absence de certaines dents.

Benjamin suit une scolarité normale.
Aucun de ses fréres ou membre de sa famille n’est atteint d’oligodontie.

-Au niveau exobuccal
L’enfant est blond avec des sourcils clairs. Sa croissance est normale.

-Au niveau endobuccal
L’enfant est en phase d’établissement de denture mixte.

Le schéma dentaire initial est le suivant :

S§ 53 51 61 63 65 .
46 8584838281 7172737475 36

Figure 38 : Situation clinique initiale, en 2003 (document Docteur DROZ)
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Une prothése maxillaire amovible a ¢été¢ réalisée afin de permettre une
croissance maxillo-mandibulaire harmonieuse et la conservation des espaces
pour un futur plan de traitement.

; .
Figure 39 : Photographie avec la plaque amovible maxillaire (2003) (document Docteur DROZ)

Benjamin a été adressé dans le service de génétique du Professeur Leheup qui a
¢carté le diagnostic de dysplasie ectodermique et confirmé une hypodontie
isolée.

En janvier 2005, des dents permanentes ont évolué, le Docteur Droz adresse
Benjamin dans le service d’orthopédie dento-faciale pour mettre en place un
suivi. Il est demand¢ une radiographie panoramique pour localiser les germes
dentaires. Ces examens concluent a des agénésies multiples au niveau des dents
permanentes (12-14-22-23-24-32-35). De plus, on note la transposition des dents
42 et 43, dont il faudra suivre I’évolution au cours du plan de traitement.

L’ hygiene bucco-dentaire est a ameéliorer.
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Le schéma dentaire est alors le suivant :

1655 13 1121 63 6526
46 8584 8382413172737475 36

Figure 40 : Radiographie panoramique en 2005 (document Docteur DROZ)

b ] i e &
e Benjamin, vue de face et vue de profil, en 2005 (document service d’Orthopédie
Dento-Faciale)

Fi;éure 41: Phbtograpie
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Figure 43 : Photographie de 'occlusion de Benjamin, vue de profil, coté gauche (document service
d’Orthopédie Dento-Faciale)

Figure 44 : Photographie de l'occlusion de Benjamin, vue de profil, c6té gauche (document service
d’Orthopédie Dento-Faciale)
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Figure 45: Denture maxillaire, photographie en miroir, en 2005 (document service d’Orthopédie Dento-
Faciale)

Des empreintes d’étude sont faites afin d’envisager un plan de traitement qui
sera proposé en février 2005 a Benjamin et & sa maman.

Il s’agit de prévoir un multi-attaches pour resserrer le diastéme entre 11 et 21 et
pour distaler les 13 et 63, & moyen terme ; ainsi que de prévoir la pose
d’implants en 12 et 22, puis en 23 quand 63 sera tombée, a plis long terme.

A T’arcade inférieure, il faut s’assurer de 1’évolution de 42 et 43 et prévoir de

maintenir 75 le plus longtemps possible. Il est décidé de ne pas remplacer 32.

En mars 2005, la maman préfere patienter avant de commencer le traitement.

En juin 2005, Benjamin revient en consultation, sa maman pense que 1’espace
s’ouvre entre 11 et 21, mais apres vérification sur les moulages, il n’y a aucune
différence. L’hygiene est trés mauvaise.

Benjamin conserve sa plaque maxillaire.

En mars 2007, Benjamin a perdu la 82. Il est donc décidé d’extraire la 72 pour
permettre I’évolution de la 42. Des empreintes alginates sont faites et une plaque
inférieure est posée.
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Figure 46: Photographie en miroir avec 82 absente (documentservice d’Orthopédie Dento-Fcaiale)

En octobre 2007, Benjamin revient en consultation. La plaque supérieure est
cassée. Des empreintes sont faites pour refaire un nouvel appareil.

En 2008, les dents 42 et 43 évoluent.

En janvier 2009, Benjamin perd sa 65, la 25 évolue. Il est décidé d’extraire la
55 pour permettre 1’évolution de la 15.

Figure 47: Radiographie panoramique de Janvier 2009 (document service d’Orthopédie Dento-Faciale)
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En décembre 2009, la plaque maxillaire est de nouveau cassée. Des empreintes
supérieure et inférieure sont faites ainsi que des cires pour refaire une nouvelle
plaque maxillaire. De plus, la 15 apparait sur ’arcade.

