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La dysplasie cléido-crânienne est une maladie génétique rare, aux formes 

d'expressions étonnamment variables.  

Elle se manifeste principalement par des anomalies squelettiques, 

claviculaires et cranio-faciales nombreuses et évolutives. Parmi elles, les signes 

dentaires restent encore souvent à l'origine du diagnostic et se révèlent parmi les 

plus handicapants pour les patients.  

Ainsi, à l'adolescence, la démarche thérapeutique s'axe presque 

exclusivement sur la sphère oro-faciale et mobilise l'ensemble des disciplines 

odontologiques.  

Aujourd'hui, les stratégies thérapeutiques tiennent compte des mécanismes 

physiopathologiques de l'affection et aboutissent à des résultats satisfaisants 

justifiant de longues périodes de traitement. (1) 
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1. DEFINITION  
 

La dysplasie cléido-crânienne, également connue sous le nom de dysostose 

cléido-crânienne (DCC) est une maladie génétique héréditaire rare, à transmission 

autosomique dominante.  

 

La DCC est un trouble qui affecte le plus souvent les os issus d’une ossification 

endochondrale et membraneuse. Elle est caractérisée par un défaut de 

développement des os du crane (larges sutures crâniennes), par une fermeture 

tardive des fontanelles, par l’absence complète ou partielle des clavicules, des 

anomalies dentaires, un thorax en forme de cône, une large symphyse pubienne, 

des anomalies des phalanges et des malformations vertébrales. 

MUNDLOS et al en 1997 (3)(4) ont démontré que le gène responsable de la DCC 

se situait sur le bras court du chromosome 6p21. 

 

Les anomalies dentaires sont pathognomiques de la maladie, l’éruption de la 

denture temporaire est retardée, il existe de nombreux défauts d’éruption de la 

denture permanente et de multiples dents surnuméraires. 

 

 

2. HISTORIQUE 
 

Les premières observations ont été rapportées par MECKEL (1760) suivi de 

MARTIN (1765) qui mis en évidence le premier cas de défauts claviculaires, puis 

PROSCHASKA (1819) suivi de SCHEUTHAUER (1871) qui rapporta un cas avec les 

deux clavicules et le crâne affectés (5). 

 

GREIG, en 1933, fit la découverte sur un crâne d’un homme de Neandertal, 

d’anomalies typiques de la DCC. 

 

C’est en 1897 que Pierre MARIE et Paul SAINTON (2) ont effectué la première 

description détaillée de cette affection à laquelle ils donnèrent le nom de Dysostose 

cléido-crânienne.  
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HESSE fut le premier à décrire en détails les défauts de la denture et des 

mâchoires associés à la DCC. 

 

En 1908, le suédois HULTKRANZ décrit la « physionomie quaternoon », il s’agit 

des quatre éléments caractéristiques de la DCC, à savoir l’absence de l’os nasal, 

des bosses au niveau de l’os frontal, un prognathisme mandibulaire et une 

hypoplasie maxillaire. (11)  

 
3. FREQUENCE 

 

La dysplasie cléido-crânienne est répertoriée comme une maladie rare par le 

bureau des maladies rares (ORD) de l’institut national de la santé (NIH). (35) 

 

La DCC a une prévalence estimée à 1 cas sur 1 000 000. 

Elle possède une pénétrance complète et une expressivité variable. 

 

Il est possible de sous diagnostiquer des cas en raison du manque relatif de 

complications médicales. 

La DCC peut être découverte à tous âges, les lacunes crâniennes pouvant être 

remarquées dès la naissance. 

 

Les deux sexes sont affectés dans des proportions quasiment identiques. 

Le défaut apparaît souvent dans plusieurs générations successives. (8) 

 
 

4. ETHIOPATHOGENIES  
 

4.1.  Généralités ou mécanismes génétiques  
 

La DCC est une maladie transmise selon le mode autosomique dominant ou 

causée par une mutation génétique spontanée. Il s’agit d’une anomalie 

chromosomique située dans le bras court du chromosome 6. Trois gènes ont été 

localisés dans la région 6p21, ce sont TCTE1, MUT et Cbfa1 (Run 2). (21)  
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A ce jour, RUNX2 appelé aussi CBFA1 est le gène connu pour être associé à 

cette maladie. Tous les cas diagnostiqués cliniquement présentent des mutations de 

RUNX2, mais il y a peu de preuves supplémentaires de l’hétérogénéité du locus. Les 

mutations au sein de RUNX2 ont une pénétrance complète, élevée et une variabilité 

extrême. (26) 

 

Il a été suggéré que 70% des patients atteints de dysplasie cléido-crânienne 

ont une mutation ponctuelle impliquant RUNX2 et 13% présentent une délétion. 

 

RUNX2 est un gène codant pour un facteur de transcription, qui régule de 

façon majeure la différenciation ostéoblastique et la formation osseuse. Il contrôlerait 

la différenciation des cellules pré ostéoblastiques en cellules ostéoblastiques durant 

le développement. En post natal, il contrôlerait le dépôt de matrice osseuse par les 

ostéoblastes différenciés, ainsi que la résorption osseuse par les ostéoclastes. De 

récentes découvertes suggèrent que ce gène joue aussi un rôle important dans 

l’odontogenèse en participant à la différenciation des odontoblastes, la formation de 

l’organe de l’émail et la prolifération de la lame dentaire (10). L’haplo insuffisance, 

c’est-à-dire la perte hétérozygote de fonction de ce facteur de transcription, est 

suffisante pour engendrer la pathologie. (43)  

L’invalidation du gène est létale à la naissance pour les souris homozygotes 

avec une absence totale d’os, tandis que les formes hétérozygotes montrent des 

anomalies très similaires à celles de la DCC. Ceci prouve donc que le gène CBFA1 

est un facteur primordial de l’ostéogenèse, qu’elle soit endochondrale ou intra 

membranaire. 

Il existe une grande variabilité phénotypique, pouvant engendrer de simples 

anomalies dentaires jusqu’à des troubles plus importants tels l’ostéoporose, mais il 

n’y a pas d’évidentes corrélations entre le génotype et le phénotype (Otto et al., 

2002). 
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4.2.  Sur le plan général 
 

Une étude réalisée sur deux familles, et portant sur les étiologies génétiques 

moléculaires, a révélée une mutation non sens dans la famille 1 et une mutation faux 

sens dans la famille 2. Les personnes présentant une mutation non sens ont montré 

un maxillaire hypoplasique, un retard d’éruption, plusieurs dents surnuméraires et 

une stature normale. En revanche, les personnes ayant une mutation faux sens de 

novo dans le domaine RUNT ont montré une seule dent surnuméraire et une petite 

taille. La conclusion de cette étude est que les analyses mutationnelles et 

phénotypiques montrent que la gravité des mutations sur le système squelettique ne 

sont pas nécessairement en corrélation avec celle de la perturbation du 

développement des dents. (37) 

 

 

4.3.  Sur le plan dentaire   
 

Environ 94% des patients DCC ont une dentition anormale. 

 

Plusieurs hypothèses ont été émises concernant les étiopathogénies 

possibles en fonction des différentes anomalies dentaires retrouvées. 

 

 
4.3.1. Retard d’éruption  

 

Dans la littérature, le retard ou l‘arrêt d’éruption des dents permanentes a été 

attribué à divers facteurs, notamment, la présence de plusieurs dents surnuméraires, 

la présence de racines mal formées avec absence de cément cellulaire, un os trop 

dense et une anormale résorption de l’os et des dents temporaires. (31)  

 

L’éruption de la dent commence après la fin de la formation de la couronne et 

l’activation de la gaine de Hertwig; suit ensuite la formation de la dentine radiculaire 

et la désintégration de la gaine permettant le dépôt de cément sur la dentine 

radiculaire. Il est possible qu’il se produise un défaut de désintégration de la gaine, 
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ne permettant pas le dépôt de cément. En l’absence de formation de cément à la 

bonne période, le manque d’attachement des fibres parodontales pourrait conduire à 

un probable retard d’éruption (6).  

 

 Il a été également suggéré que la présence de cément acellulaire à l’apex 

des dents temporaires et définitives pourrait entrainer l’échec ou le retard d’éruption. 

Une étude a été publiée par MANJUNATH K. et al. (6) en 2008, dans le cas présent, 

le patient atteint de dysplasie cléido-crânienne se plaignait de l’éruption de nouvelles 

dents sur un site ayant subi des avulsions précédentes. Le but de cette étude était 

d’analyser le cément présent sur la racine de dents surnuméraires permanentes du 

patient et de le comparer à celui de sujets normaux. Malgré l’absence de cément 

cellulaire, les dents surnuméraires ont fait leur éruption. Par conséquent, il est peu 

probable que l’absence de cément cellulaire ait une quelconque influence sur le 

processus d’éruption. 

 

 UNGER S. et al. en 2002, ont observé l’activité des phosphatases alcalines 

sériques chez les patients atteints de DCC, ils ont évoqué l’hypothèse selon laquelle, 

la baisse de niveau de phosphatases alcalines pourrait être un des facteurs de retard 

d’éruption. 

 

Le retard d’éruption est un phénomène qui semble être multifactoriel. La 

présence de plusieurs dents surnuméraires, une résorption anormale d’un os qui 

semble être trop dense et une concentration de phosphatases alcalines trop faible 

sont autant de facteurs potentiellement responsables du retard d’éruption observé. 

Cependant, la présence de cément acellulaire au niveau des racines des dents 

temporaires et permanentes n’est pas une hypothèse qui semble vérifiée. 

 

4.3.2. Inclusions dentaires 

 

 La formation et l’éruption dentaires sont des processus complexes et très 

réglementés qui impliquent les cellules de l’organe dentaire ainsi que celles du tissu 

osseux environnant. Les causes possibles de l’inclusion peuvent être attribuées à la 

perturbation de la résorption osseuse, la perte précoce du canal gubernaculaire, 

l’absence de cément cellulaire ou le manque d’union entre le follicule dentaire et la 
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muqueuse en raison de la possible présence de tissu fibreux s’interposant et 

agissant comme une barrière à l’éruption. 

 

  Dans l’étude de MANJUNATH K. et al. (6) en 2008, il a été observé une 

résorption apicale dans 100% des dents permanentes et dans 88,8% des dents 

surnuméraires chez le patient atteint de DCC, alors que les dents des individus 

normaux n’ont montré aucune résorption. Il a été rapporté que l’os alvéolaire 

environnant des dents n’ayant pas fait leur éruption chez les patients atteints de DCC 

est dense et présente une inversion de l’orientation des trabéculation (lignes 

d’inversion), suggérant qu’il posséderait un rôle dans la résorption dentaire anormale 

(7). Un faible taux de résorption osseuse pourrait entrainer une cascade 

d’évènements liés à la fatigue conduisant à la résorption des racines.  

 
 Les inclusions dentaires, sont, de la même manière que le retard d’éruption, 

des phénomènes multifactoriels, par lesquels aucune hypothèse ne semble être 

privilégiée par rapport à une autre. 

