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1
INTRODUCTION ET DEFINITION



1 Introduction et définition

Le rachitisme est une maladie de l' organisme en croissance, caractérisé par des
anomalies osseuses particulières localisées dans la zone du cartilage de croissance, due à une
carence en vitamine D (cholécalciférol). Ce rachitisme dit carentiel est prévenu par
l'ad ministration de vitamine D et par une exposition suffisante aux UYIl du soleil.

Cependant, il existe une variété de rachitisme résistant ù cette thérapeutique préventive,
appelée rachitisme vitamino-r ésistant.
C'es t en 1937 que ALBRIGHT, BUTLER et BLOOMBERG [1] décrivent cette tonne à

l'époque considérée comme idiopathique : le rachitisme vitamino-r ésistant
hypophosphat érn ique familial.
Les premières descriptions des cas de rachitisme hypophosphat érnique soulignaient plus le
d éfaut de réponse clinique aux doses usuelles de vitamine D que l'hypophosphat émie elle­
même. Ces descriptions constituaient des r éférences de nomenclature pour désigner les
nombreux désordres rachitiques. C' est pourquoi le nom de rachitisme vitamine D-résistant fut
largement utilisé, avant de reconnaître que dans plusieurs cas cette pathologie était secondaire
a une pathologie rénale de réabsorption du phosphore.

La terminologie actuelle du désordre hvpophosphatémique "appelle rachitisme
hypophosphatemique lié a l' X 1RHLX} (ou dans quelques textes Rachitismes
Hypophosphatémiques Familiaux): Ce qui permet de distinguer leur forme d'après la
résistance biochimique exacte ù la \ itamine D ct de sc r éférer aux perturbations minérales
initiales (CARPENTER [2J J.

A côté de ces rachitismes vitamino-résistants hypophosphat ém iqucs, on décrit des rachitismes
vitarnmo-r ésistants par défaut de conversion de la vitamine D en son dérivé actif la 1. 25­
(OH)2 D par d éficit primaire ou secondaire en l-hydroxylase. des rachitismes vitamine­
résistants par anomalie des récepteurs cellulaires à la 1.25-(OH)2 D ct des rachitismes
viramino-resistants secondaires ù des pathologies hépatiques ct surtout ù des insuffisances
rénales sévères.
Les tableaux de ces infections sont très différents du rachitisme vitamino-r ésistant
hypophosphatémique ct ne sont pas abordés dans cc travail.

Plusieurs varietes de désordres rachitiques hypophosphatémiques existent. Les plus fréquents
sont des désordres consccunfs ù une excretion urinaire pathologique du phosphore, tels les
rachitismes hvpcphosphut ém iques primaires.
Chez l'enfant. le groupe le plus commun des désordres de réabsorption du phosphore rénal est
le RHLX.
N'oublions pas toutefois que les patients atteints de rachitisme hvpophosphat èmique sont
rares. Lorsque le diagnostic de RHLX est prononcé les patients sont. de ce tait.
svstcmatiquement orientés vers le milieu hospitalier.

Les carences minérales osseuses en phosphore perturbent la croissance du squelette et le
détonnent. Les manifestations cliniques plus ou moins s évères sont nombreuses et se
déclarent dès le je une âge, avant même l' acquisition de la marche.
Les structures dures de l'organe dentaire ne restent pas insensibles aux perturbations
minérales en phosphore pendant lodontog èn èse. Dès le début des années 60, de nombreuses
publications fo nt état de pathologies bucco-dentaires associées à cette forme de rachitisme
hypophosphat émique. Les symptômes cliniques ct radiographiques sont souvent simila ires et

les études histologiques mettent en évidences plusieurs caractéristiques communes.



Sept jeunes patients atte ints de RHLX sont actuellement suivis au service pédiatrique du Pr
Vidailhet au C. H.U. de Brabois-Enfant. C.: service les suit c liniq uement, bio logiquement,
radio logiq uement tous les 6 mois environ. Les informations rec ueillies sur leur état de santé
perme ttent ainsi d' ajuster une médication personnal isée.

L'objec tif de notre trava il est de recenser les patient s atteints de RHLX suivis dans le service
du Pr Vidai lhet et d' instaurer un suivi bucco-dentaire afin d 'évalu er les répercussions de la
malad ie sur le déve loppement des arcades dentai res.

Notre étude inclut également la mère de de ux des enfants étudiés, car e lle aussi présen te cette
maladie ainsi qu' un patient de n ans suivi pendant son enfance au service de pédiatrie.
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2 Etude bibliographique sur le rachitisme hypophosphatémique lié
à l'X (RHLX)

2. 1 Présentation médicale du RHLX

2. J. J Présentation et diagnostic
En l' absence de cas familiaux déjà répertoriés et suivis, le diagnostic clinique est en général
porté dans la deuxième année de vie lors de l' acquisition de la marche ou parfois avant sur les
nouures épiphysaires par le pédiatre examinant périodiquement l 'enfant.
Les signes cliniques sont la résultante de la déformation du squelette. Chez les tilles, le

tableau y est en général moins sévère, sans retard de croissance ou avec des déformations
osseuses modérées. On note:

'" Des déformations squelettiques:
-Un génu varum bilatéral (le plus fréquent).
-Un coxa vara des hanches, entraînant une démarche dandinante.
-Dcs nouures épiphysaires aux niveaux des poignets et des chevilles qUI se sont

développées dès la première année.
-Un chapelet costal à la jonction chondrocostale également développé.
-Un craniotabès, développé dans les premiers mois.

'" Des modifications de croissance osseuse:
Elles sont très fréquentes et aboutissent à un nanisme dysharmonieux.

'" Des modifications du faciès:
-Le front et l' occiput ont un aspect bombé (bosse frontale et occipitale).
-Un nez petit avec une ensellure exagérée.

'" Des modifications du caractère psychique:
L'irritabilité de ces enfants RHLX est accrue. On note également de la nervosité et de

l'agitation .

Figure 1 :Signes eliniques sur des enfants hypophosphat émiques, [31 [41

Enfant de 3 ans atteint de Enfant de 4 ans et 6 Enfant de 4 ans et Enfant de 36 mois.
RHLX. mOIS. 2mois

LeFont est bombé. D éformation des jambes en parenthèses évocatrice.
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Parfois, c'est un membre de la famille qui voit l'entan t par intermittence 1souvent les grands­
parents) qui note une incurvation des jambes. Ce constat est souvent d'abord attrib ue il
l'incurvation physiologique pendant l'enfance . mais si les d éformations persistent sur une
période de 6 mois après 18 mois d'âge civil des examens radiologiques ct biochimiques
doivent être effectués,
Les enfa nts atteints de RHLX présentent une progression continue de cette d éformation des
membres inférieurs, qui ne s'améliore pas à la croissance, Le degré d'incurvation peut être
quantifi é en mesurant la distance inter poplitée il l'aide d'une petite règle graduée lorsque
l'entant est debout jam bes tendues et chevilles joi ntes.
Les membres inférieurs sont toujours plus d éform és que les membres supérieurs chez ces
patients (effet mécanique de la pesanteur).

WINTER [5] indique 4 caractérist iques cliniques et biologiques essentielles de la maladie:
- L' hypophosphat émie est associée il une déficience de la réabso rption tubulaire rénale du
phosphore.
- L'affection est familiale.
- Le rachitisme et l'ostéomalac ie ne sont pas sensibles aux doses usuelles de vitamine D.
- Il n'y a aucune autre anomalie apparentée ou liée il cette maladie .

La physiopathologie est complexe puisque l'on note que:
- 1.<: trouble primitif du transport du phosphore se manifeste au niveau du tube contourné
proximal rénal.
- L'absorption gastro-intestinale du calcium et du phosphore est diminuée à des degrés
variables (KAWAKAMI 16] ).
- La conversion de la vitamine D en une forme active est insuffi sante, provoquant une
malabsorption du calcium. Il en découle un hyperparathyroïdisrne et un rachitisme seconda ire
(RAKOCZ, KEATING et JOHNSON [71 )

Une recherche biochimique initiale doit déterminer les taux de calci um sérique, phospho re
s érique et l'activit édes phosphatases alcalines sériques.
La diminution de la réabsorption tubulaire du phosphore implique une hypophosphor érnic
constante (taux infér ieur il 40 mg/L) accompagn ée d'une hyperphosphatune (augmentation de
la clairance rénale du phosphore inorganique ). Cette dimi nution existe dès les premiers mois
de la vie, C<: faible taux permet un diagnostic <:1 une prise en charge th érapeutique précoce.
Cette recherche doit donc être syst ématique chez les nouveau-n és des familles atteintes.
Un taux bas de phosphore sérique combiné à une activité élevée des phosphatases alca lines
sériques et un taux de calcium sérique normal sugg èrent la pr ésence de rachi tismes
hypophosphat émiques primaires.

L'activité des phosphatases alcalines est toujours élevée chez les enfants RIILX. Par contre,
les adultes RHLX peuvent présenter une valeur norma le malgré la pr ésence d'une
ostéomalacie s évère r ~l . Ainsi, les phosphatases alcalines ne sont pas un indicateur pertinent
de réponse à une thérapie chez l' adulte,

Il est également important de noter 1<: taux de l'TH et les métabolites de vitamine [) circulants
( ~5 -(OH) D et 1. ~ 5-1 011)2 D )
La détermina tion de l'excrétion urinaire de calci um est importante pour differencier le RHLX
d'autres variantes hypercalciuriqucs. Les taux de 25-(01-1) D et 1. ~5-( OH )2 [) sont normaux
mais inappropriés donc compte tenu de lhvpophosphat émie.
L<: taux de l'T il circulant peut être normal ou élevé. Cependant. le niveau est généralement
moins élevé que dans les rachitismes de tonnes calciop éniques.
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EnÏin. on note a l'e tude histologique de l' os un dysfonctionnement des osteoblastes (d éficit
min éral péri lacunaire r, ce qui provoque cette minéralisation osseuse insuffisante
(CARPENTER [l I, GLORIEUX [81 )

La maladie étant chromque, elle sera active j usqu'à l' adolescence, en l'absence de traitement
adéquat. Elle entre ensuue dans une phase de quiesccnce , mais peut donner lieu à des reprises
evolutives durant la grossesse ou la lactation.
Cette forme de rachitisme peut se diviser selon WITKOP [9J en 4 entités cliniques d'i ntensité
et d'expression de la maladie variables:

- L' hypophosphat émie asymptomatique.
Les filles sont surtout sujettes à cette lorme clinique. Dans ce cas, les preuves du d éfaut
métabolique nécessitent un bilan biologique et éventuellement une évaluation du taux de
réabsorption tubulaire en phosphore.

- L' hypophospnatemic de l'adulte.
Où les deformations post-rachitiques restent non évolutives.

- L'hypophosphat érnie de l'adulte.
Ou les d éformations et une ostéomalacie demeurent actives.

- L'hypophosphat érnie de l' enfant.
Cette entité est cliniquement la plus sévère.

2. 1. 2 Donn ées g én étiques
l.c RHLX est une maladie hereditaire {CHRI5TEN5EN 11 01 J, dont la transmission se tau sur
mode dominant lié au sexe. Le locus H/ 'IJN (responsable du RHLX) se situe sur la partie
distale du bras court du chromosome X. dans la région XI' 22. / -1' 22.2 entre les marqueurs
IiXS -1/ ('/ IJXS -13 (ROWE [1 1] ),

L'a ffection peut se transmettre (ROSENBERG /1 11 ):
- [J'une mère à ses tils ou à ses tilles : un enfant sur deux pouvant étre attemt,
- [J'un pere à ses filles uniquement. toutes les till es sont alors inévitab lement atteintes.
[Je ce fa it . ce rachitisme est deux foi s plus fréquentes chez les filles que chez les garçons.
mais est également moins severe dans sa symptomatologie clinique et biologique.
La présence d' un X supplémentaire 'chez les tilles limite certai nement l' expression
ph énotvpique de la maladie.

l.c trurt hypophosphatcnuque sexpnme uni form ément sur le mutant allèle. mais la s év ént é
de la maladie osseuse peut être vance car lmacu vauon de l' X est Irrégulière. [Je plus. Ii
ncxrstc pas de correlation entre la severite de lhypophosphatcnue et la severite de la maladie
osseuse chez ces malades,

Dans la plupart des cas ou lcn fant est atteint sporadiquement de rachitisme
hypophosphat émiquc primaire. cela est probablement dû à une mutation spontanée sur le
gène affect é du chromosome X. Les gènerations ultérieures transmettent alors le d ésordre
sous le mode dominant lie à l' X (l'RONICKA 11 31 ).
1. "i ncidence a été estimée entre 1 pour 10 000 et 1 pour 100 000. Le chiffre de 1 personne sur
une population de 10 000 est le plus cilé (RASMUSSEN [ 14J J.
La maladie est donc rare.
Les investigations genetiques se sont axées sur la notion d'une protéine servant au transpon
du phosphore ou d' un tacteur humoral régulateur du phosphore qui pourrait être impliquée
dans la pathogénie du RHLX.
l.es récentes d écouvertes sur un gène / '/:".\" (gène régulateur du phosphore. homologue à des
cndopcptidases. sur le chromosome X1 et ses mutations sur les patients RHLX furent un
progrès intéressant 1/lvp CONSORTIUM 11 51 ). La protéine / '/ :".\" codée s'exprime peu et
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l'expression phvsio-tissulaire n'a pas été encore ident ifi ée chez l'h omme. Par des experiences
sur la souris, il semblerait que la prot éine l'I,'X appartienne Ù un facteur régulant
l'homéostasie phosphor ée.

La pathologie osseuse vari ée peut ainsi sexpliquer par des modifications du milieu g én étique
ou par la nature de la mutation dans une famill e donnée.

2. 1. 3 Ph énotype squelettique
l.es membres inférieurs sont plus s év èrement atteints que les bras, les c ôtes ou le pelvis: Sites
qui sont souvent touchés dans les formes de rachitisme calciop én ique,
Les traits caractéristiques du rachitisme RHLX sont I ~ plus souvent visibles au niveau des
extr émit és des os longs, manifestés radiographiqu ernent par des métaphyses claires aux bords
incurvés formant des becs.
L~ fémur pr ésente souvent une déformation dans les sens sagitta l ct transversal, obligeant I ~

patient à exagérer sa lordose lombaire pour compen ser la courbure antérieure .
Des pseudo-fractures peuvent se produire, surtout chez l' adulte.
Les enfa nts atteints manifestent fréquemment une scaphoc éphalie.

Des recherches sur les caract éri stiques microscopiques des os trab éculaires et corticaux
montrent une ost éomalacie. Il y a une augmentation de la quantité histomorphom étriquc de la
matrice osseuse non min éralis ée. m ême si le volume osseux est normal ou élevé (SULLIVAN
r16J ). Les cellules osseuses sont gén éralement moins nombreuses, même si les patients
pr ésentant un hvperparathyroïdisme ont parfois une élévation des param ètres de turn-over
cellulaire osseux. D~ plus, lbistomorphom étrie dynamique montre un retard dans la phase de
minéralisation.

La calcification des tendons ct des ligaments est une manife station répandue de la maladie
RH LX, qui peut apparaitre ù des âges variés (POLISSON [17] l.
Une st énose du canal optique (CALDMEYER [18J 1ainsi que des fusions des procès épineux
ou des rétrécissements du canal rachidien (REID r19] ) ont été également rapport ées.
Par ailleurs, sur 16 patients RIILX étudiés par CALDMEYER [1 8J 7 présentent une
malformation de Chiari type 1 (d éplacement inférieur des amygdales c érébelleuses sous le
forarncn magnum J.

2. 1. 4 Anomalies rénales
l.cs tubules rénaux ne réabsorbent pas normalement le phosphore filtré, ce qui provoque une
excrétion urinaire excessive de phosphore. Par conséquent. la concentration de phosphore
s érique circulant diminue,
Les pathologies de transport tubulaire rénal se limitent au phosphore, bien qu 'un faible d éfaut
de transport du glucose ait été décrit dans quelqu es familles atteintes de RI-ILX
(RASSMUSSEN 1/-+ 1)

L'acidose tubulaire r énale est partai s concomitante à cette maladie, mais ce d éfaut est pallié
par une suppl érnentation en phosphore (MINARI [20J )
LJ n~ bicarbonaturie peut se r év él er lors dhyperparathvroïdisrnc secondaire au RHLX.

Des anomalies du m étabolisme de la vitamine 0 sont décrites chez ces patients.
La régulation de la synth èse du 1.25-rOIl )è D se fait au niveau des mitochondries tubulaires
r énales. Les taux de 1.25-(OHlè D sont normaux chez les patients RHLX. Cependant, ce
résultat est inapproprié par rapport au taux bas de phosphore circulant, car normalement un
regime pauvre en phosphore stimule la production de 1.25-(OH)è D.
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[J'autres anomalies du métabol isme de la vitamine D ont été décrites, notamment une activité
accrue de la 24-hydroxylase mis en évidence chez des modèles animaux RHLX
(TENENHOUSE [21] )

2. J. 5 L 'hormone paruthyroïdienne
Dans son premier cas rapporté, ALBRIGHT [1] décrivait une hyperplasie des glandes
parathyroïdes en plus du rachitisme hypophosphat émique primaire , D'autres auteurs ont
établi une relation entre un traitement phosphoré sur une longue période chez des patients
RHLX et un hypcrparathyroïdisme secondaire ou tertiaire (RIVKEES [22] ),
Les résultats histologiques confirment l'h yperplasie diffuse des parathyroïdes,

Une élévation modérée de la PTH circulante est également notée chez quelques patients
jeunes ou adultes non soignés,

Ces résultats montrent que les parathyroïdes des patients RIILX ont tendance à s' hyperplasier
(DAVIS [23] ),
Les taux de PTH doivent être régulés avec attention pendant la thérapie pour éviter le
développement d'un hyperparathyroïd isrne qui compliquerait les efforts de stabilisation des
taux de phosphore et qui compromettrait la minéralisation du squelette.

2. 1. 6 Autres manifestations de la maladie
Des études sur le système cardiovascuiaire rapportent des électrocardiogrammes et une
éjection ventriculaire gauche normale à l'échographie (VERED 124J ).
Cependant, des travaux récents (NEGHME [25J ) mettent en évidence une pression sanguine
anormale lors d'exercices et une hypertrophie discrète du myocarde ventriculaire. Un défaut
de régulation du tonus est donc probable, mais le m écanismc'causal est encore inconnu .

Contrairement aux rachiti smes par insuffisance de vitamine D. la pathologie musculaire est
rare. RASMUSSEN 1/41 précise que les patients présentant une atrophie muscula ire sont très
hypophosphat émiques (taux de phosphore sérique inférieur à 1.5 mg/dl).
Les observations cliniques indiquent que le pool de phosphore intracellulaire est bien
maintenu, malgré lhypophosphat émie.
L'atrophie musculaire est plus fréquente chez les adultes présentant une ostéomalacie
hypophosphat èmique.

2. J. 7 Traitement et complications éventuelles
l.c traitement conventionnel sera essentiellement médical.
Il repose sur l' association d'une suppl érnentation orale de phosphore inorganique ( 1 à 3.6 glj
en plusieurs prises ) ~I de calcitriol (0.5 à 2.0 ~l glj ) .

La dose sera ajustée selon la sévérité du rachitisme, la réponse au traitement. les
complications rencontrées.
Le traitement conventionnel a des effets bénéfiques sur la croissance staturalc. l'h oméostasie
des phosphates, et le rachitisme.

Cependant. sans explication satisfaisante. certains patients ne grandissent pas normalement.
r: RIEDMAN et al [261 suggèrent que la réponse au traitement convent ionnel en terme de
croissance ne dépend ni de la réponse biochimique au traitement, ni des déformations des
membres intérieurs, et que le principal critère de prédiction de la qualité de croissance
staturale serait la taille au début du traitement.
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I3ALSAN ct al 1271 constatent que la taille moyenne des parents influence la taille d éfi nitive
de l' enfant. mais uniquement chez lès fill es. Les fi lles hétérozygotes semblent mieux
répondre au traitement conventionnel que les garçons h émizygotes. cc qui laisse supposer un
effet dose génétique dans l'ex pression de la pathologie.
Toutefois. HERWEIJER et STEENDIJK 1281 n'observent pas de corrélation entre la sévérité
du rachitisme et la taille adulte.
La genèse de la petite taille chez les patients RHLX est donc probablement plurifactorielle.

Bien que la faible croissance staturale observée dans le RHLX ne paraisse pas liée à une
anomalie en hormone de croissance. une hormonoth érapie par GHr (hormone de croissance
recombinante humaine) au long cours associée au traitement conventionnel peut améliorer le
pronostic de croissance et la Densité Minérale Osseuse radiale (/) A!Oi (SAGGESC: 12'JJ ).

L'engagement d'un traitement sur une longue période ne doit pas faire oublier qu'il existe des
complications potentielles.
En effet, on note trois complications maje ures:
- L'hvpervitaminose D: Elle se manifeste par une hypercalcémie et une hypercalciurie.
Cette pathologie était surtout fréquente avant l'utili sation des métabolites de vitamine D l-a ­
hydroxyl ée. car ces derniers ne se stockent plus dans les lipides et évitent ainsi les effets
toxiques plus rapidement que la vitamine D native. à condition de prescrire des doses faibles.
De plus. le suivi biochimique sérique et urinaire est plus performant quautrefois.

- L'IlVperparathvroidisme: Ce n'est pas un évènement rare dans le RIILX. c'est pourquoi le
taux de l'Ti l circulante doit être surveill é et plus particulièrement chez lès patients recevant
une thérapie car ic traitement phosphoré stimule la sécrétion de l'TI!. A la supplémentation
phosphorée doit s' ajouter un traitement concomitant ù base de 1.25-(011 )2 D pour réguler la
l'TI,!.

- La calcification des tissus mous: Il est suggéré que cc ph énom ène. particulièrement noté au
niveau des pyramides rénales médullaires (n éphrocalcinose j , soit en relation étroite avec un
régime phosphaté. De plus. l'augmentation de la l'Ti l semble prédisposer lès tissus a sc
calcificr. Des cas de calcifications oculaires. myocardiques et valvule-aortiques ont
également été rapportés chez les patients atteints de RI /LX (CALDMEYER 1181 1.

l'ar ai lleurs. un traitement de chirurgie correctrice peut être réalisé selon l'im portance des
déformations osseuses.

2.2 Présentation hueeo-dentaire du RI/ L.\.:

J. 2. 1 . iu niveuu clinique
IIARRIS ct SULU VAN 1301 en 1960 sont les premiers ù rapporter des signes bucco-dcntaires
de cette maladie : nécroses pulpaires. abcès p ériapicaux. fi stules. fractures dentaires
spontanées. ct cc sur des dents pourtant saines.
Ces manifestations dentaires peuvent être parfois les premières ou les seules indications de
cette maladie 1COli EN 1311 . SI=UW 1321 ).
VIA 133/. MARKS [341 et WI rKü l' [9] décrivent l'abcès dentaire comme ètrc le principal
signe pathologique.
'.'abcès peut être présent sur lès dents temporaires ou définitives. au maxillaire ou ù la
mandibule 1ARCIlARD [351 1. Mc WIIOR1TR [361 prédit par ailleurs qu' un patient
présentant un abcès développera des abcès futurs sur d'au tres dents.

Il



Figure 2: Fistules apiea les sur 54-52-75. (Flèches) [71

Les patients consultent généralement parce qu ' ils ont des douleurs lancinantes, et des abcès
gingivaux. La douleur se déclare lorsque la pulpe est déjà très détériorée. Celle-ci devient
partiellement nécrosée, avec une implication des tissus périodontaux, ce qui réduit
considérablcment les chances de garder la pulpe saine (RAKOCZ [7] ).

Les signes cliniques peuvent être parfois atypiques. En effet, il a été relaté le cas d' une
patiente adulte atte inte de RHLX à son insu qui consultait pour une hypersensibilité dentaire
généralisée au froid, sans aucun autre symptôme.

L'hypophosphatémie implique des problèmes cliniques squelettiques surtout au niveau de la
croissance osseuse, mais aussi des problèmes dentaires. Des retards d'éruption ont été notés
par de nombreux auteurs (BREEN [37] en 1986, KAWAKAMI [6] en 1997.) Toutefois, le
traitement semble influencer ces délais d'éruption. NISHINü [38], dans une étude, a réussi à
démontrer que la croissance des dents défin itives est retardée seulement en l 'absence de
traiteme nt et durant la phase dite de résistance au traitement.
Cependant, ARCHARD et WIDKOP [35] ne notent pas de retard d'éruption dans leurs
recherches cliniques , tout comme OZKAN [39]. De plus, une étude longitudinale entre l'âge
dentaire et l'âge osseux n'a mis en évidence aucune différence sign ificative (SEOW [40] ).
Certains auteurs, de ce fait, n'ont pas d'avis sur ce sujet (FADAVI [41] ).
L'éruption dentai re n'e st cependant pas le reflet direct du développement dentaire car des
facteurs locaux comme des extractions de dents temporai res précoces ou retardées peuvent
l'influencer. Un retard d'éruption peut être le résultat de ces facteurs locaux.
L'apexogénèse est retardée chez les patients des deux sexes, surtout sur les dents définitives
(BENDER [42] ).

1. 1. 1 Au niveau radiologique
I.a chambre pulpaire
L'étude radiologique des dents de patients RHLX s' appuie sur les clichés rétro-alvéolaires,
occlusaux, panoramiques, et bitewings.
La chambre pulpaire est plus large que la normale, ainsi que les canaux radiculaires adjace nts
(VIA [33], HARRIS and SULLIVAN [30] ). Sur 50 cas cliniques, BENDER [42] met en
évidence 60% de chambres pulpaires élargies.
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Figure 3: Bilan radiologique d'un enfant RHLX âgé de Sansl!,. (71

Les incisives temporaires pr ésentent des chambres pulpaires élargies et des inj ections
ap icales. Les chambres pulpaires des molaires temporaires sont larges également, avec des

cornes pulpaires étirées. Aucune lés ion carieuse n'est pourtant à signaler.

Le taurodont isme est une anomalie dentaire caractérisée par une augmentation de la
dimension verticale de la chambre pulpaire, accompagnée d'une division tardive des racines
dentaires, bien au-dessous du collet de la dent. C'est habituellement la conséquence d'un e
anomalie dans le délai d' invagination de la gaine de Hertwig.
Dans le cas de la maladie RHLX, un groupe de gènes altérés ou anormaux serait responsable
indirectement de cette interaction perturbée entre la gaine et l' os rachitique.

SEOW [40] mesure des différences statistiques significatives sur les premières molaires
permanentes inférieures radiographiées par orthopantomogramme pour les patients
rachitiques. En effet, le volume pulpaire est significativement plus important chez les patients
rachitiques et la longueur des racines plus courte. En outre, le volume de la couronne varie
significativement selon le sexe des patients rachit iques uniquement. [ Annexe 2]
Les garçons rachitiques présentent donc souvent une dent 36 ou 46 avec une couronne et une
pulpe toutes deux volumineuses, ainsi que des racines plus petites que la normale.
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Figure 4: Orthopantomogramme d'un garçon atteint de I~HLX. 1401

Ce clich émun/re lm degré sévère de taurodontisme mesuré sur certaines mo/aires
permanentes (l:>.).

La den/ /3 es/ en position incluse.

To utes les dents ne présentent pas radiologiquement de chambre pulpaire taurodontique. /1
n' existe pas de corrélation entre l'âge et la tai lle de la cham bre pulpaire.
Un enfa nt de 5 ans peut présenter une chambre pulpaire légèrement élargie, a lors q u' un
homme de 32 ans peut présenter une chambre pulpaire volumineuse, sans équivoque possible.
Dans un cas reporté par HALL [43], la chambre pulpaire, les cornes pulpaires et les canaux
radiculai res étaie nt si larges que le patient a réussi à combler l'exposi tion pulpaire par une
mine de crayon de papier.

Le volume de la chambre pulpaire a été étudié par SHEILDS [44] d 'après le ca lcul du
l'RATIO qui mesure le rapport entre le volume pulpaire et le volum e de la dent sur clichés
rétro alvéo laires. [annexe J]
Selon lui, l' augmentat ion de la chambre pulpaire chez les patients RHLX n'est pas la
conséquence d'une résorpt ion dent inaire inte rne ou d 'une hypertroph ie pulpaire. Ce tte
anomalie serai t la résultante soit d 'un déficit dans la minéralisation, soit d'une dysplasie
globa le de la dentine secondaire synthétisée par l'odontoblaste.
Puisque aucun dosage préci s d'un gène n'est visibl e par rapport aux valeurs l'RATIO des
dents de jeunes pat ients RI-ILX « 15ans), ce la suggère trois possibil ités:
- Le locus HPDR n'est pas impli qué dans le développement de la dentine primaire.
- L' hypophosphatémie sur la dentinogénèse à ce stade précoce pourrait masquer
l' expression primaire du locus I-I PDR.
- La méthode de calcul du l'RATIO est incapable de mesurer un effet à cet âge là.

Chez les hommes, le défaut est sévère, qu' il soit provoqué par une minéralisat ion défectueuse
et/o u par une hypoplasie globale des odontoblastes par perte d 'i nduct ion. L'affec tion moins
sévère chez les filles RI-ILX s'expliquerait par une minéralisation initiale cor recte de dentine
secondaire ou une différenciation des odontoblastes freinée à un mom ent donn é.
La conséquence chez les patients RI-ILX des deux sexes est une dentine seconda ire
hypop lasique , plus marquée chez les hommes.
L'odontoblaste synthétisant la dentine primaire est éga lement affecté par le RHLX
(NIKIFORUK ; 1982), et cette dentine est également hypoplasique.

Les cornes pu/paires
Cette chambre pulpaire taurodontique émet des extensions pathologiques de ses cornes
pulpaires j usqu'à la jonction amélo-dentinaire (lAD) au niveau cuspidien (RACOKZ [7],
GARDNER [45], WITKOP [9], HALL [46] ). Celle élongation est surtout visibl e
radiologiquement sur les molaires lactéales, car les structures dures de la dent sont plus fines
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et le volume caméral plus gros, mais peut se présenter sur toutes les dents: antérie ures,
postérieures, lactéales, permanentes, ct même surnuméra ires (SHELLIS [47] ).
L'élongatio n des cornes pulpaires j usqu'à la jonction amé lodentinaire est un signe
pathognomonique de la maladie.
Même si les modifications dentaires provoquées par cette maladie systémique surv iennent
généralement sur toutes les dents, il est imposs ible de toutes les visionner sur un se ul cliché
panoramique. Cela est dû à l'angle du faisceau incident par rapport à l' axe des dents qui peut
faire varier la vision des cornes pulpaires. Par ailleurs, les cornes pulpaires peuvent sembler
moins visibles quand les épaisseurs des structures dures de la dent sont importantes; Ce qui
arrive parfois aprés un traitement à la vitamine D3 (WITKOP [9] ).

Ces deux observations radiologiques, même s'i l n'y a pas d 'autres signes cliniques de RHLX,
doivent poser le diagnostic éventuel d' une hypophosphatémie familiale à tous les prat iciens
chirurgiens-dentistes. Cette attentio n particulière est importa nte (ARCHARD and WITKOP
[35J ). Un taux anormalement bas de phosphore, une absence d' aminoacidurie et de
glycosurie confirmeront ce diagnost ic.

[, 'hyperclarté de certaines =ones dentinaires
Ces bandes sombres en radiologie, où les rayons X sont moins fortement absorbés, se situent
à la jonction amélodent inaire des dents lactéales et définitives. Ce signe radiographique,
moins évident que les deux premiers à visualiser, a été rapporté pour la première fois par VIA
[33] puis ultérieurement par AINLEY [48].
BENDER [42J observe ce phénomène sur 5 des 12 orthopantomogramm es réalisés sur des
patients RHLX. Cette zone sombre est créée par des larges bandes de dentines
interglobulaires localisées à la périphérie de la l AD (SHELLIS [47], PLISKlN [49J ).
Elle peut être le seul signe radiologique visible, comme le relate HINTZE [50].

Figure 5: Bitewing droit d 'une patiente de 22 an s. 1501

Hyperclart éde bandes dentinaires sous la .lAD. (Flèches)
Les cornes pulpaires apparaissent de plus très étirées et effilées.

La lamina dura
La lamina dura n'est pas une image anatomique mais radiologique de la corticale interne. Elle
est le témoin de l'intégrité tissulaire de la paroi alvéolaire à ce niveau.
BENDER [42] détecte une perte de cette lamina dura de l'os alvéolaire chez 18% des patients
RHLX. Ce signe caractéristique est présent en majorité chez les sujets atte ints
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dhypcrparathvroïdisme primaire et secondaire, lorsque ceux-ci développent une complication
osseuse (BENDER [51 ], KAFFER [52], STAI'HNE [53] ).
L'hypcrparathyroïdisme primaire, bien que manifestant cette perte de la lamina dura, ne
présente pas de signes radiologiques d' élargissement de la chambre pulpaire, d'extension des
cornes pulpaires j usqu'à la JAD ou des bandes radioclaires décrites précédemment. De plus,
il ne présente pas les même taux sanguins de calcium. En effet, bien que le taux de phosphore
soit amoindri, le taux de calcium est élevé, alors que I'hyperparathyroïdisme associé au
rachitisme vitamine-r ésistant familial possède un taux normal ou abaissé de calcium.
Radiographiquernent. la lamina dura apparaîtra absente ou peu visible.