- v :\ \
Figure 48: Photographie avec évolution de la dent n°15 (document service d’Orthopédie Dento-Faciale)

En 2011, le frére de Benjamin est venu en consultation au service d’odontologie
pédiatrique de la Faculté de Chirurgie Dentaire de Nancy pour un contrdle. Une
radiographie panoramique lui a été prescrite, pour rechercher une éventuelle
oligodontie. Sa formule dentaire est normale.

TR e

Figure 49 : Radiographie panoramique du frére de Beﬁjamin (document d’Orthopédie Dento-Faciale)
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En 2013, il est décidé d’ouvrir les espaces 12 et 22, de resserrer 11 et 21, un
multi-attaches est posé a I’arcade supérieure. Les canines doivent étre distalées.
I1 faut meuler la 14 prothétique pour permettre le recul de la 13. Ceci permettra
la pose d’implants en 12 et 22.

Figure 50 : Photographie, vue de face, avec la premiére étape du traitement par multi-attaches, décembre
2013 (document Docteur TERRASSE)

~.

Figure 51 : Photographie, vue de profil, avec la premiére étape du traitement multi-attaches, décembre 2013
(document Docteur TERRASSE)

Figure 52 : Vue endobuccale de la plaque maxillaire (document Docteur TERRASSE)
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[1I. Cas clinique n°3

M¢élina, née le 30 octobre 2002, agée de 8 ans est adressée en consultation en
Novembre 2010 au service d’Odontologie Pédiatrique de la Faculté de chirurgie
dentaire de Nancy.

Elle est la premicre d’une fratrie de 2 enfants et suit une scolarité ordinaire en
CE2.

La consultation fait suite a I’inquiétude des parents, Mélina n’a perdu que 2
dents.

Des antécédents d’agénésies sont connus dans la famille : son papa a une
agénésie d’une prémolaire, sa grand-mére paternelle, née en 1953, a une
agénésie qui n’est pas précisée, le demi-frére de sa grand-meére paternelle, né en
1989, a une agénésie de 41, la demi-sceur de sa grand-mere paternelle a une
agénésie de 45, née en 1984.

Figure 53 : Radiographie panoramique de 2001 V di-fre‘re de la grand-mére paternelle de Mélina,
présentant une agénésie de 41 (document Docteur DROZ)

101



Figure 54 : Radiographie panoramique de 1999 de la demi-sceur de la grad-mére paternelle de Mélina,
présentant une agénésie de 45. (document Docteur DROZ)

M:élina est en phase d’évolution de denture mixte et présente le schéma
dentaire suivant lors de sa premiére consultation :

S5 54535211 21 62 63 64 65
85848382817172737475
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Figure 55: Situation Clinique initiale, photographie bouche ouverte de Mélina (document Docteur
DROZ)

Figure 56: Situation clinique initiale (document Docteur DROZ)

A la suite de cette premiere consultation, une radiographie panoramique est
demandée pour M¢lina en 2010. Elle confirme la présence d’une oligodontie. En
effet des agénésies multiples sont observées, les seules dents permanentes
présentes sont 11, 21 et 17. De plus, les dents 84 et 74 sont ankylosées, ce qui
peut engendrer une perte de volume osseux.
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Figure 57 : Radiographie panoramique initiale (document Docteur DROZ)

Meélina est adressée en consultation génétique en mai 2011. Le Professeur
Leheup ne trouve aucun signe anormal clinique associ¢ a 1’oligodontie chez
M¢élina et confirme que celle-ci ne présente pas de dysplasie ectodermique.

Son médecin traitant fait une demande de prise en charge d’une affection de
longue durée a I’Assurance Maladie. Celle-ci est acceptée et établie jusqu’en
Mai 2016. Elle peut étre actualisée ensuite si 1’état de santé¢ de Mélina le
nécessite. Les actes pris en charge a 100% sont précisés, les autres, qui ne sont
pas directement liés au traitement de cette affection seront remboursés au taux
habituel de la Sécurité Sociale. Un volet remis au médecin traitant est destiné
aux parents, qui doivent le présenter lors des consultations en rapport avec son
affection.

M:élina a été adressée au service d’orthopédie dento-faciale du centre de soins
afin d’établir un plan de traitement commun avec le service d’odontologie
pédiatrique.