 
4.3.3. Dents surnuméraires 

 

La formation de dents permanentes surnuméraires peut être expliquée par 

une résorption incomplète ou fortement retardée de la lame dentaire, qui est ensuite 

réactivée au moment de l’achèvement de la couronne des dents permanentes 

normales. L’hypothèse d’une résorption incomplète ou nettement retardée de la lame 

dentaire est en conformité avec une remodélisation osseuse anormale de l’os chez 

les patients atteints de DCC. Il semblerait ainsi, que le développement des dents 

surnuméraires chez les patients atteints de DCC soit directement lié à la dysplasie 

osseuse généralisée. (31) 

 

Il a été également avancé qu’une hyperplasie ou une segmentation des 

germes dentaires en raison de la perte de contrôle génétique puisse expliquer la 

présence de dents surnuméraires. (6) On dénombre un maximum de 63 dents 

surnuméraires chez un patient DCC. 
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Une analyse génétique mutationnelle de trois frères et sœurs japonais DCC, 

dont le père était également atteint, a été réalisée. Les caractéristiques squelettiques 

et dentaires ont été examinées par l’enquête et des radiographies. Cette étude 

montre l’implication de la régulation non génétique ou épigénétique dans la formation 

de dents surnuméraires dans la DCC.  En effet, les frères et sœurs avaient des 

modèles complètement différents au niveau de la formation des dents 

surnuméraires, même s’ils partageaient une mutation génétique identique. 

Une explication possible de la diversité de la formation de dents 

surnuméraires dans la famille DCC est la réglementation non génétique ou 

épigénétique de la formation des dents. Le règlement non génétique inclurait les 

facteurs environnementaux, par exemple la position fœtale, la nutrition, les 

traumatismes et l’exposition aux rayons X. La régulation épigénétique est définie 

comme la règlementation héréditaire de la fonction des gènes qui ne peuvent pas 

être expliqués par des changements dans la séquence d’ADN. (36) 

           

 Selon RYOO et al. en 2002 et SUDA et al. en 2007 et 2010, les patients atteints 

de DCC ayant des mutations du gène RUNX2 identiques ont montré une grande 

variation dans la formation des dents surnuméraires et bon nombre de dents 

surnuméraires sont disposées de manière asymétrique dans le maxillaire et la 

mandibule, ce qui implique que le nombre et la position des dents surnuméraires ne 

sont pas uniquement régis par des mutations de RUNX2. Ainsi, la présence de dents 

surnuméraires serait également due à des gènes modificateurs ou des variations de 

copies. (40)  
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Orthopantomogramme montrant des dents surnuméraires. 

D’après SHAKUNTALA et Coll., J Med Case Reports. 2012. (51) 
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5. FORMES CLINIQUES 
 

Comme dans toutes les pathologies génétiques, la diversité des phénotypes est 

considérable, allant de phénotype ostéoporotique sévère à des cas où les anomalies 

dentaires sont les seules manifestations. 

 

5.1. Formes selon l’âge   

 

 Les malformations associées à la DCC, ne sont pas fixées mais sont par 

ailleurs peu évolutives. Elles vont en général s’atténuer au cours de la croissance, 

certaines peuvent même disparaître après quelques années. 

 

Etant donné que la DCC est une maladie caractérisée par des troubles de 

l’ossification, ceux-ci sont d’autant plus apparents et nombreux que l’enfant est 

jeune.   

 

 

5.2. Formes étiologiques 
 

Dans les formes étiologiques, on peut rencontrer la forme héréditaire, la plus 

fréquente et la forme sporadique avec environ un patient sur trois dont les parents ne 

sont pas atteints. 
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5.3. Formes associées 

 

La DCC peut être associée à d’autres troubles :  

 

 

 DCC et rachitisme. 

 

 DCC et malformations auriculaires. Un cas a été mis en évidence, la 

malformation atteignait les pavillons, les conduits auditifs externes, il s’y 

associait également une atrésie de l’oreille moyenne et des 

malformations des osselets. 

 

 DCC et troubles nerveux. Chez les patients atteints de DCC, les 

manifestations neurologiques sont un peu plus fréquentes que dans 

l’ensemble de la population. En effet, la plupart des auteurs insistent sur 

l’intégralité de l’intelligence, mais PATTISAPI (1986) rapporte que 

l’épilepsie et le retard mental sont fréquemment observés dans la DCC.  

D’après certains auteurs, les examens anatomo-pathologiques           

montrent des lésions constantes du système nerveux central. On 

remarque notamment des lésions inflammatoires ou hémorragiques du 

cerveau. (39) 

Certains auteurs ont tenté de trouver une explication à l‘association 

DCC et troubles nerveux.  

Pour KILGORE et LASKER, l’ossification crânienne défectueuse accroit 

le risque de traumatisme crânio-encéphalique lors de l’accouchement. 

Ce risque est favorisé également par les fréquentes anomalies 

pelviennes chez les mères atteintes de DCC. Au cours de l’enfance, 

l’absence de fermeture des fontanelles et des sutures rendent le 

cerveau plus vulnérable. 

Pour KAHLER (1939), il semblerait que les patients atteints de DCC, 

étant donné leur aspect physique peu attirant, soient attirés par les 

déficients mentaux, entrainant ainsi la réunion des deux tares dans la 

descendance. 
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5.4. Formes atypiques  
 

Il existe des formes atypiques de cette maladie :  

 

 formes qui respectent les clavicules décrites entre autres par CONTE 

(1961), COLLADO OTERO (1956) ou encore JOB, NAHUM et 

FAURE (1965)  

 

 formes qui respectent la voûte crânienne, ZAFFARONI (1959) 

rapporte 7cas de DCC parmi lesquels 3 sujets ont des anomalies 

claviculaires isolées sans atteintes crânienne.  

 

 formes qui respectent à la fois les clavicules et le crâne. Elles sont 

plus exceptionnelles. COLE et LEVINE (1951) montent dans l’une de 

leurs observations, un garçon issu d’une fratrie de dysostosiques, 

présentant des anomalies des mains, du rachis et du bassin mais 

ayant un crâne et des clavicules normaux.   

 

 

Ce syndrome regroupe des formes cliniques diverses, tant sur le plan des 

localisations que sur celui du degré de retard d’ossification. Mais il n’est pas exagéré 

d’affirmer la présence quasi constante d’anomalies de la dentition permanente  

associées à un retard de la maturation osseuse plus ou moins marqué. 
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6. DIAGNOSTIC 
 

6.1. Diagnostic positif 
 

Les difficultés rencontrées dans le diagnostic précoce sont le résultat des 

caractéristiques génétiques et du développement de la maladie. 
 

6.1.1. Diagnostic prénatal 
 

Plusieurs méthodes de diagnostic prénatal sont disponibles. 

 

Dans les familles avec un parent atteint, le risque de donner naissance à un 

enfant également touché est de 50% à chaque grossesse. Les femmes atteintes de 

DCC présentent un rétrécissement du diamètre pelvien nécessitant une césarienne 

lors de l’accouchement. 

 

Des tests classiques d’ADN peuvent être réalisés, à la recherche d’une 

mutation dans le gène Cbfa1. 

 

L’analyse de liaison est également une option pour le diagnostic prénatal.  

Le but des analyses de liaison est de localiser les régions contenant les gènes 

responsables du trait ou de la maladie sur le génome au moyen d'observations sur 

des individus reliés 

Cependant toutes les familles touchées montrent un lien avec 6p21 et cette 

approche nécessite au préalable une disponibilité des membres de la famille pour 

des tests génétiques multiples. (38) 

 

Pour les familles qui ne disposent pas d’une mutation identifiable ou ne 

montrent pas de liaison génétique ou pour lesquels le dépistage invasif n’est pas une 

option, une échographie pour le diagnostic prénatal reste une alternative. Elle peut 

également être considérée comme un complément aux tests génétiques. (38) 

A l’échographie, les résultats osseux sont présents au début et peut être 

détectables à la fin du premier trimestre. Les résultats de l’échographie de clavicules 
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hypoplasiques sont très révélateurs de la dysplasie cléido-crânienne dans une 

famille à risque. 

Il est important de noter que sans antécédent de DCC, un diagnostic 

différentiel de l’hypoplasie des clavicules est à poser. (38)  

 

 

6.1.2. Diagnostic postnatal 

 
6.1.2.1. Diagnostic physique, morphologique 

 

L’apparence du patient atteint de DCC est souvent diagnostique. 

 

Le diagnostic est précoce, pendant la première enfance. On remarque très tôt 

une aplasie ou hypoplasie des clavicules, une ossification insuffisante et un 

élargissement des sutures. 

Pour les formes incomplètes surtout, le diagnostic est plus tardif, il ne 

s’impose qu’après élimination des autres affections qui ont avec cette maladie des 

caractères communs. 

 

Les manifestations dentaires et relatives aux maxillaires mènent souvent au 

diagnostic initial à savoir (10) :  

- un palais étroit et profond 

- une augmentation de la prévalence des fentes palatines 

- une rétention prolongée des dents temporaires 

- un délai d’éruption ou aucune éruption des dents permanentes  

- le 1/3 inférieur du visage court 

- un angle goniaque aigu  

- kystes associés aux dents incluses 
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6.1.2.2. Diagnostic radiologique  

 
L’examen clinique doit être complété par un examen radiologique du crâne et 

du thorax. La radiographie du crâne visualise l’ossification insuffisante et 

l ‘élargissement des sutures, le scanner met en évidence une disjonction de toutes 

les sutures et la radiographie du thorax montre l’aplasie ou l’hypoplasie des 

clavicules.  

L’association agénésie des clavicules et élargissement des sutures crânienne 

font poser le diagnostic de DCC.  

 

La radiographie panoramique permet aussi d’obtenir sur le même cliché les 

deux étages inférieurs de la face à savoir, le maxillaire, les articulations temporo-

mandibulaires, la mandibule et les sinus. 

 

Grâce à la radiographie panoramique, de nombreuses caractéristiques 

anatomiques de la DCC sont visualisées :  

    

  Au niveau dentaire :  

 

- les dents permanentes incluses 

- de nombreuses dents surnuméraires 

- les dents permanentes et surnuméraires en position ectopique 

- les kystes associés aux dents surnuméraires 

- le retard de résorption des dents temporaires 

 

 

        Au niveau osseux :  

 

- Les trabéculations grossières de la mandibule 

- L’augmentation de densité osseuse au dessus des dents incluses 

- L’augmentation de densité du ramus ascendant entre le bord antérieur de 

la mandibule et le canal dentaire inférieur 

- L’absence de fusion de la symphyse mandibulaire 
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- Un sinus maxillaire très petit voire absent. Le bord infra orbitaire paraît 

plus bas que la normale 

- Un processus coronoïde fin   

- Un arc zygomatique fin avec une inclinaison vers le bas 

- Le plancher des fosses nasales incliné vers le bas au niveau de l’épine 

nasale antérieure 

- Le ramus ascendant étroit dont les bords antérieurs et postérieurs sont 

parallèles et rapprochés 

 

Malheureusement, surtout lorsqu’il y a beaucoup de dents surnuméraires, les 

traditionnelles radiographies dentaires ne sont pas assez riches en détails afin de 

permettre la planification correcte du traitement des patients. Dans ce cas, il est 

approprié de demander un examen tomodensitométrique donnant une information 

précise sur l’anatomie tridimensionnelle de chaque dent, sa relation avec les 

structures environnantes et les autres dents :  

 

 Soit une tomodensitométrie classique avec le denta-scanner 

 Soit une tomographie à faisceaux coniques : Cône Beam 
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D’après DALESSANDRI et Coll., Head Face Med. 2011 (26) 

 
       Orthopantomogramme d’un enfant de 13 ans et 2mois 
 

 
      Orthopantomogramme  à 13 ans et 9 mois 
 

 
      Orthopantomogramme à 14 ans et 1 mois 
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Partie gauche de la mandibule. 
 