1. 'os alvéolaire
Il est dystrophique, avec des aires fai blement radio-opaques. L'os alvéolaire étudié sur les
souris C57BLl6J-Hyp (souris hypophosphatémique, notée souris « hyp ») , qui est un modèle
animal fiab le pour les recherches sur le RHLX humain (EICHER [54], ABE [55], IORIO
[56]), montre un degré de ca lcification plus important chez la souris femelle que chez la
souris mâle. Cependant, aucune différe nce pathologique définie existe entre les souris « hyp »

des deux sexes (ABE [55] ). L'explication est encore inconnue.
Sous un tort grossissement, l'os alvéolaire des souris « hyp » met en évidence un
élargissement des lacunes d' Howship bien que le tissu ost éoïde reste normal.

1. ":l1lll/ I
L'émai l apparait moins radio-opaque que la normale, dû à une diminution de la densité
am élaire. Ce signe est présent chez les patients présentant des syndromes n éphrotiques
(SHUSTERMAN [571 ). D'a illeurs, dans le syndrome de Fanconi (désordre rénal sévère avec
glycosurie, aminoacidurie, hypcr phosphaturie), l'hypoplasic am élaire est très fréquente.

Cette baisse de densité arn élaire provoque un index d'opacité entre l'émail et la dentine
particulièrement bas (BENDER [421, VIA [33] J. Cela peut s'ex pliquer par la présence d' une
couche d'émai l mince (dans 54% des cas de ligure), qui se créée lors d'hypocalcificano n. Des
études expérimentales ont montré que des déficiences en vitamine D provoquent une
réduction massique de la dent. et une réduction des dépôts minéraux (FERGUSON [58] ). En
outre, des résultats similaires ont été observés sur le tissu osseux.

,\ l'évidence, plus la dvsfoncuo n rénale est sévère et plus la mineralisation est perturbée,
puisque le rein participe à l' homéostasie phosphocalcique.
Toutes les dents d' un mèrne patient ne présentent cependant pas cette différe nce
rnorphohistologique Cela pourrait s'expliquer par la thérapie ou par le changement
alimentaire pendant les différents stades de I ' odontog én èse,

Quelques auteurs considèrent que l'apparit ion d' une hypoplasie de l' émail est provoquée par
lhypocalc érnic uniquement. l'ourtant, ce caractère est absent chez les patients RHLX
(NIKIFORUK and FRASER 1591 -1 601-[611 ). Ces deux derniers auteurs n' ont pas trouvé de
corrélation entre lhypopiasie um élaire et la concentration de phosphore sérique chez les
patients atteints. Cependant. les patients masculins ont montré une grande proportion de dents
affect ées par ce d éfaut am élairc.
Bien que ce caractère soit souvent présent (HALL [431 ), voire de fréquence signiticativement
élevée chez les garçons atteints de RI ILX (SCHWARTZ[62] ) par un taux de 23% des
patients RHLX et seulement 7"ô des patientes RHLX ( x: = 17.98 avec 1'<0.005), cela ne
constitue pas une caractéristique de cc désordre (MARKS [34], GARDNER [45], HARRIS
130), GIG LI OTTI [63 j. IIALL 1461 1
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Par ailleurs, la ca lcificat ion post-natale de l' émail peut être affect ée, même sous traitement
médical approp rié. II est donc primordial de radiographier les dents permanentes j uste ap rès
leur éruption pour pouvo ir mettre en place ou non un traitement prophylactique (K1KUCHl
[4] ).

l ,es lésions périapicales
L'incidence de ces lésions est de 36% selon BENDER [42]. Cet auteur ne trouva aucune carie
ou trauma pouva nt créer ce genre d 'inflammation pulpo-périapicale.
Les abcès et les complications associées ne résul tent pas du RHLX lui-même. Les raisons sont
histologiques; Elle s concernent l'émail, la denti ne, la pulpe (cf chapi tre 2.2.4.) Ces larges
lésions périapicales sont fréquemment présen tes sur le bloc incisivo-canin mand ibulaire. Cela
peut s 'expl iquer par l'u sure amé laire plus importante à ce nivea u.

Mais chaque dent peut prése nter une épaisseur variable de l' émail, une structure dentina ire
très perturbée, une extension des cornes pulpaires jusqu'à la lAD, une chambre pulpaire
élargie et peut subir une attrition. Chaq ue dent a donc le potentiel pour développer une
nécrose pulpaire ou un abcès périapical. Des études suivies sur une longue période ont mo ntré
qu 'i l y a une progression conti nue des pathologies apicales, se développant sur toutes les
dents certes, mais surtout sur les dents antérieures mandibulaires (PLISKIN [49], COHEN
[31] ).

Figure 6: Lésions apicales radio-opaques dites d'o rigine idiopat hique. (31l

Photo de gauche: les apex des racines m ésiales et distales présentent des lésions. (Flèch e)
Photo de droite: L ésion apicale diffuse sur une incisive centrale droite mandibulaire.

(Entre lesfl èches)

2. 2. 3 Au niveau génétique
Les garçons RI-ILX présentent souvent des manifestations très severes, tels une
hypophosphatémie, un rachitisme, des défau ts dentaires. En revanche, les filles RHLX sont
hypophosphatémiques mais elles présentent moins souvent des ano malies denta ires ou un
rachitisme (ARCHARD [35], GARDNER [45], PASSMORE [64], CHRISTE NSON [JO] ). Le
phénotype dentaire est plus sévère chez les garçons. Le résul tat clinique semblerait être en
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relation avec le dosage génétique qui varie selon chaque individu. Cette relation pourrait nous
aider à comprendre les expressions diverses de la pathologie dentaire (SCHWARTZ [62] ).

Toutefois, cette maladie peut s'exprimer dans sa forme sévère dans les deux sexes
(RASMUSSEN [65], SEOW [32]-[66], TRACY [67] ).
D'ailleurs, BENDER [42] ne trouve pas cette disparité entre filles et garçons car sur 29
garçons et 21 filles étudiés car il n'a pas noté de différences significatives sur le plan
radiologique. Ses deux groupes présentent les mêmes lésions dentaires sévères.

Selon les lois mendéliennes, l'enfant atteint de RHLX a un de ses parents (père ou mère)
responsable de la maladie génétique. Cependant, 62.5% des enfants RHLX au Japon n'ont pas
d'antécédent rachitique (KAWAKAMI [6] ); TRACY [67] dans ses études montre également
que 20% des enfants atteints sont nés de mère non malade. Une mutation du gène semble être
probable.

D'autre part, il est possible que le métabolisme de la mère porteuse de la maladie (se
manifestant à un degré variable d'hypophosphatémie) affecte l'enfant in utero. Il est
intéressant de noter que 3 des 5 enfants présentant de la dentine prénatale pathologique ont
leur mère atteinte de ce désordre. Les deux enfants présentant une dentine prénata le saine ont
leurs mères normales (TRACY [67] ).

Figure 7:La lumière pola risée rend visible les lignes néonatales de I' émail et de la
dentine. (671

Ces lignes sont à égale distance de la jonction amélodcntinaire (JAIJ).
I.a présence de dentine interglabulairc se remarque au deçà de la ligne néonatale dentinaire.

Bien que SHIELDS [44] ne puisse savoir à quel niveau le locus HPDR contrôle le processus
de minéralisation et de déposition organique dans la matrice, il note un effet du dosage
génétique sur la dentine secondaire. Ce dosage est visible lorsque l' environnement
extracellulaire est uniforme, c'est à dire après 15 ans chez les patients.
Cet auteur propose l' hypothèse de 2 processus séparés agissant toutefois en parallèle:
- L' un affecte le transport rénal et l'homéostasie du phosphore extracellulaire.
- L'autre affecte directement le processus développemental , c'est à dire la formation et la
minéralisation des tissus durs.
L'ex pression duale du gène RHLX sur un site rénal et un site non rénal est sous-entendue.
De plus, comme l'environnement métabolique extracellulaire durant le développement
dentaire est globalement similaire chez les patients des deux sexes, cela implique que le gène
mutant s'est exprimé directement sur le processus développemental de la dentine secondaire.
L'exp ression extra rénale du locus RHLX est ainsi mise en évidence.
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2. 2. 4 Au niveau histologique
L 'émail
L'épaisseur amélaire est fine, hypoplasique , même si ce n'est pas une caractéristique de ce
désordre, d'après MARKS [34], comme il a déj à été mentionné dans l' étude radiologique de
l'émail (chapitre 2.2.2) . Une légère attrition est attribuée à l'hypopla sie amélaire des sommets
cuspidiens (HALL [46], SONI [68] ), bien que WEINMANN et SCHOUR [69] ne la mettent
pas en évidence.

Des microfissures amélaires ont été notées, (OZKAN [39], HILLMAN [70]), pouvant
s 'étendre jusqu 'à la lAD et aux cornes pulpaires anorma lement allongées . Le tissu pulpaire
s' infecte de ce fait par les micro-organismes de la cavité buccale qui s' infiltrent dans ces
fissurations (YASUFUKU [71] ).
Cependant, cette implication systématique des microfissures amélaires comme porte d 'entrée
est discutée par GOODMAN [72].

Figure 8: Etude microscopique de l'émail. [70)

Des microfractures remplies de micro-organismes sont observées au sein de l 'émail (petites
flèches) . La structure minérale améla ire est parfois irrégulière (grosses f lèches).

(Section d 'émail de 60flm d'épaisseur, teint ée au hleu de loluidine).

La nécrose ne surgit pas spontanément, et l'abcès associé à l'œdème gingiva l ne provient pas
du rachi tisme. L'explication la plus plausibl e serait que les micro-organismes et les toxines
bactériennes traversent l' émail via des microfissures où les défauts structuraux sub­
microscopiques sont vis ibles uniquement au microscope à très fort gr ossissement,
L'attrition de l' émail favoriserait également l' invasion bactérienne. Cette attr ition rapide
semble résulter d'une déficience lors de la format ion de l'hydroxyapa tite (SEOW [74] ).
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Cette invasion est menée sans lésions carieuses amélaires, sans fractures amélaires.

Les cristaux d'émail RHLX sont généralement identiques aux cristaux d 'émail des dents
saines (d'après des analyses de diffraction des rayons X menées par ABE [73] ). Pourtant, des
analyses aux infrarouges mettent en évidence une plus grande absorption de l'émail RHLX
par rapport à la normale. Ces résultats indiquent que la matière organique contenue dans
l' émail RHLX est en plus grande quantité; Ce qui peut influencer la minéralisation de l'émail
RHLX à être défectueuse (ABE et AI [75] ).

De plus, le rapport Ca/P de cet émail pathologique est différent de celui trouvé sur de l'émail
sain. Cela indique que la minéralisation est altérée (DALE Y [76] ).
L'hypophosphatémie ne semble pourtant pas être le facte ur spécifi que et significatif de
l'hypoplasie amélaire (NIKIFORUK [59] ).

La dentine
Elle est déficiente en quantité et en qualité selon toutes les études.
Normalement, la matrice dentinaire se calci fie par la coalescence de petits calcosph érites
(RAKOCZ [7] ), qui sont des formations minéralisées globulaires de 1 à 7 microns de
diamètre, de forme arrondie ou polylobée. Ces ca lcosphérites, initiés par la prédentine,
croissent uniformément par accrétion minérale j usqu'au contact d'aut res calcosph érites; Ce
qui donne une apparence homogène.

SONI and MARKS [68] ont mis en évidence que cette coa lescence étai t incomplète chez ces
patients RHLX, ce qui formait des zones matricielles interglobulaires pauvres en minéraux
visibles au microscope optique. Cependant, ce défa ut matriciel est appelé «den tine
interglob ulaire » par extension (TRACY [67] ).

Figure 9 : Aspect de la dentine interg lobulaire sur un clich é de micro-radiographie. ISO]

Les globules .1'0111 larges et nombreux. (Entre les flè ches)

Cette dentine pathologique est placée en lignes radia les par rappo rt aux fibres de Tomes, qui
sont le prolongement cytoplasmique des odontoblastes (RAKOCZ [7] ), et survient dans
85.7% des cas étudiés par TRACY [67]. Ce dern ier précise que la présence ou l'absence de
dentine interglobulaire varie selon chaque individu, selon chaque dent analysée, et même
selon les régions d'une même dent. To utefois, les globules ont de manière générale tendance
à se coapter lorsque l' on progr esse vers la pulpe; Ils r égressent en taille et augmentent en
nombre (ABE [74], LARMAS [77] ).
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Figure 10 : Variations local es de l' a sp ect globu laire de la dentine. 1671

Par des études de diffraction des rayons X (effec tués sur des éc hanti llons de poudre de
dentine RHLX ) ct des analyses spectrales aux infra rouges, il a été mis en évidence que les
cris taux d 'hydroxyapatite (Ap) de la dentine RHLX ont un diamè tre supérieur à la normale
(ABE [55] ). En outre l'axe c du cristal s'allonge (des substitutions d ' élém ents sont
probablement responsabl es de ce phénomène).

L' ion carbonate est connu pour influencer la croissance cristalline de l'Ap (T RAU TZ, en
1960 ; LEGROS et al en 1967). Dans la dentine RHLX , le taux bas de cet ion incite le cri stal
à se développer en largeur.
De plus, l' ion carbonate est sensible au taux réduit de phosphore; Mai s l'explication reste
inconnue (AB E [55] ).

En étudiant 56 enfants atte ints de troubles phosphocalciques connus, NIKIFORUK [59]
observe que :
- Tous les pat ient s RHLX normocalcémiques et hypophosph atémiques présent ent une dentine
interglobulaire.
- 7 patien ts rac hitiques vitamino-dépendants hypocalcém iques et seconda irement légèrem ent
hypophosphatémiques sur 10 présent ent une dentine interglobulaire à un degré modéré.
- 15 des 21 pati ent s hypocalcémiques et hyperphosphatém iques (seconda ire à un
hypoparathyroïdisme) présentent une hypoplasie am élaire sé vère mais pas de dentine
interglobulaire.
L'hypophosphatémi e est donc une condition « nécessaire » à la formation de dentine

globulaire.

L' hypophosphatémie induit non se uleme nt une cal ci fication anarchique, mais aussi une
croissance ralenti e du cristal dont celui-ci a urait tendance à croître en largeur.

Pourtant, l'initiation de la minéral isat ion ne semble pas être affectée. Les sites d'initiat ion
sont ident iques mais seule la vitesse d ' accroissem ent du calcosphérite es t ra lentie. Ce régime
ralenti imp ose une inhibition de la c inét ique de croissa nce du crista l car l' apposition continue
de prédentine augme nte la distance entre les derni ers calcosphérites et la pulpe, source
ionique et min éral e. De plus, la croissance des calcosphérites form és par la suite réduit encore
d ' avantage la disponibilité des ions. C'est le conce pt de la croissance ralentie de SHELLIS
[47] .

D'autre part, HIETALA et LARMAS [78] ont rapporté que les espaces interglobulaires chez
les patients RHLX contenaient un excès de Zinc (Zn), alo rs que le taux de Zn chez les
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patients atteints de rachitisme vitamino-d épendant acquis est normal. Puisque le Zn est connu
pour inhiber la nucl éation de l'Ap in vitro (GILB ERT et INGRAM, 1988), l'exc ès de Zn dans
les espaces interglobulaires pourrait avoir un effet significatif sur cette modification de la
minéralisation.

Par ailleurs, dans les calcosphérites RHLX le taux de Sodium est augmenté et celui de
Magnésium est diminué. Par contre, les laux de Calcium, Phosphore, Fluor, Zinc sont
normaux. La signification de cette découverte reste en suspens.

Les structures analysées par microscopie à balayage, à transmission, par la lumière polarisée,
ont mis en évidence la présence de calcosphérites qui ne s' unissent pas, séparés par de la
dentine interglobulaire (SEETO et SEOW [79] ).

Ces recherches microscopiques ont permis d'élaborer 3 gr ades histologiques de sévérité
(SEOW et ROMANIUK [80] ):

Grade 1: La dentine globulaire représente moins de 50% de l' épaisseur dentinaire
totale, et les espaces interglobulaires sont petits.

Grade 1/: La dentine globulaire représente plus de la moitié de la surfilee dentinaire,
mais de la dentine saine est encore visible.

t lradc 11/: La dentine globulaire s'é tend sur toute l'épaisseur dentinaire, et les espaces
interglobulaires sont larges.

Les observations cliniques peuvent être classées, elles aussi, en trois grades de sévérité selon
la présence ou non d ' abcès dentaires et " apparence radiologique des chambres pulpaires
(SEOW (661 ):

Grade l ': Manifestations dentaires mmunes (volume pulpaire de taille
relativement normale, nombre d'abcès minirncs.)

Grade Il ': Manifestations dentaires modérées.
Grade 11/ ': Manifestations dentaires sévères (présence d'abcès dentaires multiples et

larges chambres pulpaires.)

En outre, le diamètre et de degré de fusion des calcosph érites peuvent être scindés en trois
grades également:

Grud« 1" : La fusion des calcosph érites représente un volume supérieur au 213 du
volume dentinaire. La dentine est relativement normale.

(i/'lule ll ": Le diamètre des calcosphérites est supérieur â 50 microns, Cl le
pourcentage de fusion se situe entre 50% et 70%.

Grad« 1/1": Le diamètre des calcosphérites est inférieur â 50 microns, et leur
pourcentage de fusion est inférieur a la moitié du volume dentinaire.

N.B.: Des calcosph érites de diamètre diminué laissent supposer que la minéralisation a été
perturbée â un stade pr écoce. De plus. le degré de fusion des ealcosphérites indique le stade
de minéralisation: l' lus les calcosphérites s' unissent et plus la minéralisation est à un stade
avancé,



Figure Il : Représentation au microscope électronique il ba layage de zones dentlnaires,
1791

Manifes tation dentinaire de
grade III".

Le diam ètre moyen des
calcosphérites est < à 50l'm,

leur degré de fusion est
< à 50%.

Manifestation dentinaire du
grade tr :

Le diamètre moyen des
calcosph érites est > 50l'm,
leur degré de fi/sion se situe

entre 50% et 75%.

Manifestation dentinaire du
grade 1".

La fi/sion des calcosphérites
ne permet plus dans ce cas là

de visualiser leurs limites
individuellement. La dentine

apparaît relativement
normale et la fi /sion des

calcosphérites est > à 75%.

La classification histologiqu e est le reflet surprenant de l' état clinique du patient. En
s'a ppuyant sur la taill e et le niveau de fusion des ca lcosph éritcs , ce la permet d' établir en plus
une corré lation avec le degré de minéralisat ion dentinaire. Ces recherch es indiquant la taill e
et la fusion des ca lcosph érites sont des paramètres vala bles pour évaluer et quantifier la
minéralisation dentin aire.

Bien que la dentine radiculaire des souris « hyp» soit moins globulaire que la dentine
coronaire, LARMAS [77] note toutefois les mêmes différences structurales. Le rapport Ca/P
est pourtant moins élevé au niveau radiculaire. Les rac ines des dents examinées se sont
développées après la naissance et donc ont été sujettes à la suppl émcntation phosphorée. La
concentration minérale étant ainsi normal isée, ce la ne suffit cependant pas à élimine r la
caractéri stique globulaire de cette malad ie. Les globules sont certes plus petit s au niveau
radiculaire mais ce fait se rencontre également sur des patients non soign és (SHELLIS [47] ).
Cet état structural radiculaire reste sans réponse au niveau étiopathogénique: est-ce dû au
traitement phosphoré oui ou non?
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Figure 12 : Radiographie d'une première molaire temporaire inférieure sectionnée. (351

Des zones de calcification défectueuses sont visibles dans la dentine coronaire et radiculaire,
excepté au niveau d'une fine couche sous l 'émail. (Flèches)

Des recherches ont montré la présence d'une large bande de dentine normalement constituée
au-dessous de l'émai l (VASILAi<JS [81], SHELLIS [47] ) et au-dessous du cément
radiculaire, excepté sous les pointes cuspidiennes. Cette bande a été estimée à 160 microns
d'épaisseur, ce qui est plus que l'épaisseur habituelle de 20 micromètres de la dentin e
périphérique coronaire (appelée mantle dentine chez les Anglo-saxons) (TE NCATE [82] ). Ce
phénomène se produit uniquement chez les patients RHLX et chez les patients atteints du
syndrome de Fanconi.
La formation de cette bande n'est pas dépendante du stade développemental de l'individu,
puisqu 'elle est présente de largeur constante sur la couronne (développée au stade pré natal)
et sur la racine (post-natal.) Elle est donc dépendante du stade développemental de la dentine,
uniquement (LARMAS [77] ). La perturbation dentinaire, qui devient globulaire, est en
relation avec l' odontoblaste. En effet, celle-ci se déclare lorsque l' odontoblaste est mature,
diffé rencié. Le stade de minéralisation semble être normal, jusqu'à la distance de 160 microns
de laJAD.

Quatre explications peuvent alors en découler:
a) La minéralisation est normale jusqu'à ce que l'odontoblaste ait atteint un degré de
maturation et/ou de différenciation (à 160 microns de la JAD), et l'aspect globulaire de la
dentine pénètre en deçà de cette bande.

b) Un changement physico-chimique de l' environnement cellulaire peut intervenir à cette
distance, ayant pour résultat la minéralisation globulaire de cette dentine.

c) L' interaction amélo-dentinaire est reconnue pour permettre la différenciation cellulaire
odontoblastique (TESLEFF [83] ). Cette connexion doit être terminée à cette distance de 160
microns sur les dents RHLX.

d) La 1.25-(OH)2 D n'a pas d'effet direct sur l'odontoblaste. Cependant, les cellules pulpaires
y sont sensibles. Le rôle régulateur de la pulpe sur la maturation dentinaire pourrait donc
s'effectuer à ce stade de l'odontogenèse, qui est perturbé dans le cas du RHLX (KIM [84] ).
Ce rôle intime de calcification indirecte par la vitamine D sur la dentine et le cément est
également noté par BREEN [37].
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Alors que la structure habituelle des calcosphér ites est en forme d'arcade, les patient s RHLX
possèdent des calcosphérites de forme circulaire sauf aux points tangentie ls de contact avec
les autres calcos phérites. Cette perturbat ion est marquée surtout dans le tiers externe de la
dentine.

Les régions interglobulaires sont peu rad io-opaques, et montrent une augmentation de la
biréfringence, indiquant une hypo- o u une non-minérali sation. D 'ailleurs, en général, on ne
voit pas de structures minéralisées dans ces endroi ts, à part quelques petits cal cosphérites
épars. Seul le SEM prou ve l' existence d'un réseau de tines fibrilles (HINTZE [50] ).
Parfois, les tubules dentinaires abouchés aux aires interglobulaires co ntie nnent des petits
corpuscules circulaires de 0.5 microns de diam ètre, a lors que normalement ils do ivent
contenir les proc ès odontoblastiques.

Les calcosphérites sont minéralisés à un nivea u normal, contrairement aux r égions
interglobuiaires (MARKS [34]. SHELLIS [47], NIKlFO RUK et FRASER[60] ).

Généralement, d' apr ès TRACY [67], le d éfaut dent inaire survie nt entre la dentine
périphérique coronaire, norm ale, et la dentine adjacente à la zone de pr édentine qui est, elle
aussi. normale.

D'ap rès les études de SCHOUR et PONCHER [85] et de KRAU S [86], l' apposition
dentinaire chez un sujet normal est de 4 micron s/j . Il est donc possible de d éterminer la
distan ce entre la ligne néo-natal e et les a ires défectueuses globulaires. TRAC Y [671 par cette
technique démontre que la perturbation métabolique débute envi ron 200 jours apr ès la
naissance. Cette possib il ité de mettre en re lation lodontog én èsc et l' anamn èse médicale du
patie nt semble être intéressante.

D'autre par, SEOW[76 ] et FADAVi [411 ne trouvent pas de dent ine terti aire de réparat ion.
Cependant, HILLMAN et GEU RTS EN [701 ont mis en év idence gràce à des co upes
histologiques des larges plages de denti ne tert ia ire près des tubules dentinaires exposés à la
cavi té bucca le (au nivea u des co rnes pulpaires allongée s) . Cette dentine de réparat ion sc
dévelo ppe donc dans des endroi ts en relation avec les zones d 'attrition amélaires (ABE [74]) .

ABE et OOSH IMA [551 trouvent par ailleurs que la dentine c ircum pulpa ire des incisives
présen te dava ntage de dentin e globulaire qu ' au niveau molaire, sur les souris « Hyp ». Ils
notent éga lement que la ta ille des globules dentinaires des inc isive s es t plus large du côté
lingual , par rapport au côté vestibulaire. L'explicat ion n 'est pas connue. Cependant, la
présence de l' émail semble jouer un rôle intl uant sur le diamètre des globules dentinai res,
puisqu'i l n'ex iste pas d' émail du côté lingual chez la souris.

Quelques dent s ont, de plus, révélé la présence de larges ti ssures tubulaires s ' étendant des
cornes pulpaires jusqu ' à la surface de la dent , aux endroi ts où la co uvert ure amé laire éta it
absente. Ces crevasses sont envahies de mic ro-orga nismes (ARC HARD [35] ). Les bactér ies,
une fois arrivées à la JAD, dissolvent les tissus durs et provoquent des micro-lés ions infect ées
de micro-organismes au sain de la dentine. De part la présence d 'infect ions bactériennes, les
micro-fissurations ne peuvent être des art éfacts de préparations histologiques. Les surfaces
interglobulaires dentinaires se trouvent a lors co lonisées par des micro- organ ismes, et même
par des substances organiques n écrotiques (SEOW (76), HILLMAN N [70] ). Cependant,
toutes les dent s ne sont pas sujettes aux tissures dentinaircs.
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Figure 13 : Coupe horizontale d'une corne pulpaire de 54. (351

(Cp ~ Corne pulpaire .. Dg = dentine globulaire)

Présence de micro-organismes à la périphérie d'une come pulpaire.

Une perturbation du métabolisme minéral pendant l'odontogénèse peut altérer le
développement des structures dures de la dent. Comme nous venons de le voir, le RHLX
présente de sévères lésions dentaires, et ce parce que les perturbations sont présentes pend ant
la période sensible de la croissance dentaire.
Les patients présentant des désordres métaboliques minéraux après 14 ans ne manifes tent
aucune modification dentaire. L'é mai l et la dentin e ne peuvent se déminéraliser, subir un
remodelage interne comme l'os. Les défauts de minéral isation dentaire ne peuvent se corriger
(BENDER [42] ).

La prédentine
Cette zone prédentinaire est plus large que la normale (ABE [74], TRACY [67], WITKO P
[35], YASUFUKU [71] ). Elle semble être perturbée et freinée dans son rôle de
minéralisation des calcosphérites.

Figure 14 : Le front de minéralisation est perturbé. 1701

(O» Odontoblaste)

(Section d'émail de 6011ln d'épaisseur, teintée au bleu de toluidine).
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1.(/ .!o/lclltJ/I Alllélo- f)l!/1ll11l11re OA f) )
Au microscope à balayage, les dents RHLX sectionnées subissent souvent une séparation au
niveau de cette jonction, bien que la manipulation soit identique à celle pratiquée sur des
dents saines. Cela peut nous laisser penser que l'organisation de cette jo nction est perturbée.

I.e célllelll
La c èmentogenèse parait normale (SEOW [32] ): Une fine couche de c émentoblastes est
présente (SONI et MARKS [68] ).

1.(/ Rulpe
Les dents lactéa les et définitives des patients RHLX présentent, nous l'avons vu, des

élongations des cornes pulpaires jusqu 'à la JAD et/ou de larges crevasses tubulaires
dentinaires j usqu 'à la JAD (ARCHARD [35] ). La chambre pulpaire est très souvent
taurodontique et les canaux radiculaires sont élargis eux aussi. Les patients masculins les plus
sévèrement atteints présentent généralement ces caractéristiques sur les molaires
permanentes.

BREEN [37J découvre la présence d' inclusions d'éléments dans le co llagène pulpaire, et de
micro-organismes. La chambre pulpaire de loutes les dents lact èales étudiées sur l'a rcade par
ARCHARD [351 révèle la présence de débris nécrotiques.
Les modifications pulpaires ont le profi l de la pulpe sénescente: avec des inclusions
d'éléments collag én iques nombreux , et une diminution des éléments cellulaires.

Volume
Odontoblastes

Fibroblastes 1Fibrocvtes

Fibres

Vascularisation
Innervation
Calcilication ul aire

Nombre '\0
Activité '\0
Nombre '\0
Activité '\0

Epaisseur .li
Densité .li

. )

.. A osition de dentine secondaire

.. l'otentiel réparateur de la pulpe '\0

.. Métabolisme pulpaire '\0

.. Dégénérescence fibreuse

.. Vitalité et potentiel de d éfense '\0

Tableau 1 : Modificatio n physiologiqu e de la st r ucture de la pulp e au cours de la
sénescence.

Celle morphologie pulpaire jo uerait un rôle dans la perturbation de la dcntinog én èse. dans
l'ag randissement du volume camerai. et dans les élongations des cornes pulpaires (MARKS
[341. HALL [46 J )

Les patients RHLX, chez qui le phosphore sanguin n'a pas été cont rôlé attentivement ou chez
qui l'h ypercalcémie est survenue durant le traitement à la vitamine D (cc qui est
exceptionnelle), ont présenté des oblitérations calciques pulpaires. Cela ressemb le à une
dcntinog én èse imparfaite ou à des ponts calciques (WITKOP [9J ),
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Par ailleurs, RAKOCZ [7] note une augmentation du nombre de canaux latéraux issus des
artérioles et veinules ligamentaires périodontales. Cela provoque de ce fait une infection
beaucoup plus rapide des zones périapicales et inter-radiculaires lorsque la pulpe se nécrose.
Dans la plupart des cas décrits dans la littérature, la douleur se manifeste à des stades tardifs
de la détérioration pulpaire, à des stades irréversibles où le tissu parodontal est atteint depuis
longtemps.

L'é longation des cornes pulpaires jusqu'à la lAD ainsi que l'épaisse ur diminuée de dentine
favorisent l'invasion pulpaire par des micro-organismes. La pulpe est incapable de lutter
contre l'invasion bactérienne à cause de l'augmentat ion des fibres de collagène, et de la
diminution des cellules réparatrices (odontoblastes) (SAUK [87] ). De ce fait, très peu de
dentine tertiaire se crée (SONI [68] ), et presque uniquement aux endroits où les tubules
dentinaires communiquent avec la cavité buccale (HILLEMANN [70] ). Les bactéries se
dirigent vers la pulpe sans détruire la matrice tubulaire dentinaire, sans créer de carie
détectable (PLISKIN [49] ). Ainsi des abcès spontanés se créent sur des dents indemnes de
pathologies carieuses.

Figure IS: Sections para-sagittales de 74. [141

(H ~ Email .. D = Dentine .. P ~ Pulpe .. Dg ~ Dentine globulaire .. M ~ mantle dentine)

I, 'extension de la corne pulpaire en direction
de la .fAD est démesurée.

La coalescence et la diminution du diamètre
des calcosph érites en direction de la pulpe

sont visibles.

Le parodonte
L'os alvéolaire est moins calcifié chez la souris « hyp » et se présente au microscope optique
sous forme d'aires radio-opaques clairsemées (ABE [55] ). De plus, les souris « hyp » mâles
ont une plus faible calcification osseuse alvéolaire que les souris « hyp » femelles.
Le RHLX peut affecter le tissu parodontal et le processus de minéral isation, admet
KAWAKAMI [6], mais peu de recherches ont été menées à ce sujet.
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2. 2. 5 Au niveau orthodontique
La pathogen èse du rachitisme RHLX se trad uit par un retard de cro issance squelett ique, et par
un retard de croissance faciale moins important (TRACY [3] ); D'après des mes ures
c éphalom étriques se lon la méthode de SAVARA [881.

La cro issa nce de la mand ibule est moins en retard que la croissance du maxillaire, et ce dans
les tro is sens de l' espace. Elle peut même être normale [3], d' après des mesures sur 9 patient s
RHLX. Le maxillaire a sa cro issance retardée essentie llement en hauteur et en profonde ur.
La hauteur et la longueur de la fa ce sont plus perturb ées que la largeur.
Plusie urs explications sont alors possibles :
- Dans les étapes de croissance chez les sujets rac hitiques chroniques, la cro issa nce du
cartilage du septum nasal semble être plus clairement affectée que la croissance du co ndyle
mandibulaire.
- Les co ntraintes exercées sur le maxillaire par les muscles jugaux intluencent sa croissance.
- Le sommet du condyle cartilagineux est recouvert par du tissu conjonctivo-cellulaire,
permetta nt de ce lait une croissa nce apposi tionnelle .

l3ien que GARN, LEWIS et I3L1ZZARD [891 aient mis en évidence un retard de calcification
denta ire chez les enfan ts ava nt un désordre end ocrini en ou déve loppemental, TRACY [3]
montre que dans son étude la ca lcifica tion denta ire reste normale, même si parfois la
matu rat ion squelettique est, elle, retardée. Il en est de même pour les stades d'éruption
den taire.
TRACY [3] ajo ute q ue les reta rds d' éruption déc rits dans la littérature proviendraient
d'enfa nts n' ayant reçu aucun traitement.

Chez la sour is adulte « hvp », les malforma tions cranio-faciales ont été visib les par des
mesures directes sur des crânes séchés (I0RIO [56] ).
MOSTAFA [90] con firme par la suite que la souris « hyp » présent e un plus pet it crâne ainsi
qu ' une diminution du tiers supérieur de la face, Les sutures fronto-nasale et pr érnaxillaire­
maxillai re de ces anima ux sont dé formées et se ferment en retard. La croissance du septum
nasal semble être même plus affectée que la cro issance du condyle mandibulaire.
Quan t il la mandibule, e lle est plus cou rte dans le sens antéro -postérieur. La croissance altérée
du co ndyle ne peut êt re runique étiologie car d ' aut res facte urs, comme une cro issa nce
pério stique perturbée ou une fonction musculaire a ltérée sont il prendre en co nsidératio n.