Il est proposé de réaliser une radiographie panoramique pour son petit frére
Justin, 4gé de 5 ans en 2012 dans le cadre d’une consultation au service
d’odontologie pédiatrique de la Facult¢ de Nancy, pour un dépistage d’une
éventuelle oligodontie. La radiographie indique une formule dentaire normale.
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Figure 58: Radiographie panoramique de Justin, 5 ans (document Docteur DROZ)
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[V. Cas clinique n°4

Camille, née le 22 Mai 2004, se présente en consultation au service
d’Odontologie Pédiatrique de la Faculté de chirurgie dentaire de Nancy en
Novembre 2005, car sa maman est treés inquiete au sujet du retard d’éruption des
dents de Camille et des malformations sur les dents présentes en bouche.

Son papa est atteint de dysplasie ectodermique hypohidrotique avec
unemutation faux sens exon 2 geéne EDA. Cette dysplasie ectodermique
hypohidrotique est la forme récessive liée a ’X. Dans cette forme, les hommes
porteurs de la mutation ont une forme compléte de la maladie tandis que les
femmes ont une forme le plus souvent atténuée.

Figure 59 : Radiographie panoramique du papa de Camille, agénésies de toutes les dents sauf 2
(document Docteur CLAUSS)

Figure 60 : Vue endobuccale du papa de Camille (document Docteur CLAUSS)
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En 2005, a 1 an, Camille présente des signes €voquant une dysplasie
ectodermique.

Figure 61 : Photographie de Camille a I'dge de 1 an avec son papa (document Docteur DROZ)

-Au niveau exobuccal
Camille présente un phénotype facial suggérant une dysplasie ectodermique,
avec une dysmorphose et une hyperpigmentation péri-orbitaire.

-Au niveau endobuccal
En novembre 2005, Camille a uniquement 2 dents présentes sur I’arcade (52
et 62) et celles-ci sont conoides.

A la demande de la maman de Camille, auprés du médecin, une radiographie
panoramique a été réalisée mais celle-ci est inexploitable, la patiente était trop
petite pour permettre ce genre d’examen radiographique.
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Figure 62 : Radiographie panoramique de Camille réalisée a I'dge de 1 an (document Docteur DROZ)

Prise en charge bucco-dentaire

Un suivi régulier est mis en place pour vérifier I’évolution des dents.

En mars 2006, un meulage des pointes incisives (52 et 62) est réalisé¢ pour
atténuer ’aspect canin. Les dents sont protégées a 1’aide d’un vernis fluoré pour
éviter toute sensibilité.

En juin 2006, les dents 54, 55, 64, 65, 74 et 84 apparaissent en bouche.

Le schéma dentaire en septembre 2006 est :

S5 52 62 64 65
85 84 8171 74 75

En novembre 2006, I’incisive maxillaire gauche est maquillée afin de lui
donner une forme convenable. Il en est de méme pour I’incisive maxillaire
droite en décembre 2006.

En décembre 2006, Camille est adressée a I’hopital Necker, par son médecin,
au Centre de référence des Génodermatoses (Professeur Bodemer). Le
diagnostic de dysplasie ectodermique est posé. Le diagnostic moléculaire est une
mutation faux sens exon 2 gene EDA. Camille est une vectrice hétérozygote
avec un phénotype dentaire relativement sévere.
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Figure 64 : Vue endobuccale de Camille (document Docteur CLAUSS)

En janvier 2007, 71 et 81 sont également restaurées pour leur donner un aspect
moins conoide.

En juin 2007, des empreintes d’étude sont réalisées afin d’évaluer les espaces
inter-incisifs.

En octobre 2007, le schéma dentaire est le suivant :

S5 53 52 62 63 64 65
85 83 8171 737475

En 2008, le Docteur Droz devant I’inquiétude de la maman adresse Camille au
Centre de référence des pathologies buccales de Strasbourg (Docteur Clauss).

En décembre 2010, Camille est revue en consultation par le Docteur Clauss,
les incisives permanentes ont fait leur éruption, les anomalies morphologiques
de 11 et 21 sont traitées au composite.
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Les 31 et 41 ont une morphologie conoide et une microdontie plus prononcée.
Pour le moment, il n’y a pas assez d’espace pour faire une prothése amovible
partielle. Le Docteur Clauss suit régulierement 1’évolution des dents de Camille.

Sa petite sceur Lizon est vue également en consultation au centre de référence
de Strasbourg, elle présente une microdontie des incisives temporaires
mandibulaires qui sont trés coniques. Elle présente peu d’agénésies, uniquement
la dent n°62 en denture temporaire, avec un tableau modéré également en
denture permanente.