 

  
Vue vestibulaire des dents 43 impactées et surnuméraires. 

 

  
Vue linguale des dents 43 impactées et surnuméraires. 
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Arcade maxillaire :  
 

 

 

 
 
 
 
Coupe sagittale de l'arcade maxillaire affichée en mode MIP: vue de côté en bas à 

gauche. 

 

D’après DALESSANDRI et Coll., Head Face Med. 2011 (26) 
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6.2. Diagnostic différentiel  
 

Il existe de nombreux syndromes, environ 20, pour lesquels on note la 

présence de dents surnuméraires, il est indispensable de réaliser un diagnostic 

différentiel afin d’éviter toute erreur.  

 

De même, la présence d’os wormiens est un indicateur de nombreuses 

maladies congénitales et anomalies telles que la macrocéphalie, la trisomie 21 ou 

l’ostéogénèse imparfaite. 

 

 

6.2.1. Syndrome de RUBINSTEIN-TAYBI 
 

Parmi les syndromes, celui de RUBINSTEIN-TAYBI (RTS) présente de 

nombreux signes cliniques communs à ceux de la DCC. 

Il s’agit d’une maladie autosomique dominante caractérisée par des manifestations 

osseuses, telles que retard de croissance, des pouces larges et de gros orteils. Il se 

manifeste également par des anomalies oculaires : fente sous palpébrale oblique, 

glaucome, strabisme et des sourcils lourds ou très arqué. 

 

Le syndrome de RTS peut résulter de micro délétions ou mutations 

ponctuelles au niveau du gène CBP sur le chromosome 16p13.3 qui code pour une 

protéine nucléaire participant en tant que co-activateur dans l’expression des gènes 

cycliques AMP réglementé.  

Alors que l’espérance et la qualité de vie des patients atteints de DCC ne sont  

touchées que marginalement, les patients souffrant de RTS sont mentalement 

retardés et peuvent avoir une durée de vie raccourcie. (13) 
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Syndrôme de RUBINSTEIN-TAYBI :  
 

On remarque des pouces larges et de gros orteils. 

 

                         (c) 
 

(a) On constate une petite bouche et une malocclusion.  

(b) En intra-oral, le palais est ogival et les molaires supérieures ont des lésions 

carieuses. 

(c) Vue intra buccale du maxillaire supérieur. 

 

D’après MUNEVVEROGLU et Coll., Case Rep Dent. 2012 (55) 
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6.2.2. Ostéogénèse imparfaite  

 
L'ostéogenèse imparfaite (OI) ou maladie de LOBSTEIN, encore appelée 

maladie des os de verre, survient chez environ un individu sur 10 000. 

L'ostéogenèse imparfaite se caractérise par une fragilité osseuse associée 

radiologiquement à une ostéoporose avec amincissement des corticales et 

ossification insuffisante de la voûte crânienne (donnant un aspect d'os wormiens aux 

clichés du crâne). 

Le plus souvent, on retrouve également un nanisme, une laxité ligamentaire et 

cutanée et une surdité (hypoacousie par malformation des osselets).  

 

Les ostéogenèses imparfaites de types I consistent en une diminution 

quantitative du collagène de type I tandis que les types II, III et IV cumulent une 

altération quantitative et qualitative. 

L'OI peut toucher uniquement l'os, sans altération dentaire associée, mais on 

retrouve également un continuum allant d'une dentine de structure apparemment 

normale à des formes sévères de dentinogenèse imparfaite. 

 

La littérature s'intéresse peu aux manifestations orofaciales des ostéogenèses 

imparfaites. Deux auteurs, cependant, ont réalisé des études cliniques, plus 

spécifiquement dentaires, permettant ainsi de chiffrer la prévalence des altérations 

faciales. (41) (42) 

 

Selon MALMGREN, les manifestations dentaires les plus fréquentes sont : 

- des dents opalescentes pour 42% 

- des malocclusions (classe III 70% au lieu de 3-8% dans la population 

générale, articulé inversé, béance antérieure. Plus l’OI est sévère, plus la 

malocclusion est importante. 

On trouve aussi des agénésies, des taurodontismes, des impactions de la 

deuxième molaire et des éruptions ectopiques plus fréquemment que dans la 

population générale. 

Les altérations dentaires associées aux ostéogenèses imparfaites sont 
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cliniquement très similaires à celles des dentinogenèses imparfaites isolées : dents 

opalescentes facilement abrasées avec des pertes d'émail.  

Une fois encore, la denture temporaire est plus sévèrement atteinte que la 

denture permanente. Les couronnes ont un aspect globuleux du fait de l'importante 

constriction cervicale. La taille et la forme des racines varient parfois. Enfin, la pulpe 

est oblitérée ou présente des calcifications. (43) 

Certains auteurs, ainsi que PERTERSEN et al., (44) ont montré qu'il n'existe 

aucune corrélation entre le degré de coloration dentaire et le type ou la sévérité de 

l'ostéogenèse imparfaite. De même, l'atteinte de la denture temporaire n'implique pas 

forcément celle de la denture permanente. Au sein d'une même famille, les 

anomalies dentaires peuvent être très variables, certains sujets ayant des dents 

opalescentes et d'autres non. Toutefois MALMGREN et LINDSKOG (45) établissent 

une corrélation entre la sévérité de l'ostéogenèse imparfaite et l'atteinte 

ultrastructurale de la dentine. 

 

 

Denture supérieure d’un patient atteint d’ostéogénèse imparfaite : 

 

 

 

D’après RUTH et Coll West J Med. 2001 (56) 
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6.2.3. Pycnodysostose  

 
La pycnodysostose est une ostéochondrodysplasie décrite par MAROTEAUX 

et LAMY en 1962. C’est une maladie génétique autosomique récessive. Elle est liée 

à un déficit de l’activité de la cathepsine K, enzyme clé de la dégradation du 

collagène osseux.  

Il s’agit d’une maladie très rare, sa prévalence exacte est inconnue mais elle 

est inférieure à 1/100 000.  

  

Parmi les manifestations cliniques habituelles on retrouve : 

- une ostéosclérose 

- une petite taille 

- une acro-ostéolyse des phalanges distales 

- une fragilité osseuse avec fractures spontanées 

- une dysplasie des clavicules  

- une fragilité dentaire  

- une hyperdensité osseuse 

- des déformations des os du crâne avec absence de fermeture de la 

fontanelle antérieure 

- des anomalies crâniofaciales très spécifiques 

- une hypoplasie maxillaire 

- une verticalisation de la mandibule 

- un palais ogival 

 

L’ostéomyélite et les fractures sont des complications fréquentes au niveau de 

la mandibule. (46)  
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Radiographie du crâne d’un patient atteint de Pycnodysostose : 
  

 
La radiographie montre un angle mandibulaire obtus, une fontanelle antérieure et 

postérieure ouverte  et des sinus non pneumatisés. 

D’après QUAIS et Coll., Cases J. 2009 (57)   

 

Radiographie panoramique d’un patient atteint de Pycnodysostose :  
 

 
 
Sur cet OPT, on remarque une petite mandibule, une hypodontie, et une mal position 

dentaire. 
D’après HASAN et Coll., Eur J Dent. 2012 (58) 
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6.2.4. Rachitisme  

 

Le rachitisme est un syndrome résultant d'un défaut de minéralisation du tissu 

préosseux nouvellement formé (tissu ostéoïde) de l'organisme en croissance. 
Les signes cliniques varient selon le degré de carence vitaminique et en fonction du 

délai de diagnostic. 

L'atteinte osseuse est prédominante : les lésions, symétriques, siègent dans 

les zones de croissance osseuse active et sont spontanément indolores. 

Les lésions débutent au niveau du crâne entre 4 et 6 mois, sous la forme d'un 

craniotabès marqué par le caractère dépressible des os du crâne dans les régions 

pariétales et occipitales (sensation de balles de ping-pong à la pression dans la 

région de l'écaille de l'occipital). Au niveau du crâne, il pourra également exister 

d'autres signes évocateurs et non pathognomoniques, comme le retard de fermeture 

des fontanelles, des déformations à type de bosse frontale et aplatissement 

occipitopariétal.  

Le rachitisme peut se manifester par des déformations du thorax avec 

notamment aplatissement antéropostérieur et dépression dans la région sous 

mammaire. 

Enfin, d'autres atteintes plus rares, non spécifiques, peuvent être retrouvées : 

un retard d'apparition des dents, des lésions du rachis et du bassin. 

 

6.2.5. Hypothyroïdie néonatale 

 

L'hypothyroïdie congénitale est dépistée systématiquement à la naissance, ce 

qui permet d'éviter une affection autrefois dénommée crétinisme. 

L'hypothyroïdie est une situation d'imprégnation insuffisante de l'organisme en 

hormones thyroïdiennes, le plus souvent à cause d'un mauvais fonctionnement de la 

glande thyroïde. 

Les symptômes de l'hypothyroïdie découlent d'un ralentissement métabolique 

général. On notera un retard de l’ossification de l’ensemble du squelette, une 

fragmentation multiple des têtes fémorales et un élargissement cortical. 

http://fr.wikipedia.org/wiki/Cr%C3%A9tinisme
http://fr.wikipedia.org/wiki/Hormone_thyro%C3%AFdienne
http://fr.wikipedia.org/wiki/Glande_thyro%C3%AFde
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6.2.6. Maladie de CROUZON  

 
Il s'agit d'une dysostose craniofaciale de type acrobrachycéphalie, d'origine 

héréditaire, à transmission autosomique dominante. L'atteinte siège au niveau des 

sutures coronales et sagittales du crâne, plus rarement au niveau des sutures 

lambdoïdes. 

Au niveau de la face, l'hypoplasie frontale, sphénoïdale, ethmoïdienne et 

maxillaire, rend compte de la rétraction naso-maxillaire, des troubles de l'articulé 

dentaire et des troubles respiratoires. 

L'exophtalmie constante, d'importance variable, s'explique par l'étroitesse de 

la cavité orbitaire, en rapport avec le déplacement du sphénoïde en avant, la 

poussée du cerveau en arrière, l'hypoplasie faciale. 

L'hypertélorisme et la divergence des axes orbitaires sont fréquents. Les 

signes ophtalmologiques sont directement liés à la synostose craniofaciale : baisse 

d'acuité visuelle en rapport avec une compression du nerf optique, une hypertension 

intracrânienne, une exposition cornéenne du fait de l'exophtalmie ; troubles 

oculomoteurs par l'hypoplasie musculaire d'origine mésodermique, ou par 

malposition des globes oculaires, directement en rapport avec une malposition 

orbitaire. 
 