ENLOW 1911 pr écise que la cro issa nce altérée du condy le mandib ula ire n ' est pas res ponsab le
de sa réductio n antéro -postérieure. En effet, des autres facteurs contr ibueraient il cette
anoma lie, comme la cro issance pério stique altérée ou la fonction musc ulaire déficient e.
La croissance cart ilagineuse ne semble donc pas être la seule d éf aillance chez les pat ient s

RHLX.
Les anomalies cranio-fac iales des souris « hyp » sont simila ires il ce lles renco ntrées chez
l'être humain Rll LX (TRACY [3], MARKS [34] ). Ce t an imal est donc un bo n modè le
potent iel pour les éludes de cro issa nce cr ânio-fac ialcs.

IORIO et al. [561 déco uvrent par ai lleurs que la croissance maxillaire es t très sensib le il la
conce ntrat ion de phosp hore sérique chez la souris « hyp »; Cette sensibilité joue éga lement un
rôle da ns la minéral isation mandibulaire (ABE [92] ).

l.a malocclusion intermax illa ire qui en déco ule ap paraît être une caractéris tique d u phénotype
dentai re chez ces pat ients (SEOW 176], SCHWARTZ [62], GIGLIOTTI [63] ).

SCll WARTZ [62), dans scs études. trouve que près de la moit ié de ses patients (masc ulins et
fémini ns) prése nte une c lasse III occlusale se lon la méthode d 'ANGLE [93] . La path ogenèse
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peut être d 'o rigine endocrinienne, accompagnée d 'un retard et/o u d'un désordre
d éveloppementai souligne KAWAKAM I [6].
En 1965, MARKS et a l. [34] ne pou vaient prouver que la mal occlusion de 6 pat ient s RHLX
sur 9 éta it une conséquence de la maladie; Ils admettaie nt cependant une diminution globa le
du diam ètre antéro-postér ieur crânien.
Aujourd ' hui, la malocclusion induite par le RHLX semble communément admise et
fréquente.

KAWAKAMI [6] précise que chez ces pat ients les rés ultats orthodontiques obtenus et la
stabilité de l'occlusion doi vent être surveillés, car le rem od elage osseu x reste anormal .

Les croissances maxillaire et mandibulaire semblent être normales après un traitement de l-u­
(OH)2-D3 et de lactate de calcium (NISHINO [38] ). Cependant, le nasion et l'orbital ne
semblent pas être sensibles a ux médicaments: les troi s pati ents étudiés présentent un nasion
ava ncé et bas, et l' orbital également avancé.

Autre fait rem arqué, le patient ma scul in RHLX tra ité par KAWAKAMI [6] pré sente un
encombrement dentaire antér ieur des dents d éfinitives.
Dans une étude longitudinale (SEOW [40] ) les enfants rachitiques présentent une ectopie
signifi cative des canin es permanentes (21% co ntre 5.2% ; / '<0.01 ). Une différence statistique
est également observée au niveau de la prévalence de canines permanentes ectopiques entre
les garçons rachitiques (50% ) et les fill es rachitiques (8% ; /'< 0.0 1). Chez les pati ent s sa ins,
cette différence sexuelle ne s 'ex prime pas de façon signifi cative.
Les ca nines ec topiques sont généralement le résultat d 'une interaction anorma le entre le
fo llicule dent ai re et l' os rachitique qui perturbe rait le trajet d ' éruption.

2. 3 Traitements envisagés

2. J. 1 Traitements m édicamenteux
La suppl émcntation semble être un remède dans la mesure où l' apparence générale du pati ent
est améliorée, surtout au niveau des structures osse uses. Ce pendant, des a ltérations
probablement d étermin ées génétiquement (LARMAS [771 ) pe rsistent dans la dentine.
L' aspect globula ire semble être une conséquence pe rma nente de la maladi e mal gré la
thérapie, selon la majorité des aut eurs tSEOW [941 ).

Cela met en évide nce la théori e de l'i ndépe nda nce entre le développement osseux et le
développement dentaire. Les patients souffrant de désordres métaboliques minéraux après 14
ans ne présentent pas de changem ent s denta ires car il n ' y a pas de remodelage co mme pour le
tissu osseu x.

Une étude sur des souris « hyp » observa nt un régime de courte du rée avec une co ncentra tio n
élevée de phosphore a montré que la minérali sat ion des inc isives ne se modif ie pas. Un
régime court da ns le temps n' a a ucun effe t sur l' organe dentaire .

Par aill eurs aucun traitement , qu 'il soit abase de calcif éroi (GARDNER [45]) ou de cal citriol
(CHESN EY [951 ), influence la réparation osse use au niveau de s lésions p ériapi cale s.

Des abcès p ériapicaux multiples dan s la région 3 1-32-4 1-42 sont même apparu s sur un pati ent
traité po urtant dès "âge de 3 ans (PLISKIN [49] ).

30



LARMAS [77] admet que sur les patients traites. la dentine radiculaire (post-natale) est
globulaire, certes, mais de diamètre plus petit qu'a u niveau coronaire. La cure de phosphore
n'est pas pour autant l'explication formelle. Ce qui est sûr, c'est que le phosphore ingéré ne
peut éliminer le désordre structural de cette caractéristique globulaire (LARMAS [77],
VASILAKIS [81] ).

SEOW [94/ admet en 1991 que l'aspect globulaire est indépendant de la maladie. Pourtant en
1989 il publiait un article expliquant qu'un diagnostic et un traitement précoce avaient
amélioré les effets du RHLX et qu'une suppl érnentation adéquate de phosphore chez la mère
hypophosphat érnique pouvait prévenir la formation de dentine globulaire in utero.

NISHINO [38] précise que le taurodontisme et l' épaisseur diminuée de dentine sont sensibles
au traitement. Ces anomalies sur des dents lact éales ont été corrigées par la cure pour 2
patients, et fortement diminuées sur le troisième patient qui présentait des manifestations plus
sévères. La croissance des dents permanentes est retardée avant le traitement, et pendant la
période dite de résistance au traitement. Après, la croissance rattrape son retard et semble
correcte, une fois que la médicat ion a fait son effet (GORLIN [96], GALLO [97] ).

NISHINO [38] en conclut que le traitement préventi f de l'hygiène orale est le point
fondamental, car l' infection pulpaire survient immédiatement après la carie initiale, surtout
sur les dents lact éales. L'examen clinique se doit d'être complet, puisque les expressions
cliniques de cette maladie sont plus ou moins sévères scion le sexe, selon le traitement, selon
la résistance personnelle au traitement. etc...

La sévérité des symptômes dentaires dans le RHLX ne dépend pas seulement de l'âge du
patient par rapport au traitement, mais également du degré de gravité de cette maladie
(YASUFUKU [71 J ).

2, J, 2 Traitements locaux
Encore une fo is, les succès th érapeutiques locaux sont liés à un diagnostic précoce.
Les sealcnts occlusaux sont prophylariquemcnt risqués si l'élongation des cornes pulpaires
atteint la JAD. En effet, les acides du mordançage mettraient en danger l'intégrité pulpaire
(!3R EEN [371 ). Ce type de composite accompagné d'une thérapie de fluor topique peut être
concevable seulement sur les patients de grades 1-1 ' .

Afi n d'éviter des abcès, des usures cuspidiennes, des infections pulpaires, les coiffes
métalliques préformées pour la denture lact éale ont été proposées par plusieurs auteurs
(RAKOCZ [7], HERBERT [98] ), en essayant de réduire la dent au min imum en proximal et
en occlusal.
Ce traitement peut s'associer à une pulpectomie si un abcês gingival est présent. Autrefois,
les pulpectornics étaient composées de formocr ésol, mais actuellement le Z.O.E. (cug énol ..
oxyde de zinc) est le traitement de choix (RAKOCZ [7] ).
Les incisives peuvent être recouvertes par des coiffes polycarboxylates ou par des résines
composites. plus esthétiques que le métal.
Une gouttière nocturne ou une attelle est également envisageable afin de prévenir l'attrition
arnélairc.

Des conseils diététiques et d' hygiène orale doivent être prescrits: Le fluor sous forme topique
et systémique doit être également donné à ces patients (FADAVI [411 ).

Souvent, les incisives supérieures ct/ou inférieures sont â extraire, lorsqu 'elles présentent des
lésions p ériapicales fistulis ées ( y ASUFUKU [711 ). De ce fait, une restaurat ion prothétique
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fonctionnelle et esthétique s 'i mpose afin d' éviter des malocclusions provoquees par ces

avulsions.
En effe t, l'extraction des inci sives lactéales, même si les canines lactéal es sont en place, est
susceptible de provoquer une déglutition immature, une endoa lvéolie (surtout au maxillaire
supérieur), un déséquilibre de l' occlusion . Bien que le blocage transversal de l' arcade soit
obtenu par la présence des canines, il est important de placer une prothèse amovible pour
ass urer une bonne maturation de la fonction linguale (boîte à langue ).
Ce trouble fonctionnel primaire qu 'est la déglutition atypique a des répercutions importantes
sur le développement a lvéolaire, sur la dim ension verticale d 'occlusion (en parallèle avec
l' établissement de l' occlusion qui se met en place vers 7 ans seulement), sur le soutien de
lèvre , sur le guide incisif antérieur. Ce guide antér ieur, outre son rôle géométrique spatia l, est
primordial pour la musculature manducatrice. En effet, lors des mouvements condyliens de
mastication-déglutition-phonation, il a un rôle neurophysiologique sur les muscles élévateurs
et abaisseurs. S'il n' existe pas de guidage antérieur, une hyperactivité musculaire dynamique
se met en place.

2.4 Conclusions de l'étude

Dès 1966, les signes du RHLX sont exposés par ARCHARD et WITK OP (35) :
- Multiples abcès, non associés à des ca ries ou à des traumas.
- Larges chambres pulpaires avec é longation des cornes pulpaires j usqu' à la .l AD .
- Formation anormale de dentin e interglobulaire .
- Invasion pulpaire de micro -organi smes.

Un taux de phosphore sérique bas, l' absence d'aminoacidurie et de glycosurie confi rme nt le
diagnostic de RHLX.

LARMAS [78J considère l'extension des cornes pulpaires jusqu ' à la .lAD comme un signe
pathognomonique de la maladie. Ce signe est présent également chez les souris « hyp », Le
rachitisme vitamino-d épendant ne présente pas ce signe. L'extension peut surve nir sur toutes
les dents.

Le RHLX est le rachit isme le plus fréquent des Etats-U nis. bien que ce soit une forme X­
dépendante.
Il est primordial que les chirurgiens-dentistes so ient informés des manifestations dentaires de
cette maladie car dans certains cas, les signes sq uelett iques et les symptômes peuvent ê tre
faibl es ou oubliés.
DAESCHNER [991 précise quc la moitié des patients RHL X qu'il a examinés ont été dépi stés
par leurs chirurgiens-dentistes qui avaie nt noté la présence d 'abcès dent aires spontanés sur
une denture indemn e de caries.
Il n' y a pas, en outre. de corrélations entre la sévéri té du RHLX exprimé au niveau
sque lett ique ct la fréquence des nécroses pulpaires.

Les surve illances clinique et radiologique doivent être rigoureuses, et doivent se ma inteni r
dans le temps. Les patients atteints de RIILX bénéficient de soins continue ls
interdisciplinaires en néphrologie, chirurgie orthopédique, physiothérapie et denti steri e: Et ce
tout au long de leur vie (BERNOT [1 001 ).

A partir de 9 cas recen sés à l'hôpital de Brabois, nous nous proposons de men er une étude sur
les div erses répercussions buccodentaires du rachiti sme hypophosphatémique lié à l' X
rencontrées en s'appuyant sur des paramètres d 'ordre administratifs, médicau x, dentaires.
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Cette étude se base pour chaque patient sur un examen clinique buccodentaire unique précis
grâce a une liche clinique établie. ainsi que sur un examen plus global en relatant les
historiques médicaux et dentaires.
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3 Méthodologie

3.1 Paramètres administratifs
3.1. 1 L 'âge de l 'enfant lors du diagnostic
C'est un point important pour connaitre la date de début des traitements, surtout lorsqu 'on
sait qu ' un dépi stage et un traitement précoce permetten t de diminuer sensiblement les effets
secondaires à ce type de rachi tism e.

3.1.2 L'arbre gén éalogique du patient
Puisque la maladie est gonosornique, la parenté ou la fratrie du patient est so uvent suje tte à un
rachitisme hypophosphatém ique.
L'arbre peut recenser des personnes présentant une intensité et une express ion variables de la

malad ie.

3.1.3 Le personnel soignant
Si les tra itements médicaux liés à cette maladie sont ass urés à l'hôpital systéma tiquement, il
n'en est pas de même pour les soins dentaires et orthodontiques. Les patients co nsult ent pour
la plupart leur chirurgien-dentiste et leur orthodontiste habitue ls.
Ces derni ers doivent donc s ' informe r sur cette malad ie, sur les con séq uences bucc o-dentaires
et sur la médication.

3.2 Paramètres médicau x
3.2.1 L 'historique médical
Il nous renseigne sur la découverte de cette ma ladie . Les cri tère s du diagnostic initia l peuvent
varier selon l'i ndividu : prob lèmes squelettiques, sanguins, génétiques, dentai res, etc ...

3.2.2 L ' évolution de l 'enfant et les traitements effectués
Malgré des traitements souvent précoces, la cro issance staturale est souvent en deçà de la
normale, et les enfa nts prése ntent parfois des déformations osseuses de type genu va rum.
l'our tous les patient s, les tra itements sont à base de phosphore et de vitamine D. Ils so nt
aj ustés tous les 6 mois se lon les résultats biologiques obte nus.
Ces rcnsciunemcnts nous montrent que les répercussions cliniques la maladie restent encore
bien présentes même si les trai tements essaient d ' assurer un apport continu de phosphore .

3.3 Paramètres dentaires
3.3.1 Examen buccodentaire
1\ se co ncrétise par une fiche cl inique afin d ' avoir une ligne di rectri ce lors de la co nsultat ion
au service d'odontologie pédiatrique du C. II.U. de Brabois-Enfant
Cette li che clinique permet en outre d' exploiter les données reçues, de les discut er. de les

comparer.
Ce questionnaire de deu x pages propose un examen de s dent s et du parodonte, puis un
examen de l'occlusion et enfin un examen rad iographique.

3.3.1.1 I~:wllle/l des dents el dll parodll/l le

{< Le schéma dentaire
Il permet de noter le nom bre de den ts sur "arcade, leurs positions, leurs formes ain si que les
trai tements effectués.
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L"indice de carie re leve sur est un moyen d ' ex pression num erique perme tta nt de chiff rer les
enquêtes épid émiologiques sur la ca rie, scion les normes de l' OMS, à l'aide des symbo les
suivants :

En fran ais
C
A
E
o
1
/
X

En an 'lais
D
M
E
F
S
o
X

Nom bre de dents cariees
Nombre de dents absentes par caries
Nombre de dents à extra ire
Nom bre de den ts obturees
Nom bre de de nts intactes
Nom bre de den ts absentes
Nombre de dents excl ues

fui : La limite muco-gingivale s 'est abregee dan s la liche en l .Mt l .

{< Le stade de denture selon Demog é
Cet aute ur propose 10 stades dentai res d 'eruption, de la naissance à environ 18 ans. Cette
classifica tion chronologique a l' avant age d 'être claire et non ambiguë au niveau de
l' evolution.

Stade 1 : l'hase de constitution de la denture tempora ire.
La denture temporaire se met en place en environ 3 ans.

Stade 2 : l'h ase de de nture temporai re stable /de 3 a ns à environ 6.5 an s.)
Ce stade disparaît à "appari tio n de la première dent perman ent e.

Stade 3 : Phase de constitution de la denture mixte /6.5 an s à 8.5 ans.)
Mise en place des incisives et de la pre miè re molaire pe rma ne nte .
Au co urs de ce tte per iode, des encombreme nts denta ires peu vent apparaî tre ai ns i que des
inverses d 'articules.

Stade 4 : l' hase de de nture mixte stable (e lle dure 2 à 3 ans.)
Elle s 'arrête lors de la perte d 'une canine ou d 'une molaire temporaire .

Stade 5 : Phase de co nstitution de la denture ado lescente.
Mise e n place des ca nines et des pre molaires . Le rythme de l' apparition des canines e t de s
premolaires es t très vari able scion l 'indiv idu et peut differer en tre le côte droit et le côt e
gauche. Dans certains cas, la deuxième molai re permane nte peut faire son évo lution s ur
l'arcade avant les secondes prem olaires.

Stade 6 : l'h ase de denture adolescen te stable.
O ù tou tes les ca nines et prem olaires sont en occ lusion.

Stade 7 : l' hase de con stit ution de la dentu re adulte jeune.
Les de uxièmes molaires font leur eruption.

Stade 8 : Phase de de nture adu lte jeune stable.
To utes 'es dent s sont en occl us ion, sauf les dents de sagesses.

Stade 9 : Phase de constit ution de la de nture adu lte complète.
Mise e n place des troisièmes molaires.

Stade 10 : l'hase de denture adulte stable complète .
Tout es les dent s perm anentes so nt en occlusion .
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." L'i ndice gingiva l (G l) de Loë et Si lness
Il est relevé sur la gencive vestibu laire des six sextants. En cas d ' édentation. on notera X.

;1 L'i ndice de plaque (1 1'1) de Si lness et Lo ë modifié
Il es t relevé sur la face vestibulai re des dent s suivantes : 16, 2 1, 24 , 36 , 41 , 44 . Si une de ces
dents est absente a lors le relevé se fera sur la dent distal e. Si la dent distale est, e lle auss i,
absente, on notera X.

{l L' indice de tartre de Ramtjord modifié
Il es t relevé sur le bloc incisif inlë rieur. On notera X en l' absence de la den t nature lle .

3.3./.2 /~:wmen de / 'occlusion en re/Il/ion œ il/rée
Il peut y avoi r une différence entre la relation centrée (RC) et l' occlusion d ' intercuspida tion
maxi ma le (OtM ) lors d 'interfére nces occlusales . On ad met une différence de 2 mm.
D'autre part , la RC ne peut être physiologique lorsq u'il y a une luxat ion irréductible d 'un
condy le, car la mandibule est dév iée. Dans ce cas, la relat ion devient excentrée.

" Le profil fa c ial
On cherche ic i il avoir une appréc iatio n globa le du profil fac ial , de so n harmoni e. Ce tte vision
sappuie sur l' avancée sagittale plus ou moins grande du point sous-nasa l ( l'S N), du ment on ,
de la glabelle ainsi que sur la distance menton/cou qu i do it être e nviron identique il la
distance menton/l'SN. Cette harmon ie doit éga leme nt apparaître au niveau des étages : les
segments glabelielPSN et l'SN/ment on doiven t être simila ires.
Un pro fi l cis fron ta l est convex e, avec un me nton fuyant et/o u une ava ncée sagittale du point
sous-nasal par rapport a u plan menton/front.
Un profil transfronta l est il l'inverse concave, présenta nt une pro gén ie et/ou un front avancé.
Un profi l orthofrontal est normal, c 'est il dire harmoni eux.

" Les classes d ' Angle
Cette classi fica tion dentai re d écri t des rap ports ant éro-post érieurs entre les arcades. El le es t
basée sur les rapports d'occl usion des fa ces vestibulaires des premières mo la ires
permanen tes, en OIM et Re. On la complète par le rapport des canines el incisives
permanentes.
&\! : Attentio n ca r ces rapports ne peuvent être classés lorsqu'il exis te une m ésioposition,
cest il dire lorsqu' une dent se trouve en position trop m ésiale il l'intérieur de sa propre
m âchoire. l'ar exemple, l' absence de 1-1 et 24 provoqu e une m ésioposition de 16 et 26 et de
cc la it une occl usion en bout il bout avec 36 et 46 : Mais dan s ce cas, la laté rognath ie
ma ndibulaire n' est pas physio logique.

Classe 1 : La dent de 6 ans inférieure est déca lée d' une demi -c uspide m ésiale par
rapport il la dent de 6 ans supérieure. La canine infé rieure do it être en rapport mésia l d 'une
dcmi-c uspidee par rapport il la canine supérieure antagoni ste.
C est l' occlusion engrenante.

Cla sse Il : On noie une distocclusion de la de nt de 6 ans infé rieure d 'une de mi­
cuspide . Angle ajo ute que dans ce cas le sujet présent e une rétrognath ie mand ibula ire. Ce tte
c lasse provoque deux cas de figure :

-c lasse III , o ù les molai res et les ca nines so nt en classe Il et les incisives supérieures
sont en vcstibulo-version.

-c lassc 1l2, où les molaires sont en classe Il en bout il bout , avec une linguo-version des
incisives supérie ures.
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Classe III : On note ici une mésiocclusion des dents de 6 ans inférieures d'un e demi­
cuspide. La canine doit présenter, c lle aussi, cc rapport et les incisives peuvent être en bout à
bout ou alors en inversé d'a rticulé.
Le patient présente selon I.'auteur une prognathie mandibulaire.

-c L'occlusion dans le sens vertical
L'harmonie dento-dentaire est correcte lorsque le recouvrement est d'environ 20%.

{< La position des milieux incisifs
Les non-concordances des milieux peut être le résultat :
-D' une déviation fonctionnelle pendant le chemin de fermeture, du à une ou plusieurs
prématurités.
-D'une lat érognathie, lorsqu'un côté de la mâchoire est plus grand ou plus petite que l' autre
ce qui fait dévier le menton également.
-D'une déviation dentaire, lorsque des dents dans une mâchoire ne sont pas centrées.
-D' une déviation mandibulaire positionnelle, due à une luxation méniscale unilatérale ou
bilatérale.

{< Les dysfonctions
La déglutition immature ou infantile, c'est la persistance de la déglutition du nourrisson avec
une interposition linguale antérieure, une absence de contacts dentaires, une contraction
forcée des lèvres et des muscles du menton.
La succion du pouce est un facteur morphologique dans l' étiologie de la déglutition atypique.
Bien souvent, cette déglutition immature est secondaire à une mauvaise ventilation.

3.3.1.3 I,~wmens complémenll1lres
La fiche clinique prévoit, par ailleurs, de réaliser des radiograp hies dentaires panoramiques et
unitaires, si elles n'ont pas déjà été réalisées par le chirurgien-dentiste ou l'orthodontiste du
patient.
La radiographie panoramique permettra de noter :

Le nombre de bourgeons dentaires.
Les dents ectopiques ou incluses.
La présence ou non de kystes apicaux.
Les bords sinusaux.
La lamina dura.
La présence ou non de raréfactions osseuses.
l.'a pexog én èse ( le stade évolutif: les modifications éventuelles ).
La présence possible de bandes d' hvperclart é dentinaire sous la jonction
am élo-dentinairc.
La morphologie des dents 36 et 46 et leurs dimensions verticales. lAnnexe 1)
Les éventuelles extensions des cornes pulpaires.

Les clichés bitewings sur les secteurs molaires permettront d'apprécier :
Le volume pulpaire.
Les cornes pulpaires.
1. 'épaisseur am élaire ct le contraste am élo-dcnti naire.
La bande radio-claire dentinaire sous la JAD.
La présence éventuelle de pathologie carieuse ou/ct parodontale.
Des signes de résorption interne.
Les soins réalisés ainsi que les caries présentes.
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Le t él éc éphalograrnme permettra une analyse dimensionnelle (par rapport à des lignes, des
angles ou des plans de r éfé rence se lon RICKETS) ainsi qu 'à une analyse typologique (selon
I3JÜRK). La céphalométrie nous servira ainsi d'aide au diagnostic.

3.3.2 Historique bucco-dentaire et traitements effectu és
Les pathologies rencontrées et les traitements de dent ister ie restauratrice, qu ' ils aient été
réalisés au service de pédodontie ou non, sont répertoriés dans cette étude chronologiquement
puis résumés sous tonne de tab leau. Le but n'est pas de j uger les soins réa lisés, mais de
noter :

Le nombre de dents concernées par la carie etiou par un phénomène infectieux.
Les numéros des dents concernées.
La vitesse du développement des infections rencontrées.
L'évolution positive ou négative des traitements conserva teurs et
prophylactiques.

Les traitements orthodontiques éventuels sont notés en précisant la période de traitement et de
contention ainsi que le diagnostic initial indiquant ce besoin de correction .
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FICHE CLINIQUE

DONNEES ADMINISTRATIVE DATE : .

NOM : PRENOM .. AGE : .
ADRESSE & TELEPHONE : .
TAILLE : POIDS : .

DEFORMATIONS OSSEUSES ACTUELLES : nulles 1 modérées 1 sévéres
AGE DE L'ENFANT LORS DU DIAGNOSTIC : .
PARENT(S) ATTEINT(S) DE LA MALADIE : .
FRERE(S) OU SŒUR(S) ATTEINT(S) DE LA MALADIE : .

Si oui, ordre chronologique : : .

PRESCRIPTION MEDICAMENTEUSE : .

EFFETS SECONDAIRES : .
FLUOR (prend-il ou a-t-il pris du fluor ?) : .

MEDECIN : .
DENTISTE : .
ORTHODONTISTE : .

EXAMEN CLINIQUE

1JExall1en exohuccal .-
Prolil facial : Transfrontal {concave} / Orthof rontal / Cisfrontal {convexe}
Prolil labial : Prochéilie / Correct / Rétrochéilie
M usculature manducatrice : hypertrophiée / Correcte / Atrophiée

Remarques : ,' .

21Examel/ etldob/lccal :
OSc héma dentaire:

fM G-----·- - --- - - - - ------

0 00 000 0 00 0 000 0

0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
!MG

Indice de carie : C »carie A =dell' absente par carie
E «dent li ex/raire 1 =den' intacte

Si présence d 'lmabcè.s ......A _ Si présence d ~mefistule ......F

o »dent obtur ée
/ »dent absen te

X =dent exclue

Re/nort/Iles: : , _ _ : ._ " .

OStad e de dentu re selon DEMOGE :



0Tm'tœ
42 41 31 32

[III]
24/64

9Indice gingival (GI) OIndice de plaque (Ipl)

18-14 13-23

J
24-28

J
f 16156=1_2_1_/6_1-+- _

48-44 43-33 34-38
L'indice est relevé sur la gencive vestibulaire
des 6 sextants.
ScoreOAspect normal (peau d'orange)
Scorel Œdème marginal sans saignement
provoqué par le tamponnement à l'aide d'une
compresse
Score2 Saignement provoqué à l'aide d'une
compresse
Score3 Saignement spontané

44/84 41/81 36176
l'indice est relevé sur les faces vestibulaires
des dents
Score 0: pas de plaque visible même à l'aide
d'une sonde
Score 1 : plaque invisible mais relevée à la
sonde
Score 2 : plaque visible
Score 3 : forte accumulation de plaque le
long de la gencive

Score 0 : pas de tartre
Score 1 : tartre supra-gingival, liseré calcifié
<lmm d'épaisseur
Score 2 :tartre supra-gingival,> lmm et/ou
sous gingival
Score 3 :tartre abondant, supra-gingival ou
sous gingival

Remarques: '" , , , , ' .

Dans le sens antéro-postérieur - Classe d'Angle

II 1 II2 III

Remarques : ." " '" .

-succion de la lèvre ou d'un objet: oui / non

3) Occlusion en Relation Centrée:
-Dans le sens antéro-postérieur (classe l, II ou III) : .

-Dans le sens transversal (occlusion normale, croisée unilatérale ou bilatérale) : ' .

-Dans le sens vertical (béance, supraclusie ou recouvrement normal) : .

-Position des milieux incisifs: , ' '" .
-Dent ectopique, encombrement: .
-Facette d'usure: ..
-Protection canine: .

4) Dysfonctions:
-Ventilation: nasale / buccale
-Déglutition: mature / immature
-Parafonctions : -succion du pouce: oui / non

-bruxisme : oui / non
-onychophagie : oui / non

dans le sens vertical

t-
dans le sens transversal

!~! ~

~1 . ,

Remarques: , .

5) Examens complémentaires:
-Photos (en occlusion: une antérieure, deux latérales): oui / non date :... ../. ... ../. .....

-O.P, T,: oui / non date :.... ../..... ../. .....

-2 Bite-wings : oui / non
ou 4 clichés aux secteurs molaires: oui / non

date: ... ../. ... ../. .....

-Céphalogramme de profil: oui / non

Remarques: , ' , , , '" " .

6) Traitements effectués:
CDTraitement médical:

@Traitement dentaire effectué:



4
ETUDE DES CAS CLINIQUES ET

RESULTATS
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4 Etude des cas cliniques et résultats

4. ) Observation nO) - Mélanie D., née le 27105/89.
HISTORIQUE MEDICAL

L'enfant présenta à la naissance une luxation bilatérale de la hanch e, qui fut traitée par un
harnai s de Pawlick jusqu 'à l'âge de 6 mois. Cependant, les jambes arquées en 0 , la lordose
lombaire et le bassin étroit ne furent pas soignés en bas âge. La marche autonome fut acquise
à 18 mois.
En mai 1995, un prem ier bilan radiologique de rachitis me est effectué sur Mélan ie, mais
jamai s aucun bilan sanguin n 'avait été demandé auparavant.
Elle a reçu une dernière ampoule d'AUXERGYL 0 3à cette date.
Les parents consultent le 10 octobre 1995 pour la première fois au C.H.R. de Metz-Thionville
pour un retard de croissance statura le: En effet, ils notent une cassure régulière et permanente
de cette co urbe. Mélan ie, après découverte de la pathologie de RHLX, voit alors son dossier
transféré quelques mois plus tard au C.H.R.U. de BRABOIS au service pédiatriqu e du Pr
Vida ilhet car ce service suit déjà d'autres malades atteints de cette malad ie rare.

PREMIERE rONSULTAIlON AU SERVICE PEDIATRIQUE

Le 8/02/96
( '/illil( lI e:

Mélanie pese alors 19.100 kg (-0 .5 OS) ct mesu re 102.8 cm (-3.5 OS.) Un d écrochage de la
courbe de croissance statura le est visible aux alentours de 2 ans.

I hJllel11ell/ :

Mis en place d 'un traitem ent composé de:
PHOSPHONEUROS = 25 gouttes en 5 prises /j
ROCALTROL = 1 comprimé /j (dé rivé acti vé de la vitamine D)

mo/O !!il( Il e :

25(0 1l)vitamine D = 23 ng /ml (normal)
Phosphore = 20 mg Il (22<VN <39)
Calcium = <l6 mg Il (85<VN< 1( 5 )

EVOLUTION

( lilllli lle :

Actue llement l'entant présente à l' âge de 10 ans une ta ille de 123.3 cm ct un poids de 27.820
kg (mes ures relevées le 6/07/99 .)
Les mem bres inférieurs som dro its. sans déformations au niveau des jambes ou des poignets.
On note cependant un chapele t costal encore bien palpable.
Mélanie n'accuse aucun retard de croissance, ct se montre toujours aussi dynamique,
souriante ct éve illée tant à lécol e qu 'à la maison . Elle peut pratiquer ses sports favori s:
gymnas tique, athlétisme, natation.
L'auscultation cardio- pulrnonairc est normal e, ainsi que l' échographi e rénal e.
L'ost éodensitom étrie montre une amél ioration de l' absorptiométrie.

Le suivi mensuel de l'index calc ium (cr éatinine urina ire pour véritie r J' absence
d'hypercalcémie) est systématique.
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l/Ylilemenl :
Mélani e est sous PHOSPHONEUROS (35 gouttes x5/j) , et sous ROCALTROL (2 gélules Ij .)

Biologie :
La patiente sur le plan phospho-calcique présente les dosages sanguin s suivants ( le 6107199):
- Calcémie = 94m g Il
- Phosphorémie = 29mg Il
- Phosphatases alcalines = 1643 UI Il (élevées)
- Rapport calciurie 1créatininurie ou indice de NORDIN = 0.08 (VN<0.3)

GENEALOGIE

L' étude de la famill e D retrouve d'autres membres atteints et permet de ce fait d'envi sager un
mécanisme de transmission dominant lié à l'X.
Les grands-parents paternels: Le grand-père présente un rein double ainsi que la tante.
Les grands-parents maternels: La grand-mère mesure 1.55m , le grand-père 1.74m et la
tante 1.65m .
Le père: (né en 1964) Il présente un syndrome rotuli en bilatéral.
La mère: (née en 1964) Elle mesure 1.50m et pèse 39kg. Elle est actuellement traitée pour
une tuméfaction du glomus carotidien gauche. Elle présenta une décalci fication à l'âge de 13
ans. Ses 5 autres frères et sœurs ne manifestent aucun signe de rachitisme.
La taill e moyenne parental e est de 158cm +ou- lOcm.
Une sœur du père: Bien que sa taille soit normale, elle est atteinte de rachitisme.
Le frère de Mélanie: Jean-Pierre, né en 1984. Il ne présente pas actuellement de signes de
rachiti sme ou de décalcification.

Q

Mélanie Jean - Pierre

o Fille

D Garçon

Rachiti sme hypophosphatémique

II] Û Décalci fication osseuse

DONon atteint cliniquement ou non examiné

Figure 16: Arbre généalogique de la famille D. - Observation n01

PREMIERE CONSULTATION AU SERVICE DENTAIR E

Le 7102/97.
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ETAT DENTAIR E INITIAL

Mélanie présentai t une denture mixt e stable, en classe 1 d 'Angle à droi te comme à gauche.
Elle suçait encore son po uce , ce qui interfé rait la croissance harmonieuse du pa lais. On notait
également une tendance à la microdont ie des incisives permanentes.
Les 4 premières molaires définitives présentaient des sillons infiltrés , ainsi que 74 et 75 .