Figure 65: Radiographie panoramique de Lison (document Docteur CLAUSS)
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V. Cas clinique n°5

En 2011, Manon, agée de 14 ans en classe de 4e, 3° de sa fratrie, se présente
en consultation dans le service d’odontologie pédiatrique de la Faculté de
chirurgie dentaire de Nancy sur les conseils du Professeur Leheup. Cette
patiente a été adressée en consultation de génétique a la demande de son
médecin traitant en 2010.

Le Professeur Leheup a conclu en 1’absence de dysplasie ectodermique.

-Au niveau exobuccal

Le Professeur Leheup lors de I’examen physique réalis¢ chez Manon n’a pas
mis en ¢vidence de signes cutanés au niveau des ongles, des cheveux, de la peau
libre et des glandes sudoripares qui pourraient faire discuter d’une dysplasie
ectodermique.

Il n’y a pas non plus d’anomalie des avants bras ou des seins.

Il s’agit donc d’une hypodontie isolée.

-Au niveau endobuccal

L’enfant est en phase de denture adulte jeune.

La patiente s’est présentée avec une radiographie panoramique faite
préalablement a la demande de son médecin.
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Figure 66: Radiographie panoramique initiale (document Docteur Droz)

Cet examen confirme I’oligodontie : il y a agénésie de 13 dents permanentes. En
ce qui concerne le maxillaire, 13-14-15-23-24 et 25 sont absentes. Au niveau
mandibulaire 33-34-35-37-44-45 et 47 sont absentes. De plus, Manon présente
des premicres molaires maxillaires temporaires (54 et 64) rhizalysées, ainsi
qu’'une atteinte pulpaire et un kyste au niveau de 55. La 84 présente une
résorption avancée.

Des atteintes carieuses sont a noter au niveau des molaires temporaires et
permanentes.

Au niveau orthodontique, Manon présente des malpositions des incisives
maxillaires permanentes, avec une proalvéolie maxillaire, associée a une infra-
alvéolie, une endoalvéolie maxillaire, une classe II et une rétroalvéolie
mandibulaire. Ces malpositions sont principalement en rapport avec Ila
persistance de la succion du pouce.

Manon est adressée en consultation pluri-disciplinaire a Strasbourg au centre
de référence pour les manifestations bucco-dentaires des maladies rares. De
cette consultation, il a été décidé qu’il semblait important de temporiser en
conservant toutes les dents temporaires restaurables. 55 et 65 doivent étre
extraites, au vue des atteintes carieuses et de la 1ésion infecticuse au niveau de
55. De plus, la succion du pouce doit étre arrétée, préalablement a la mise en
place du traitement orthodontique.
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Les dents temporaires seront conservées, ce qui permettra de temporiser
jusqu’a la fin de la croissance. Si les premieres molaires temporaires maxillaires
ne peuvent pas étre maintenues de par leur résorption, une réhabilitation
prothétique maxillaire par prothése adjointe, dans un premier temps, pourra étre
réalisée apres la phase des avulsions et des soins.

A plus long terme, a la fin de la croissance squelettique, une réhabilitation
implanto-prothétique au niveau des secteurs latéraux maxillaires et
mandibulaires serait indiquée. Manon pourra bénéficier d’une prise en charge
d’un traitement implantaire et prothétique a 1’age adulte.

Au niveau orthodontique, la mise en place d’une plaque maxillaire

d’expansion est indiquée, associée a un traitement multi-attaches et des
¢lastiques de classe II.
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CONCLUSION