6.2.7. Le syndrome d’APERT  

 

Décrit par APERT en 1906 (47), c'est une malformation majeure, associant 

une facio-cranio-sténose et des syndactylies osseuses et membranaires des quatre 

extrémités. Le syndrome d'Apert est constitué dès la naissance. Il fait partie du 

groupe des acrocéphalosyndactylies. La transmission se fait sur un mode héréditaire 

autosomique dominant, avec une fréquence élevée de cas sporadiques. 

 

La craniosynostose est toujours bicoronale et respecte le système longitudinal 

(sutures métopique et sagittale) qui est même anormalement large durant les 

premiers mois de vie. Le maxillaire est très hypoplasique, avec inversion de l'articulé 
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dentaire, la face est large, avec un nez en bec, un hypertélorisme constant et un 

exophtalmie pouvant là aussi être majeur.  

La syndactylie des doigts et orteils est totale, respectant souvent le pouce 

et/ou le cinquième doigt (aspect en « moufle » des extrémités) 

Il se rapproche de la maladie de CROUZON, l'hypertélorisme et l'exophtalmie 

sont moins marqués que dans la maladie de CROUZON. Les fentes antimongoloïdes 

sont plus fréquentes. L'hypoplasie de l'étage moyen de la face explique les 

anomalies palatines dentaires, occasionnant des troubles de l'articulé dentaire. 

Des anomalies cardiaques et viscérales sont souvent associées. Sur le plan 

cérébral, l'hydrocéphalie et le retard mental ne sont pas rares. L'œil et ses annexes 

sont atteints, au même titre que dans la maladie de Crouzon, on retrouve des 

agénésies de certains muscles (droit supérieur, oblique supérieur), par atteinte 

mésodermique. (27) 

 
6.2.8. Syndrôme de GARDNER 

 

Il s'agit d'une polypose familiale adénomateuse autosomique dominante. On 

retrouve ainsi des risques de tumeur maligne au niveau de la peau (caractérisée par 

une hyperpigmentation), du squelette (ostéomes, notamment au niveau du crâne et 

du maxillaire) (48), des kératokystes, et des cancers colorectaux.  

 

Les anomalies dentaires sont diverses :  

                 - dents impactées 

                  - dents surnuméraires 

    - agénésies 

- anomalies de la forme des racines.  

 

Le gène impliqué dans cette pathologie est APC situé au locus 5q21.q22. (49) 

Ce gène est impliqué dans la voie de signalisation Wnt. Dans les familles atteintes, 

les manifestations orofaciales peuvent être les premières et permettre le dépistage 

précoce de cette pathologie avant la transformation des polypes intestinaux en 

cancer colorectal. (50) 
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6.2.9. Conclusion 

 
Il existe de nombreuses pathologies dont les signes cliniques se recoupent 

avec ceux de la DCC. Les quelques pathologies présentées ici sont celles qui 

présentent le plus de similitudes avec la DCC, cette liste n’est évidemment pas 

exhaustive.  

De ce fait, il est nécessaire de connaître toutes les caractéristiques cliniques et 

radiologiques de la DCC afin d’éviter toute erreur diagnostic. 
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DEUXIEME PARTIE : 
 

LES PROBLEMES POSES PAR 
LA DYSPLASIE CLEIDO-

CRANIENNE 
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1. SUR LE PLAN GENERAL 
 

La majorité des observations réalisées montrent des sujets qui ont une taille et un 

développement quasi normal. 

 Cependant d’après une étude réalisée en 1990, les personnes atteintes de DCC 

ont une taille significativement réduite quelque soit le sexe. (14) 
 La majorité des personnes atteintes, ont un corps typiquement large et court, 

résultant d’une ossification des os longs retardée et déficiente. 

 

1.1. Le membre supérieur 
 

Il est fréquent de retrouver un retard de maturation osseuse au niveau des 

membres supérieurs. Il a été montré que les patients atteints de DCC pouvaient 

présenter une hypoplasie du radius et de l’humérus.  

Selon une étude réalisée par JENSEN, il semblerait que le radius ait une 

longueur plus courte chez les personnes atteintes de DCC, ceci étant davantage 

significatif chez les femmes. (14) 

Les anomalies sont fréquentes aux extrémités distales des membres, 

notamment au niveau de la main. On remarque que les doigts sont courts et trapus, 

excepté l’index qui est long en raison d’un long deuxième métacarpien. 

 La longueur des deuxième et cinquième métacarpes est souvent exagérée, 

avec la présence d’épiphyses surnuméraires à la base des quatre derniers 

métacarpes. On retrouve en général une brachymésophalangie de l’index et de 

l’auriculaire. 

Radiologiquement, on constate que les phalanges sont courtes, effilées et 

pointues, leur houppe terminale est absente ou mal formée et d’aspect discoïde. On 

voit également que les épiphyses ont une déformation en cône notamment au niveau 

des deuxièmes phalanges. 

Une hyperlaxité au niveau des coudes peut-être observée mais sans 

augmentation de fréquence des fractures. 
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Radiographie de mains d’un patient atteint de DCC :  
 

 

 
 
On remarque la présence de deux os au niveau du carpe. 

D’après DIXIT et Coll., Lung India. 2010 (54)  
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1.2. La ceinture scapulaire 
 

 L’agénésie des clavicules fut considérée par Pierre MARIE et Paul SAINTON 

comme étant l’un des signes essentiels de la maladie. Seul 10% des personnes 

atteintes ont une agénésie totale des clavicules. 

Les anomalies claviculaires sont fréquentes, souvent bilatérales avec 

différents degrés de dysplasie donnant un aspect clinique variable, allant d’une 

simple dépression en regard des clavicules, jusqu’à des épaules tombantes qui 

peuvent être facilement mises en opposition. 

 L’hypoplasie avec persistance d’un reliquat osseux parasternal peut entrainer 

une compression du plexus brachial ou de l’artère sous-clavière. 

 Les anomalies claviculaires ne nécessitent pas de traitement particulier, sauf 

en cas de compression vasculo-nerveuse qui peut nécessiter l’excision des débits 

claviculaires. (15)  

Le processus coracoïde et l’acromion peuvent avoir un aspect bipartite. 
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Les clavicules :  
 

 

 
 

Mise en opposition des clavicules 

D’après MOHAN et Coll., Journal of Oral Science.2010 (52)  

 

 

 

 
 
 
Hypoplasie avec pseudarthrose des 2 clavicules. 

D’après TRIGUI et Coll., Archives de pédiatrie 2011 (53)  
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1.3. Le rachis 
 

Les anomalies rachidiennes sont très fréquentes. Le retard ou l’absence de 

fusion des arcs postérieurs sont très fréquent, donnant souvent lieu à une spina 

bifida plus ou moins étendue. Cette malformation correspond à une fissure du rachis, 

due au défaut de soudure d’un ou plusieurs arcs vertébraux, à travers laquelle font 

hernie, sous forme d’une tumeur plus ou moins volumineuse, les méninges, et 

parfois la moelle, avec une quantité variable de liquide céphalo-rachidien.  

 On observe parfois une spina bifida occulta dans laquelle la peau, 

normalement développée au niveau de la fissure la cache complètement. 

 

Les anomalies des corps vertébraux sont moins constantes : aplasie partielle, 

présence de vertèbres surnuméraires ou d’hémi vertèbres pouvant entrainer 

scoliose, cyphose ou lordose pathologique. 

 Le défaut total d’ossification des corps vertébraux a été mis en évidence, 

atteignant même le sacrum et le coccyx. 

On remarque également au niveau des corps vertébraux, des vertèbres 

cunéiformes, une platyspondylie, une fusion entre la dernière vertèbre cervicale et la 

première thoracique. On note chez l’enfant que le retard d’ossification des corps 

vertébraux se manifeste par une forme ovoïde bi-convexe des corps vertébraux et la 

persistance anormale de la synchondrose entre les corps et les axes postérieurs. 
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Radiographie du rachis : scoliose lombaire gauche associée à une 
hyperlordose lombaire :  

 
 
 

 
 
 
 
 
D’après  TRIGUI et Coll., Archives de pédiatrie 2011 (53)  
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1.4. Le thorax 
 

Le thorax est étroit, de forme conique. Les anomalies vertébrales de type 

scoliose et/ou cyphose sont fréquentes. 

On peut remarquer la présence de côtes cervicales et surnuméraires,              

certaines côtes peuvent présenter une hyperobliquité vers le bas. 

On peut également observer l’agénésie du manubrium ainsi que l’absence 

complète du sternum. 

 

 

 

 
 
 

 
 
 
 
Aspect conique du thorax et des champs pulmonaires. 
D’après  TRIGUI et Coll., Archives de pédiatrie 2011 (53)  
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1.5. La ceinture pelvienne 
 

Radiologiquement, le bassin a un aspect caractéristique avec une  hypoplasie 

des ailes iliaques et un retard d’ossification des banches ischio et illio pubiennes. 

(15) 

Des dislocations congénitales de la hanche ne sont pas rares. 

Ces anomalies ont pour conséquence un rétrécissement du diamètre pelvien, 

nécessitant lors de l’accouchement, une césarienne chez 35% des femmes 

atteintes.(16)  

 

 
 
Radiographie du bassin : déficit d’ossification des branches pubiennes, cols 

fémoraux courts et exagération de hauteur des épiphyses fémorales. 

 

 
 
 
Radiographies du bassin : coxa vara évolutive, associée à un retard d’ossification 

des branches ilio et ischio-pubiennes. 

D’après  TRIGUI et Coll., Archives de pédiatrie 2011 (53) 
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1.6. Le membre inférieur 
 

 Au niveau des membres inférieurs, une boiterie à la marche par inégalité de 

longueur des membres ou secondaires à une réduction de mobilité des hanches à 

cause d’une coxa vara peut être observée. 

Le génu-valgum et le pied plat sont aussi des motifs de consultation fréquents. 

L’épiphyse fémorale supérieure est plus haute que large donnant l’aspect d’un 

chapeau. La tête fémorale est hypoplasique et s’adapte mal à un condyle peu 

profond. 

Une coxa vara évolutive peut être observée et peut nécessiter une ostéotomie 

de valgisation en cas de gène fonctionnelle avec un angle cervico diaphysaire 

inférieur ou égal à 90° ou un angle épiphysaire de Hilgenreiner supérieur ou égal à 

60°. (15)  

Les phalanges des pieds peuvent présenter les mêmes altérations que celles 

décrites au niveau des mains, essentiellement les épiphyses en cône. 

 

 

 

 
 
L’abduction des hanches n’est possible qu’avec exagération du flessum et 

hyperlordose lombaire compensatrice. 

D’après  TRIGUI et Coll., Archives de pédiatrie 2011 (53) 

 



 55 

2. SUR LA TETE 
 

Les manifestations cranio-faciales sont liées à l’âge et ne deviennent évidentes 

qu’à l’adolescence. 

 

2.1. Le crâne 
 

Le crâne est dit brachycéphale, c’est-à-dire qu’il y a une modification des    

diamètres antéropostérieurs et transversaux. Le diamètre transversal est d’autant 

plus augmenté que ne l’est le diamètre sagittal. 