E VOLUTION ET TRAITEMENTS EFFECTUES

Des accidents infectieux surviennent en mai 1997 sur les dents lactéales 84 et 85. O n réali se à
ce tte date:
-Une radiographie du poignet pour déterm iner l' âge osseux, qu i sera de 7 ans envi ron pour un
âge civ il de 8 ans (compara ison avec l'atlas de Gre ulich and Pyle.)
-Une radiographie dentaire pan oramique, qui ne notera a uc une anomalie dentai re o u osse use
indi vidu al isable, mis à part des infection s apicales sur les dents 84 et 85. Toute fois, le
co ntras te arn élo-dentinaire est faible, surtout sur 46, e t la lamina dura est obscure.
Les chambres pulpaires sont volumi neuses sur 83-85-75-46-36 , mai s Mélan ie ne présente pas
de taurodont ism e sur 36 et 46 si l' on se réfère à la méthode d ' étude de SEOW et LAI [Annexe
2].
-Un bitewing ga uche, qui obj ectivera des ca ries proximales sur 75 et 64. L' allongement des
cornes pulpai res de 75 et de 36 en mésial est bien visible.

Le 20/02/98, les de nts 84, 85 et 64 sont extraites. Des caries a ins i que des infe ctions apicales
sont notées sur 65 et 75. La jeune patiente consulte son chirurgie n-dentiste tàmilial pour la
suite de s so ins .
Le 4/06/99, de s radios bitewings mettent en évi dence une carie dis ta le s ur 55, a ins i que de s
sillons infiltr és su r 36 et 46 .
La dent 44 présente une chambre pulpaire volumineuse, avec une nett e élongation de la co me
pulpaire en di rection de la cu spide vestibulai re, ai nsi qu ' une zone radio-cl aire bien visib le en
d ista l.

1<)<)6 / <) <) 7 I<)<)H 1<) <)<)

5565- 7584-85- 75-64
16-26-36-46- 74- 75 \

1

Carie
!Sillon infi ltr é
1 Ginuivite

OUI

!

75

OUI
OUI

6585844485 7564
65

10 bturalIon

'= - -,-- - - - - ---='------- - ------+------ - --1-------1

1

Bitewing
o.r.r .

1T él éc èphalourumme

t--~ ,
Abcès apica l 84-85 1 75-65 ,

1 Fistule 1 1

1 Extraction 1 84-85-64-65 1

[ Pulpo/pulpectomi e 65-85-84 1 75* 1 1

Fluoration 1 1

Sealent 1 46-36-26- 16 1, - - - - , - -

!Orthodontie

"Necrose pulpaire.

Tablea u 2 : Relev éch ronnlogiq ue des lésions bu cc o-d enta ires obse rvées et des
traitemen ts effec t ués - O bserva tio n nOI
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C ONSULTATION DANS LE CADRE DE LA FICHE CLINIQUE ETABLIE

Le 29/12/99.
Données administratives :
Mélanie ne présente pas de déformations osseuses visibles, et suit sérieusement son
traitement médical. La prise de fluor s'es t terminée à l' âge de 5 ans.
Elle n'a jamais consulté d'orthodontiste.

L 'examen exohuccal :
Il est sans particularités, si ce n'est un profil facial légèrement transfrontal.

L'examen endohuccal :
D'après les critères de Demogé, sa denture est en stade 7 (Phase de constitution de la denture
adulte jeune), ce qui est normal à l'âge de 10 ans.
Aucune carie n'est à signaler, et on remarque la présence j udicieuse de sealents occlusaux sur
36-46-16-26.
L'hygiène buccale est assez négligée ; l'indice de plaque atteint souvent un score de 2.

1. 'occlusion et les dysfOnctions :
L'occlusion molaire est normale, en classe 1 de chaque côté. La protection canine est
présente. Les incisives supérieures recouvrent normalement leurs antagonistes, et les milieux
incisifs sont centrés.
Cependant, on note des béances dans les secteurs prémolaires droits et gauches dues à une
dysfonction de la déglutition et à des para-fonctions (succion du pouce + d'un objet +
onychophagie.)

Le~\' eXUI11enS conlp/él11enla ires :

Les radiographies bitewings des secteurs molaires montrent souvent une lamina dura obscure.
Le contraste amélo-dentinaire sur 36 est faible, des zones radio-claires sont localisées surtout
en proximal sous la JAD de 37-46-47-45.
L'é longation des cornes pulpaires mésiales est visible radiographiquement sur 16-26-36-37­
46. Sur 35-25-45 la come pulpaire s'étire en direction de la cuspide vestibulaire.
Les chambres pulpaires de 37-35-15 sont volumineuses.

Figure i ï: Bitewings - Observation nOl

Les cornes pulpaires sont étirées (flèches) , le volume pulpaire est important.
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Numéro de la dent 15 16 17 25 26 27 35 36 37 -/5 -/6 -/7
Contraste am élo-dent, Faible X
Zones radioclai res sous la JAD X X X X
Elongation des cornes pulpaires X X X X X X X X
Chambre pulpaire volumineuse X

Tableau 3 : Réca pitulatif des observa tions notées sur les bitewings - O bservation nOI

":,'ft;. (> - '- ' ,;: l,

Mélanie D.
14/05/97

., '.'. :,; -.> ,. .... r,

Figure 18 : Radiogra phie dentaire panoramique - Observation nOI

Des infections apicales se remarquent surles molaires temporaires inf érieures droites. Le
contraste am élo-dentinaire est très insuffisant sur toutes les dents. Les chambres p ulpaires

apparaissent volumineuses (notamment sur 83-85-75--/6-36).
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FICHE CLINIQUE

DONNEES ADMINISTRATIVE DATE :. a9 /-:t2{'2B
W'fiJ, .

NOM : :n. . PRENOM : XOlYU& AGE : .ÂO~.
ADRESSE & TELEPHONE :.. . .. . t:l':1" .~ .
TAILLE :~23,3, . CVl\ POIDS : 4 . . I Qo.~..

DEFORMATIONS OSSEUSES ACTUELLES : 6uIlesY mgdé.... . / 1;évèn:s
AGE DE L'ENFANT LORS DU DIAGNOSTIC :.1;:;. ·a..~vV1K'.; ;;ilY\:: .
PARENT(S) ATTEINT(S) DE LA MALADIE TCw.\tlL..t.."".,.,..,~ ..
FRERE(S) OU SŒUR(S) ATTEINT(S) DE LA MALADIE : .~ .

Si oui, ordre chronologique :..~ .

PRESCRIPTION MEDl CAMENTEUSE :..~o:P.-Pl,., (2~.h.) ~ .
............................. ..........................H9.~e.JRQ; ..l~6.·.?J&.i,;:l<..5{."jt}). .
EFFETS SECONDAIRES :..~ : Q .~ .
FLUOR (prend-il ou a-t-il pris du fluor ?) . ,9.\)j.'I ..~J, k ~ .

MEDECIN : .
DENTISTE : ..
ORTHODONTISTE : .

EXAMEN CLINIQUE

1 Examen exobuccal :
Profil facial : . 'QJ v lllal ollcave) / 01(!l&jl a....tQ/ / C5sfrgntql (rfln"exe)
Prolillabial : ... i~ 1 RéI>96~
Musculature manducatrice : "'fJp i, itie / Correcte / 1111 '6!J/JJt;e

~elll~r~lI~s. :... : : .~..: :~.~: .~ : . :: .. :: .::..::..::..:: .. :: ..::.'::.'::.'::.'::"::"::.'::"::"::'::.'::"::.::"::"::.
2JExamell endohuccal :
OSchéma denlaire :

fMG- ----- - ------- - - - - - - - - --- - - - - -

0~fIJlB[B~[BIiJEJŒJ@
~. ~ .....Fi .d..4-~ -l..2-~ ~ .22.~ &.4

~ lIJ2 ~ Lili. 43 4-'2. lVI 31\:?:2- ~ 34
[2eJ[2 liJf9~[JJIiJIiI~[i]

[M G-

Indice de carie: C «carie A «dent absente par carie 0 «dent ob/urée X =dent exclue
E »dent à ex/raire 1«dent intacte / «dent absente

Si pr ésence d '"" abC~s -A . Si présence d 'unefi stule -F

~~'~~~r~lI~s.:·..~.~·~..~~· :~·~:~.~· : : .~:~: : .. :~.' ::~r: .. :: ..~ .. ::~~~.. ::~~~:: ..::..::....:



@Indice gingival (GI) OIndice de plaque (Ipl)

18~4 fi :;28
1

È~ 1 YIJ~M j
e'I'artre

42 41 31 32

~
48-44 43-33 34-38
L'indice est relevé sur la gencive vestibulaire
des 6 sextants.
ScoreOAspect normal (peau d'orange)
Score 1 Œdème marginal sans saignement
provoqué par le tamponnement à l'aide d'une
compresse
Score2 Saignement provoqué à l'aide d'une
compresse
Score3 Saignement spontané

44184 41/81 36176
l'indice est relevé sur les faces vestibulaires
des dents
Score 0: pas de plaque visible même à l'aide
d'une sonde
Score 1 : plaque invisible mais relevée à la
sonde
Score 2 : plaque visible
Score 3 : forte accumulation de plaque le
long de la gencive

Score 0 : pas de tartre
Score 1 : tartre supra-gingival, liseré calcifié
<lmm d'épaisseur
Score 2 :tartre supra-gingival.> lmm et/ou
sous gingival
Score 3 :tartre abondant, supra-gingival ou
sous gingival

Remarques: '" , '" , '" '" "

Dans le sens antéro-postérieur - Classe d'Angle

III

dans le sens vertical

-r
dans le sens transversal

1 1 .
~-D ! ~ml , ,

H2

-succion de la lèvre ou d'un objet <!iiiP1 non

l III

3) Occlusion en Relation Centrée: J. " _
D l ' , . . T (;. a"' ....O'l( 'ï ~.J 'jç.-J-- ans e sens antero-posteneu~ (classe I, II ou II~ •.. : .~..... ~., ..... 1" ..,.,..,. ...'1(.Vv:~.•.....

-Dans le sens transversal (occlusion normale, croisee unilaterale bilaterale) : ..ffi.~~ .
-Dans le sens vertical (béance, supraclusie ou recouvrement normal) :.~~_ .. '" ..

P 't' d '1' .. .~ NV~i""AA~ Il- OSI Ion es mlleux mCISllS : I.n\.l.vn~ .
-Dent ectopique, encombrement: N\O'.v.-- .
-Facette d'usure : N\fY.:-. ..
-Protection canine: .. euA-.., , , " .

Remarques: :-:-: '" .., '" , , '" ..

4) Dysfonctions:
-Ventilation: €i!91 buccale
-Déglutition : mature KiÏ!1!!l!l1JJ.J:(P
-Parafonctions : -succion du pouce :C§jJ)1 non

-bruxisme : oui Ir;;;;;;)
-onychophagie: @/ non

.~ ~~ 'J~_fl' 1,1;-- "' •. - .Remarques, p,lA!.. "d:(i" J'(\l~ ..~a:~ o.,-R., il+· ~J)~~ ,
"~rc.:h.Q'I.!\~)· ....·.. r-..·~· ..·, .\.~CLllib"~rVi.(.ijgw-?...~.>...4-:-:~.

=) Examens complé~lentaÙ:es : ..' . Cla rA 2-
Photos (en occlusion : une anteneure, deux laterales) • @-i'I€m date~I .... ./.!Ô~

-O.P.T. :91 mm: date :~~./d.~/.e>.9 {~(~~

date: b A.2J..~.~-2 Bite-wings,~1 ftfm

ou 4 clichés aux secteurs molaires: 'lJJi18
-Céphalogramme de profil: etti 16ii2iJ>

Remarques: '" .., '" '" :.. '" , '" , .

6) Traitements effectués:
CDTraitement médical: \=ttœpHoNeùAOS tr A2>GA~.



4. 2 Observation nO 2 - Sébastien R., né le 28/04/86.
HISTORIQUE MEDICAL

C'est dans le serv ice du C.H.R. de Cambrai que Sébastien a été examiné du 7 au 15 octobre
1987 (alors âgé de 17 mois) pour la première fois. En effet, à cette époque apparaissent des
troubles de la march e a insi qu 'une élévation persistante des phosphata ses alcalines à 1450 UI
chez un enfant ayant reçu pourtant une vitaminothérapie régul ière . 11 avait éga lement reçu de
l'AUXERGYL 0 3 (3 ampoules.)
Le bilan para clinique réalisé perm it d 'éliminer un rachitis me vitamino-rés istant secondaire à
une anomalie hépatique, intestina le ou rénale. Les tra iteme nts débutèrent dans ce C. H R..
Puis la famille R. déménagea dans la région Meurthe et Moselle, et le dossier médical de
Sébastien, alors âgé de 4ans Y2, fut transféré au C.H.R. de Brabois au se rvice de pédiatrie du
Pr Vidailhet.

PREMIERE CONSULTATION AU SERVICE PEDIAT RIQUE

Le 711 1/90.
( '1inique :
Lors de son entrée, l' examen clinique retrouvait loujours un genu varum rach itique bilatéral
associé à une hyper lordose lombaire et une démarche dandinant e.

l i 'ui lelllel1l :
PHOSPHONEUROS = 100 gouttes Ij en fractionnant les apports en 5 prises.
UN ALPHA = 20 gouttes Ij.

molOR/{{l 1e :
Calcémie = 104 mg I l (85<VN< 105)
Phosphorémie = 39 mg Il (22<VN<39)
Phosphatases alca lines = 1026 mU Iml (70<VN<2 10)
Pas d'acidose métabolique ni d 'hyperaminoacidurie.

EVOLUTION

Le suivi biologique est bien accept é par l ' enfant.
( '/i l1lque :

L 'enfant présente à l' examen du 19/1 0/99 un poids de 52.4 kg, une taill e de 156.7 cm, un âge

osseux de 13 ans et 0.6 mois pour un âge réel de 13 ans 5 moi s.
L'échograph ie rénale est norm ale.
Le développement pubertaire se met en place normalement. Sébastien est un bon élève à
l'école , éveilié et joueur. La pratiqu e du sport n' est pas perturbée.
Cependant. il se plaint depu is 1 mois de douleurs au niveau des 2 jambes et des 2 chevi lles.
Ce qui sera à survei ller lors de sa prochaine visite, dans enviro n 6 mois.

/'r uilemel1l :

PHOSPHONEUROS = 60 go uttes x5 Ij
UN ALPHA 0.25 ~g = 1 gélule Ij

moloRlque :
Les résultats du 1911 0/99 montrent:
Calcémie = 90 mg Il
Phosphor érnie = 27 mg Il
Phosphatases alcal ines = 811 U I l
Calciurie/Cr èatininurie = 0.20 (normal)
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GENEALOGIE
Dans ce cas précis, l' étude de la famille R. ne met en évidence aucune pathologie osseuse.
La mère ne présente pas de signes de rachitisme, tout comme ses 2 autres fils Guillaume et
Christophe. Une mutation génétique semble être la cause la plus probable.

Sébast ien Christophe Gui llaume

Rachiti sme hypophosphatémique

o 0 Non atteint cliniquement ou non examiné

Figure 19 : Arbre généa logique de la famille R. - Observation n02

PREMIERE CONSULTATION AU SERVICEDENTAIRE

Le 17/05/95 .

ETAT DENTAIRE INITIAL

Sébastien souffrait d'abcès douloureux localisés dans les secteurs molaires lactéales. Le
parodonte était inflarnrné, avec de la plaque visible à l' œil nu sur 85 et 84, une gencive rouge
œdémateuse, du tartre lingual au niveau de 41-31 et vestibulaire au niveau de 16 et 26.
Sa dentition était alors mixte, avec 11-21-22-41-16-26-36-46 sur l'arcade.

EVOLUTION ET TRAITEMENTS EFFECTUES

Dès la première consultation les dents 52 et 82 furent ext raites car celles-ci gênaient
l'éruption de 12 et 82 qui évoluaient en palatin et en lingual. Quinze jours plus tard, Sébastien
avait rendez-vous pour extrai re la 74 qui présentait un abcès chron ique fistulisé. Les autres
dents furent détartrées pour la première fois, et on expl iqua à Sébastien les bases de l' hygiène
dentaire.
Des sea lents occlusaux sur les dents de 6 ans ont été réalisés en deux séances, à titre
prophylact ique, au mois d'octobre 1995 ainsi qu 'un nouveau détartrage suivi d 'un déplacage
et d'une fluoration. Par ailleurs, les canines 23·33-43 étaient dès lors à surveiller car elles
semblaient être en voie d'inclusion.
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De nombreux cl ichés radiologiques (ü .PT , Bitewing, Mordu) ct photographiqu es permi rent
d 'améliorer le diagnostic et de planilier un plan de traitement. Une nouvelle séance de
d éplacagc/fl uoration s 'avéra nécessaire.

Devant le déso rdre incisivo-can in mandibulaire, l' absence de rhizalyse physiologique de 71,
et les positions ectopiques intra-osseuses de 13-23-43-33, le Dr Guyot prit en charge un
traite ment orthodontique le 30/09/95.
L'occlusion de l'enfant était en classe d'Angle II au début du traitement üDF.
Aucune dent permanente ne fut extraite pour les beso ins du traitement.

En mars 1996,64 et 84 furent avulsées. La dent 64 prése ntait un abcès en rapport à l' éruption
de 24. et Sébas tien pris une couverture antibiotique de la famille des arnoxicil lines pendant 9
jours ce qui supprima l'infection .
Les deux canines lact éales mandibulaires ont été également extraites en j uin 1996. Des
lésions gingivales en vestib ulaire de ces extractions apparurent .
La dent 65 elle aussi fut avulsée en novembre 1996.
Dès le déb ut de l' année 1997, des lésions parodontales de type fistules apparurent sur les
canines lactéales maxi llaires ainsi que des lésions gingiva les sur 12 et 22. Parce que l'état
parodontal s'aggravait, les dents 53 et 63 furent extrai tes en octobre 1997.
Devant l'épaisseur de plaque bactérienne et de tartre rétro-incisif lors d 'une consultation en
février 1998, on ré-expliqua à Sébastien les méthodes d 'hygiène bucco-dentai re.
En mai 1998, un traitement chirurgico-orthodontique s 'i mposa sur la dent 23 car elle
demeurait en position incluse intra-osseusc. Le Dr Prévost posa un attachement vestibulaire
reliée à une chaînette pour crée r une égression mécanique de la canine supérieure gauche par
le Dr Guyot.
Le traitement orthodontique se termina en avril 1999, et Sébastien est passé depui s à la phase
finale de contention.
Lors de la dernière consultation en date au service dentaire de Brabois-Entant, le 6/0 1/99. des
rougeurs gingivales étaient notées sur 12 et 42.

53-63
53-63
53-63

74
52-82-74

/'J'J5 / 'J'J(i l'J'JÎ 1 l 'J'JX 1 l'J'J'J 1

ICar ie 74 64-84 53-63 : 1 16* 1

1Lésion 73-83
1

12-22 1 12-42 el 23 * 1

' mu ucuse i ,
q

• •• 1 1
Cl/ OUgIn= --:- -+ -----,
Abces a~ 64-84 !

!Fistule I_=-':-=-,=---+-"..,-.,----,,--,--:~t-....::.::....:::'--------------'
, Extraction 1 7/-64-84-83- 1

1 73-65 1

OUIOUI ,

Fluoration OUI 1 OUI
1

Sea lent 36-46-16-26 1 : 1

Bitcwinu OUI , OUI i OUI*
,
1

1a .PT OUI OUI
,, i

1T èl éc éphalo. OUI
,

1,

, Orthodontie OUI OUI OUI 1 1

* Dans decadrede la ficheclinique.

Tableau 4 : Relevé chronologique des lésions hueeo-de ntaires et des traitements effectués
- Observation n02
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CONSULTATION DANS LE CADRE DE LA FICHE CLINIQUE ETABLIE

Le 22/12/99.
Données administratives:
On ne note pas de d éformations osseuses actuellement sur Sébastien. Il prend depuis l' âge de
17 mois un traitement à base de phosphore et de vitamine D.
Il semble être le seul de la famille à présenter une hypophosphatémie.
L' enfant consulte uniquement au service de pédodonti e de Brabois-Enfant, mais par contre
consulte en parallèle un orthodontiste, le Dr Guyot.

Examen exobuccal :
Son profil est normal, soit orthofrontal. Aucune remarque n'est à signaler.

Examen endobuccal :
Le schéma dentaire souligne la présence de sealents occlusaux situés sur les quatre premières
molaires permanentes dont une est infiltrée par la carie ( 16).
On remarque la présence de cicatrices vestibulaires d'anciennes fistules des feues dents 53­
63-74. Elles se présentent sous forme de petites brides fibreuses blanchâtres de quelques
millimètres de diamèt re.
Sébastien est en phase de denture adulte jeune stable, ce qui est normal à l3ans \1,.

L' hygiène buccale est insuffisante, même si l'on peut concevoir que le brossage puisse être
gêné par un encombrement incisif inférieur. La gencive vestibulaire saigne facilement surtout
dans les secteurs incisive-canins, et le tartre rétro-incisif est abondant. Au niveau de la
gencive papillaire vestibulaire de 23, la cicatrice de l'intervention chirurgico-orthodontique
est encore bien visible et la papille est encore gonflée.

l, 'occlusion et les dysfimctions :
L'occlusion est normale et ce dans les trois sens de l'espace. Le milieu incisif mandibul aire
est cependant dévié à gauche. La protection de groupe est assurée lors des mouvements de
latéralité depuis que la dent 23 a été tractée j usqu'à nonn oposition.
Aucune dysfonction majeure n' est présente. Seule para-fonction, Sébastien se ronge les
ongles.

l ,es examens complémentaires :
Les bitewings montrent une lamina dura obscure dans les secteurs molaires, et un contraste
faible entre émail et dentine de 47 et de 36. Les chambres pulpaires de 47-45-35 sont
volumineuses, les cornes pulpaires mésiales de 47-4616-17-36-26-27 sont excessivement
étirées. Des zones radio-claires sous la lAD sont perceptibles sur 47-46-45-15.

Figure 20 : Bitewings droit et gauche - Observation n02

Des zones radio-claires proximales sur 25-35 sont bien visibles. Les chambres pulpaires sont
larges et les cornes pulpaires sont étirées (fl èches) ,
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Numéro de la dent 15 16 17 25 26 27 35 36 37 -15 -16 -17
Contraste amélodentinaire faible X
Zone radio-claire sous la JAD X X X X X X X X X
Elongation des cornes pulpaires X X X X X X X X X
Chambre pulpaire volumineuse X X X

Tableau 5 : Récap itulatif des observations notées sur les bitewin gs - Observation n02

Les qua tre canines permanentes encore intra-osseuses sont toutes déviées mésialement sur
l'D.P.T. réal isé en 1995; la dent 23 est visiblement incluse. Les bords sinusaux sont nets, mais
la lamina dura est obscure, voire absente.
Une infection apicale dans le secteur 83-84 est visib le.
Les dents temporaires 55-65-75-85 présentent des cornes pulpaires anorma leme nt étirées,
ainsi que sur 36 et 46 en mésial.
Les chambres pulpaires de 36 et 46 sont larges certes, mais ces dents ne sont pas
taurodontiques.

Figure 21 : Radiographie dentaire panoramique - Observation n02

Les dents 83-8-1 présentent une infection apicale. L 'élongation excessive des cornes pulpaires
se remarque surles molaires 55-65- 75-85 mais aussi surles molaires 16-26-36--16.

La lamina dura n 'est visible dans aucune région.

Un télécéphalogramme fut demandé en novembre 1995 pour des mesures orthodontiques.
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Figure 22 : T élécéphalogra rnme de Sébastien R. à l' âge de 9 ans et 7 mois - Observation
n02

La croissance spatiale du menton est dans la norme statistique. Selon RICKETS, le profil est
de type m ésognathe. La hauteur de l'étage alvéolo-dentaire ainsi que la divergence des deux
mâchoires est correcte elles aussi. Une pro et infra alvéolie maxillaire est toutefois notée.
D'a utre part, on remarque que la mesure du segment [Ba; Ao] est négative, ce qui indique
une classe III osseuse même si les molaires engrainent en classe Il d'Angle. La croissance du
maxillaire semble ralentie.
Enfin, les mesures incisives mettent en évidence un overjet. [Annexe 3]
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~Indice gingival (GI)
18-14 13-23 24-28

OIndice de plaque (Ipl)
16/56 21 /61

2 /\
o 0

24/64

@Talire
42 41 31 32

~
48-44 43-33 34-38
L'indice est relevé sur la gencive vestibulaire
des 6 sextants,
ScoreO Aspect normal (peau d'orange)
Scorel Œdème marginal sans saignement
provoqué par le tamponnement à l'aide d'une
compresse
Score2 Saignement provoqué à l'aide d'une
compresse
Score3 Saignement spontané

44184 41/81 36176
l'indice est relevé sur les faces vestibulaires
des dents
Score 0 : pas de plaque visible même à l'aide
d'une sonde
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sonde
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Score 3 : forte accumulation de plaque le
long de la gencive

Score 0 : pas de tartre
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Score 2 .tartre supra-gingival.> lmm et/ou
sous gingival
Score 3 :tartre abondant, supra-gingival ou
sous gingival
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·t 3 Observation n03 - .J ulien R., né le 11/06/90.
HISTORIQUE MEDICAL
C' est le médecin généraliste de Julien qui diagnostiqua la pathologie de RHLX alors que
l' enfant était dans sa deuxième année de vie. En effet, ses jambes présentaient des
déformations bien visibles. Le médecin précisait que Julien prenait pourtant bien du Fluor et
de la vitamine 0 dès sa naissance.
Le dossier du petit patient fut donc transféré au C.H.R. de Brabois, pour la suite des soins de
cette maladie rare.

PREMIERECONSULTATIONPEDIATRIQUE
Le 12/08/92.

('1inique :
A 2 ans et 2 mois, Julien pesait 12.5 kg pour 87.5 cm. Il présentait un genu valgum bilatéral
avec un écart de 5 cm entre les deux genoux en position debout. Un chapelet costal était
également palpable ainsi qu 'un élargissement métaphysaire au niveau des poignets.
L'âge osseux calculé correspondait à l'âge chronologique.

I i'lJ ilelllenl :

PHOSPHONEUROS = 100 gouttes Ij , et UN ALPHA = 5 gouttes Ij.

HioloRique :
Calcémie = 9 1 mg Il (85<VN< 105)
Phosphorémie = 33 mg Il (22<VN<39)
Phosphatases alcalines = 737 mgil (70<VN<210)
Calciurie = 37 mg Il
Créatininurie = 565 mg Il
Indice de NOROIN = 0.19 (VN<0.30)

EVOLUTION
( '1iluq ue :
Actuellement l'enfant est en CM1 à l'école primaire. Il pratique du sport, notamment de la
natation . Il pèse 29. 100 kg (entre la moyenne et + 1OS) et mesure 13) .3 cm (dans la
moyenne ).
Le dernier examen clinique, du 30/06/99. est satisfa isant.
Sur le plan orthopédique, la croissance de ses membres inférieurs est tout à fait satisfaisante,
Il n'exi ste pas d'inégalités de longueur, et l'axe fémur-tibia est à peu près aligné malgré
quelques incurvations en varus du lëmur et du tibia qui sont bien tolérées par Julien.
Une nette amélioration est ainsi observée si l'on compare cet examen à celui fait en 1996, qui
montrait alors un gcnu varum assez asymétrique.
L'échographie rénale est normale, iost éodensitom étrie montre une augmentation de la
densité osseuse.

li'ailemelll :
PHOSPHONEUROS = .JO gouttes x5 Ij
ROCALTROL 0.25 = 2 eps Ij

jJio!o gil/ue:

Calcémie = 90 mg il (normal )
Phosphor érnie = 25 mg il (22<VN<39)
Phosphates urinaires = 3. 12 gril
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Guillaume

Calcium urinaire = 0.08 gr Il
] .25(OH)2 vitamine D = 58 pmol Il (50 <VN<250)

GENEALOGIE

Les antécédents familiaux du côté maternel orientent vers un rachitisme hypophosphatémique
vitamino-résistant familial. En effet, deux oncles maternels de Julien présentent un RHLX
associé à un retard psychomoteur. Ces derniers mesurent respectivement] 50 cm et ]55 cm .
La mère : L'examen bio logique montre un taux de phosphore bas à 15 mgll (22 <VN<39),
une calcémie à 86 mg/I (85 <VN< ]05) ainsi qu 'un taux de phosphatases alcalines normal.
Elle est porteuse du gène, sans autre manifestation pathologique sinon une hypophosphorémie
modérée.
Le frère: Guillaume, né le 01/02/85 . Il présente une arthrogrypose neurogène, qui associe
arthrogrypose-hypotonie-dysplasie cérébelleuse. Sa taille est de ] 10 cm le 26/05/99, ce qui
montre un retard de croissance. Il est cependant difficile de retenir un lien entre la pathologie
présentée par Guillaume et la pathologie présentée par son frère Julien.

@ ~ Rachitisme hypophosphatémique et retard moteur.

Rachitisme hypophosphatémique.

~ EE Hypophosphorémie sans signe clinique.

o D Non atteints cliniquement ou non examinés.

Figure 23 : Arbre généalogique de la famille R. - Observation n03

PREMIERE CONSULTATION AU SERVICE DENTAIRE

Le ]8/11/96.

ETAT DENTAIRE INITIAL

Julien, alors âgé de 6 ans et 5 mois , présentait une denture mixte stade 3. Les dents 3] et 41
étaient les seules dents permanentes visibles sur l'arcade, les dents lactéales 5] -6] -62-7] -8]­
82 étaient tombées.
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L'o rthopantomogramme daté du 23.07/96 ne montra it aucune agénésie ou anomal ie
particulière.

E VOU JnON ETTRAITEMENTS EFFECTUES

Le jeune patient souffre d 'un abcès douloureux sur 83, visible sur l'O.P.T. en distal
essentie llement. Cette dent sera extraite un mois plus tard , en décembre 1996.
Un second O.PT est réalisé le 19/03/97.

En avril 1997, les dent s 73 et 74 présentent à leur tour des symptômes inflammatoires, de type
abcès apicaux, ce qui nécessitera un traitement par pulpectomie.
De même, par prophylaxie, des pulpectomies sont réal isées sur 55-65-75-85.

En juin 1997, devant la présence d 'un abcès avec fistu le, la dent 63 subit également ce type
de traitement.
A cette date, les première s molaires permanentes sont en elasse Il. De plus, une déviation
distale de 42 s'est créée , suite à l' extraction précoce de 83.

Lors de la consultation suivante, le 30/01/98, la dent 62 est tombée. L'occlusion anormale en
classe Il persiste, avec un manqu e de place sur l' arcade. To utes les dent s temporaires ont subi
un traitement canalaire.

Un troisième O.P.T. est effectué le 13/06/98. Le cliché radiologique ne montre pas d 'infect ion
apicale. Cliniquement, Julien présente une gingivite modérée probablementduc à une baisse
de l'hygiène bucco-dentaire.
En décembre 1998, la dent 55 est extraite car un abcès fistulis és 'est formé .

Le jeune patient revint en j uin 1999 pour un simple contrôle. Aucune carie ou infec tion
parodontale était présente. Deux bitewings furent effectués ainsi qu 'une tluoration.

1 19<)(; 1997 199X 1999 21)()O

Carie ! 83 73-74-63 1 26*-55*, ! 46*36 *
Ginuivi te , 1 OU I 1 ! 1

Abcès apical 83 73- 74-63
,

55,
Fistule 63 55
Extraction 1 83
Pulpotomie OU I 53-54- 73- 74-

1

Pulpectomie
,

55-65- 75-85-

1 63-64-84
Fluoration 1 OUI 1

Détartrage 1 1

Sealent 1 26*
Ob turation , 36 *
Bitewinu 1

1 OUI OUI*1

O.P.T. OUI OUI 1 OUI OUI *
T él éc énhalo. 1 1

* Dans le cadre de la liche clinique.

Tablea u 6 : Relevé chronologique des lésions bucco-den tai res et des t ra ite men ts effectués
- Observation n03
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C ONSULTATION DANS LE CADRE DE LA FICHE CLI~ IQlJE

Le 0510 1/2000
/Jonnées aJminislratives .-
J ulien ne prése nte pas de d éformations osseuses visi bles, et prend quotid ienne ment son
tra item ent méd ical. L'apport de fluor fut arrêté il l'âge de 6 ans.

1. 'examen exobuccal .­
Il es t sans particularité.

1. 'examen enJobuccal .-
Toutes les dents temporaires encore présentes sur l'arcade ont subi un traitement canalaire.
O n note la présence d 'un petit bourrelet fibre ux vestibulaire en regard de la de nt 54 ai nsi
qu 'en regard de la dent 63 suite à des périodes d ' infection apicale de ces di tes de nts.
Des caries arnélo-dentinaires occlusales se sont form ées sur 36-46. La dent 26 a bénéficié
d 'un traitement prophylactique de type sealent en occlusal , mais présente une earie sur sa face

palatine.
En 3 ans, le diastème entre 42 et 84 a diminué, ce qu i a incité la canine permanente enco re
intra-osseuse à ves tibuler son axe par manque de place. La dent 43 es t donc à surve iller.
A 9 ans y" le jeune pat ient est en phase de co nstitution de la denture ado lescente (s tade 5)
puisqu 'une cuspide de 24 est visible. L'âge dentaire d ' éruption es t donc légèrem ent avancé.