Comme nous avons pu le constater précédemment la prévalence des

agénésies dentaires multiples est faible, mais la réhabilitation de ces cas reste
toujours complexe. Elle fait appel a des solutions guidées par une gestion
programmée d’une situation évolutive. Les décisions thérapeutiques qu’elles
soient initiales, transitoires ou semi-définitives sont toujours initiées par le
pronostic et la perception de I’aboutissement des traitements a 1’age adulte. Les
traitements nécessitent une collaboration pluridisciplinaire dans laquelle doivent
intervenir I’odontologie pédiatrique, I’orthodontie, 1’odontologie conservatrice,
la prothése et la chirurgie. Cette stratégie doit étre planifiée précocement afin
d’utiliser toutes les ressources possibles lors du développement de 1’enfant. Elle
permet de préparer tous les ¢léments qui supporteront les futures prothéses dans
les meilleures conditions possibles. Les parents et 1’entourage de 1’enfant
doivent €tre correctement informés, motivés et impliqués dans la gestion du
traitement choisi pour devenir les meilleurs collaborateurs de I’équipe soignante
durant toutes les étapes transitoires du traitement accompagnant la croissance de
I’enfant. L.’absence de dents implique non seulement des problémes fonctionnels
comme |’¢locution, la mastication, la croissance faciale... Mais également un
probléme majeur pour ces patients : ’absence de vie sociale. Ces jeunes patients
aspirent a une vie normale, sans étre sans arrét « montrés du doigt » du fait de
leur différence. L’€quipe soignante a pour but de rétablir les problemes
fonctionnels mais c’est en redonnant une vie sociale a ces patients qu’elle
obtiendra toute leur confiance. C’est de cette confiance que naitront Ia
collaboration et I’implication indispensables du jeune patient et de son
entourage pour réaliser le traitement complexe tant sur le plan technique que sur
le plan psychologique. Le traitement prothétique constitue la prise en charge de
premicre intention mais en cas d’instabilité ou d’intolérance prothétique, la HAS
accorde la possibilit¢ d’implants précoces. La HAS a émis un avis favorable
pour la mise en place d’implants dans la région symphysaire mandibulaire. Cette
technique d’implantation provisoire de 1’enfant avant la fin de la croissance
devrait permettre de pouvoir répondre a des situations complexes. A 1’avenir,
d’autres traitements seront probablement envisagés avec 1’opportunité de
conserver les cellules souches dentaires pour un usage autologue.
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Figure 61: Photographie de Camille a I'dge de 1 an avec son papa

Figure 62: Radiographie panoramique de Camille, réalisée a I'dge de 1 an

Figure 63: Photographie de Camille, vue de profil et vue de face

Figure 64: Vue endobuccale de Camille

Figure 65: Radiographie panoramique de Lison

Figure 66: Radiographie panoramique initiale

Tableau 1: Exemples d’oligodontie syndromique

Tableau 2: Pourcentage d’agénésies selon les dents les plus fréquemment absentes au maxillaire

Tableau 3: Pourcentage d’agénésies selon les dents les plus fréquemment absentes a la mandibule

Tableau 4 : Fréquence des différentes dents affectés par I'agénésie en fonction du genre des sujets

Tableau 5: Tableau regroupant les prévalence d’agénésie dans la population générale, en pourcentage, par
continent, avec un intervalle de confiance de 95%

Tableau 6 : Phénotypes dentaires liés aux mutations de PAX9. Diagramme représentant la répartition des
agénésies dentaires des cas publiés

Tableau 7 : Phénotypes dentaires liés aux mutations de MSX1. Diagramme représentant la répartition des
agénésies dentaires des cas publiés

Tableau 8: Syndromes associés a des anomalies du nombre de dents

Tableau 9 : Syndrome avec atteinte de la denture

Tableau 10 : Classification des génes et des protéines impliqués dans les dysplasies ectodermiques
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Résumé :
Demange-Klein Anne-Caroline — Agénésies multiples : leur prise en charge chez I’enfant.

Th. Chir.-Dent. : Nancy-1 : 2014

Les agénésies multiples sont des pathologies peu fréquentes, souvent associées a des maladies rares
avec syndromes malformatifs complexes. Les maladies les plus fréquentes, et les plus représentatives
en nombre de patients atteints, sont les dysplasies ectodermiques.

Dans la pratique de notre exercice, il est important de savoir repérer les cas d’agénésies multiples le
plus tot possible, afin que 1’orientation et la prise en charge multidisciplinaire se fasse également tres
tot.

Apres quelques rappels et généralités concernant les différents stades de la denture, la premiére partie
aborde la fréquence, les étiologies et I’épidémiologie des agénésies dentaires multiples.

Ensuite seront traités le diagnostic, les conséquences et la prise en charge des agénésies dentaires
multiples. Dans cette méme partie est abordé I’aspect psychologique de 1’oligodontie, ainsi que la
relation de confiance qui doit étre établie entre le chirurgien-dentiste, I’enfant et ses parents. Une fois
cette relation instaurée se fait le choix du traitement prothétique, en fonction de I’4ge de I’enfant, de
la situation dentaire, du développement osseux et des données socio-économiques du patient.

La troisiéme partie est consacrée a des cas cliniques, permettant ainsi de visualiser différents plans de
traitements proposés en fonction des critéres donnés précédemment.
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