 Le massif crânien est trop développé par rapport au massif facial. 

 
 

2.1.1. Au niveau de la voûte du crâne ou calvaria 

 

Selon JENSEN qui a réalisé plusieurs études à propos du développement       

cranio-facial des patients atteints de DCC, on peut constater que la calvaria a une 

forme de poire inversée et présente une ouverture persistante de la fontanelle 

antérieure (19) qui semble diminuer avec l ‘âge (17). 

La largeur de la calvaria est accrue et la région frontale est relativement plus 

importante. (18)  

La longueur de la calvaria est relativement identique chez les hommes 

souffrant de DCC et les hommes sains, au contraire, les femmes atteintes de DCC 

ont une calvaria plus petite par rapport aux femmes non atteintes. (18) 

La hauteur de la voûte du crâne est diminuée tant chez les hommes que chez 

les femmes atteints de DCC, il semblerait que seuls les os pariétaux aient des 

dimensions similaires. (18)  

On note également pour tous les os de la calvaria, une forte réduction de la 

calcification osseuse. (20).  La calcification des os de la voûte du crâne chez un 

nouveau né atteint de DCC est équivalente à celle d’un fœtus d’environ 20 semaines 

d’âge gestationnel. (20)  
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 Le crâne présente un retard d’ossification avec pour principale conséquence 

la persistance de fontanelles et la non fermeture des sutures. 

Les sutures de la voûte sont irrégulières et d’aspect dentelé. 

La suture sagittale se présente déprimée donnant au crâne un aspect plat 

parfois appelé « tête d’Arnold ». (21)  

Les fontanelles persistent longtemps à l’état membraneux, surtout la 

fontanelle bregmatique (antérieure) qui demeure largement ouverte et visible jusqu’à 

l’adolescence voire même jusqu’à l’âge adulte.  

 

On remarque, surtout au niveau de la suture lambda, la présence d’îlots 

d’ossification dits os wormiens. Ces derniers sont souvent surnuméraires, donnant à 

la voûte un aspect en mosaïque.  

Les os wormiens sont de petits os surnuméraires que l'on rencontre 

accidentellement entre les divers os du crâne. Ils sont ainsi appelés du nom d'un 

médecin danois Olaus Wormius Worm, qui les a décrits au commencement du XVIIe 

siècle (1611). 

On rencontre les os wormiens, soit au niveau des sutures, soit au niveau des 

fontanelles, d'où leur subdivision en wormiens suturaux et wormiens fotanellaires. 

Manouvrier (1886) a décrit sous le nom d'os insulés, un groupe d'os wormiens 

qui se développent, loin des sutures et des fontanelles, au milieu même d'un os 

normal. Il ne les a observés que sur le frontal, le temporal et le sphénoïde et sur la 

table interne seulement, d'où le nom d'os wormiens endocraniens sous lequel il les a 

désignés. Ces osselets paraissent, du reste, être assez fréquents. 

Quel que soit le groupe auquel ils appartiennent, les os wormiens sont très 

variables dans leurs dimensions, dans leur forme et aussi dans leur épaisseur. Ils 

sont formés le plus souvent aux dépens de toute l'épaisseur du crâne; mais ils 

peuvent aussi être formés seulement aux dépens de la table externe (exocraniens), 

plus rarement aux dépens de l'interne (endocraniens).  

   

 

 

 

 

http://www.cosmovisions.com/os.htm
http://www.cosmovisions.com/crane.htm
http://www.cosmovisions.com/suture.htm
http://www.cosmovisions.com/fontanelle.htm
http://www.cosmovisions.com/suture.htm
http://www.cosmovisions.com/fontanelle.htm
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Scanner tridimensionnel de la face antero-supérieure d’un crâne d’un patient 
atteint de DCC : 

 

 
 

D’après MOHAN et Coll., J Oral Science. 2010 (52) 

 

 
Téléradiographie de profil montrant les sutures crâniennes ouvertes d’une fille 
de 15 ans atteinte de DCC :  
 

 
 

D’après C N, et Coll., J Med Case Reports. 2012 (51) 
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Os wormiens :  
 
 

 
 

A. Crâne normal. 

B. Présence d'os wormiens sous la forme de petits îlots semblant découper les 

sutures et les fontanelles en mosaïque. 

 

 

D’après KALIFA et Coll., Radiologie et imagerie médicale (59)  
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2.1.2. Au niveau de la base du crâne   

 

         L’anomalie la plus remarquable au niveau de la base du crâne se situe au 

niveau de l’os sphénoïde. En effet, ce dernier est hypoplasique dans le sens sagittal 

alors qu’il est élargi dans le sens transversal. 

       On remarque également un hypertélorisme au niveau du sphénoïde.        

L'Hypertélorisme est un syndrome caractérisé par des malformations cranio-faciales 

se révélant par un agrandissement de la petite aile du sphénoïde, entraînant un 

élargissement de la distance inter-orbitaire (l'espace inter-oculaire est normalement à 

peu près égal à la largeur d'un œil) et de la racine du nez. 

      Le clivus, surface osseuse inclinée en haut et en avant formée de la lame 

quadrilatère du sphénoïde et de la partie basilaire de l’occipital, est déplacée 

crânialement chez les patients atteints de DCC. (18)  

D’après l’étude de Jensen, examinant les radiographies de crâne de 22 enfants 

atteint de DCC (17), le clivus fléchit dans la plupart des cas, mais la flexion reste 

stable au cours des périodes d’observation. 

       La selle turcique a la forme d’un petit bulbe (19), mais d’après l’étude de 

JENSEN (17), l’augmentation de la taille de la selle turcique est réduite à la suite de 

légères résorptions. 

 

        Au niveau de l’os occipital, on remarque une antéversion du foramen magnum. 

Ce dernier est également plus long chez les patients atteints de DCC et ce, de façon 

plus nette chez les hommes souffrant de DCC. 

      La fermeture de la synchondrose occipitale ne se fait pas. Une fente médiane 

prolonge en arrière le trou occipital, cette fente paraît traduire un défaut de fusion 

des ébauches latérales de l’occiput. 

 

      Au niveau des mastoïdes, on observe l’absence de pneumatisation. D’après 

DELAIRE et LE DIASCORN (22), l’aspect éburné des rochers n’a, en général, aucun 

problème sur l’audition.  

Certains auteurs ont montré, malgré tout, qu’une surdité de transmission peut 

s’observer avec une prédisposition à faire des otites moyennes à répétition (23). Ces 

problèmes seraient secondaires à la réduction des canaux auditifs, à un défaut de 

pneumatisation des mastoïdes et aux malformations des osselets. (24)  

http://fr.wikipedia.org/wiki/Syndrome
http://fr.wikipedia.org/wiki/Anomalies_craniofaciales
http://fr.wikipedia.org/wiki/Sph%C3%A9no%C3%AFde
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     Les arcades zygomatiques sont diminuées ou incomplètes dans tous les cas 

observés. (19). Dans le plan frontal, la distance entre les arcades zygomatiques 

controlatérales est réduite. (18)  

     Dans la DCC, l’éminence articulaire, au niveau de l’os zygomatique et du 

processus zygomatique de l’os temporal, est souvent plate et l’os zygomatique est 

hypoplasique. 

 

2.2. La face 
 

La face est triangulaire et plate, le relief des pommettes est effacé.  
On constate que le maxillaire est en légère rétroposition, à la différence de la 

mandibule qui, elle, se trouve plutôt en antéposition, donnant ainsi cette notion de 

prognathisme.  
 

2.2.1. La région nasale 

 
Le nez est large et épaté, les orifices narinaires sont presque transversaux. 
Presque tous les patients ont montré une hypoplasie ou une absence des os 

propres du nez. (19)  
De profil, le nez est plus proéminent par rapport aux tissus mous du nasion, la 

racine du nez est continue et sans dépression évidente avec le front. 
On remarque que les cavités sinusiennes péri-nasales sont absentes ou 

petites et que les choanes sont extrêmement étroites. 
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2.2.2. La région orbitaire 

 

      Les patients atteints de DCC présentent un hypertélorisme, il s’agit d’un 
syndrome caractérisé par des malformations cranio-faciales se manifestant par un 

agrandissement de la petite aile du sphénoïde, entraînant un élargissement de la 

distance inter-orbitaire et de la racine du nez.  

 

      On peut également remarquer une obliquité anti-mongoloïde des fentes 

palpébrales. 

 

     D’après JENSEN (18), les ouvertures orbitaires sont hautes et étroites. Le 

plancher de l’orbite est plus proche du plancher des fosses nasales. Le plafond de 

l’orbite est plus plat et légèrement plus court. 

 

     Les os zygomatiques et lacrymaux peuvent se présenter sous développés. 

(21)  

 

2.2.3. Les maxillaires 

 
De manière générale, le maxillaire et la mandibule ont été réduits en hauteur 

et en largeur et la mandibule est antero-portée. 

 

2.2.3.1. Le maxillaire  

 
La croissance en hauteur du maxillaire a été fortement réduite,            

principalement en raison de la minime résorption du plancher nasal. (17). Le 

maxillaire apparaît donc sous développé et plus court par rapport à un 

développement normal de la mandibule résultant d’un prognathisme pseudo 

mandibulaire. (21)  

 

Cependant, la longueur du maxillaire est normale dans la DCC. (18) 

Le maxillaire est souvent associé à une mince arcade zygomatique et on note 

la présence de petits sinus maxillaires parfois absents, expliquant une dimension 

verticale maxillaire petite. (10) 

http://fr.wikipedia.org/wiki/Syndrome
http://fr.wikipedia.org/wiki/Anomalies_craniofaciales
http://fr.wikipedia.org/wiki/Sph%C3%A9no%C3%AFde
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Une division palatine est généralement observée, entrainant un aspect ogival 

du palais osseux. Cette arcade supérieure s’inscrit très au large dans l’arcade 

inférieure. 

Le maxillaire est truffé d’inclusions dentaires que l’on retrouve jusqu’au niveau 

des rebords orbitaires inférieurs. 

 

2.2.3.2. La mandibule  

           

La mandibule donne au profil une allure prognathe, on peut également noter 

un retard voire une non fermeture de la symphyse mentonnière. 

    Dans la majorité des cas, le prognathisme mis en évidence, est dû à 

l’augmentation de la longueur mandibulaire et à la diminution de celle de la base du 

crâne. (25)  

     Les branches montantes de la mandibule sont étroites et élancées, les faces 

des bords antérieur et postérieur sont parallèles, se rétrécissant parfois vers le 

condyle et le processus coronoïde. (12)  

      La croissance condylienne est verticale, donnant lieu à une rotation de la 

mandibule vers l’avant par rapport à la base antérieure du crâne. (17) L’absence 

fréquente des molaires qui permettent de garder une position verticale normale de la 

mandibule et un manque de résorption osseuse postérieure sur le bord mandibulaire 

inférieur explique également la rotation antérieure de la mandibule.  

      La longueur et la hauteur postérieure de la mandibule sont plus petites dans la 

DCC. 