La gencive a un aspect normal à part au sextant 13-23 où la ge nc ive présente un œdè me
marginal (probablement dû à un manque d 'hygiène de la mâchoire supé rie ure) .
Un lége r liseré de tartre est relevé su r 4 1-3 1.
Aucune ulcérat ion m uqueuse n' est remarq uée le j our de l' examen, bien que l' enfa nt se
plaigne d ' aph tes nombreu x et rép étitifs.

1. 'occlusion el les J vs/imclions évenluelles .-
L'occ lus ion molaire dan s le sens sagitta l est en classe 1 à droite, mais Il à gauc he. Dans le
sens tran sversal. l'occl us ion es t normale. O n note une supracl usie impo rtante à plus de 40 %.
Les milieux incisifs so nt centrés. La de nt 43 n'est pas ec to pique actuel leme nt, mai s le
diast èrne ent re 42 et 84 es t faible et cela inci te la ca nine à se vestibuler.
Des dysfonctions perturbent l' occlusion et son évolution, te lles une ve ntilatio n bucca le et une
déglutitio n immature , Jul ien par ai lleurs ronge ses ongles.

l ,es examens comrlémen/mres .-
Le niveau de rhizalyse des dent s temp orai res peut être éva lué par des bitewin gs. La dent 75
présente une racine m ésiale très résorbée due à une période inflammato ire c hronique de ce t
ape x.
D'autre part , il est intéressant de noter la dégénérescen ce pulpaire de 85 ca r e lle nou s permet
de bien visualiser les contours de la chambre . La come pulpaire m ésiale s'ét ire nettem ent en
di rec tio n des cusp ides mésiales ct demeure très proche de la cavi té d ' obturat ion .
Le co ntraste radiologique entre l' éma il et la de ntine est part icul ièrem ent faib le sur les
molaires temporai res de Jul ien ai nsi que sur la de nt 42.
Les chambres pulpai res de 26-36-46 sont vol umine uses, et ces de nts ont une hauteur de
co uro nne + tro nc qui semble augmentée.
La lamina dura se remarque nettem ent au niveau de 36 .
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Figure 24 : Bitewin gs droit et gauche - Observation n03

La corne p ulpaire mésiale de 85 est très proche de l 'obturation (flèche).
Une inflammation chronique a accéléré la rhizalyse de la racine m ésiale de 75.

Numéro de la dent 55 16 65 26 75 36 85 46
Contraste amélo-dent. estompé X X X X
Zones radio-claires sous la JAD X X X
Elongation des cornes pulpaires X X X X X
Chambre pulpaire volumineuse X X" X"
.*Taurodontisme,

Tableau 7 : Récapitulatif des observation s notées sur les bitewings - Observation n03

Dans le dernier a PT en date, les bords sinusaux sont visibles mais la lamina dura rarement.
L' infection apicale sous la dent 75 est étendu.
Le contraste amélo-dentinaire s'estompe sur les blocs incisivo-canins supérieurs et inférieurs.
L'épaisseur amélaire est faible sur 46-36.
Les deux premières molaires inférieures se révèlent être taurodontiques d'a près les mesures
linéaires de SEaW. [Annexe 2]
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Figure 25 : Radiographie dentaire panoramique - Observation n03

La lamina dura est absente, el seules les molaires permanentes présentent un contraste
amélo-dentinaire marqué.

'l'oules les dents temporaires ont subi une pulpotomie.
Les chambres pu/paires des dents 36 el -I6sonl taurodontiques ( a ).
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FICHE CLINIQUE

DONNEES ADMINISTRATIVE DATE :.Ô(Q-.1 .(~.

NOM: ~ PRENOM : ..::;r~ . . . .. . . . AGE :.'êE.V'A..It(2
ADRESSE & TELEPHONE : .
TAILLE : .-:-:t:::,.{.\"3>c,'M, POIDS : .~i~.o- .

DEFORMATIONS OSS EUSES ACTUELLES : ~I modéfées 1 sévèees
AGE DE L' ENFANT LORS DU DIAGNOSTIC :. .~.Ql~ .. :..:. : :.:. ~ .::~ ~ .:~; .; ..\'- " J'Jb""'-;;
pARENT(S ) ATTEINT(S) DELA MALADIE :.& O"/I.c\,.l2I;)..\~~. :t.. 1'llI= 0\1 " ''''
FRERE(S) OU SŒUR(S) ATTEINT(S) DE LA MALADIE :..':-. ..

Si oui. ordre chronologique : '- ..

PRESCRIPTIO N MEDICAMENTEUSE :.. .~~NP.ùR.Q)..;..lW .9\~.)I..'5h/IJ.·..·.. ·..·
.......................................................~~.IdP..o.~.(Olz..5y~) . : ..ZW\M1'-.,.(j , .
EFFETS SECONDAIRES :~ : .l .
FLUOR (prend-il ou a-t-il pris du fluor ?) :..QI.-!.L"1\M~;;YI . ,..o.:: 6o.m!L .

MED ECIN :. .(':.::. .: .. ... .. T~": ' r: '.:..:l'':': J::.:.: :1': .. . . ti':::'I:"' ;'''~
DENTISTE :..~:.C:<1...QlI,..F~. '..t>.WW11.0.:.. •
ORTHODONTISTE :.~ .

EXAMEN CLINIQUE

l JExamen exohuccal : - - _
Prolil facial : 7ralls ve) l(firlhoj roll"ii>1 G:itift''' ''lal{co'' ,,":(4)
Profil labial : P-r8ehéNie- / 'Carree / Rélroch~

Musculature manducatrice : lJTlet'."1Oj-HÛée Ci:orrièœ / Jftrophiée

21Examell endobuccal ;
OSchéma de nta ire:

!MG

hldice de carie .- C »cane A «dent absente par carie 0 »dent obtur ëe X =dent exclue
E =del1/ à ex/raire J =dent intacte / «dent absente

Si p résence d '"" abcès .......A . Si présence d'unefismte - F

Rem~rlfiteS : ,~·..~~~\.~W~: 2dJ~~&Wfl,t~ ~'V(.~ ..

·~l\ · ·~·I~· \.IOlMr"Qi)~ V)~ : F. ~ "·-O..dQ· ·UdxJk" ..1:::::.":': ..

~Sta~~I~/::c.E~O~~ ~~ (~ . .• .~ .



elndice gingival (GI)
24-28

o
o

24/64

.-1

(;)Tartl'e
42 41 31 32

~
48-44 43-33 34-38
L'indice est relevé sur la gencive vestibulaire
des 6 sextants.
ScoreO Aspect normal (peau d'orange)
Score 1 Œdème marginal sans saignement
provoqué per le tamponnement à l'aide d'une
compresse
Score2 Saignement provoqué à l'aide d'une
compresse
Score3 Saignement spontané

44184 41/81 36176
l'indice est relevé sur les faces vestibulaires
des dents
Score 0: pas de plaque visible même à l'aide
d'une sonde
Score 1 : plaque invisible mais relevée à la
sonde
Score 2 : plaque visible
Score 3 : forte accumulation de plaque le
long de la gencive

Score 0 : pas de tartre
Score 1 : tartre supra-gingival, liseré calcifié
<lmm d'épaisseur
Score 2 :tartre supra-gingival> Imm et/ou
sous gingival
Score 3 :tartre abondant, supra-gingival ou
sous gingival

Dans le sens antéro-postérieur - Classe d'Angle

Remar~"S~'~,t=~~~~'~'~~f~-

~) " @~ ~ ~

-succion de la lèvre ou d'un objet: oui~

III

dans le sens vertical

t-
dans le sens transversal

~l , 1

H2

4) Dysfonctions:
-Ventilation: nasale
-Déglutition: mature / Imature
-Parafonctions : -succion du pouce: oui /.'iiQii)

-bruxisme : oui /Ciifiij)
-onychophagie: .:::Qijj)/ non

l Hl

3) Occlusion en Relation Centrée: J
r '" .• 'Là.' ./1 ':'\-Dans le sens antèro-postèrieur (classe J, II ou III) •.......... . t·.·JI:: ...,.,.0:...41.- .

-Dans le sens transversal (occlusion normale, croisée unilatérale ou bilatérale) :.M~ , .
-Dans le sens vertical (béance, supraclusie ou recouvrement normal) :.~Q.c.QW~ .~..40 t ..

. • .' •..• N\-Position des milieux IDCISlfs 9\A~ _ ..
-Dent ectopique, encombrement : ..~QA. ·:':f~·.:L···n· '~'..#;i .. "., .
-Facette d'usure: ..~ . .1cR:~ OO.~ ..J.Çq~ .

-. ~U. c '-.
-Protection canine : ..\t\~o.. ..Q ""'l..Q).\"'~'B'·""'''''''''''''''''''''''''''' .

Re~:~~~4~.~IJv'~~'~~I.·.~~.~~•.

Remarques: '" , , '" .

5) Examens complémentaires:
-Photos (en occlusion: une antérieure, deux latérales ):~ / non date..A2./. 01./.00

-O.P.T. : (fij) / non date ;.).2J.01 ../.0<)

-2 Bite-wings~/ non date: .... ./ ..... ./ ...... ...e"" AetMIJ~ ~.
ou 4 clichés aux secteurs molaires: oui l';ffiji) V

-Céphalogramme de profil: oui /1f§ij)

Remarques: ..A.À~\(.~\ .. \\.-~IMc.R.4~ .r , " ..

6) Traitements effectués:
CDTraitement médical:~OO~ '1 PûCA L.rRot......
(2)Traitement dentaire effectué:



·t 4 Observationo4 - Amélie R., née le 18/11/88
H ISTORIQUE MEDICAL

Amélie a été hospital isée en mai 1992 pour un traitem ent chirurgica l d 'une déformatio n en
vara des 2 tibias. Dans un deu xième temps, elle fut examinée au service du Pr Vidai lhet pour
fai re un bilan étiologique de cette malformation.
A 4 ans 10 mois, elle pèse 18.400 kg pour une taill e de 93 cm. Le rapp ort prr2 est é levé
(2 1.3) ce qui confirme la surcharge pondérale, et qui incite à co nsulter en parallèle une
diététicienne.
Le diagnostic du rachitisme hypophosphatémique vitamino-résistant est donné le 17/1 1/93.

PREMIERE CONSULTATION AU SERVICE PEDIATRIQUE

Le 30109/93
Clinique:
L'écart entre les deux genoux est excessif: les bourrelets épiphysaires sont également
déform és. On note par ailleurs une hépatomégalie de un travers de doigt.
Aucu n chapelet costa l n'est ce penda nt perceptible.
Les tableaux cliniques et biologiques optent pour une pathologie rachitique
hypophosphatémique vitamine-résistante (le rachitisme vitamino-sensible est é liminé co mpte
tenu du taux de 25 OH normal. )
Amélie consulte une diététicienn e pour réguler sa surcharge pondéral e.

liw lemenl:
PHOSPH ON EUROS = 30 gouttes x5/j .
ROCALTROL = 2 eps Ij.

m% gique :
Phosphore = 22 mg/l (taux bas compte tenu de l' âge )
Calc ium normal
Phosphatases alcali nes = 1401 UI Il (très aug mentées ca r VN<260 UI Il)

E VOLUTION

( '/ill/que :
A 10 ans et 7 mois, Amélie pèse 38.920 kg et mesure 124.8 cm (-3DS .) L'ind ice de
corpulence ayant encore augmenté (24.9), des séances de natation lui ont été proposées (au
moins deu x par scmaine. )
L'échographie rénale est normale, sans dépôts de ca lcium visible. l.'nbsorptiom étrie osse use
met en évidence un accroissement de la densité osseu se au niveau du col du fémur.
On note un redressement des membres infé rieurs, malgré la présence de nouures des
épiphyses rad io-cub itales et un gcnu varum.

l'ra;lel11e1l1 :

ROCALTROL = 2 eps Ij
PHOSPHONEUROS = 50 gouttes x5 Ij

mO/oR/que :
Calcémie = 89 mg ,1(normal)
Phosphorémie = 3 1 mg Il (normal)
l'ho sph atases alcaline s = ) 192 UI Il (élevé )
rapport Ca lciurie 1Créatininurie = 0.30 (normal)

58



GENEALOGIE

Les parents d'Amélie ont une phosphorémie absolument normale. Ils semblent ne pas
présenter la maladie ou alors être porteurs sains (pour le cas de la mère.)
Un oncle maternel, le 6ème enfant de cette famille , est atteint de rachitisme
hypophosphatémique même s'il présente une bonne évolution avec l'âge.
Le frère d'Amélie, Simon, né en mai 1997 présente un tableau clinique et biologique normal.

Simon

~ L:l Rachitisme hypophosphatémique.

o D Non atteint cliniquement ou non examiné.

Figure 26 : Arbre généalogique de la famille R. - Observation n04

PREMIERE CONSULTATION AU SERVICE DENTAIRE

Le 17/07/98

ETAT DENTAIRE INITIAL

Amélie consulte parce que la dent 55 lui est douloureuse, avec une gencive gonflée.
La jeune patiente présente une occlusion en classe l d'Angle à droite et en classe Il à gauche.

EVOLUTION ET TRAITEMENTS EFFECTUES

L'extraction de 55 est effectuée dans la même séance, après avoir réalisé un cliché rétro­
alvéolaire de la dent, ainsi qu 'un orthopantomogramme.
En novembre 1998, le frein inter-incisif supérieur est supprimé.
Amélie est également suivie au niveau orthodontique par le Dr Rumiz, qUI souhaiterait
extraire la dent 25 rapidement car sa position est incluse en palatin.
Cette dent sera avulsée en 1999.
Un traitement orthodontique de type braquettes dentaires est mis en place au mois de
septembre. L'écart inter-incisif supérieur est totalement refermé au bout de trois mois.
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i l 'J') I 1 1'J')2 1993 /'J9-/ 1 /'J95 1 1996 1 1997 1 199X 19<)<) 1

1Carie !84-64 1 74 65- 75 54 55 17*- 47*
1

1 27*- 37*1

1Gingivite 1
1,

1Abcès apical 84 1 55
Fistule
Extraction 74 54-65 55 25
Pulno/pulpectomie 64 65-75
Obturation restauratrice 1 36-46 46
Sealent
Détartrage 16-26

, Fluoration
O.PT OUI OUI

Bitewing OUI OUl*
T él éc éphalourarnrne OUI
Traitement orthodontioue , OUI

* Dans le cadre de la liche clinique

Tableau 8 : Relevé chronologique des lésions bucco-dentaires observées et des
traitements effectués - Observation n04

C ONSULTATION DANS LE CADRE DE LA FinIE CLI NIQUE ETABLIE

Le 21112/99
/Jonnées administra/ ives:
Les d éformations osseuses sont modérées sur Amélie, et sa taille actuelle est en dessous de la
normale. Elle suit un traitement phosphoré depuis l' âge de 5 ans. La fluoration par vote
générale n'a jamais été prescrite.
Un chirurgien-dentiste et un orthodontiste suivent la jeune fille régulièrement.

1. 'l!.W I/I l!1I l!.w hucclIl :

Il est sans particular ité.

1. 'l!.ïll l/lL'U l!/1l/0hUCClIl :

La dent 25 a été extraite, et un traitement orthodontique a refermé le diastème entre 24 et 26.
L'appareil lixe orthodontique est encore présent au maxillaire supérieur.
Les dents 46-36 sont obturées par un amalgame occlusal, et les dents 16-26 ont reçu un
traitement prophylactique de type sca lent. On note par ailleurs la présence de caries de sillons
sur les dents 17-27-37-47.
La gencive vestibulaire apparaît œdémateuse et souvent sanguinolente provoquée par un
indice de plaque élevé ainsi que par une présence abondante de tartre dans le secteur incisif
mandibulai re. Malgré la présence de bagues et braquettes orthodontiques au maxillaire,
l'h ygiène buccale peut et doit s'ameliorer.

1. ·ocd u.. ioll l!/ I l!S d l 'S/illlc/ iOlls (;velllud ll!s :

Amélie présente une occlusion dans le sens antéro-postérieur en classe 1 à droi te mais la
classe 1/ à gauche ne peut être retenue car cette classe n'est pas physiologique puisque 26
s'est m ésial ée. Dans les sens transversal et vertica l, l'occlusion est normale. Le milieu incisif
inférieur dévie de 2 mm. Le guide canin droit est satisfaisant, mais inexistant à gauche.

Les fonctions de ventilation Cl de déglutition sont normale s.
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Des para-fonctions sont toutefois à signaler: onychophagie et succion d'un crayon.

Sur les deux bitewings réalisés aux secteurs molaires, la lamina dura est bien visible et les
trabécules osseuses n'apparaissent pas dystrophiques.
Les chambres pulpaires de 45-35 sont larges et leurs cornes pulpaires se prolongent
excessivement en direction des cuspides vestibulaires. Les cornes pulpaires mésiales des
molaires 46-47-36-37-27 s'é tirent, elles aussi, beaucoup plus que leurs homologues distales.
On peut remarquer que sur 36 l'obturation restauratrice occlusale est très proche de la come.
Des zones radio-claires sous la JAD sont visibles surtout dans les régions proximales de 45­
36-35.

Figure 27 : Bitewings - Observation n04

Les chambres pulpaires sont volumineuses, les cornes pulpaires sont étirées démesurément.
La lamina dura est nette et continue.

Numéro de la dent 15' 16' 17 25' 26' 27 35 36 37 45 46 47
Contraste arn élo-dent. faible X
Zone radio claire sous la JAD X X X X
Elongation des cornes pulpaires X X X X X X
Chambre pulpaire volumineuse X X X
* Observation difficile.

Tableau 9 : Récapitulatif des observations notées sur les bitewings - Observation n04

L'OPT réalisé en mars 1999 nous permet de noter que la lamina dura se présente sous sa
forme normale, il en est de même pour les bords sinusaux.
La dent 25 est incluse et son axe est dévié.
On peut remarquer que les prémolaires présentent des chambres pulpaires élargies et des
cornes pulpaires étirées.
Un taurodontisme sur 36 et 46 n'est toutefois pas démontré .
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Figure 28 : Radiographie dentaire panoramique - Observation n04

Le contraste amélo-dentinaire est f aible.
Les chambres pulpaires sont majoritairement larges, ce qui est particuli èrement visible sur

35 (flèche). Les cornes p ulpaires de 36 el 46 sont allongées, mais on ne mesure pas de
taurodontisme. La dent 25 est incluse.

Pour des besoins orthodontiques, un télécéphalogramme fut réal isé en mars 1999.

Figure 29 : Télécéphalogramme d 'Amélie R. à l'âge de 10 ans et 4 mois - Observation
n04
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La cro issance spatiale du menton est dans la moyenne normale. Amélie présente un profil
rn ésofacial même si on note une croissance plutôt horizontale par rotation antérieure.
On remarque que le rapport intermaxilla ire est de type classe III osseuse, et la lèvre in férieure
est en protrusion.
Enfin, une bi pro-alvéolie est mesurée. Les incisives accusent un overjet visible accompagné
d'une bi-proalvéolie. [Annexe 41
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FICHE CLINIQUE

DONNEES ADMINISTRATIVE DATE :. &.1/.t1.t.{$

.. .. .. PRFNOM .A~ AGE.I!J{M'y;,Ap..NOM :...f\i
ADRESSE & TELEPHON E :
TAILL E : .0.Q.6 .CJ,Y:... POIDS :..ll,O~ .

DEFORMATIONS OSSEUSES ACTUELLES : mJlles /~ sévères
AGE DE L'ENFANT LORS DU DIAGNOSTIC :..5aw:>. _, ~;;;;.:..:; '7' ..
PARENT(S)ATTEINT(S)DELAMALADIE :..6,QI\cJ&..~.-:t.~ r~~.'&:Wtvl .
FRERE(S) OU SŒUR(S) ATTEINT(S) DE LA MALADIE : ~ .

Si oui, ordre chronologique :..':':-:, ..

~~~S~~.'~~I~~.~.~.O'I~.~~~~~~~ .:~ ~~~j~l;:7:frp~~ ~ ~ ~: ~ ~ ~~ ~:~ ~~ : ~~ ~ ~ : : ~ : ~ ~ ~ : .
EFFETS SECONDAIRES :..',.", : .
FLUOR (prend-il ou a-t-il pris du fluor ?) :..S .
MEDECIN :f~t\k:.l,.,. :I:..\I. \'D\i.l.:\:l~ .
DENTISTE :.B'>\ fl,,/ +.. ffiE.II.œ , ..
ORTHODONTISTE :.Rù M i'Z, ..

EXAMEN CLINIQUE

1JExamell exobuccal : .
Profil facial : HwI.'!fiOilla/(COllcavC) rtfrlhOfrOIl;;J:>/ Gisjr<mlal-(collvcxc)
Profillahial : J1t:BehéiNc / ':Çorri9 / lréùoâ,éilie
Musculature manducatrice-s J1j'Pt! '"\"BfJlht~e r-t.orreèièJ / Ai'rophiée

Remarques : : _.__ _ _ __ , _ _ .

21ExamcIIclldobuccal :
OSchéma dentaire:

/MG

~~ EUITJ ~@filliJ lil~~g] [Q][9
iG- ."l(O 15 .&\-.g A.Z- ,A.1. .21 22- ~ ~ fJ5" .2b 2Jl

/MG '- -

Indice de carie: C »cane A »dent absente par carie 0 »dent ob/urée X »den t exclue
E «dent à ex/raire J »dent intacte / »dent absente

!Jï présence d'u n abcès ......A Si pr ésence d 'unefistule -.,F

~C,~~k~:~~~::~~~~~:~::~.·~·.·~Qt"U6 .

~~e~tu~~~ ..Jj~ ..~ ..(. ~) , .



24-28
e'I'artre

42 41 31 32

~
48-44 43-33 34-38
L'indice est relevé sur la gencive vestibulaire
des 6 sextants.
ScoreOAspect normal (peau d'orange)
Scorel Œdème marginal sans saignement
provoqué par le tamponnement à l'aide d'une
compresse
Score2 Saignement provoqué à l'aide d'une
compresse
Score3 Saignement spontané

44/84 41/81 36176
l'indice est relevé sur les faces vestibulaires
des dents
Score 0: pas de plaque visible même à J'aide
d'une sonde
Score 1 : plaque invisible mais relevée à la
sonde
Score 2 : plaque visible
Score 3 : forte accumulation de plaque le
long de la gencive

Score 0 : pas de tartre
Score 1 : tartre supra-gingival, liseré calcifié
<Imm d'épaisseur
Score 2 :tartre supra-gingival,> Imm et/ou
sous gingival
Score 3 :tartre abondant, supra-gingival ou
sous gingival

Remarques: ~ '" , , , , .

IIIII2

-succion de la lèvre ou d'un objet ti;j)! ne»

CÂ~

Dans le sens antéro-postérieur - Classe d'Angle %;I@f@~ ~~
1 II 1

3) Occlusion en Relation Centrée:
-Dans le sens antéro-postérieur (classe l, II ou III) : .... '.... li'.J~"l"1r..ô.:. .~~&\Q .... dans le sens vertical

-Dans le sens transversal (occlusion normale, croisée unilatérale ou bilatérale) : ..Cf\~. ... T
-Dans le sens vertical (béance, supraclusie ou recou~eIJhnOrmal) : ..~~ r , '" . . .

P 't' d'l' ., 'r. ...l L".ohtM 'U- C'f(W'y.., c\J....- 1('-' 1F:· '.,- OSI IOn e~ ml leux mClslts ' .. J,.),4!...' ! /!. .c-, . .~ ~., .

-Dent ectopique, encombrement: ~ .

-~ac:tte.d'usur~ :.....~'a"Ji~"·v.\·Q.~iit~:.r: ..~. 's.>..~~"""'"
- ro ecnon camne :... .. 'i.J.. .. . ·1 .. ·...... . wv.c.... .U .. .. ~........ dans le sens trrsversall .

Remarques: ...':tclw~...1!:..ù;.'-\~.~ ..~..êi.il.Q>.i\ï\Q~~.~.~fî........ ~.E:1 ! ~
~1=~t:n,···tMi~'b'l<o~~ ~

-Ventilation: / éttcœtle ~ 1

-Déglutition: matur / immatut'e
-Parafonctions : -succion du pouce: t7UÎ,~

-bruxisme : ffl:ti./~
-onychophagie : ('iij)/ tffln-

~~~~~~~.~~.:'.'::.~.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::..:: ..:: ..:: ..:: ..•..

5) Examens complémentaires:
-Photos (en occlusion: une antérieure, deux latérales) :® non- date $1..t!!..t..I8'
-O,P, T. : 9/ .j:Jfm· dateÂ±./. Os/. ·f)7

-2 Bite-wingsQ / 1'1eH- date $)..1.112/..58
ou 4 clichés aux secteurs molaires: ---rnti"/r;;;;;;J

-Céphalogram~e de profil :9/ non

~~~~~.~~.e~.:·.. :: .. :: ..:: .. :: ..~ ..:: .. :: .. :: .. :: .. ::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.. :: .. :: .. :: .. :: .. :: .. :: .....
6) Traitements effectués:
CDTraitement médical:

@Traitement dentaire effectué:



4.5 Observation nOS - Nicolas C , né le 7/11185
H ISTORIQUE MEDICAL

Sans antécéde nt particulier à la naissa nce, l' enfant présente un bon déve loppement
psychomoteur et stature-pond éral dans les premiers moi s de la vie.
A 5 mois est découvert un craniotabès qui régresse après augmentation de la prophylaxie
antirachitique. C'est à l' âge de la marche , à 14 mois, qu' apparaissent des déformations des
membres inférieurs avec genu varum et que l'on palpe un chapelet costal déb utant.
Les radiographies mettent en évidence des signes francs de rachitisme. Malgré l' augmentation
du tra itement antirachitique par vitamine D, le tabl eau ne se modifie pas. De plus, la bio logie
montre une hypophosphorémie, a insi qu 'une forte augmentation des phosphatases a lca lines .
L' entant est confi éau service du Pr Vida ilhet en octobre 1987, à l' âge de 23 mois.

PREMIERECONSULTATION AUSERVICE PEDIATRIQUE

Le I7II 0/87.
C/in /que :
Nicolas à cette date mesure 82 cm (soit - IDS) et pèse 11.600 kg (soit - 0.50 S.) Le périmètre
crânien est normal à 49 cm . On con stat e a lors une déformation en parenthèse s importante des
membres inférieurs intéressant fémurs et tibias, un chapelet costal bien palpable, a insi qu'un
élargissement métaph ysaire au niveau des poignets. Il n' y a pas de dysmorph ie cranio-faciale,
La radio logie constate des images de rachitisme . avec une déminéralisation d iaphy se­
épiphysaire. une déformation métaphysairc ct une incurvation osseuse segmenta ire.
Le reste de l' examen clinique est sans partic ularités.

Hi%g/que :
Calcémie = 9 1 mg /1(valeur normale )
Calc ium ionisé = 49 mg /1(42<VN<50 )
Phosphata scs alcalines = 1128 mU Iml (70<VN <210 )

/ i'tJilemenl Ill/nul .'

UN ALPHA ( 1mcg) = 5 gouttes x2 Ij
Solution de phosphore élément: 2g Ij
STE ROG YL = 3 gouttes Ij

EVOLUTION

L'enfant suit bien le traitement prescrit. Des diarrhées persistantes sont notées cependant. ce
qui inc ite à remplacer la solution de phosphore par du l'HOSPHON EUROS. Mais après essai ,
l'entant préfère le prem ier trait ement.
Actuellement. à 13 ans et 5 mois, il pèse 46 .6 kg et mesure 157.7 cm. Nico las présente un bon
développement stature-pond éral et pubertaire.
Une zone de dépigmentat ion est visib le au niveau de l' hém i thorax gauche (aspect en carte
géographique. )
Du poi nt de vue orthopédique, l'amél ioration est notoire et ce dès le déb ut du trait ement. Au
jour d'aujourd'hui. il n' y a pas de déformations orthopédiques.
Nico las soutl're cepe ndan t de douleurs au niveau des tarses du pied suite à une frac ture
survenue en 1997. La consultation vers un spécia liste indique que ce sont des dou leurs
résidue lles dues à l' entorse ou alors une arth rite inflammato ire à minima, ce qui n'incombe
en rien la pathol ogie du RHLX.
A 6 ans 3 mois. l' échographie rénale montra des reins de taille normale, et l'absorptiorn étrie
au niveau du rachis et des cols fémora ux retrouve de bonnes vale urs .
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Biologie :
Phosphorémie = 28 mg Il
Calcémie = 92 mg Il
Phosphatases alcalines = 1652 UI Il (élevé)
Rapport calciurie 1Créatininurie = 0.01
Créatine urinaire = 0.57 g Il
Calcium urinaire = 0.01 g Il

Traitement actuel :
Phosphore = 12 ml x5 Ij
ROCALTROL 0.25 = 1-0-]
STEROGYL = 3 gouttes Ij

GENETIQUE

L'examen de l'arbre généalogique est compatible avec une transnussion dominante avec
pénétrance incomplète du gène , qui ne se manifesterait que par une hypophosphorémie isolée.
Le père de Nicolas : L'examen clinique et le bilan phospho -calcique sont normaux.
La mère : Elle mesure ]60 cm, présente une hypophosphorémie modérée à 22 mg/I avec
baisse du taux de réabsorption du phosphore. Le bilan radiologique, par contre, est normal.
Parmi la famille de la mère : Isabelle, sœur de la mère, présente une hypophosphorémie à
31mg/l avec surtout une baisse du taux de réabsorption du phosphore à 78 %. Le taux de
phosphatases est abaissé et la phosphaturie est élevée. L' examen clin ique est normal.
Les 2 autres sœurs, ainsi que la mère de Mme C. sont norm ales sur les plans cliniques,
radiologique et biologique.

Lucienne

Nicolas '

Nathalie

EE @ Hypophosphorémie

Rachitisme hypophosphatémique

~ ~ Sujet non examiné

D 0 Sujet sain

Figure 30 : Arbre généalogique de la famille C. - Observation nOS
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C ONSULTATION DANS LE CADRE DE LA FICHE CLINIQUE BUCCO-DENTAIRE ETABLIE

Le 26/01100.

Données adminislral ives :
Cette consultation est pour Nico las la première au service dentaire de l' hôpital de Brabois­
Enfant,
L'enfant, âgéde 14 ans , ne présente pas de déformations osseuses visibles actuellement. Il es t
suivi médicalement par le Pr Vidai lhet dep uis l' âge de 2 ans.
Une tluoration sous forme de gouttes a été prescri te jusqu 'à 4 ans environ.

l, 'examen exohuccal :
Le profil facial est cisfontal avec le menton légèrement fuyant.
Le profil labial et la muscu lature ma nducatrice sont correctes.

l, 'examen endohuccal :
Nicolas présente une denture adu lte jeune stab le (stade 8 selon Demogé) . Des obturations
restauratrices occlusales sont notées sur les dents 26-27, ainsi que des caries de sillons sur les
molaires 46-47 . Les taches blanc opaque visibles sur 12-13, de 3 mm de diamètre environ,
sont probablement dues à une légère tluorose.
Le jeune patient est très sen sib le au froid, et ce sur toute la denture .

La gencive a un bel aspect ( « peau d' orange » ). De la plaque bactérienne est cependant
relevée à la sonde, surtout sur les incisives inférieures. De plu s, un d étartrage est à envisager
car on note un score de 2 sur la dent 41.
Des petites cicatrices, vestiges d'hiatus de fi stules soignées , sont notées sous la limite muco­
gingiva le au niveau de 23.
Par ai lleurs, l' excrétion salivaire de Nico las est importa nte.

1<)<)2 1'J93 1<)<).1 1<)<)5 19% 1 1<)97 1<) <)1' 19<)9 21)(10 1

1

Car ies 83-84 85-64- 1 55-63 46* 1

! 65 4 7* 1, 1

, Ginuivite 1
1 23* * 1, ,

Abcès apical 1

1

83-84 85-65- 1 : 55-63 1

,, ! 1
1 ,

i
,

1 1 , 64 , ,
Fistule i 63 1 1

1
11

1 Extraction 1 83-84 85-64 1 1 55-63 1 1 1.
l'ulpotomie/pulpec tomie

,
1 i 65 1

1
,

1
1 1 1 1

1 Fluoration 1 1 1
1 1,

1 Obturation restauratrice 1 65 1 26-2 7 1 !
,

Sealent 1 1
, ,

1

, D étartraue i 1 !,
O PT 1 OUI OUI 1 OUI 1

,
,

1

1 Bitewinu 1 1 OUl* !1

i T él éc éphalogrammc 1 OUf 1 1 1 1
1

T raitement orthodontique 1 OUI 1 OUI 1 OUI 1

,

* Dans le cadre de la liche cl inique.

** Degagement chirurgical de 23 incluse c l mise en pince d 'un e braqucttc pour la tracter sur l arcade en J lJt)l( La creat rice

gingivale vest ibulaire demeure encore bien visible . la gencive est sanguino lente cl œdémateuse.

Tableau 10: Relevé chro nologique des lésions bucco-dentaires observées ct des
tra itements effect ués. - Observation nOS
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L'occlusion et les dvs/ànctions :
A l'occlusion, les premières molaires sont en class e 1 de chaque côté . Un traitement
orthodontique a été réalisé jusqu'en 1999 car les extractions précoces des dents temporaires
avaient perturbé les chemins d'éruption des dents permanentes.
Le recouvrement incisif est normal , ainsi que l'occlusion dans le sens transversal.
On note toutefois une déviation du milieu inférieur à droite, et une position mésialée de 33
qui implique dans les mouvements de latéralité une protection de groupe assurée par les
prémolaires gauches.
Enfin , on remarque des petits diast èmes entre 12-11-21-22.

Les fonctions de ventilation et de déglutition sont correctes.
Seule para-fonction, Nicolas se ronge les ongles.

Les examens complémentaires:
Les clichés bitewings montrent la présence continue de la lamina dura ainsi que des
trabécules osseuses normales.
Le contraste amélo-dentinaire de 45- 17-15-35 est faible et l'épaisseur amélaire paraît
diminuée sur les dents 35-45.
Les chambres pulpaires de 45-15-35-37 sont volumineuses. Par aille urs, les cornes pulpaires
sont étirées su les dents 45-46-15- 16-25-26-35-36.

Figure 31 : Bitewings - Observation nOS

Le contraste amélo-dentinaire est très f aible, surtout au niveau des prémolaires.
Les chambres pulpaires de 35--15-25-15 sont volumineuses, et les cornes sont étirées surtout

sur 36-45-15-16 (flèches).

Numéro de la dent 15 16 17 25 26 27 35 36 37 -15 -16 -17
Contraste émail/dentine faible X X X
Zone radioclaire sous la JAD X X X X X X X X X
Elonuation des cornes vulva ires X X X X X X X X
Chambre vulvaire volum ineuse X X X X

Tableau Il : Récapitulatif des observations notées sur les bitewings - Observation nOS

Nicolas réalisa trois OPT : à 8 ans, 11 ans et 12 ans 4 mois .
A 8 ans, on peut voit sur la radiographie l'étirement des cornes pulpaires, surtout en mésial,
des dents 75-85 mais aussi de 36-46. Des infections apicales sont notées sur 84 et 85.
La lamina dura n'apparaît pas sur ce cliché.
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Les mesures linéaires effectuées sur 36 et 46 n'indiquent pas ici que ces dents sont
taurodontiques.
A Il ans, la canine permanente gauche encore intra-osseuse se mésiale fortement ce qui
contraint la dent 22 à se mésialer elle aussi.
Le contraste amélo-dentinaire au niveau des incisives, canines, prémolaires est faible.
La chambre pulpaire de 35 apparaît volumineuse par rapport à 45.
A 12 ans et 4 mois, le traitement orthodontique a crée un diastème suffisant pour faciliter
l'éruption de 23. La lamina dura n'est toujours pas visible.

Figure 32 : Radiographie dentaire pano ramique - Observation nOS

Les dents temporaires 84-85 présentent des inf ections apicales. Le contraste amélo­
dentinaire est faible sur les dents temporaires et définitives. 1. 'élongation des cornes

p ulpaires est visible sur ce cliché sur ies dents 84-85-75-36-46.
La lamina dura, à la différence des bords sinusaux, n 'est pas visible.

Nicolas C.
25/03/98

Figure 33 : Radiogra phie dentaire panoramique - Observation nOS

Le traitement orthodontique a permis de créer un chemin d'éruption pour 23.
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Pour des besoins orthodontique, un télécéphalogramme fut réalisé en novembre 1993.

\ \
\ \

\ \
\ J' )
\~ ". //( J't-._- 1'-- /" .-1 (..

. . . " ' 1 " " 'j , ,\. -- J ----- --_ . . J." " ,,-\ ,l
'~.~._ _ .--"01;·~.:>11..'."",,-.--l}\,-, ".;-- ... l \'.'-/'T rt .

\ '>:: 1 . \ 1\ ". - , • '1 f'r-" .- -. vr . , '. 'Vt · · · ·' ~- ./....\ -, I ,~ . __olo..t ..... ~,\ •

...... \ " -, r "i'~~ r~~ :1'~." '.;r!;;:~_ i ;".,''(t, \
" " " ~ ... ~ " ~. .. ... . " 1:, i 1

: "'\.,,'; " iz('\· ·~ldi:.:-'
1 , , ~, . • . :~. /;1:J!!./':r 1

... -, .... :r;.;./ . r····..J-, /" , '
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",._- -._":",./ ',.
.' l \ ....

Figu re 34 : Tél éc éphalogramme de Nicolas C. à l'âge de 8 ans. - Observation nOS

L'enfant présente un profil rétrofacial avec le menton en position reculée, une bi pro-alvéolie ,
une croissance verticale prédominante. Les mesures prises indiquent une typologie
dolichognathe et une augmentation de l'étage alvéolo-dentaire. La classe osseuse est de type
Il.
Le profil apparaît convexe, mais la classe osseuse inter-maxillaire est normale.
On note également une bi pro-alvéolie des incisives. [Annexe 5]
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FICHE CLINIQUE

DONNEES ADMINISTRATIVE DATE :.5tG{Q(l{.cxJ

NOM : C _ PRENOM : \'J,ut.QA. AGE :J4Wo'\!."\ ..Q,til~
ADRESSE & TELEPHONE ' .
TAILLE : ...A.~.~ POIDS : lJ.T.~ .

DEFORMATIONS OSSEUSES ACTUELLES :~/ rllodérécs / sévères .
AGE DE L'ENFANT LORS DU DIAGNOSTIC :..Jl. DI:ro. .
PARENT(S) ATTEINT(S) DE LA MALADIE :.~ " .
FRERE(S) OU SŒUR(S) ATTEINT(S) DE LA MALADIE : .~ .

Si oui, ordre chronologique : .

PRESCRIPTION MEDI~AMENTEU~E : ~.l~.1b.i~ · ·t-· · · · · · · · : ·· · ·· ·7 · · · .
ËFF~~=~~S~J.~? ~ ~~~~~.; ~.~.6.~~ ~.:
FLUOR (prend-il ou a-t-il pris du fluor ?) : l9lM}~I). \ . a:: ..lI:cvMr .
MEDECIN : , .
DENTISTE : 1f5L.V .
ORTHODONTISTE : :A.RNbIJe::t:": .

EXAMEN CLINIQUE

1JF-..xamell exohuccal :
Profil facial : Tl't,,·,,!fl"l»llal'{C<»f . / &;~8fl (tiI.'ffl /~onvexe)
Prolillabial : lW>. hri jU. / orrecl / 1Mb'"6c~je

Musculature manducatrice : . . / j necÎ9 / Atr-epJdéc

.QIi.cWl\O.lN\oM>t- '~~ial
~.e':.'~r:./~s. :..::..::..::."Q.::-:::-::.. : ~: . : :.~..~:.~~ :.~:.~~~.~ ..::..::..::..::..::..::..::...:..:: ..::..::..::..::.'::"::.'::"::"::'::"::"::.::.::"::"::.

21Eramen endobllccal :
OSchéma dentaire:

IMG---- --- - - --y - --- - ------ -----~--------------------
@GllEJl8[i][i]~[iJ[iJliJliJG[2]@

..kt .1f, AS .-tu. B A2.. hi 21 22- ~ -2l.I Z!5" z:x; 'Id

IMG---
________ ____C--.

Indice de carie : C =carie A »dent absentepar carie 0 «dent obturée X »dent exclue
E »dent à ex/raire 1 »dent ill/acte / »dent absente

Si pr ésence d 'un abC6.J -A ~ïprésence d 'unefi.J/ule -F

~"!E"qlles : ... ,~Ç, cl:".9..1.;. .~~ .~~.,.....~: .~... .Q1::f.:.~.~\l~ ...

~ Z~~~~~ ·~ ·Mi;;,~~~\~ ..~~gQ}·~~