      La mandibule montre une trabéculation grossière avec des régions où la 

densité est augmentée. (10) JENSEN et KREIBORG notent que l’aspect du ramus 

ascendant lingual par rapport au canal alvéolaire inférieur est considérablement 

épaissi. Cela se traduit sur un panoramique dentaire par une augmentation de la 

densité osseuse entre le canal alvéolaire inférieur et le bord antérieur du ramus. 
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Faciès d’un patient de 30 ans atteint de dysplasie cleido-crânienne :  
 

                  
 

Vue de face mettant en évidence                  Radiographie latérale du crâne montrant 

une hypermobilté des clavicules,                   des sutures crâniennes ouvertes, 

la présence de bosses frontales          des fontanelles larges, 

une dimension verticale diminuée                  plusieurs os wormien 

et un prognathisme.                                    les sinus de la face sous développés. 

 

 
                 Vue intra buccale montrant de nombreuses dents absentes. 

 
Le panoramique dentaire, impossible à reproduire car de mauvaise qualité, montre 

malgré tout, les nombreuses dents surnuméraires, les sinus maxillaire ainsi que 

l’angle goniaque sous développé. 

 

D’après RAJEEV et Coll., Cases J. 2008 (60) 



 64 

3. SUR LA CAVITE BUCCALE  
 

3.1.     Les dents  
 

3.1.1. Morphologie générale 

 

Le problème dentaire le plus remarquable est la malocclusion et le 

surpeuplement des arcades dentaires causés par la rétention des dents définitives et 

la présence de multiples dents surnuméraires. La présence de ces dents incluses 

s’expliquant entre autres par une diminution de la résorption osseuse alvéolaire, 

conduisant également à l’impaction ou la localisation ectopique des dents 

permanentes. (26)  

L’examen radiographique du développement des dents chez les patients 

atteints de DCC sur plusieurs années a indiqué que les dents surnuméraires se 

forment après l’élaboration des dents permanentes correspondantes. Par 

conséquent, les dents surnuméraires dans la DCC sont susceptibles d’être 

engendrées à partir des dents permanentes, et pourraient représenter une partie de 

la  troisième dentition selon JENSEN et KREIBORG (1990). 

 

3.1.2. L’émail 

 

La structure de l’émail ainsi que sa minéralisation semblent normales pour 

certains. (67) 

 

Mais selon certaines études, la longueur moyenne des jonctions lacunaires 

dans les dents permanentes normales sont de 209,1um alors qu’elles sont 

respectivement de 109,4um et 108um pour les dents surnuméraires et les dents 

permanentes chez les patients atteints de DCC. (6)  

 

 Il semblerait également que l’activité phosphatase alcaline sérique soit réduite 

chez les patients souffrant de DCC. (6)  
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KLEES en 1983, a observé des évaginations de l’émail, localisées 

symétriquement sur les faces vestibulaires et palatines chez les patients atteints de 

DCC. Ceci peut s’expliquer par une augmentation de la pression tissulaire qui s’est 

exercée plus généralement et plus ou moins simultanément sur les tissus non encore 

minéralisés des germes de ces dents. 

 

Les racines et la couronne peuvent présenter des dépressions à leur surface 

quand elles sont en étroite relation avec d’autres dents incluses, on peut alors 

retrouver dans ces dépressions des hypoplasies de l’émail. (28) 

 

3.1.3. La dentine 
 

 La matrice dentinaire apparaît normale. La quantité et la distribution de la 

dentine interglobulaire varient. L’interface entre odontoblastes et prédentine est 

inégale, mais la couche odontoblastique apparaît normale. Les murs de la chambre 

pulpaire sont fréquemment inégaux. 

 

3.1.4. La pulpe 

 

 Un examen des dents temporaires à l’aide d’un microscope à lumière 

polarisée a montré la présence de calcification massive et irrégulière dans la 

chambre pulpaire. (29) 
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3.2.    Les tissus parodontaux 
 
3.2.1. Le cément 

 
On peut trouver des dépressions à la surface des racines qui tendent à être 

nivelées par des couches de cément cellulaire. C’est un phénomène fréquemment 

rencontré sur les dents incluses des patients souffrant de DCC. 

Au niveau des molaires, des hypercémentoses ou des cémenticules attachés 

sont associés ou enfoncés dans le cément hyperplasique. 

Le cément cellulaire manque au niveau des dents permanentes où sa 

distribution est limitée, ceci étant également possible au niveau des dents lactéales. 

(32) 

Le cément acellulaire, qui est généralement normal en épaisseur et bien formé 

sur les dents temporaires, peut être mince voire absent sur les dents permanentes. 

(32) 

Une étude de 2001, conclut que l’observation d’une prépondérance de cément 

acellulaire rapportée par RUSHTON, SMITH et SYNDNEY ne peut être une 

caractéristique distinctive de dents touchées par la dysplasie cléido-cranienne. 

L’étude suggère que la différence de cément n’est pas significative entre un patient 

atteint de DCC et un patient non atteint de DCC. Par conséquent, la quantité de 

cément cellulaire ou acellulaire ne peut pas être un facteur dans l’augmentation du 

nombre de dents n’ayant pas fait leur éruption chez les patients souffrant de DCC. 

(33) 

 

3.2.2. Le ligament alvéolo-dentaire 

 
Il semblerait, que les cellules provenant du desmodonte de patients atteints de 

DCC, expriment un phénotype ostéoblastique moins distinctif, ceci se traduisant par 

une altération de la capacité à soutenir l’ostéoclasie et pouvant expliquer, en partie, 

le retard d’éruption des dents.(30) 

Des cémenticules arrondis et libres ont été vus dans le ligament.  
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Quelques îlots d’épithélium odontogène sont vus dans le ligament parodontal, 

on note également la présence de micro calcifications, la radio densité de ces 

structures hétérotypiques minéralisées est généralement quasi similaire à celle de 

l’os et de la dentine. (34)  

 

3.2.3. L’os alvéolaire 

 

RUSHTON, en 1937, a posé l’hypothèse selon laquelle, dans la DCC il y 

aurait une anomalie de la résorption osseuse qui créerait une résistance mécanique 

à l’éruption et expliquerait certaines anomalies dentaires associées à ces conditions.  

     HITCHIN et FAIRLEY, en 1974, ont amené davantage de preuves concernant 

cette théorie et ont montré que si les anomalies d’éruption des dents permanentes 

étaient dues à une anomalie génétique contrôlant l ‘éruption, alors une perturbation 

similaire aurait due être constatée pour l‘éruption des dents temporaires, ce qui n’est 

pas le cas. Cette éruption normale serait due au fait qu‘il y a peu d’os au dessus des 

dents temporaires ainsi qu’au dessus des premières molaires. 

      

Les impactions dentaires occupent la majeure partie du volume mandibulaire.  

De l’os cortical est présent en quantité normale. 

     L’os est en grande partie dense et compact, dans les zones où il est 

spongieux, la trabéculation est grossière. Les espaces médullaires contiennent du 

tissu conjonctif vasculaire lâche ou de la moelle graisseuse.  

    Dans de nombreuses zones, des inversions d’orientation des trabéculations 

osseuses sont présentes (lignes d’inversion), soit parallèles soit en forme de 

mosaïque inégale. 

      Les fibres de Sharpey, perpendiculaires à la surface osseuse, sont enfouies 

dans la matrice. (32)  

     L’os alvéolaire est recouvert par une muqueuse fibreuse et résistante. 
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3.3.    La denture 
 

3.3.1. La denture temporaire 

     

La dentition temporaire semble se dérouler d’une manière relativement 

normale. 

La formation, la maturation et l’éruption des dents temporaires dans la DCC 

est normale. Les racines des dents temporaires sont complètement formées ainsi 

aucun retard d’éruption n’est a remarquer. (31)  

 

 La rétention de dents temporaires n’est que très rarement observée. 

 

La perturbation la plus marquée semble être le retard ou l’arrêt de la 

résorption radiculaire des dents temporaires. Cette constatation est probablement 

liée à la réduction osseuse généralisée observée dans les mâchoires et à l’absence 

d’éruption des dents permanentes. 

 

 

3.3.2. La denture permanente 

  

Chez les patients souffrant de DCC, la denture permanente est gravement 

perturbée, on constate, notamment, un échec d’éruption, une position ectopique et 

une morphologie dentaire anormale intéressant surtout les racines, une 

prédisposition pour de multiples dents surnuméraires. (31) 

     

En général, les patients atteints de DCC n’ont connaissance d’aucun 

problème dentaire avant l’âge de 10 ans, âge correspondant au début de l’éruption 

de la denture permanente.  

 

Tous les patients atteints de DCC montrent des problèmes d’éruption des 

dents permanentes, qu’il y ait présence ou non de dents surnuméraires. 
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Les germes des dents permanentes sont normaux et positionnés de manière 

normale dans l’arc dentaire, cependant, au moment du processus d’éruption, très 

lent et par la présence de dents surnuméraires, ils sont déplacés vers un chemin 

d’éruption aberrant. Dans de nombreux cas, le non respect de l’éruption des dents 

permanentes, entraine une persistance de la denture temporaire complète ou quasi 

complète. (31) 

 

Selon GOLAN et Coll., on remarque qu’en général, la dentition a un retard 

d’environ 18 à 36 mois. (11)  
D’autre part, d’après JENSEN et Coll., les premières molaires font leur 

éruption spontanément mais avec un retard considérable allant de 1 à 4 ans. 

Mise à part les troisièmes molaires, les canines et les prémolaires ont des 

difficultés à faire leur éruption, ceci s’expliquant par la position plus fréquente de 

dents ectopiques dans les régions prémolaire et canine. (31)  

 

Les anomalies de morphologie radiculaire des dents permanentes sont 

secondaires aux perturbations de leur évolution. 

 

La présence des premières molaires permanentes, ainsi que la présence des 

dents temporaires, s’expliquent par leur localisation superficielle  dans les mâchoires 

avec une couverture osseuse minime, comme nous l’avons déjà vu. (31)     

 

En ce qui concerne les dents surnuméraires, les malformations des couronnes 

et des racines de ces dents peuvent s’expliquer par leur rétention  et le peu d’espace 

dont elles disposent dans les mâchoires au cours de leur évolution. (31) 

 

Les dents surnuméraires se positionnent souvent en lingual ou en occlusal de 

la dent permanente normale. Selon une étude de JENSEN et ses collaborateurs 

(31), la présence de plus d’une dent surnuméraire par dent normale n’a jamais été 

observée. 

La non éruption des dents surnuméraires, ainsi que leur position occlusale sur 

les dents permanentes normales, contribuent, sans aucun doute, à l’arrêt de 

l’éruption, à la migration secondaire et au positionnement ectopique des dents 

permanentes. (31) 
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3.4.    Conclusion 
 

Le retard ou l’arrêt d’éruption de la denture permanente, responsable de 

l’image chaotique de la denture dans la DCC, est probablement principalement 

causé par une diminution de la résorption osseuse, par la diminution de la résorption 

radiculaire des dents temporaires et secondairement par la présence de multiples 

dents surnuméraires. 

Ces résultats sont importants pour aborder le traitement stratégique des 

anomalies dentaires dans la DCC. 
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Denture d’une patiente de 15 ans atteinte de DCC :  
 

 

 
 

Photo de la denture temporaire, on remarque qu’elle n’est pas atteinte et que toutes 

les dents temporaires sont en place. 

 

 
 

Panoramique dentaire montrant les nombreuses dents impactées et surnuméraires 

 

D’après SHAKUNTALA et Coll., J Med Case Reports. 2012. (51) 
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TROISIEME PARTIE : 
 

THÉRAPEUTIQUES DES 
ANOMALIES DENTO-

MAXILLAIRES 
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  Aucun traitement n’existe pour le crâne, les clavicules et les autres 

anomalies osseuses associées à la DCC. La plupart des patients ont une existence 

normale ou quasi normale. (10) 

 

La planification du traitement « dentaire » pour un patient présentant une DCC 

est compliquée par la présence d’une foule de facteurs. Le plan de traitement est 

largement tributaire  des âges chronologique et dentaire du patient. 

 

La détermination du moment idéal d’intervention se fait en fonction du 

développement des racines d’une part, et de l’éruption des dents permanentes 

retardée ou bloquée par les dents surnuméraires d’autre part. (21) 

 

Idéalement, le diagnostic doit être fait avant l’âge de 9 ans. (11) 
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1. INTRODUCTION 
 

1.1   Rappel sur les caractéristiques cliniques dento-
maxillaires 

 
Chacune des caractéristiques dento-alvéolaires suivantes est probablement 

présente dans tous les cas de DCC, à un degré plus ou moins important. (61 ; 62) 

 

 Les dents lactéales ne s’exfolient pas, les racines ne sont pas résorbées. 

Ces dents ne sont pas esthétiques. 

 

 Les dents surnuméraires déplacent les dents permanentes, perturbent leur 

développement et empêchent leur éruption. On observe un retard de 

maturation des dents permanentes, avec une position ectopique des dents 

normales et des dents surnuméraires dans les maxillaires. Ce phénomène 

augmente avec l’âge. 

 

 L ‘éruption est retardée du fait d’un potentiel éruptif diminué, bien qu’il ne 

soit pas entièrement absent. Il existe donc des espaces au niveau des 

arcades, où les dents permanentes n’ont pas remplacé les dents 

temporaires exfoliées. 

 

 La hauteur du tiers inférieur de la face est réduite et on observe une 

tendance à la classe III squelettique due à un hypodeveloppement du 

maxillaire et à une rotation mandibulaire vers le haut et l’avant. Le 

développement vertical de l’os alvéolaire est réduit de façon marquée, avec 

un vestibule profond. 

 

 On observe une éruption tardive mais spontanée des premières et 

généralement secondes molaires dans les deux arcades. 

 

 Il existe un retard sérieux, d’environ 3ans, du développement des racines 

des dents permanentes. 
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1.2   But des traitements dento-maxillaires 
 

Les problèmes fonctionnels et les pathologies associées à ce syndrome 

incluent des difficultés à la mastication, la formation de kystes associés aux dents 

incluses, des risques d’ostéites et des fractures des maxillaires ainsi qu’une 

mauvaise estime de soi des patients, due à leur difformité squelettique. 

Nous avons donc une demande esthétique et fonctionnelle de la part du 

patient, ce qui représente un challenge important pour le praticien. 

 Le but de chaque traitement dentaire doit inclure l’élimination de ces 

perturbations, la mise en place d’un mécanisme manducateur fonctionnel et 

l’amélioration de l’apparence des patients. 

 

 Pour atteindre ses buts, différentes approches de traitement ont été décrites 

dans la littérature, chacune reflétant la spécialité du praticien traitant. 

 

 Remplacement prothétique avec ou sans extraction au préalable des dents 

incluses. Dans quelques cas, les dents incluses sont exposées et utilisées 

comme support pour les prothèses. 

 

 Approche chirurgicale qui consiste en la suppression des dents 

surnuméraires, suivi du repositionnement chirurgical ou de la transplantation 

des dents permanentes. 

 

 Combinaison des traitements orthodontiques et chirurgicaux avec comme 

but l’éruption active et l’alignement des dents permanentes incluses. Cette 

méthode implique la suppression chirurgicale des dents temporaires et des 

dents surnuméraires retenues, suivie de l’éruption des dents permanentes, 

soit spontanément, soit par traction orthodontique, puis leur alignement 

méticuleux. Ce type de traitement doit être envisagé comme étant 

potentiellement le plus prometteur. 

 

 Enfin les ostéotomies d’avancée de la face peuvent être envisagées pour 

traiter l’hypoplasie du massif facial. 
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 En dernier recours, nous verrons que l’implantologie et les 

autotransplantations dentaires peuvent être utilisées. 

 

2.  LES TRAITEMENTS PROTHÉTIQUES 
 

La gestion prothétique comprend, la plupart du temps, la mise en place de 

prothèses partielles ou complètes. Les restaurations, grâce à des prothèses fixes, 

sont plus rares. 

 

D’après KSHAR et UMARI, la prothèse complète présente de nombreux 

avantages pour le patient. (21)  

 

 La mastication, l’esthétique et la phonation sont améliorées. 

 

 La tenue de la prothèse est facilitée par le maintien de l’os alvéolaire 

grâce à la rétention des dents, alors qu’il a tendance à se résorber 

lorsque les dents sont extraites. 

 

 La pose d’une prothèse sur des dents avec leur ligament parodontal 

permet d’augmenter la proprioception par rapport à une prothèse qui 

serait réalisée sur une crête édentée. 

 

 Dans certains cas, après évaluation de la quantité et du type d’os et en 

effectuant tous les examens nécessaires, la pose d’implant est prévue. 

Celle-ci permet une meilleure tenue de la prothèse complète sur 

l’arcade dentaire. 
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Certains auteurs ont recommandé la suppression de toutes les dents présentes 

sur l’arcade ou incluses, suivie de l’élaboration de prothèse complète. 

KELLY et NAKAMOTO ont décrit en 1947 (65) le cas d’un patient atteint de DCC 

et traité par la suppression de toutes les dents, deux prothèses complètes ont 

ensuite été réalisées. Cette méthode thérapeutique a été réfutée par d’autres 

auteurs, qui ont noté que la suppression des dents impliquait une perte importante 

d’os alvéolaire. 

 

La construction des prothèses au-dessus de la crête alvéolaire contenant des 

dents permanentes incluses et des dents surnuméraires a été critiquée par plusieurs 

auteurs sur la base de possible formations kystiques et d’inconfort au niveau des 

prothèses.  

Ainsi, dans certains cas on peut observer l’apparition de dents incluses sous les 

selles prothétiques. On parle alors de désinclusion dentaire, qui, contrairement à 

l’éruption normale, est un phénomène passif. Ces dents étant situées moins 

profondément, elles pourront être extraites avec un délabrement osseux moins 

important. (66)  

KELLY et NAKAMOTO (65) considèrent que les dents incluses doivent être 

laissées en place, à moins d’observer une formation kystique. Elles servent à former 

une crête bien arrondie et permettent de retarder la résorption osseuse. 

Les dents peuvent également être conservées et servir de support pour une 

prothèse supra-dentaire ou pour une prothèse fixe et adjointe partielle dans un 

traitement prothétique conventionnel. 

 

Actuellement, pour gérer les problèmes dentaires de patients atteints de DCC, 

l’extraction de toutes les dents permanentes suivies de la réalisation de prothèses 

complètes a été complètement abandonnée, sauf lorsque les pathologies kystiques 

et/ou infectieuses nous y obligent. 

 

Pour les personnes âgées, le traitement consiste en l’obtention ou en la 

maintenance d’une crête alvéolaire adéquate pour la confection de prothèses. Les 

extractions des molaires résiduelles associées à des lésions kystiques provoquent 

des pertes osseuses importantes. Ces pertes peuvent être comblées par des greffes 

osseuses autogènes de crête iliaque ou de côtes ou par de l’os synthétique.  
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Ces matériaux procurent un support pour les tissus mous sus-jacents et 

permettent une forme adéquate sur laquelle une prothèse peut-être confectionnée. 

En cas d’édentation complète, la mise en place de greffons osseux puis 

d’implants est possible. 

 

Pour les patients jeunes, on ne doit recourir à la prothèse que lorsque les moyens 

orthodontiques se sont révélés impuissants. En fin de traitement il peut persister des 

zones édentées qui seront comblées grâce à la prothèse adjointe ou conjointe, 

éventuellement par la prothèse supra-implantaire. 

3. LES TRAITEMENTS CONSERVATEURS 
 

 

Dans la DCC, les traitements durent généralement de nombreuses années, la 

santé des dents doit donc être préservée et le nombre de caries réduit au minimum. 

Des instructions sur l’hygiène buccale sont données. Un haut niveau de 

motivation est demandé au patient et un suivi régulier est réalisé. 

Des soins classiques sont effectués si nécessaire, des sealants et fluorations 

sont régulièrement mis en place. 

Cette partie du traitement est initiée dès l ‘établissement du diagnostic. 

4. LES TAITEMENTS CHIRURGICO - ORTHODONTIQUES 
 

Afin que les forces orthodontiques soient efficaces, certaines conditions sont  

requises :  

 Un nombre suffisant de dents sur l’arcade servant d’ancrage 

 Une certaine rigidité du système est nécessaire pour résister à la distorsion 

de la part des fonctions orales. 

 L’application de forces légères sur les dents n’ayant pas évoluées. 

 Un appareil suffisamment souple pour appliquer des forces dans le plan 

vertical afin de résoudre les multiples inclusions, de préparer les espaces 

nécessaires à la mise en place de dents, d’établir des contacts 

interproximaux, d’améliorer la forme d’arcade et d’amener en occlusion ces 

dents avec un réalignement de leur grand axe. 
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4.1   Chez l’enfant  
 

Lorsque la migration spontanée des germes dentaires ne se fait pas, il est 

possible de les mettre en place grâce à des tractions mécaniques. 

Il s’agit alors de procéder au dégagement fibreux et osseux de la couronne de la 

dent, puis à la mise en place d’un moyen de traction sur lequel on exercera des 

forces de tractions douces. 

Plusieurs approches ortho-chirurgicales ont été décrites. Chacune d’elles, 

constitue une prise en charge différente. 

 

4.1.1 Approche TORONTO-MELBOURNE 
 

Elle a été décrite en 1974 par SMYLSKI et Coll. puis en 1978 par HALL et 

Coll. (61)  

Il s’agit d’une approche otho-chirurgicale multiple. Elle consiste, à extraire en 

plusieurs étapes, les dents temporaires en tenant compte du développement des 

racines des dents permanentes. Les interventions chirurgicales sont les mêmes mais 

à des intervalles de temps (âge) différents. 

 

La première intervention chirurgicale a lieu à environ 5–6 ans ; elle consiste en 

l’extraction des incisives temporaires, sous anesthésie générale, les dents 

temporaires postérieures restent en place généralement jusqu’à 9-10 ans. Les 

incisives permanentes sont exposées de manière chirurgicale au moment de 

l’éruption spontanée des premières molaires permanentes. Une protection est alors 

placée, permettant une période de cicatrisation avant la pose de brackets 

orthodontiques.  