~~~~.:c.sel'C~~ ..~9.) .



9Indice gingival (CI) OIndice de plaque (Ipl)
18-14 13-23 24-28 16/56 21/61 24/64

1 °0 1

0 0

J 1

/l [ ~j~ 1
c.

0 /1

e'I'artre
42 41 31 32

~
48-44 43-33 34-38
L'indice est relevé sur la gencive vestibulaire
des 6 sextants.
ScoreOAspect normal (peau d'orange)
Score 1 Œdème marginal sans saignement
provoqué par le tamponnement à l'aide d'une
compresse
Score2 Saignement provoqué à l'aide d'une
compresse
Score3 Saignement spontané

44/84 41/81 36176
l'indice est relevé sur les faces vestibulaires
des dents
Score 0: pas de plaque visible même à l'aide
d'une sonde
Score 1 : plaque invisible mais relevée à la
sonde
Score 2 : plaque visible
Score 3 : forte accumulation de plaque le
long de la gencive

Score 0 : pas de tartre
Score 1 : tartre supra-gingival, liseré calcifié
<Imm d'épaisseur
Score 2 :tartre supra-gingival.> Imm et/ou
sous gingival
Score 3 :tartre abondant, supra-gingival ou
sous gingival

IIIH2

Dans le sens antéro-postérieur - Classe d'Angle

Remc;r~ues: ..: ~v.~ .. :+t:~ \j 'fQ.:(' .
... G.u:Jtu..~ ~.~v..o.Xù.o ~.... ~.O\\ ..~.. o.e ~Jb;(2, )b..:, ..

@~ ~ ~
l II 1

3) Occlusion en Relation Centrée:
-Dans le sens antéro-postérieur (classe I, H ou III) :.-=t ..~..~.V:Q.~............... dans le sens vertical

-Dans le sens transversal (occlusion normale, croisée unilatérale ou bilatéral~) : ..0\~~...... t-
-Dans le sens vertical (béance, supraclusie ou.recouvrement no~aJ) :.~... t ':":' .l .

-Position des milieux incisifs : ..d1v.i.~..<k.-'.m.&..\.Q.\,\.: ~1,V\ ;;;;'.~
-Dent ectopique, encombrement : ..~ .

:;:~;:~~i::u::~~n:~·;~::r-~.· .'~'.~'.·~.·di~·.'~.'8AA~' .... .dans le sens transversal .

lJfmarqu~~::: . .~. } ..,..~OQQjL.... .r'!\O~.œ.~ ~v.«.-.~..ro.lÎ~~ 1..D ! ~
R8(4:\.~..~· ..·Q"'QJ~Q,,~l(hCiJ~~._ ~.~Jvtr....~~.I. ~
4) Dysfonctions: î"'~C.l
-Ventilation:~ 1 buaxde- •
-Déglutition:~ /rimmature-
-Parafonctions : -succion du pouce: oHf.,~

-bruxisrne : .aui r;;;;;
-onychophagie : C§!iY 1..JWJ:l.

-succion de la lèvre ou d'un objet (:;;;;VI non

\~uQ\

~~~1~~·~~~~.:·..:: ..:~~ ..::..:: ..::..::..::..:: ..::.. ::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.. :: ..:: .. :: ..:: .. :: .....
5) Examens complémentaires:
-Photos (en occlusion: une antérieure, deux latérales) :~ date~.l.OI.I. .1. 00

-O.P.T. :@I non date :..... ./...... ./.. ....

-2 Bite-wings@)1 notr': date :%.l.Q'l'/'Q;:;.;>
ou 4 clichés aux secteurs molaires: -rnti I.§

-Céphalogramme de profil (fiifJI non
,

~.e.~~~~~l~~.:·.. :: ..:'s:: ..:: .. :: .. :: .. :: .. :: .. :: .. :: ..::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.'::.. :: .. :: .. :: .. :: .. :: .....
6) Traitements effectués:
CDTraitement médical:

@Traitement dentaire effectué:

1\t~ ~J\ ~~xb\:l\~'



·t 6 Observation nO 6 - Cédr ic S.
HISTORIQUE MEDICAL

Dès l' âge de 2 mois , l 'enfant est traité par AUXE RGYL ( 1ampoule tous les 15 jours, soit 200
000 UI de vitamine DJ-l
La phosphorémie à 40 mg/l est alors bas pour l'âge. Il n'y a hélas pas d'autres renseignements
concernant le début de la maladie.

PREMIERE CONSULTATION AUSERVICE

A 7 ans et 4 mois.
1'/inique :
Cédric présente déjà un tableau évocateur d ' un rachitisme avec un nanisme (taille à -4DS),
une déformation importante des membres inférieurs en parenthèses.
On note éga lement des nouures épiphysaires, un coxa vara , des déminéra lisations osseuses, un
élargissement m étaphysaire,

mo{og ie :

La phosphorémie, faiblement diminuée lors du premier examen (35 mg I l ), varie ensuite entre
28 et 29 mgll.
La calcémie reste normale à 94 mg II.
Les phosphatases alcalines sont augmentées à 700 mU {ml.
La 25-(OH ) D est à 250 ng Iml ( IO<VN<30)

l'rmtement :
UN ALFA = 2x 0.25 ug Ij.
Solution de phosphore = 20 ml /j en 4 prises,

EVOLUTION

1'/inique:
Devant la persistance des déformations, l ' enfant bénéficia à l' âge de 8 ans d 'une intervention
correctrice des fémurs et tibias. Cette ostéodontie a permis un r éaligncment el une r é-axation
acceptable.
A l'âge de 17 ans, les déformatio ns s'accentuent cependant: Le pied droit est en rotation
externe et un genu varum se reforme. L'échographie rénale, par contre, est normale.

l i'llltement :
PIIOSPHONEUROS = 5x 60 gouttes Ij
ROCALTROL = 3 eps Ij

mo{ogle :

Phosphorémie = 29 mgll (bas)
Phosphatases alca lines = 1109 UI II (é levé)
Calciurie 1Créatininurie = 0.36

GENEALOGIE

Le père ne présente aucun signe ni clin ique ni biologique de rachitisme
hypophosphat émique.
La mère, par contre, présente un tableau typique. En effet , elle mesure 147 cm, avec des
segments inférieurs à 66 cm et des déformations en parent hèses des mem bres infé rieurs. Elle
a dû bénéficier à 3 ans el à 18 ans de deux interventions correctrices.
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Elle est actuellement traitée par une ampoule de STEROGYL tous les 3 mois.
Sur le plan biologique, la phosphorémie est basse à 24 mg/l et les phosphatases alcalines
modérément augmentées à 254 mU/mI.
La sœur de Cédric, de 9 ans son aîné, est atteinte, elle aussi, de rachitisme vitamino-résistant
hypophosphatémique lié à l'x. Armelle ne fut prise en charge pour cette maladie qu 'à l'âge
de 16 ans par le Pr Vidailhet. Avant, seul un traitement à base de STEROGYL lui était
prescrit. Elle présente, elle aussi , des manifestations cliniques sévères qui nécessitèrent de
nombreuses interventions chirurgicales correctrices.
Dans le reste de la famille, il ne semble pas exister de membres atteints cliniquement bien
qu'aucun prélèvement biologique n'ait été effectué.

Armelle Cédric

Rachitisme hypophosphatémique

o D Non atteint cliniquement ou non examiné

Figure 35 : Arbre généalogique de la famille S. - Observation n06

CONSULTATION DANS LE CADRE DE LA FICHE CLINIQUE BUCCO-DENTAIRE ETABLIE

Le 10/0112000.
Données admin istratives:
A la consultation, Cédric a 22 ans Yz et c'est pour lui la première fois qu 'il vient au service
dentaire. Il présente des déformations osseuses actuelles sévères. Les traitements
médicamenteux débutèrent à l'âge de 7 ans Yz.
Une fluoration sous forme de gouttes a été prescrite jusqu'à 5 ans environ.
Il consulte régulièrement son chirurgien-dentiste habituel. Il fut suivi sur le plan
orthodon tique jusqu'à l'âge de 15 ans.

Examen exobuccal :
Cédric présente un profil facial transfrontal , avec des pommettes peu marquées et une bosse
frontale importante.

L 'examen endobuccal :
On note tout d'abord de nombreuses dents absentes: 14-24-35-36-37.
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On remarque également une microdontie générale des dent s en place sur l' arcade.
Les dents 16 présente une obturation restauratrice , ct des co uronnes sont posées sur les dent s
17-27-47-46-45-43.
Les quatre dents de sagesse sont présentes, ce qui co rrespond au dernier stade d'évolution de
la denture.

La gencive papillaire est légèrement intlammée au niveau des couronnes inférieures. L' ind ice
de plaq ue atteint un score important au niveau des incisives inférieures . Enfin, un léger liseré
de tartre est visible en lingual de 32 à 42.

1990 1991 1992 1 1993 199-1 1995 1996 1997 1998 1999 2000
m e 36-46 27-17 35-3 7- 35-3 7- 28-26- 17 45-28

27 17-45- 46-4 7
4 7

ingivite 45*-
46*-
47*

fection apicale 43 17 45 16-42- 47*
27

stule 1
1

1 1
1

1 46
1

1

1 1 1 1 i

xtrac tion 75
1

/4-24 36
1 1

35 37 1
1

1

,

raite me nt 36 27-35- 46 4 7-43 17 45 16-27-
rdodontique 3 7 46
ibturatinn

1
46

-
36 27-17 35-3 7- 35-3 7- 28-26- 17 28-45 16-43- 1

:stauratrice 27 17-45- 46-47- 46-42- 1

1 47 43 1 27 i
'ouronne , 27 i 35-3 7 46 45-17 1 43 1

, 1

>étartrage 1

1

OUI
1

1
1

1
1 1 1 1

iite wing 1 1 1 OU I* 1

1 1 i

lPT i OUI 1 1 1 1 i
1

1

,, ,
1 1 : 1

' éléc éphalograrnmc
1

OUI ' 1
1

1
1 1

1 1 1 1

i rthodontie 1 OUI 1 OUI OUI OUI OUI 1

1 1 1

,
1 ,
1 :

* Dans Je cadre de la fichechmquc.

Tablea u 12 : Relevé chro no logiq ue des lésions bucco-dentaires observées et des
tra itements effectués - O bse rv ation n06

1. 'occlusioll el les dvs/iJllCliolls :
Elle est très perturbée : à gauche l' occlusion repose uniquement sur 38 ct 34 et le diastème
crée par les extractions provoque l' égression de 26-27 . /\ droite, l'occlu sion dans le sens
transversal est en classe III avec les incisives en bout à bout.
Dans le sens transversa l, l' occlusion se retrouve croi sée uni latérale à droite.
Les milieux incisifs ne sont do nc pas centrés ; la mandibu le dévie à droite.
La protection cani ne est inex istante à droi te comme à gauche.
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La déglutition demeure immature, avec une contraction importante de la musculature labiale.
Cédric a sucé son pouce jusqu'à l'âge de 6 ans et a gardé la manie de mâchouiller souvent un
stylo.

Les examens complémentaires :
Les radiographies rétro-alvéolaires sur les secteurs molaires montrent une lamina dura
discontinue. Des bourrages alimentaires entre 16/17, 46/47, 37/38 ont provoqué des poches
parodontales ; les septa osseux apparaissent de ce fait obscurs.
Une infection apicale de type granulome se remarque sur 47.

/ - -;:,--- - ' - --_.. ---...
'\

Figure 36 : Cliehés rétro alvéolaires supérieurs molaires droit et gauche - Observation
n06

Le contraste amélo-dentinaire est faible.
La lamina dura est parfo is visible (flèches.)

Figure 37 : Clich és rétro alvéolaires inférieurs droit et gauche molaires - Observation
n06

Une infect ion apicale est visible sur 47 (entre Iesfl èches.}

Numéro de la dent 16 · 17 · 18 26 27' 28· 3~ 3fil. 38 46 47 48
Contraste amélo-dent. faible X X X X
Zones radioclaires sous la JAD X X X
Elongation des cornes pulpaires
Chambre pulpaire volumineuse X X X x·* X

* Observationimpossible.
.. Taurodontismc.
"\. Dent extraite par lasuite.

Tableau 13 : Récapitulatif des observations notées sur les bitewings. - Observation n06
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L'OPT réalisé en 1990 indique le stade de constitution de la denture adolescente, ce qui est
normal car Cédric a alors 13 ans.
Des caries dista les sur 36 et mésia les sur 37 sont visibles. On ne note aucune infection
apica le.
En mésial de 36, une zone radio-claire se discerne clairement sous la lAD.
On peut également noter le volume très large de 24, ainsi que 36-37-46-47.
La molaire 46 est taurodontique d'après les mesures de SEOW [40].

Figure 38 : Radiographie dentaire panoramique. - Observation n06

Les chambres p ulpaires de 36-37-46-47sont volumineuses, et 46 est taurodontique (triangle).
La bande radio-claire est visible sur 36-37 en proximal.

Un té1écéphalogramm e est également réalisé en 1990 pour plus de renseignements. En effet,
un traitement orthodontique débuta en juin 1990 et se termina en février 1994.
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Figure 39 : Té lécéphalogramme de Cédric S. à l'âge de 13 ans. - Observation n06

Le menton présente une forme et une croissance correcte dans les sens antéro-postérieur et
vertical. Le rapport entre la hauteur et la profondeur faciale reste normal. Cédric se situe dans
la typologie m ésognathe,
L'étage alvéolo-dentaire se situe éga lement dans la moyenne statistique.
Par contre la convexité est négative, et le segment [Bo.Ao] projeté est lui aussi négatif. Le
patient présente donc un décalage des bases osseuses en position de classe III squelettique.
Son profil est transfrontal (concave).
D' ailleurs, la lèvre inférieure dépasse anormalement la ligne esthétique (tangente à la pointe
du nez et du menton).
On note une pro-alvéolie supérieure et inversement une rétro-alvéolie inférieure qui
permettent de diminuer l'angle inter-incisif et d 'éviter l'inversé d'articulé.
On note également une béance incisive par défaut de recouvrement.
A cette date, il est également précisé que la déglutition est perturbée par des pulsions
linguales. Une asymétrie faciale droite ainsi qu'une déviation dentaire inférieure dr9ite de Y:z
dent sont en outre constatées. Enfin, 21 présente une malposition individuelle.
[Annexe 5]

75



FICHE CLINIQUE

DONNEES ADMINISTRATIVE DATE :..J.D/Oll.j .ro

NOM : S;,. PRENOM ~ .. Qi:d.uc.. AGE : .~:1 .OJw.> t1.(2. .
ADRESSE & TELEPHONE : .
TAILLE : ..Abo.C""'- POIDS : 9.Q~ .

DEFORMATIONS OSSEUSES ACTUELLES : mrIIes ! DIodoro•• riévèrèV
AGE DE L'ENFANT LORS DU DIAGNOSTIC :.-::=f-:,:;v.w,..,.!/k:.4~,.•................. ......................
pARENT(S) ATTEINT(S) DELA MALADIE :..~ ) ; ,., .., ;J; :.: .~ .ilL.. "
FRERE(S) OU SŒUR(S) ATTEINT(S) DE LA MALADIE :~\ , tCl.~.,~..v..l(S1 .'VYIJ..~t .

Si oui, ordre chronologique :. J4.~\.~ .fi..' .QI,;~ . < •••.• • •• . .• . . .•••. . . . . .•• • • . ..•• .••• .• . . .••.• .• . .

pRES CRlPTION MEDICAMENTEllS"E :..fH~QN:E:U&:St:+.o~.x~/il ) .
..R<JCf.\.~ ..t~I";}J · · .Qk:· · ·~{.M)è;;lp. . ·~. rrnaw.,)\L .
EFFETS SECOND~~~~~ :.. .. .. . . . ... .• . . . . . . . . .. . . . . . . . ..cl. .
FLUOR (prend-il ou a-t-il pris ufluor 7) :~r~lJ. ! . 9:. .!5aMo .

MEDECIN : .
DENTISTE : G:-.l\Nl-.~ .
ORTHODONTISTE :.. Gr.(f1.v~\\)L .

EXAMEN CLINIQUE

1 Examen exobuccal :
Profil facial : '[ransfront. concave} / ~h'!ftQ"1<l1 / Cisfi'BJ'IB! (convexe}
Profil labial : P .. . / ({;OTre{jJ) / R8lJ<6ehéiJie
Musculature mandu catrice : hypru:Jff1rhiée /~ Ailuplliée

Remarql'fs :~ ..R~~ ..w.\?4~ .
...........x~~ ~.IYI\~~ : .

2JExamell endobuccal .­
OScbéma dentaire :

[QI Œl ~ ŒJ ~ [] [i] liJ ~ ŒI ~ !il [Q] .i UT
..1" ..J5..ill --d3 .sz. Ad 2A ." Qg .2 211 25' ~ 2IJ, sa

IMG---- c•• .. _

Indice de carie: C »carie A =Jent absentepar carie 0 »dent obturëe X =dent exclue
E =dent à extraire 1 »dent intacte / »dent absente

Siprésence d'IIIJ abcès -A . Si présence d'unefistule -F

Remarques : .~~ ll.::J:::-:U<:>::..\.v?:.7.41.~.A1.-:.: 2-9 .
... .. ('tiI( 'A&~.7 .

~(~~t:'~·~~··· ··~· · .(1 , ·· · · ·· · · ·· · · · · · · ··· · · · · · · · · · · · · · .



0Tmire
42 41 31 32

~

Score 0 : pas de tartre
Score 1 : tartre supra-gingival, liseré calcifié
<Imm d'épaisseur
Score 2 :tartre supra-gingival.> Imm et/ou
sous gingival
Score 3 :tartre abondant, supra-gingival ou
sous gingival

o
44184 41/81

l'indice est relevé sur les faces vestibulaires
des dents
Score 0: pas de plaque visible même à l'aide
d'une sonde
Score 1 : plaque invisible mais relevée à la
sonde
Score 2 : plaque visible
Score 3 : forte accumulation de plaque le
long de la gencive

D

.0

24-28
@Indice gingival (GI) OIlldice de plaque (Ipl)

18-14 13-23 16/56 21/61 24/64

~ l ~: jf----I 1_/1 -----.c-~1~o 1
~?,648-44 43-33 34-38

L'indice est relevé sur la gencive vestibulaire
des 6 sextants.
ScoreOAspect normal (peau d'orange)
Score1 Œdème marginal sans saignement
provoqué par le tamponnement à l'aide d'une
compresse
Score2 Saignement provoqué à l'aide d'une
compresse
Score3 Saignement spontané

Remarques: .

Dans le sens antéro-postérieur - Classe d'Angle

-succion de la lèvre ou d'un objet~I nea:

~

IIIH2I III
3) Occlusion en Relation Centrée: •
-Dans le sens antéro-postérieur (classe I, IIou III) : ...c.QCI.J~:ttr:a~..,1''' .. , ... ',1.:. "':"': J dans le sens vertical

-Dans le sens tran~vers~1 (occlusion no~ale, croisée unilatérale ou bif.atérale)~. V'\O\I'~ ~~~.:t-,q \l. t-
-Dans le sens vertical (beance, supraclusie ourecouvrement;Jwmal).:''&d~ta.~.\A,r\(1''''''
P .. d '1' "'r: ,...Ir;"'" 'r. ,,.;.,.. ('fl'OJlI<S-lIJJ. ëL- osïtlon es ml leux mCISllS : ..~\!1.""»...V.V.' , :. .. . .. . . .. . . . . .. . . .. . ..

-Dent ectopique, encombrement: ..~" .
-Facette d'usure :..I.'t\0~ .
-Protection canine:. 0JJ,.(jJJY\Q,.. ._................................................................ dans le sens transversal

~~~r'l"'::.~0'1::.·::~~:!1k93~.~::~·:·~:.·...·::.·::.·:::::.·::. ~~
l , l

4) Dvsfonctions :
-Ventilation: t:;;;;d"iJI-bttccctle
-Déglutition: -matuze~
-Parafonctions : -succion du pouce:9/~.

-bruxisme : ~I 0

-onychophagie : "fJtti. . non

~ ' dM . 1 ..Q' (' dt2 ~
~~~~~~~.~~.:·.·::,·.:,.~~~~:.·.:.::·.·::F\.~:.M·::.·::~.':: ..:.'::~':: ..:.::....~~~:.'::.'::.'::,':: .. ::.'::.':: ..:: .. :: ..::.. ::.....
5) Examens complémentaires:
-Photos (en occlusion: une antérieure, deux latérales)G 1 1'iQI+.. dat~.tÛ/I./.00

-O.P.T. : €!Y 'ftffft date :~.I.G5'..I.20

-2 Bite-wings :--mti-19 date ~1tO.ID~./. .00
ou 4 clichés aux secteurs molaires: el iWf:l-

-Céphalogram~ede profil 9 ntm- ~fl..6tV~L:!J9.
Remarques: " '" ' , .

.Je Q.k~ f".QQ. p~ V~,ll-tler

~ O:Q.. 90 6:- 94FV\ C~C{;I(K;€ J11t' .-

6) Traitements effectués:
CDTraitemeutmédical :.

". ' '.MA. \ \ "::--0.a.M-v\ 0 .)~\.. (.1..

®Traitemeut dentaire effectué:



·t 7 Observation nO7 - Marie-.Julie M., née le 13/02/86.
H ISTORIOUE MEDICAL

Première fille d 'une mè re suivie depuis son enfance pour rac hitisme vitamino-r ésistant
hypophosphatémique familial , la patiente est prise en charge dès sa naissanc e. Née il 38
semaines par césarienne et mesurant 48 cm pour 2 800g, Mari e-Ju lie ne prése ntai t enco re pas
de signes de rachitisme clinique, ni radio logique.
Cependant, les prélèvements biologiques au co rdo n r év èlent une hypophosphor érnie ainsi
qu 'une hypocalcém ie. Une prophylaxie ant irachitique habituell e est débutée , sous forme de
STEROGYL il 3 gouttes/j.
Son développeme nt staturo-pondéra l est co rrec t.
A 3 mois, on retrouve une hypophosphorém ie il 28 rng/l .

PREMIERE CONSULTA'nON AU SERVICE l'EDIATR IOUE

A l'âge de 6 mois.
e"liniq ue ;
On ne note a lors pas de retard de croissance. Il existe par contre des signes modérés de
rachitisme avec cra nio tabès et discret chapelet costal.

/Ji%gique ;
-Normoca lcémie il 94 mg/l
-Hypophosphor émie il 28 mg/!
-Phosphatases alcalines élevées il 1496 et 1 7 18 rnUlm1
-25 0 1-1 D norm al
-Cal ciurie normale il 3 mg;kgl24h
-P hosphorurie norm ale il 13 mgikgl24h , ma is surtout e ffondreme nt du laux de réabsorption du
phosph ore il 57 %.
-Fonctio n rénale norm ale avec clairance à la créatinine normale.

l i·uileJ11enl :
Dès " âge de 6 mois, Marie-J ulie prend du ST EROG YL (2 000 UI /j ) ct une so lution de
phosphore ( 1glj de phosphore élé me nt répa rti en 5 priscs. )

E VOLUTION

('I inique;
/1, 9 mo is, devant la persistan ce de lhypophosphat èm ie (26 mg/I), on majo re le phosphore à
1.5 g /j puis 2.5 g /j . Mai s en raison de diarrhées fréquentes la dose prescr ite descend à 2 g /j .
Le méd icament UN ALFA est égale ment presc rit a raison de 1 comprimé à O . 25 ~lg 2 lois pa r
.Jour.
Avec le début de la ma rche, on observe une accentuation franche des courbures des fém urs.
Afin d ' éviter a l'enfant une succession d'ostéotom ies correctri ces répétées j usqu'à la lin de
son dévelop pement squelettique. le Pr Prevot met en place un embrochage é las tiq ue stable a u
nivea u des fémurs al'âge de 2 ans.
L'e rnbrochage é lastique a ét é extrêmement efficace mai s e n aoùt 1989 une correc tion
chiru rgica le a été réal isée car les fému rs avaient tendance a s 'i ncurver en dessou s des
broc hes, devenues trop co urtes du fa it de la cro issance osseuse.
En octobre 1995, il ex istait une légère co urbure fémorale supérieure en coxa vara c t le
membre infé rieur droit était plus court de 1 cm. Le Pr Prévot préconisa une simple
compe nsa tion de 0.5 cm du côté droit par une semelle orthopédique.
l'ar ailleurs. l'auseultat ion ne montre pas dh épatospl énom égalic ni de patholog ie ca rdio­
respiratoire. On noie toutefo is une hyper échog én éicit éco rt ica le rénale bilatérale modérée.
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Marie-Julie pratique régulièrement du sport , à savoir de l' équitation et de la natation.
En j uillet 1999, elle mesure 145.5 cm (-2DS) et pèse 41.460 kg.
Elle complexe beaucoup de sa taille petite, et envisage une intervent ion chirurg icale au cas où
elle ne dépasserait pas 165 cm.

Traitement :
PHOSPHONEUROS = 100 gouttes x4/j
UN ALPHA = 1~l g/j

Biologie :
Phosphore 18 mg/I
Fer sérique = 1.21 mg/I

GENEALOGIE

Le père ne présente aucun signe hypophosphatémique.
La mère est atteinte de rachiti sme vitamino-résistant hypophosphatémique lié au
chromosome X; Elle représente l'observation n08.
Son frère Lucien, âgé de 10 ans maintenant est indemne de cette pathologie.
Son frère Louis, âgé de 7 ans est atteint de rachiti sme hypophosphatém ique et représente
l'observat ion n09.

Muri el

Marie-Juli e

Rachitisme hypophosphatém ique

Lucien Louis

o D Non atte int cliniquement ou non examiné

Figure 40 : Arbre généalogique de la famill e M. - Observation n07

C ONSULTATION DANS LE CADRE DE LA FICHE CLINIQUE BUCCO-DENTAIRE ETABLIE

Le 4/02/2000.
Données administratives :
La jeune fille présente des déformations osseuses modérées, accompagnée d 'une petite taill e
pour son âge (-2DS). Elle suit un traitement approprié depuis l 'âge de 6 moi s.
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f. '<'xliII/en e.w bllcclIl :

Il es t sans partic ularites.

1. 'exall/en endo bllcca l :

Le schéma de ntai re mo ntre une denture ad ulte je une stable inde mne de canes, avec un
traiteme nt orthodontiq ue fi xe en co urs.
L' hygi ène dentaire, malgré la présen ce de nombreu ses bagues ODF, est remarquable.

1993 1 199-1 1995 1996 1997 1998 1999 lOOO
1

Ca rie 85
1

55

Gingivite 1 33-+43

Abc ès apical 55

Fistule

Extrac tion 55

Pulpo/pulpectomie 85

Obturatio n 85
1

26-16 16

1 Fluoration 1 1
1, ,
1

1 Détart rage 1
1 33-+43 1

1Radio dent aire unitaire 16 /6/46 *
26/36 *

O.PT

T él éc éphalograrnme

Traitement 0.0.1'. OU/

* Dans Jecadre de la lich e clinique.

Tableau 14 : Relevé chronologique tics lésions buccodcntnires observées ct des
traitements effectués - Observation n07

1. 'OCclllS/li1I et les dl 'sl imct/lil/S JI'ell/ lIe" .:.' :

Marie-Julie étai t a ppa rei llée en 1998 pour une classe Il J unilate ra le ga uche . Act ue llement,
l'occl usion da ns le sens sag itta l est normale, en classe 1 de c haque cô té , grâce à ce trai tement
ort hodontique.
1: occl us ion dan s le se ns tran sversal es t normale.
La posi tion des mil ieu x inc isi fs n 'est pas déviée. O n note une béance de 2. mm dan s le sens
vertica l au niveau des incisives. créée par les mouvements orthodontiqucs.
Aucune dysfonction ou para fonction est a signa ler.

1.f.!S (!XlIlJlens (' ()I1l[J/é l1lell/ll i r es :

Les radiologies de type bitcwings o nt ét é réalisées dan s le cadre de la liche cli niq ue. Leurs
observations sont di ffici les car les dents ont presq ue toutes de s bagues rn étalliques .
Néanmoins, on peut remarq uer que les cha mbres pulpaires de 35-45 sont larges et
volumine uses. Le co ntras te am élo-dcntinaire es t fa ible, et on note l'absente de la lamina du ra.
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Figure 41 : Bitewiugs - Observation n07

Les septa osseux inter-dentaires apparaît foncée sur les clichés et la lamina dura inexistante.
Le contraste am élo-dentinaire sur 37--17 est f aible.

Les chambres pulpaires des prémolaires sont volumineuses.

Numéro de la dent 15* 16* 17* 25* 26* 27* 35* 36* 37 -15* -16* -17
Contraste amélo-dent. faible X X X X X X
Zone radioclaire sous la lAD X X X X X X X X
Elongation des cornes pulpaires X X X X X X
Chambre pulpaire volumineuse X X X X X X X X X X X X
*Obscr\'ationdifficile.

Tableau 15: Récapitulatif des observations notées sur les bitewings - Observation n07

La radiographie panoramique ne montre pas de lamina dura également mais par contre les
bords sinusaux sont nets et continus. Les septa osseux inter-dentaires sont flous.
Le contraste amélo-dent inaire n'est pas marqué (surtout sur les blocs incisivo-canins).
L'hypoplasie arnélaire se remarque sur l'ensemble de la denture, et plus particulièrement sur
les prémolaires où l' émail apparaît comme un fin liseré blanc en occlusal.
La bande radio-claire est clairement visualisable sur 44-45.
Les chambres pulpaires sont volumineuses mais on ne mesure pas de taurodontisme sur les
dents 36-46. Sur les prémolaires inférieures, la largeur des chambres est démesurée par
rapport à leur physionomie.
Les cornes pulpaires sont étirées. Ce fait est particulièrement visible sur les dents 24-25 car
elles sont en rotations mésio-distales : la pointe de la corne vestibulaire semble dépasser la
couche d'émail.
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Figure 42 : Radiographie dentaire pannramique. - Observation n07

Les bords sinusaux sont nets et continus, mais la corticale osseuse des sepia inter dentaires
est floue.

Le contraste amélo-dentinaire est faible, les chambres pulpaires sont larges, les cornes
pulpaires sont étirées ce qui est particulièrement visible S UI' 25 (flèche).
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FICHE CLINIQUE

DONNEES ADMINISTRATIVE DATE :. 4(O~/QQ

~g~SSË.t1;ELEPHONE . , " PRENOM :.. aci..::::r~. : : : :: :..:: : : : :::: .~~~ . : !.~~!.
TAILLE : ,.À.\4.-:}.C!I/\. POIDS :... 11.00 .

___-U--...

DEFORMATIONS OSSEUSES ACTUELLES : mrItes modérées """"""" .
AGE DE L'ENFANT LORS DU DIAGNOSTIC :..là. f'NIG1t>. .
PARENT(S) ATTEINT(S) DE LA MALADIE:~ ~..-'-' .
FRERE(S) OU SŒUR(S) ATTEINT(~ D~.~~MALADIE :...l . . .

Si oui, ordre chronologique :....\&.'\)":'"..Ç>, .:::1..0tI\I) (h. . . •. .. . . . . . . . . . . . .~ .

r.~~~~:.~I~~.~.~.~.IC.~~~~~~~~ .:. •~~~f~~~~~l1. :: :....
EFFETS SECONDAIRES :·\.···· · ···· ·· ·· ·· : · · · , -;- r rr~ .
FLUOR (prend-il ou a-t-il pris du fluor ?) : QU.\.l.~Ù. ..O':: .s.~. _ .
MEDECIN : .
DENTISTE : C*\A~ .
ORTHODONTISTE :..Q9.~ .

EXAMEN CLINIQUE

1JExal1l ell exobuccal :
Profil fac~al : Tn11)f'.~?mal.~) /: O~/hofrol1~al / Oifromni (CtJ iH18*g)

Profil labial : ProCiJeme /~ / ~~~!!ii::""
Musculature manducatrice : hj'Prlr'r(}p1liée / Correcte / ,fh"ep 'Jiée.

Remarques : : _, ,_, ' _.. ,..

llExan/en elldobuccal .­
OSehéma dentaire :

/MG-

Indice de carie : C =carie A «dent absente par carie
E «dent à ex/raire J «dent in/acte

Stprésence d 'un abcès -A Sipr ésence â unefi stule -F .

o =tIent oh/urée
1 »dent absente

X »dent exclue

Remarques .- , ;..:]~ :..c~~ S;ty>...A.G...~..M .
... :::\.\1::..O:I:;Ç ..~x.Q "6t.M-..,.Q~ ~.ClY.0CR..eJ.(~"" .

~~~e~)e.s el~n-=~:.~ ..ad~Q....~-' .



9Indice gingival (GI) OIndice de plaque (Ipl) @Tal'tre
18-14 13-23 24-28 16/56 21/61 24/64 42 41 31 32

0 I~0j 0

1 1

0 0 0 j~
0 {;? D '00

Score 0 : pas de tartre
Score 1 : tartre supra-gingival, liseré calcifié
<Imm d'épaisseur
Score 2 :tartre supra-gingival,> Imm et/ou
sous gingival
Score 3 :tartre abondant, supra-gingival ou
sous gingival

48-44 43-33 34-38 44/84 41/81 36176
L'indice est relevé sur la gencive vestibulaire l'indice est relevé sur les faces vestibulaires
des 6 sextants, des dents
ScoreO Aspect normal (peau d'orange) Score 0; pas de plaque visible même à J'aide
Scorel Œdème marginal sans saignement d'une sonde
provoqué par le tamponnement à l'aide d'une Score 1 ; plaque invisible mais relevée à la
compresse sonde
Score2 Saignement provoqué à l'aide d'une Score 2: plaque visible
compresse Score 3 : forte accumulation de plaque le
Score3 Saignement spontané long de la gencive

~,e,~,l~~'~~,e~,:','::,':7~,'::~~~:,'~~~:,'::~~~~~~:,' : : , ' : : , ' : : , ' : : , ' : : , ' : : , ' : : , ' : : , ' : : ,' : : , ' : : , ' : : .' : : . ' : : . ' : : . ' : : , ' : : . ' : : , ' : : .

Dans le sens antéro-postérieur - Classe d'Angle

-succion de la lèvre ou d'un objet: otti-"/-'eJ

Remarques: '" .., '" '" ." .

III

dans le sens vertical

t-
dans le sens transversal

~-~
l , 1

II2l II 1

3) Occlusion en Relation Centrée: "," 1
-Dans le sens antéro-postérieur (classe l, II ou III) :.,,::t:. 01....~..\ ..:L.. q ..0. ';:11."~"""""
-Dans le sens transversal (occlusion normale, croisée unilatérale ou b éraIe):.~V.M~ .
-Dans le sens vertical (béance, supraclusie ou recouvrement normal) : .... .f! .. (g.. d,Q...~ .
P .. d '1' .. .~ "A""'" 1.A ..... Il_- ositron es ml Jeux IOClSllS : n~l)\'.n_s.,~ " '" ." ..

-Dent ectopique, encombrement: ~ '" .
-Facette d'usure: ..~ .
-Protection canine: ..cui, , , ' , " .

4) Dvsfonctions:
-Ventilation: ~~ /-btteeetle
-Déglutition: ~/ -ffltt1ttt(ttre

-Parafonctions : -succion du pouce '7ffff~
-bruxisme : -eYi f non
-onychophagie: -ettP on

Remarques: '" , '" ' " .., '" , '" .

5) Examens complémentaires:
-Photos (en occlusion: une antérieure, deux latérales) : (;;;;})/--Him-- date :... ../. .... ./.. ....

date 112..1.0.2..1. .8g-O.P.T. :QI-rttttt-

-2 Bite-wings €Y/ -+lfm-

ou 4 clichés aux secteurs molaires:~

-Céphalogramme de profil: oui Jtiiij)

date: ... ../. .... ./.. ....

Remarques: " ' , , , '" '"

6) Traitements effectués:
CDTraitementmédical:

®Traitement dentaire effectué:



" .8 Observation nO8 - Mille M uriel M., née S.
H ISTORIQUE ~IEDICAL

Le diagnostic de rach itisme vitamine-r ésistant est établi à l' âge de 14 mois, devant des
déformations osseuses importantes des membres infé rieurs qui restaient insensibles au
tra itement par AUX ERGYL ( 1 ampou le de 200 000 UI par mois.)

( 'I ill ique :
Jusqu 'à l'âge de 10 ans où seule la vitamine 0 est presc rite, les importantes défo rmations
osseuses entraînent des interventions correctrices itératives entre 2 et 19 ans.
A partir de 10 ans, la jeune pat iente bénéfic ie d'une suppl émentation en phosphore sous
form e d'ACTIPHOS (2 ampoules à 364 mg de phosphore par jour) associée au STEROGYL
(8000 UI Ij.)
Muriel subira encore des ostéotomi es correc trices des membres inférieurs à Il ,15, e t 19 ans.
Sa taill e est comprise entre - 1 et -2 OS.
Avant sa première grossesse la patiente, conscie nte du risque génétiq ue, consulte à nouvea u.
Elle aura alors un tra itement à base de DEO ROGYL à 12 000 UI Ij et une so lution de
phosphore ( 1.5 g Ij.) Ce la provoq uera une très légère élévation de la phosphor émie (20 mg/l)
avec baisse des phosphatases alcalines (de 150 à 88 mUlml) , mais le taux de réabsorptio n du
phosphore reste effo ndré à 37 %.
Apr ès la naissance de Marie-Julie, le phosphore sera majoré jusqu 'à 4 g/l.

E VOLU T ION

Muriel mit au monde un deuxième enfant au prénom de Lueien le 19/01 /89, toujours sous
césarienne compte tenu de son ostéopath ie et de son hypophosphor érn ie. Il ne présente aucun
s igne de rachitisme hypophosphatém ique.
Par contre, son troisième enfant, un garçon prénommé Louis né en septembre 1992, est
également porteu r d' un rachitisme vitamino-r és istant hypophosphatémi que (observation n09).

( 'Iill il/ ue :
Muriel est suivie à l'hôpital I3rabois-Adulte de façon périodique par le Pr Pourel.

j j 'l ll/eIlIe/ lI :

3 comprimés de Phosphore Sandoz Fort
3 comprimés de 1ALPHA

!lwlog[{{1œ:
Phosphore ~ 23 mgll (22<VN<39 )
Fer sérique ~ OA I mgll

CONSULTATION DANS LE CADRE DE LA FICII E CLINIQUE ETAll LlE

Le 410212000.
nOll llées 111l l1llll i.l'/ra l /l'eS :

Les manifestations cl iniques sont modérées pour e lle aussi et sa taill e est en dessous de la
moyenne.

1::wl1lell exoh[{cclii :
Le profil facial de la patiente est norm al. avec cependa nt une proch éilie marquée.
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L'espace libre vertica l inter labial de repos est augmenté du tait d 'une vestibulo-version des
dents 11 -21.

1, 'examen ent/obuccal :
On note des prothèses fi xes unitaires sur 16- 15-26 et des obturations restauratrices sur 17-14­
22-24-25-27-35-45-46-47. Une carie est également notée sur 38.
Les dents de sagesses du coté droit ont été retirées.
L' hygiène buccale est bonne, La geneive présente un aspect normal caractéristique en peau
d'orange ; on remarque toutefois une récession vestibulaire «en V » sur 22,

1995 1996 1997 19911 1999 2000

Carie 45-46-17 38*
25

Radio unitaire 15-26-45 16 17147*
27127*

Gingivite 38**
Abcès apical
Fistule
Extraction 38 1

Détartrage OUI OUI OUI i

O.PT NON 1

T él éc énhalourumme NON !

* Dans le cadre de la fiche clinique.
.. Coronarite.

Tableau 16 : Relevé chronologique des lésions bucco -dentaires observées et des
traitements effectu és. - Observation n08

1. 'occlusion el les t/vsfilllCliolls :
1. 'occlusion est en classe 1d'Angle à gauche comme à droite,
On ne note pas d 'occlusion croisée ni de déviation des milieux incisifs.
Le bloc incisif supérieur est toutefois vestibule excess ivement ce qui provoque un overjet
conséquent et une proch éilie citée plus haut.
La patiente a longtemps sucé son pouce (jusqu'à 13 ans), ce qui nécessita le port d ' un
apparei l orthodontique amovible pendant la période adolescente,

I.es (l.n l/nens clJl1lp l é,U(!l1l lJÎres :

Les photos en occlusion ont été réalisées ainsi que des bitewings des sec teurs molaires droits
et gauche, Les clichés montrent des prémolaires aux cornes pulpaires étirées
(particulièrement visible sur 45), avec un contraste am élo-dcntinaire faible. D'autre part , la
lamina dura n'est pas visible.

82



Figure 43 : 8i tewings - Observation nOS

Sur 45. la restauration en occlusal semble toucher la corne pulpaire (flèche).

Numéro de la dent 15' 16' 17 25 26' 27 35 37 45 46' 47
Contraste amélo-dentinaire faible X X X X X X
Zone radio-claire sous la JAD
Elongation des cornes pulpaires X X
Chambre pulpaire volumineuse X X X X
*Obscrv3tion impossible.

Tableau 17 : Réca pitu latif des observations notées sur les bitewings. - O bservation nOS
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FICHE CLINIQUE

DONNEES ADMINISTRATIVE DATE :.4-bl(QJ

NOM :.J '.\ ..:. . " PRENOM , hl~ AGE : ~ .
ADRESSE & fEL EPHONE , 5 G:) ])h .
TAILLE : J5~OM POIDS :.. v.îr..Ç) ~ ..

~~iO~t.~~~iS5~;~~~~~~s';:i~ :.~.~. I.~S .
PARENT(S) ATTEINT(S) DE LA MALADIE :~ X .
FRERE(S) OU SŒUR(S) ATTEINT(S) DE LA MALADIE ::-,.. .

Si oui, ordre chronologique : \-.. .

:.~S.~j{J:.~I~~.~.O'IC.~~.E~~~~~ .:~ ..~ : ~~~~~~~(a..'?~~!~}....; ..
EFFETS SECONDAIRES :.:;." ' : 'M;':;'~ " " ' '' ' '' ' ' '' .

FLUOR (prend-il ou a-t-il pris du fluor 1) :.. \ !l'Q.i .\. ..

MEDECIN : .
DENTISTE : OW\RLeS ..
ORTHODONTISTE : .

EXAMEN CLINIQUE

liExame1l exobuccal : ~

P rofil facial : ' tal{eon=}- f J1hoontc 1 O"ftonml (lWlVexe)
Profil labi al : "roch éi 1 / C9J'....9Gt / Jœl; oehéilie
Musculature DI catrice : hyp.",vepbiée I~ f-A frophiée

~.e~Ia:~u.es. :·.· : : ..: : .: : ;flC,:lft:~ :~. · : : .· : : ..::.. :: ..::..::.'::"::.'::.'::"::.'::"::"::"::.'::.::.'::"::"::"::"::"::'::.
2JExamen endohuccal :
OSchéma dentaire :

fMG----------------------------- ------------------------ ------.-

Indice de carie : C »carie A »dent absentepar carie 0 »dent obturée X «dent exclue
E »dent à extraire J »dent intacte 1 »dent absente

Si presence d '"" abcès ......A . Si présence d 'unefistule -F

Remarque:L,;,:;;~~...Jh..:-).c.} :::&.2.ç;,.... ...-:7.~~~ ..~.:_~.~?J!f. , ...
... '" ... ...r """"('JC!If.':IP.? .~ ...:.A.:t,A1,,/'.-:: 21+.:-.&5::-.. .'" f :::J3i:::31:).:J,·l~]j.~ .:.41:.

~.St~~r~~.~QM (~ .



@Talire
42 41 31 32

~
24-28

00
?

9Indice gingival (GI) OIndice de plaque (Ipl)
18-14 13-23 16/56 21/61 24/64

: J o(0j-j 1 Po 10° I~~ J

48-44 43-33 34-38
L'indice est relevé sur la gencive vestibulaire
des 6 sextants.
ScoreOAspect normal (peau d' orange)
Score 1 Œdème marginal sans saignement
provoqué par le tamponnement à l'aide d'une
compresse
Score2 Saignement provoqué à l'aide d'une
compresse
Score3 Saignement spontané

44/84 41/81 36176
l'indice est relevé sur les faces vestibulaires
des dents
Score 0: pas de plaque visible même à l'aide
d'une sonde
Score 1 : plaque invisible mais relevée à la
sonde
Score 2 : plaque visible
Score 3 : forte accumulation dé plaque le
long de la gencive

Score 0 : pas de tartre
Score 1 : tartre supra-gingival, liseré calcifié
<Imm d'épaisseur
Score 2 .tartre supra-gingival,> Imm etlou
sous gingival
Score 3 :tartre abondant, supra-gingival ou
sous gingival

Dans le sens antéro-postérieur - Classe d'Angle

III

dans le sens vertical

T
dans le sens transversal

~, , 1

II2

-succion de la lèvre ou d'un objet: ~'1SiiiiJ

l II 1

3) Occlusion en Relation Centrée: 'I .... .
-Dans le sens antéro-postérieur (classe l, II ou III) : 9\.d .'?t .. '!,'.qqf\ .
-Dans le sens transversal (occlusion normale, croisée unilatérale ou bilatérale) : .!~\.&&'__ .
-Da~s.le sens v~r:tical .(bé~n~e, supraclusie ou recouvrement normal) :. f)lJ.€'./~ " .
-Position des milieux incisifs : f':f\..r;tJJ~ '" ..
-Dent ectopique, encombrement: ':--,., ." , , .
-Facette d'usure :..~ ..
-Protection canine: et;.;L .

4) Dysfonctions:
-Ventilation :b11tXttle
-Déglutition: inatur 1 immat:UJ:e .
-Parafonctions : -SUCCIOn du pouce: 'mff- ~tif!!j

-bruxisme : -ettf~
-onychophagie: -oati...!!!.!!V

Rema.rques~''''~~ .dM..l?Jg:,~ .. ·~PfŒ·</·.·~ ..0 ~FS'OMo~", .
'" . \o..Jl Qdj; ..~~..RfI ~ ~... . _ '" ., , , .

. .

5) Examens complémentaires: .' i i

-Photos (en occlusion: une antérieure, deux latérales) :Qr "l'Ifm.. date: .4. I02J. .O'::J

-O.P.T. : -ott~Q date :.... ..!. .... ../. .....

date :4..10.21.0':::>-2 Bite-wingsel -nen
ou 4 clichés aux secteurs molaires: -oui- @

-Céphalogramme de profil :-etti-GiiJ
Remarques: , , : " ..' , .

6) Traitements effectués:
CDTraitement médical:

<î:lTraitement dentaire effectué:



".9 Observation nO 9 - Louis M., né le 8/10/92 .
HISTORIQUE MEDICAL

Louis présente un rachitisme hypophosphat émique vitamino-r ésistant, comme sa sœur et sa
mère.

PREMIERE CONSULTATION AU SERVICE PEDIATRIQUE

Dès la naissance car la mère est consciente de porter une pathologie transmissible
génétiquement.

( '/i nique :

L'e nfant mesure 60 cm et pèse 5.850 kg à 3 mois. Il ne présente ni de chapele t costa l pal pable
ni de nouures épiphysa ircs. Cependant, un craniotabès est noté.

!"ru ileme11l .'

20 gouttes de PHOSPHONEUROS x 4/j .

Hi%gique .'
Phosphorémie = 33 mg/l
Calcémie = 102 mg/l
Phospnatases alca lines = 1 167 mUiml (très élevé)
Rapport calciurieicréatininurie = 0.36 (acceptable)

E VOLUTION

C/inique :
A 8 mois, une inflexion fémorale débute à droite comme à gauche.
Le jeune patient subit en 1994 une ostéotomie avec un ernbrochage élastique bilatéral de
fémur et du tibia, qui se ra ôté en janvier 1995.
En septembre de cette même ann ée, les genoux se trouvent en Ilexum bilatéra l occasionn ant
une marche assez perturbée . Ce Ilexum s'est trouvé aggravé du côté droit par la survenue
d 'une fracture fémorale gauche en bois vert qui a consolidé également en léger Ilexum.
Louis a encore été opéré en ao ût 1996 et en août 1998 pour réali ser une ostéotomie fémorale .

Sa dern ière consultation au service du Pr Vidailhet date du 2 j uillet 1999. Il pèse 18.8 kg et
mesure 11 0.2 cm 1entre -1 et -2 DS.) L'examen cl inique est sa ns part icul arités et
l' échographi e rénale es t normale.
Louis pratique de l' équ itation et 2 heures de gymnastique par semai ne.

mo/m!u tue :
Calcémie ~ 93 mg/l
Phosphor émic = 3 1 mg/l
Phosphatases alca lines = 450 LJ/I

I"rll itenlC:ll1 .-
PHOSP HONEUROS = 60 gouttes x 4/j
UN ALPHA = 1 J.Ig /j

C ONSULTATION DA NS LE CADRE DE LA FICHE CLIN IQUE BUCCO-DENTAIRE ETABLIE

Le 4/02/2000.
/)onnJes UdmÙllSlrUII\"(!S :
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Louis present e des déformations osse uses moderees. Sa taill e est en dessous de la moyenne
(-20 S.)
Il prend sous forme de comprimés du phosphore et de la vitamine 0 depuis l'âge de 1 mois,
ainsi que du fluor depuis l' âge de 6 mois environ.

L'examen exohllcca/ :
Le profil fac ial est cisfronta l, avec un menton fuyan t. Les lèv res son t en protrusion et l'espace
libre vertical inter-l abi al de repos est augme nté.

1. 'examen endohllcca/ :
Le jeune patient sc classe chronologique men t dans la phase de co nstitution de la den ture
mixte. Les dent s 65 et 75 sont cari ees, la dent 55 a été obturée par un am algame occlusa l.
Quant aux dent s 52-62-83 , e lles ont été extraites suite à des épisodes d ' abcès apicaux.
On rem arque que les anciennes infec tions fistulisées sur 52 et 62 ont créé des petites
cicatrices ging ivales de tissu conjonctif
De la plaque bactérie nne est visib le à la sonde, mais on ne relève pas de tartre o u de
saignements gingiva ux.

1995 ! 1996 1997 1998 1999 2000
i Carie 1 83 55 i 65* 75*
Gingivite i 1 ** i 1, ,
Abcès apical

,
1 83-62-52 1

!Fistule 1 62-52
1 Extraction 83-62-52
[Pulpo/pulpectomie 55
1Obturation restauratrice 55
1Détartrage i 1 1

10 .PT i 1 !
1 Bitewinus 1 011;*
Tèl èc éohalourammc i
* Dans le cadre de la fiche cliniqueetabl ie.
, . Bloc mcrsivo-supcricur lu-cc parchute. qUI ncccssna une comcnuon.

Tableau 18: Relev é chronologique des lésions bucco-dentaires observées et des
t ra itements effectués - Observation n09

/. 'ocdusion el /es dl'S/illlc//ons :
Louis présente une classe 11 2 mo laire typiq ue d' une resp iration buccale accompagnée d'une
déglutition infanti le. On remarque que les lèvres sont co ntinuelle me nt sèches. Il en découl e
de ce fa it une béan ce antérieure de ~ mm ainsi qu 'un overjet. La protect ion canine est
inexistan te.
On note par aille urs une d éviation dentai re inférieure à droite provoquée par l'extraction
précoce de 83. Des diast èmes inter-incisifs sont présen ts sur les deux arcades.

/ .I!S e-ru /JU! /lS '-'olJlo/émell /a Ù"!!.\' :

Des bitewings et des pho tos on t été effectuées dans le ca dre de la fi che cl inique.
L'épaisseu r am élai re est très fine sur les dents tem poraires. ce qui induit un contraste arn élo­
dentinaire presque inex istant. Les molaires de lait présent ent en plu s un vo lume pulpaire
anorma l ct des élongations des co rnes pulpaires jusqu ' à la jonction am él o-dentinaire.
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Les molaires 36-46 présentent également un étirement démesuré des cornes puiparres
mésiales, ainsi que des bandes radio-claires visibles en mésial surtout.
Aucune carie ou infection apicale est à signaler.

Figure 43 : Bitewings - Observation n09

Les chambres pulpaires sont volumineuses, et des cornes pulpaires émettent des extensions
démesurées (flèches).

L'émail des molaires temporaires apparaît fin, hypoplasique et peu radio-opaque.

Numéro de la dent 5-1 55 16 6-1 65 26 7.f 75 36 8-1 85 -16
Contraste émail/dentine faible X X X X X X X X X
Zone radioclaire sous la JAD X X X X
Elongation des cornes pulpaires X X X X X X X X X X X
Chambre pulpaire volumineuse X X '" X X '" X X X X
*Obscrvationdifficile.

Tableau 19: Récap itulatif des observations notées sur les bitewings. - Observa tion n09
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FiCHE CLINIQUE

DONNEES ADMINISTRATIVE DATE : l+(Qz./<:r,;:;>
NOM :..~.... . PRENOM : ~ AGE 3 .Mv.)(lt-4('ff1ëto.
ADRESSE & TELEPHONE ; . . .
TAILLE : ..0 ."".QCW\. POIDS : .9.DT'2>l5P..~. ·

~~~O~t.~~~~î'~~:~t~~~~S~~ :l:~~ér~/..sé~ère' .

:~~~S~~I;~f:cW~ii:~~~I~AD~·.·~\idi·~~·.~. ·. ·~·.·.~·.·da.,
Si oui, ordre chronologique : r .wj..~ Q.u.L .I2... J : .

r.~S.C~:.~~~~.~.~.O'IC.i\I\1.E~~~~~~ .: ~ ~ ~ ~ ~~ ~~~ ..~I~?~tJ.ftI~ll~~~~#m~/1.: ).. ~:~ : ~ ~ ~~ ~ .
EFFETS SECONDAIRES :.~ .
FLUOR (prend-il ou a-t-il pris du fluor ?) :..~ .

~~~~:;..~~i:':':: ~~
ORTHODONTISTE : ~ .

EXAMEN CLINIQUE

1JExomell exobuccal :
Prolil facial : Tral/s toi (concave) / Orthofrontal / Cisfrontal (convexe)
Prolil labial . chéilie V Correct / Rétroch~ét""". __
Musculature manducalrice : hypertrophiée / Correcte / Atrophiée

/

~e,,'~r:.~'.~~. ~..::..::..~~~~~: :~ I~:: ..::..:: ..::..::..::"::"::.'::"::.'::,- ::"::":: '::. ::"::"::.'::"::"::"::"::'- ::.'::.'::"::"::. :: '::.

2)& amel/ el/dobuccal .­
OSchéma dentaire :

IM G---·

(il li b ~~!L 'B 42.ll4 ~ SQ, 33 ]y. :=tE. ~
12l@j !B~ @L9[1][] [JJ[i]liI [Q lTI lZl

IMG---------------------------- -----.-------------------------- - -- -.:..- --------

Indice de carie: C «carie A »dent absente par carie 0 »dent ob/urée X »dent exclue
E »dent à ex/raire J «dent intacte / »deut absente

Si pr ësence d'un obcès -A . St pr ésence dunefistule r-F

. ~C\C\~~L...O .. 1-_ : 1;;- -. .é '''''- ~ ' d taQr~' . '/
Remarques :s.J.~ ?"'.. . C1~ ..Wv\ ..eJ(\At.lMlL ..~a.kV1l . ~@.~ ~. . . .
~. . ...~.en, .....~-dC~r.q.'wM ..<in.~.'1f' - ..
~S(3)d.~.~~el~E~~~ ~ ..~. .~o..-.'Y.iW<fL .



@Tartre
42 41 31 32

~o

OIndice de plaque (Ipl)
16/56 2116124-28

.0

@Indice gingival (GI)

18~ Il;3J _
48-44 43-33 34-38
L'indice est relevé sur la gencive vestibulaire
des 6 sextants.
ScoreOAspect normal (peau d'orange)
Scorel Œdème marginal sans saignement
provoqué par le tamponnement à l'aide d'une
compresse
Score2 Saignement provoqué à l'aide d'une
compresse
Score3 Saignement spontané

~/84 41/81 36176
l'indice est relevé sur les faces vestibulaires
des dents
Score 0: pas de plaque visible même à l'aide
d'Une sonde
Score 1 : plaque invisible mais relevée à la
sonde
Score 2 : plaque visible
Score 3 : forte accumulation de plaque le
long de la gencive '

Score 0 : pas de tartre
Score 1 : tartre supra-gingival, liseré calcifié
<Imm d'épaisseur
Score 2 .tartre supra-gingival,> lmm et/ou
sous gingival
Score 3 .tartre abondant, supra-gingival ou
sous gingival

Remarques: '" , , , ' .

Dans le sens antéro-postérieur - Classe d'Angle

-succion de la lèvre ou d'un objet: Oltbtt;;;;i)

III

dans le sens vertical

1-
dans le sens transversal

L~ ! d

~l , ,

Il2l II 1

3) Occlusion en Relation Centrée : ~. ,,1 . .....
-Dans le sens antéro-postérieu~ (classe 1, II ou~l~ : ..~.0"~' t'~2.: o.,····..·PJ -_.........
-Dans le sens transversal (occlusion normale, croisee unilatérale oub~) 0.~••••• , •••

-Dans le sens vertical (béance, supraclusie ou recouvrement ;J0rmal) : ~.- ..~_..: ..lt-.Î'S'Nri\ .
P " d'l' "of: I>~""" A::'.r e-, .-J. rC..L..- osition es ml leux melSl s :...... .W<.lN)'.. l~_ ..~ ..~ ..

-Dent ectopique, encombrement: ~ , '" , , .
-Facette d'usure : ~ ..
-Protection canine:. (4\(U'Y.U1.,. .

cU~' . "1 'r... , \ "-

Remarques: ~.4.:\..~ .. 4é Ut '" .., , ,
........3AiJ,Q. ..~ ..d.:.- ~ .

Remarques: '" , , , , .
...... ..- - , - .

5) Examens complémenta;res : r">;
-Photos (en occlusion: une antérieure, deux latérales):~ non date :.4.10u..cp

date :.... ../. .... ../. .....-O.P°T.: -etfi-, /r:;;;;J
-2 Bite-wings fi;;)! +IŒ'l

ou 4 clichés aux secteurs molaires:
date: .W../o2./.00

-Céphalogram~e de profil: «}Uij@
Remarques: .

6) Traitements effectués:
CDTraitement médical:

@Traitement dentaire effectué:



5
ANALYSE DES OBSERVATIONS ET

DISCUSSION
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5 Ana lyse des observations et discussion

5.1 Les renseignements administratifs

5. 1. 1 L 'aspect g én étique de la maladie
Toutes nos observations ont un mode de transmission compatible avec une hérédité
dominante liée à l'X à pénétrance incompléte du géne.
Dans l' observation n02 où le patient semble être un cas sporadique, il est difficile de
conclure, n'ayant que peu de renseignements sur les différents membres de cette famille et
surtout sur les résultats de leurs constantes biologiques.

5. 1. 2 Le suivi médical et la m édication
Les patients sont très encadrés au niveau médical (comme le montre le tableau ci-dessous),
ainsi qu'au niveau chirurgica l.
Leurs rendez-vous au service pédia trique du Pr Vidailhet sont reco nduits tous les 6 mois
systématiquement.

• 25ml x 5 de phosphore + ., g/j de ST EROGY L

Tablea u 20 : Résumé de l'a na mnèse médicale

.s Sexe Mère 1 Age du Age actuel Sévérité des d éformati ons 1 Traitement quotidien
!, affectée , diagnostic osseuses actuelles ,

Rf >L'AI.TRl )1. PI I( )SP!I<)NEi J){1>s

F 6A IOA 7M Nulles ; 2 u él, 35 uttes x 5 !
M 17M 13A 8M Nulles 1 1 u él. de 1n 60 gttes x 5
M X 2A 2M 9A 5M Nulles i2 gél. 40 gttes x 5

F 5A li A Modérées 12 g él, 50 gttes x 5
; M X 2A 14A 2M Nulles 12 g él. *
1 M X 7A 4M 22A6M Sévères 3 u él. 60 uttes x 5
• F X 6M 14A Modérées 1 g él. de 1u 100 uttes x 4
1 F 10A "'35A Modérées 1 ------ 200 gttes, M X 13M 7A3 M Modérées I l gél. de lu 50 gttes x 4 1

,

L"i ncurvation des ja mbes et les modilicat ions de la croissance osse use ont permis de
diagnostiquer cette lorme de rachitisme dans la majori té des cas rencontrés.
Le caractère génétique de la maladie a accé léré le diagnostic des cas 7 et 1} de quelq ues
années et de ce fait la prise en charge fut beaucoup plus précoce.

Dans cette étude. les JI. des patients sans déformations osseuses visibles ont reçu une
suppl érncntation de phosphore avant l'âge de 3 ans. Le traitement médical précoce n'év ite
cependant pas systématiquement les déformat ions squelettiques.

Par ai lleurs. on remarque que ces déformations squelettiques touchent indifféremment des
deux sexes.

Les ") des patients ont reçu un apport de fluor sous forme de goutte j usqu'à l' âge de 5 ans
environ. La prescription de fluor concerne majorita irement les garçons.
Un enfant présente une fluorose stade 2 (cas n05), où des taches blanc opaque se sont form ées
sur les faces vestibulaires de 12 et 13.
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5.2 Lcs cxamcns cxobllccallx
O n ne souligne pas de pr ime abord de pathologie de la musculature manducatrice. Ce typc dc
rachitisme, qu i n ' est pas lié à une insu ffisan ce de vitamine D, ne provoque pas de
pathologies mu scul ai res visibles sur les muscles de la face.

transfrontal

22%-:-_ - ---, r- - - _

cisfrontal

56%

orthofrontal

Figure 44: Type de profil facial observé

Le profil facia l des pati ent s étudiés est no rmal (orthofronta l) majoritairem ent. Les pro fils
co ncaves et co nvexes relevés n'y sont que légérement à part pou r le cas nOG où la bo sse
frontale es t bien visibl e.
Toutefo is, ces résul tats peuvent var ier avec l' âge car la croissance des bases osseuses lors de
l' adol escence n'est pas similaire.

5. 3 Lcs cxamcns cndobllccallx
5. 3, 1 Schémas dell/aires
I.a denture et le stade d 'éruption :
Deux patients uniquem ent présentent une denture mixte de niveau 5 se lon Demo gé. La
denture de s sept autres pat ient s se situe entre Get 10.
Le stade dent aire d 'érupt ion es t normal dans la quasi-total ité des cas rencont rés.
Se ul le patient nO) es t en avance de quelques mois par rapport à son âge civil. Mais la
différen ce entre l' âge dentaire et l' âge osse ux ne peut abo utir à aucune con clusion pu isqu e
des facteurs locau x (comme des extract ions et de s pulpecto mies) ont pu interférer le co urs
norm al de l' évol ution.
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I.es schémas clenlaires acluels .'
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Les patient s

Figure 45: Examen de la denture chez les différents pat ient s

Les deux enfants en dent ure mixte (cas n03 et 9) présentent des caries sur leurs molaires
temporaires,
En ce qu i concerne le jeune patient Louis M., elles do ivent être soignées rapidement même si
la car ie n'en est qu 'à son stade initia l car les cornes pulpai res sont proches de la j onction
amélo-dentinaire. Quant à Juli en R., le soin est à refa ire puisqu' il s ' agit ic i d' une reprise de
carie sur une dent dévitalisée.
Des ca ries initiales sur molaires permanentes sont notées sur 5 pat ients.

Les sealents mis en place sur les dents de 6 ans essentie llement n'ont provoqué ni
inflamm at ion pulpaire, ni hypersensibilité. Le mord ançage amé laire n'agressent apparemment
pas la dent.

Des soins conservateurs simples par composites ou ama lgames se remarquent sur les molaires
défi nitives dans la plus part des cas étudiés.
Les deux ad ultes présentent des restaurations plus complexes avec dévital isat ion pulpai re,
inlay core et couronne, surtout le garçon pourtant âgé seulement de 22 ans.
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5. 3. 2 Anamnèse des pathologies rencontrées et traitements effectués

-

,
'i

- - - - - - n-n-

o Dents absentes par carie

[] Fistnles

o linfeetions apicales

23 456 7 8 9

Les patients

Figure 46 : Anamnèse des infections dentaires

Les enfants des deux sexes ont présenté des infections apical es de dents lact éales
(particulièrement les molaires) à l' exception du cas na 7 cas de Marie-Julie M.. En ce qui
concerne le cas na 8, nous ne connaissons pas l' anamnèse dentaire durant son enfance ce qui
réduit l' étude aux dents permanentes. Toutefois, on relèvera que le nombre d'infection est
nettement plus important chez les garçons. En moyenne, les filles présentent 1.5 infection s
périapicales par personne alors que pour les garçons ce chiffre monte à 5.2.
Comme le soulignait Mc WHORTER [36J, on remarque également que les patients concernés
présentent non pas une mais deux infections périapicalcs au minimum.

De plus, les cas 2 et 7 nous montrent qu'il n' existe pas de relation entre la sévérité du RHLX
exprimé au niveau du squelette et la fréquence des nécroses pulpaires.

Par ailleurs, l'évo lution défavorable en abcès fistulisés se remarque chez tous patient s de sexe
masculin uniquement. L'évolution des infections périapical es dan s notre étude apparaît bien
différente se lon le sexe.
Cependant, pour le cas 9 les fistules apicales des incisives lacr éales sont survenues après un
traumat isme accidentel qni avait nécessité la remise en place de ces dent s tombées par un
traitement de contention. Dans ce cas, l' étiologie ne semble pas être idiopath ique. Par contre,
il sera intéressant de suivre l'évolution des molaires temporaires de ce jeun e patient car e lles
présentent les caractéristiques radiologiques du RI-ILX, comme le montrent ces clichés :

Figure 44

Les chambres pulpaires .1'0/1/ larges, avec des cornes très étirées (flèches). L 'émail sur les
mo/aires temporaires est hypoplasique, les rayons X .1'0/1/ très peu absorbés.
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Enfin, tous les enfants ont subi une ou plusieurs extractions de dents temporaires suite à des
abcès dentaires (jusqu' à Il extractions pour le cas n? 2 l),

Les deux adultes examinés ont également au minimum une molaire permanente extraite.
Cependant, ne connaissant ni l'historique dentaire précisément ni le contexte lors des
extractions, l' implication de la maladie ne peut être formellement prouvée.

L' infection apicale d'une dent permanente (dent 47) est remarquée sur la fiche clinique d'un
seul patient (cas n" 6). L'étiologie de la pathologie n'est pas ici clairement d éfinie. En effet,
nous ne savons pas si le granulome apical s'est formé avant ou après le traitement
endodontique.
Toutefois, les dents 43 et 42 de ce patient ont présenté, elles aussi, des infections apicales
spontanées d'origine idiopathique (respectivement en 1996 et 1999). L' usure amélaire
continue provoquée par la lat érod éviation mandibulaire à droite pourrait être dans ce cas un
facteur favori sant l'infection, puisque l'épaisseur am élaire de ces dents est fine et que les
cornes pulpaires sont étirées.

En aparté, on remarquera qu'a ucun patient n'a présenté de manifestations dentaires comme
premières ou seules indications de rachitisme hypophosphat émique.

5. 3. 3 Examen parodontul
f , 'hygiène :

Ipl < 2 Ipl :>- 2

Figure 47 : Indice de "laque

Un indice de plaque supérieur ou égal à 2 est souvent relevé (6 patients sur 9), avec une
disparité entre les tilles et les garçons.

Indœ (~ I~""'C relevél'lIez les garçons h.ire ,1.> ~lkJI lC rdc,édlCZ les filles

lil<2
1

~. " " " . lil ~2
~

4

2

lil <2

Figure 48 : Indice de "laque selon le sexe des patients
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Les garçons ont globalement une hygiène bucco-dentaire moins rigoureuse que les filles.
L'augmentation de la flore bactérienne cariogènc buccale pourrait être un élément de réponse
au taux élevé de 5.2 infections périapicales par garçon.

Le parodonte semble cependant bien lutter contre la présence de plaque bactérienne car
l'indice gingival reste bas en moyenne.

GI < 2 GI ? 2

F igure 49 : Indice ging iva l

i1.lice gingival relevé chez les garçons indice gingiva l relevé chez les filles

GI< 2

GI < 2 GI ~ 2

Figure 50: Indice ging iva l selon le sexe des patients

l ,es cicatrices vestihulaires d'ah cès fistulisés:
Elles se remarquent uniquement chez les garçons puisque seuls eux ont dèveloppé des abcès
apicaux collectés avec apparition de fistules.
Cliniquement, elles apparaissent sous fo rme de petites verrues blanchâtres fib re-élastiques de
quelques millimètres de diamètre.
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Figure 51 : C ica t r ice vestibu laire d'u n hiatus d'une fistule. - Observation n03

La sensibilité dentinaire .-
Un seul garçon se plaint d 'ap htes nomb reux et répétitifs. Cependant, le jour de l' examen
cli nique, aucune infection ou agression muqu euse éta it à signaler.
On note également qu 'un garço n se plaint d 'hypersensibilité dentinaire, au froid du spray
notamment, sur des dent s pourtant saines et sans récessions gingivales ni mylolyses.
L'explication est sûrement morphologique et histologique ca r l'épaisseur amélaire de ses
dent s est faible (1), la chambre pulpa ire est volumineu se (2) , et des band es faibl em ent radio­
opaques sont visibles surtout en proximal. (3) .

Figure 31

5. 3. 4 Dysfonctions et para/onctions

Numéro attribué au patient 1 2 3 .J 5 6 7 8 9
Vent ilation - nasale X X X X X X X X

- buccale X
Déglutition -rnature X X X X X

-immature X X X X
Succion -du pouce X X X

-d ' un obiet X X X
Onvchonhauie X X X X X

Tableau 21 : Descriptif des dysfonctions ct parafonetions relevées

94



Seul le patient 9 présente de gros troubles fonctionnels interférents sur l'évolution des dents
et des maxillaires (profil fortement dolichognathe, bi proalvéolie des incisives, béance
incisive).
Des parafonctions sont souvent remarquées, surtout l'onychophagie (plus de la moitié des cas
étudiés).

5. 3. 5 L'occlusion
l,es rapports illterlllaxillaires delltaires il l 'occl usio/l

Classe d'occlusion molaire gauche

Classe ine xistante
11 %

22%
Classe 1/

!1!111~"J1 ", 56%
Classe 1

Classe d'occlus ion molaire droite

Classe III
22% 0%

Classe 1/~..,

. • 1·· Classe 1
78%

Figure 52 : Classe d'Angle molaire

Dans les 73 des cas examinés, l'occlusion molaire est en classe 1d'Angle.
Cependant, sur ces 6 personnes présentant une occlusion normale, 4 ont reçu un traitement
orthodontique. D' ailleurs, la patiente n07, actuellement en classe 1, a été appareillée pour une
classe III unilatérale gauche il y a deux ans.

L'occlusion en classe II I se remarque sur les patients n09 (classe II I bilatérale), et n03
(unilatérale gauche).

L'occlusion en classe JI[ est notée sur le patient n06 à droite uniquement puisque l'occlusion
à gauche n'existe plus. En outre, cette occlusion est croisée à droite avec une forte déviation
mandibulaire de ce côté. Pourtant, ce patient avait suivi un traitement orthodontique il y a 6
ans de cela pendant sa période adolescente.

Fncolllbrelllents et dents incluses ou ectopiques
Un encombrement incisif inférieur par manque de place sur l'arcade est remarqué sur un
garçon seulement. Cependant, il faut prendre en considération que 6 patients ont été traités
orthodontiquement.

On remarque également que 3 patients masculins sur 5 présentent une canine incluse ou
ectopique. Dans le cas n03, l'ectopie de la dent 43 semble être provoquée par un manque
évident de place sur l'a rcade du à l'extraction trop précoce de 83 (à l'âge de 6 ans). Par contre
pour les cas n02 et 5, la cause de cette anomalie demeure idiopathique même si certains
auteurs pensent qu'elle est le résultat d'une interaction anormale entre le follicule dentaire et
l'os rachitique (SEOW [40]).
Une patiente également présentait une dent incluse, non pas une canine mais une prémolaire
(cas n04).
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L'origine de l' inclusion d'une prémolaire est-elle la même que celle d'un e canine ? La
question reste en suspend d'autant plus qu'aucun cas de prémolaire incluse n'a été relaté dans
la littérature.

33%

Figure 53 : Pourcentage de patients présentant une canin e perm anente ectopique

Garçons

60%

Canine perman ente ectopique

Filles

25%

Dent perman ente ectopique autre que III canine

Figure 54 : Pourcenta ge de patients présentant une dent ectopique scion Ic sexe

Ces pourcentages, bien que non représentatifs, reflètent les valeurs calculées par l' étude de
SEOW [40] :

'centage de canines permanentes ectopiques chez les enfa nts sains :
'centage de canines permanentes ectopiques chez les enfants RHLX :
·centage de canines permanentes ectopiques chez les garçons RHLX :
'centage de canines permanentes ectopiques chez Ics filles RHLX :

Etude de SEOW [40]
5.2
21
50
8

Notre étude
/

33
60
o

Les 9 cas corroborent les différences statistiques significatives décrites par cet auteur:
-L'ectopie des canines permanentes est plus fréquente chez les enfants rachitiques que chez
les enfants sains.
-Cette malposition concerne plus les garçons RHLX que les tilles RHLX.
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5. 4 Les examens complémentaires

5. 4. 1 Bitewings
Le parodollle
La cort icale osseuse ne présente pas objectivement de troubles, tout du moins au niveau
radio logique.
La lamina dura apparaît, elle, souvent obscure voire absente.

/ ,e conlrasle d 'absorplion des l'avons X enlre l'émail el la dellline
Il est diminué sur les dents temporaires ainsi que sur les dents perma nentes, et ce sur la
plupart des cl ichés examinés.

/, '!lvpoplasie amélaire
On note souvent une épaisseur diminuée, surtout en proxim al (te ls les cas n06 et 1). Cela ne
se remarque pas sur toutes les dents cependant.

Figure 17

La couche d 'émail est fine, el le contraste amélodentinaire estfaible.

La bande d 'hvperclarlé
Sous la jonction am élo-dentinaire (JAO), elle est très souvent notée. notamm ent sur les
prémolaires et les molaires. Ce défaut d'absorpt ion du rayonnement ionisant dans ces zones
indique une dentine appauvrie en minéraux, de structure sûrement globulai re au microscope
optique.
Cette bande, qui apparaît foncée sur les radio graphi es, se localise principalement dans les
zones proxima les et sous le sillon occlusal principal des dents.

Figure 20

Sur ce cliché, les bandes sont bien visibles sur /5-45-46 en proximal.

Le volume pulpaire
Il est généra lement plus important que la moyenne. On remarque souvent, chez les patients
des deux sexes , des volumes pulpaires coronaires ou radiculaires élargis dans le sens m ésio­
distal sur les prémo laires (cas des dents 15-45 de l' enfant Nicolas C.) .
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Figure 31

La dent -15 présente une pulpe volumineuse, tout comme 15.

l,es cornes pulpaires
Dans la major ité des molaires et prémolaires radiographi ées, elles s 'étirent de façon anormale
en direction des sommets cuspidiens. De plus, on remarque comme COHEN & BECKER
(1976) que la corne pulpaire mésiale est souvent beaucoup plus longue que son homologue en
distal (exemple des dents 46-36-26-17 de Sébastien R.).

Fig ure 20

Les cornes pulpaires m ésiales s 'étirent démesurément dans l 'axe des cusp ides m ésiales.
(flèches)

Les soins, tels les obturations restauratrices, semblent parfois même flirter avec les pointes
des cornes. Nous pouvons citer ici l' exemple de la dent 85 de Julien R. où la dégénérescence
pulpaire permet une vision encore plus nette du contour de la chambre ou encore le cas de la
dent 36 d'Amélie R.

Figure 24 Figure 27

Les pain/es des cornes pulpaires semblent loucher les obturations restauratrices.

5. 4. 2 Radiographies de dents extraites 011 tombées
Des dents temporaires récupérées dans du formo l permettent de varier judicieusement l'axe
d'incidence des rayons, ce qui est bien évidemment impossible en bouche.
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Les clichés des incisives dans leur axe sagitta l montrent très clairement que l' extension des
cornes atteint souvent le bord libre. Celte communication avec la cavité buccale se remarque
chez les garçons comme chez les filles.

" 52 ·.. · \1 62
.ù. ,

:, :a "' : \'r'r; ." r :

IË 51'i 61

. ...'

oi . •
.;5, ~

j~ 53 '" .

Figure 55: Clichés de dents extraites - Cas nOS et 4

I, 'extension des cornes pulpaires j usqu 'au bord libre est visible sur les dents mono
radiculaires. La chambre pulpaire n 'appara ît pas herm étique.

Sur les molaires temporaires, l'émail apparaît hypoplasique et les cornes pulpaires s'étirent
démesurément elles aussi.

Figure 56 : Clichés de dents extraites - Cas n02 ct 5

La pointe des cornes p ulpaires dépasse parfois la j onclion amélo-dentinaire (flèche).
L 'hypoplasie se remarque sur Ioules les dents radiographiées.

5. 4. 3 Orthopantomographies
La majorité des patients possède ce type de cliché réalisé pour la plus part dans le cadre d'un
traitement orthodontique. L'OPT est donc parfois plus ou moins récent.
L'os alvéolaire n'apparaît pas dystrophique, son aspec t radiographique reste normal sur tous
les clichés. Les bords sinusaux sont visibles plus ou moins aisément selon les patients.
Par contre, la lamina dura est absente ou obscure dans plus de la moitié des cas étudiés.
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Figure 42

Les bords sinusaux sont nets et continus, mais la lamina dura n 'apparaît pas.
1. 'augmentation du volume pulpaire concerne toutes les den/s. 1. 'élongation des cornes

pulpaires est bien visible sur les prémolaires. Les couronnes des dents mono radiculées son/
très peu radio-opaques.

Le contraste amélo-dentinaire est faible sur les dents temporaires ainsi que sur les dents
permanentes. On note souvent une hypoplasie amélaire sur les molaires de lait et sur les
prémolaires définitives.

Figure 21

1. 'émail des molaires temporaires est hypoplasique. Le pouvoir d'absorption des rayons X a
diminué sur ces den/s.

Les mesures linéaires sur les premières molaires inférieures de l' ensemble couronne-tronc
(Crown-Body ou CS) et de la racine (Root ou R) indiquent que 2 garçons pr ésentent un
taurodontisme sur ces dents 36-46 d'après les critères de SEOW. [Annexe 2]
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Cette augmentation de la dimension verticale de la chambre pulpaire acco mpagnée d 'une
séparation tardive des racines bien au-dessous du collet de la racine n'est pas remarqu ée chez
les filles étudiées.
Alors que la moyenne chez les patien ts mascul ins de CB/R est de 0.8 (CB",o\cn= I I .9mlll sur
R",oycn=14.7mlll), on note : .

Sur la dent 46 de Cédric S. un rapport CBIR atteignant 1.13 (12.5mm sur ll mm).
Sur les dents 46-36 de Julien R. un rapport CBIR de 1.1 3 (respectivement l3 mm sur
l l .Smm et l Z.Smm sur I l mm).

figure 57 : Mesures linéai res de 36-46 d'après l'O.P.T. - Observation n03

La dimension verticale de la couronne et du tronc de ces dents est augmentée.

Lorsque l'apexogénèse n'est pas totalement termin ée, la mesure de R peut être sous-évaluée,
cc qui est le cas pour Jul ien R..
Il serait intéressant d' effectuer ces mesures sur un prochain orthopantomogramme.

5. 4. 4 Téléc éphalogrophies
Les mesures prises sur les 4 patients possédant ce type de cliché montrent que la croissance
spatiale du menton n'est pas perturbée pour les enfants dcs observations 2, 4 et 6. Par con tre,
on note chez ces trois enfants un décalage des bases osseuses maxilla ires en classe 11/.
Seul Nicolas C. a dévelop pé une croissance verticale dominante de type dolichognathe, où là
le menton cst en position reculée. Il n'accuse pas de décalage des bases osseuses.

Classe 1
25%

Classe III

Figure 58 : Classe squelett ique
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Cette grande proportion de classe III squelettique corrobore les etudes faites sur la croissance
faciale : à savoir que la croissance mandibulaire est moins en retard que la croissance
maxillaire ; Elle peut même être normale. [3]
Par contre , la malocclusion intermaxillaire n'est pas c lairement etablie dans cette étude
comme être une consequence de la maladie. En effet, on ne retrouve qu 'un patient presentant
une classe III occlusale et non pas la moitie des cas d'après SCHWARTZ [62].

D'aut re pan, l'effet des medicaments sur la croissance maxillaire et mandibulaire n'est pas
clairement mis en évidence ici car bien que les patients n02 et 6 aient débuté leurs traitem ents
l' un à 17 mois et l'autre à 7 ans 4 mois ils présentent la même classe III osseuse.

5. 5 Rôle des traitements et des soins

5. 5. 1 Traitements médicaux
Si l'apport de phosphore et de vitamine D ont un effet positif sur la croissance osseuse, leur
action sur l'odontog én èse n'e st pas établie. Le cas 9 en est un bel exemple.

5. 5. 2 Traitements dentaires
Les dents tempora ires cariées sont presque toutes soignées par pulpotomie ou pulpectomie

car soit la cavité d'obturation atteint rapidement une come pulpaire soit la pulpe s'avère être
intect ée ou n écros ée.
Une parfaite eviction du parenchyme pulpaire des dents pluri radicul ées temporaires étant
diffic ile de réaliser, on note souvent des infections apicales sur des dents dévitalisées
accompagnées de rhizalyse avancée. L'extraction devient alors inévitable.
Chez ces enfants, les contrôles bucco-dentaires doivent être plus fréquents puisqu 'un e carie
initiale peut développer une in fection pulpaire très rapidement.
Les premières molaires définitives bénéficient souvent de sealents occlusaux, ce qui permet
de les protéger de la carie. Le rn ordançage, indispensable pour coller ce type de composite,
n'agresse apparemment pas la pulpe.
Des obturations restauratrices à l'amalgame ne semblent pas perturber la pulpe, même si
parfois les parois sont proches des cornes pulpaires.
Les consultations de contrôle doivent être rapprochées pour que les soins soient les moins
délabrant possibles.
Il est important que le chirurgien-dentiste explique au patient les répercussions bucco­
dentaires de ce type de rachitisme ainsi que le rôle aggrava nt d'une mauvaise hygiène.
Le contrôle de plaque est impératif chez ces sujets dits « à risques ».
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6 Conclusion

Si les traitements médicaux jouent un rôle positif sur le squelette, leurs effets sur la
odontog én èse restent hypothetiques. Les r épercussions bucco-dentaires du rachitisme
hypophosphat émique 1i é à l' X demeurent nombreuses ct variées même si ces traitements
médicamenteux sont souvent precoces et adaptés à la croissance squelettique de l' enfant.

Neufs patients RHLX, suivis pour la plus part depuis leur enfance par le Pr Vidailhet au
service p édiatriquc de l'hôpital de Brabois-Enfant, ont permis de réaliser cette étude.
Une liche clinique bucco-dentaire a été proposée pour l' occasion en s' appuyant sur les
données bibliographiques .

Mis à part la taille qui reste infé rieure à la moyenne, l'examen visuel de ces patients ne révèle
aucunes particularités, tant au niveau du profil facial qu 'au niveau musculaire. Seul un patient
âg é de 12 ans (observation numéro 6 J présente des signes cliniques qui caractérisent cette
maladie, à savoir un profil cisfrontal avec bosse frontale marquée.
Les examens endobuccaux également n"i ndiquent pas de prime abord que les patients
présentent un rachitisme hypophosphatémique : la morphologie externe des dents est
normale (taille, forme, couleur), le nombre de caries initiales relevées sur les molaires
temporaires et d éfinitives des filles comme des garçons ne semble pas démesuré par rapport à
la normale, les scores des indices de plaque/tartre n'apparaissent pas excessifs .
De plus. on ne remarque pas de modifications franches du stade d'éruption des dents
définitives comme le laissait à penser certains auteurs. Et de toute façon, l' éruption dentaire
ne peut être le reflet direct du développement dentaire puisque des facteurs locaux comme
des extractions précoces peuvent l'influencer. cc qui fut le cas pour une de nos observations.
Par ailleurs. on ne note pas non plus de lien de causalité entre l'occlusion mola ire et cette
forme de rachitisme. Toutefois, pour le patient n06 l' occlusion dénote des troubles du
squelette car maigre un traitement orthodontique terminé en 1994, la déviation dentaire droite
initiale et la rétrognathie sont réapparues.
Des mesures c èphalorn étriques prises sur <1 patients indiquent un nombre important de classe
III osseuse (3 cas sur 4) alors que la croissance spatiale du menton reste correcte. Cc qui nous
laisse à penser comme certains auteurs que la cro issance du maxillaire supérieur est
perturbée.

l.'cctopic ou l"i nclusion des canines permanentes chez les sujets mascul ins est un luit souvent
rapporté dans nos observations, tout comme dans la littérature. En effet, 3 garçons sur 5 ont
une ou plusieurs canines mal placées et cela ne concernent aucune des 4 filles.
Et bien que l'hypersensibilité dentinaire soit une répercussion atypique mais néanmoins
soulignée dans une récente publication. on relève qu' un patient encore une lois de sexe
mascul in se plaint du froid et des variations de température.

Si le schéma dentaire à priori semble normal. l'examen minutieux de la gencive met en
évidence dans de nombreux cas, ct surtout chez les garçons, des vestiges fibreux de fistules
apicales cc qui nous incite à nous pencher sur leur historique bucco-dcntaire pour mieux
comprendre ce ph énom ène.
L'unamn èsc de ces <) observations (cc qui représente toutelois trop peu de cas pour être
repr ésentatif). montre que les pathologies infectieuses des dents temporaires des patients
RIILX ont été très nombreuses à une exception près.
La physiopathologie de linfect ion est accélérée chez ces enfants. En effet. les abcès apicaux
sont quasi-svst èmat iques sur de nombreuses dents temporaires maxillaires et mandibulaires
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malgré un contrôle régulier par le chirurgien-dentiste. La carie n'étant pas toujours
responsable de l' infection, l'origine est alors décrite comme idiopathique.
L'évolution de ces infections apicales semble plus d éfavorable chez les patients du sexe
masculin, avec formation de fistules vestibulaires (3 cas sur 5 étudiés) et extractions précoces.

L'examen radiographique par le biais de clichés bitewings, rétro-alvéolaires et panoramiques
se révèle être d' une grande importance, En effe t, il met en évidence les répercussions
morphologiques du RHLX sur les germes dentaires ct permet d'apporter une explication sur
l' étiologie de ces infections apicales.
Les observations des bitewings molaires droits et gauches des 9 patients corroborent dans leur
ensemble les données recueillies dans la littérature. A savoir :

Un agrandissement quasi-systématique du volume carn éral des dents temporaires et
définitives.
Des cornes pulpaires anormalement étirées en direction de la jonction amélo-den tinaire.
Une hypoplasie am élaire des dents temporaires et permanentes.
Un contraste am élo-dentinaire souvent diminué.
Des lésions apicales étendues essentiellement sur les dents de lait.
Une bande d' hyperclart édentinaire juxta-amélaire sur les dents permanentes.
Une perturbation de la corticale osseuse et une discontinuité de la lamina dura.

Des communications pulpe-buccales via la come pulpaire ont même été mises en évide nce
par certains clichés radiographiqucs de dents temporaires extraites.
Ces observations se généralisent sur les orthopantomogra mmes, et des mesures de
taurodontisme sont relevées sur deux patients de sexe masculin.
Les soins dentaires des dents temporaires se réduisent de ce fait souvent à une pulpectomie ou
ù l' extraction lorsque l'infection apicale ne peut être enrayée.
Quant aux dents définitives, les traitements prophylactiques sont efficaces et conseillés. Les
visites de contrôle rapprochées doivent être systématiques pour ces patients dits « à risque ».
Une bonne hygiène buccale est primordiale.

La fiche clinique permet de r épertorier les conséquences bucco-dentaires pathologiques,
parodontales. radiologiques, orthodontiques, ainsi que de noter les effets des soins réalisés et
des traitements en cours. D'autre part, elle crée une ligne directive pour la consultation et
l' étude bucco-dentaire chez des patients atteints d'une maladie héréditaire rare souvent
inconnue du milieu dentaire non-hospitalier.
Mais cette étude est statistique. Seule une étude longitudinale pourrait caractériser l' évolution
de la pathologie bucco-dentaire.

Les modifications de la morphologie interne des dents et de leur aspect radiographique
tendent à prouver que des troubles structuraux seraient à "origine.
Il serait intéressant de confronter cette étude avec une étude histologique.
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Le l'liA no est le rapport entre le volume pulpaire et le volume de la dent d'après un cliché
radiologique. Ce rapport se calcule uniquement sur les dents dontl'apexogénèse est terminée.

Méthode d'analyse :
-Le film dentaire rétro alvéolaire doit être placé parallèlement à l'axe de la dent, grâce à un
angulateur de Rinn. Puis l'image obtenue est grossie 5 fois par un agrandisseur Beseler 45
MCRX.
-Les contours de la dent et de la pulpe sont tracés sur une feuille.
-L'analyseur manuel d'image Zeiss MOP-3 convertit la superficie de la dent et la superficie
de l'espace pulpaire en valeurs numériques.

AlIlIel:e 2
Selon les études de SEOW et LATHAM [40], l'orthopantomogramme permet une
radiographie des premières molaires permanentes inférieures avec un minimum de distorsion.
Par celte technique, la mesure de la couronne et du tronc dentaire (ou Crown-Body en anglais,
noté CS) est déterminée par une ligne passant par le sillon occlusal à la furcation et
perpendiculaire à une ligne passant par les sommets cuspidiens. La longueur des racines (ou
Root, noté R) sera mesurée de la furcation à l'apex de la plus grande racine, sur la même
ligne que celle pour mesurer CS.

Selon ces auteurs, le taurodontisme peut être objectivement diagnostiqué si le rapport CS/R
est supérieur ou égal à 1.1.

A

B

R

B

C13<C!3 '
R>I{ '

CB'/R'~ 1. 1

Coupes mésio·distales de 36 ou 46 normale (A) et taurodontigue (8).
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Allllel:e J

Mesure i Normale 1 Dolicholàcial 1 Mésolàcial 1 Brachvfacial
Axe facial ( 1) 87° 1 90c=3° X

Angle facial (2) 87" 87"=3° X
Angle du plan 25° 26C,,04O X

mandibulaire (3)
Hauteur faciale 50° 47' =4° X
inférieure (4)

Arc mandibulaire 25°
1

26' =4° X
(5)

Convexité de A -2 mm ' mm=2mm
Mesure du wit' s -·" 5 mm 0-2mm

i à A-I'og 6.5 mm l mrneZmrn
Angle i IA-I'og 30° 12°4°
Mesure de 16 à 12 mm Age-S mm

l'TV ::.t 3mm
1à A-I'og 13 mm 3à4 mm

Angle 1li 112° \ "' T:>J _

Alllle-.:e4

Mesure Normale Dolichofacial Mésolàcial Brachvlàc ial
i Axe facial ( 1) 91° 90c3 ° X,

Angle facial (2) 86° 87"=3° X,
,

Angle du plan 28° 1 26"=4° X
i mandibulaire (3)

i
1

i Hauteur faciale 44° , 4T =4° X
1, inféri eure (4 ) 1

Arc mandibu laire 1 30° 25.) ' =4" 1 1 X
(5)

Convexité de A 6 mm 2mm=2
Mesure du wits -4 mm O-Zmm

i à A-I'og 3.Smm lmrneZ 1

Angle i 1A-I'og " 0 22 ~=4 1

Mesure de 16 à 21 mm Age-3 1

l'TV mm=3 1
1

1à A-Pog <) mm 3à4mm 1

Angle I ii 122° l'' ~ 1J _
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A llllel:e 5

1 Mesure Normale 1 Dolichofacial M ésofacia l Brachvfacial
Axe facial ( 1) 1 86° 900 ± 3° X

Angle facial (2) 82° 87°± 3° X
Angle du plan 29° 26°±4° X

mandibu laire (3)
Hauteur faciale 49° 47°±4° X
inférieure (4)

Arc mandibulaire 28° 26°±4° X
(5)

Convexité de A +6.5 mm 2±2 mm
Mesure du wit' s Omm 0±2 mm

i à A-Pog 3.5 mm J±2mm
Angle i 1A-Pog 30° n O±4°

Mesure de 16 à 12.5 mm Age+3
l'TV ±3mm

1à A-I'og 7 mm 3à4 mm
Angle I .'i 115° 1.... ') 0J_

A lllle-.:e 6

Mesure Normale Dolichotàcial Mésotàci al Brachvfacial
Axe facial ( 1) 90° 90° ±3° X

Angle facial (2) ! 87° 88° ±3° X
Angle du plan 1 25° 25°±4° X

11
mandibulaire (3) , ,
Hauteur faciale

,
47° 47°±4° X

!1inféri eure (4)
Arc mandibulaire ' , 0

1 28°±4u
1 X 1

,
1 J _

(5)

Ja4 mm
13 1°

li mm
Angle 1.1
1a A-I'og

i Convexité de A 1 -2 mm ! 2±2 mm
Mesure du wits 1 -7 mm 0±2 mm

i à A-I'ol! 1 1 mm 1±2 mm
Angle i /A-Pog i 27° n O±4°

Mesure de 16 à 1 l-l mm Age+3
l'TV , "±:3mm

, .
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