La seconde intervention se fait aux alentours de 9 -12 ans, la procédure est 

similaire à celle réalisée en première intention. Il s’agit d’avulser les dents 

temporaires postérieures restantes et d’exposer chirurgicalement les prémolaires. La 

zone exposée est recouverte d’un pansement chirurgical. Après une cicatrisation 

totale, les brackets sont placés sur les prémolaires et les canines. 
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Approche TORONTO-MELBOURNE : 
 

 
 

Phase 1                  Chirurgie  

 

A 5-6 ans                                          Extraction des incisives temporaires 

A 9 –10 ans                   Extraction des dents postérieures temporaires 

 

 

Phase 2               Chirurgie  

 

1eres molaires baguées                     Chirurgie d’exposition des incisives permanentes 

 

Après cicatrisation de la               Pose brackets sur les incisives 

mise en place des incisives 

 

A 9 – 12 ans           Chirurgie de mise en place des prémolaires et   

        extraction des  dents surnuméraires restantes 

 

Après cicatrisation de la mise          Pose de brackets sur les prémolaires et canines 

en place des prémolaires               
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4.1.2 Approche BELFAST-HAMBOURG 
 

Approche décrite en 1987 par RICHARDSON et Coll. et par BEHLFELT et 

Coll. (61) 

C’est une approche qui consiste à réaliser une seule et unique chirurgie. 

Toutes les dents surnuméraires ainsi que toutes les dents permanentes, 

n’ayant pas fait leur éruption, sont respectivement extraites et préparées à la mise en 

place (orthodontique) sous anesthésie générale.  

Une protection chirurgicale est placée sur le site d’exposition. Ces dernières 

sont régulièrement changées jusqu’à ce que les brackets puissent être posées, cela 

permettant de diminuer la contamination salivaire et sanguine pendant le collage. 

L’appareil orthodontique est placé sur les quelques dents ayant fait éruption, 

des élastiques sont positionnés sur les dents qui n’ont pas évoluées permettant de 

faciliter et d’encourager leur éruption. 
 

4.1.3 Conclusion sur les approches TORONTO-MELBOURNE 
et BELFAST-HAMBOURG  

 
 L’approche TORONTO-MELBOURNE est basée sur la réalisation de plusieurs 

petites interventions chirurgicales s’étendant sur une longue période. Le succès n’est 

que partiel concernant  l’éruption spontanée des dents. 

 Dans les deux méthodes précédentes, il est nécessaire d’attendre une plus 

ou moins longue période de cicatrisation avant de pouvoir toucher aux dents 

permanentes situées plus profondément. Les attachements sont collés dans un 

second temps, ce qui entraine un délai considérable jusqu’à ce que l’éruption 

dentaire soit initiée. Dans de nombreux cas, une éruption dentaire spontanée doit 

avoir lieu pour que le collage soit possible, rallongeant encore de plusieurs semaines 

ou mois le temps nécessaire avant le collage des attachements. 

De plus, la présence des pansements chirurgicaux et la nécessité de les 

changer fréquemment provoquent des douleurs, compromet l’hygiène buccale et 

perturbe les fonctions normales. On constate souvent une halitose associée. 

L’approche BELFAST-HAMBOURG offre une procédure chirurgicale simple et 

unique afin d’éliminer les dents superflues et exposer les dents restantes. 
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Cependant, cela entraine en terme de développement radiculaire, soit une exposition 

prématurée des dents postérieures, soit une exposition retardée des dents 

antérieures. Cela pourrait affecter défavorablement le développement radiculaire 

entrainant un éventuel potentiel d’éruption latent. En effet, ce traitement doit être 

réalisé entre 12 et 14 ans, cela implique que les dents surnuméraires qui se 

développent génèrent une obstruction de plus en plus importante vis à vis des dents 

normales, augmentant ainsi le nombre des structures radiculaires anormales. 

 

Une stratégie de traitement est donc nécessaire en tenant compte des 

nouvelles données qui permettent de prédire le moment de la formation et la 

localisation des dents surnuméraires et ainsi, contrôler la planification du traitement. 

Etant donné que les dents surnuméraires initient leur minéralisation environ 4 

ans plus tard que les dents permanentes normales correspondantes, il est possible 

de diagnostiquer leur présence radiologiquement dès l’âge de 5 à 7 ans pour les 

incisives et quelques années plus tard pour les canines et les prémolaires. De 

même, les molaires surnuméraires initient leur minéralisation environ 4 ans après la 

formation de la molaire précédente. (62) 

  

4.1.4 Approche JERUSALEM 
 

Approche décrite par BECKER et Coll. en 1997. (61) 

Dans cette approche, deux interventions chirurgicales sont planifiées en 

fonction du développement des racines des dents permanentes.  

Toutes ces étapes sont réalisées simultanément au niveau des deux arcades 

dentaires et sous anesthésie générale. 

Le but de cette approche est de traiter immédiatement l’absence des dents 

antérieures en plaçant un appareil orthodontique pour permettre à ces dernières de 

faire leur éruption en premier.  

Cette technique concentre les efforts initiaux à mettre en place très tôt les 

dents antérieures afin d’améliorer autant que possible l’image personnelle du patient. 
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La première intervention se fait vers 10 ans, elle permet :  

 

 D’extraire toutes les dents temporaires antérieures ainsi que toutes les 

dents surnuméraires. 

 D’exposer les incisives permanentes 

 De coller les brackets orthodontiques immédiatement  

 De fermer le site opératoire  

  

Le retard de développement de la dentition, environ 3 ans, fait que cette étape 

ne concerne que les enfants d’âge civil de 10 ans. (âge dentaire 7-8 ans) 

Etant donné que les canines et les prémolaires ont, à ce stade, des racines 

qui mesurent le tiers voire la moitié de leur longueur finale, elles ne sont pas 

exposées à ce moment.  

L’intervention chirurgicale dans cette région est, par conséquent, limitée à la 

suppression de toutes les dents surnuméraires existantes, ainsi que leurs dents 

temporaires associées. 

 

  La deuxième intervention se fait à 13 ans et plus, elle permet :  

 

 D’extraire les dents temporaires restantes 

 D’exposer les prémolaires et les canines n’ayant pas fait leur éruption 

 De coller immédiatement les brackets  

 De fermer les sites opératoires  

 

Les dents peuvent ainsi effectuer leur éruption active car la longueur de leur 

racine est d’environ deux tiers de la longueur finale attendue. 

Il est à noter, que seule la quantité d’os nécessaire est enlevé pour pouvoir 

accéder à la dent. 

Un espace suffisant est crée autour de la couronne de la dent permanente 

incluse pour permettre le collage immédiat des attachements. 

De larges lambeaux d’accès sont nécessaires à une bonne visibilité et à un 

bon accès, ils sont parfaitement repositionnés à la fin de l’intervention afin de 

recouvrir le site opératoire, favorisant une bonne cicatrisation primaire en l’absence 

de pansement chirurgical. 
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Approche Jerusalem :  
 
 

Intervention 1                       Chirurgie / Orthodontie 

 

Age dentaire 7 – 8 ans             Extraction de toutes les dents temporaires  

                                  antérieures et toutes les dents surnuméraires 

 

               Exposition des incisives permanentes  

                

                                                               Brackets posées immédiatement  

 

                                 Fermeture du site chirurgical  

 

Intervention 2     Chirurgie / Orthodontie  

  

Age dentaire 10 – 11 ans           Extraction des dents temporaires restantes 

 

             Exposition des canines et prémolaires incluses 

 

                       Brackets collées immédiatement 

   

             Fermeture du site chirurgical  
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4.1.5 Approche BRONX  
 

Les trois approches mentionnées ci-dessus, ne prennent pas en compte 

l’aspect esthétique durant toute la durée du traitement. Une nouvelle approche 

est décrite : l’approche BRONX. 

Cette approche, utilise une prothèse dentaire de recouvrement pendant toute 

la durée du traitement.  

Il s’agit de réaliser une intervention chirurgicale sous anesthésie générale afin 

de procéder à l’avulsion des dents surnuméraires et temporaires. Cette 

intervention est réalisée en fonction du développement des racines des dents 

permanentes. Pendant toute la période de mise en place des dents permanentes, 

une prothèse est placée afin de pallier au défaut esthétique. (63) 

Pour illustrer cette approche, nous présenterons un cas clinique.  
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4.1.5.1 Cas clinique de l’approche BRONX  

 
Une jeune fille de 13 ans s’est présentée, se plaignant de l’absence des ses 

dents antérieures, entrainant des difficultés d’ordre relationnel et social. 

Cette jeune fille a subi, il y a plusieurs années, une intervention chirurgicale 

afin d’extraire toutes les dents lactéales et surnuméraires. 

 

 

 
 

Présentation initiale intra et extra-orale. 

Etat buccal après une intervention chirurgicale sous anesthésie générale réalisée 

plusieurs années avant la prise en charge par cette approche. 

 

         Patiente pouvant joindre ses épaules. 
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Dans le sens antihoraire, on peut voir les bagues qui vont être posées sur les 

premières molaires permanentes. Les molaires permanentes sont très importantes 

pour la rétention et la tenue de l’appareil. Sur ces bagues est soudé un arc 

transpalatin et sur ce dernier, des aimants sont fixés bilatéralement dans des plans 

différents. Ces aimants améliorent considérablement la tenue de la prothèse. 

  

 

 
 

Radiographies comparatives de l’éruption guidée des dents de chaque arcade. 
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Vue extra et intra buccale de la prothèse. 

On remarque que des fenêtres ont été aménagées sur la prothèse au niveau des 

sites d’éruption des futures dents permanentes, afin d’éviter toute interférence. 

 

 
 

Une intervention de type Lefort I a été réalisée sur la patiente, un appareil 

orthodontique classique a été mis en place.  

Dans la zone prémolaire inférieure, des implants ont été posés bilatéralement. 
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          Patient après le traitement 

D’après BERG et Coll., J Prosthodont. 2011 (63)  

 

 

4.1.5.2 Conclusion sur l’approche BRONX 

 

Les différentes approches diffèrent par le nombre et le calendrier des 

interventions chirurgicales. 

La principale différence entre l’approche nouvellement introduite et les approches 

précédentes est le maintien de l’esthétique sur le long terme, c’est-à-dire tout le long 

de la mise en place des dents sur l’arcade. 

Cette technique proposée présente de nombreux avantages. 

L’utilisation d’un arc transpalatin est quasi idéale dans cette situation, car il ne 

limite pas la croissance maxillaire et n’interfère pas dans l’éruption de la dent 

permanente. Il permet également le maintien des premières molaires, empêchant la 

rotation mésiale et assurant le maintien de l’espace nécessaire à l’éruption des dents 

dans la cavité buccale. 

L’arc permet également de fixer des aimants permettant d’améliorer la tenue de la 

prothèse. Ils peuvent être, selon les cas, placés différemment, mais, en plaçant les 

aimants dans des plans différents, il est possible d’augmenter la rétention de la 

prothèse.  

 La difficulté de cette approche est de pouvoir avoir un suivi régulier, afin 

d’ajuster la prothèse au fur et à mesure des différentes percées dentaires. En effet, 

celle-ci peut interférer au moment de l’éruption si elle n’est par réglée de manière 

régulière. La prothèse reste en place jusqu’à ce qu’un nombre suffisant de dents 

soient présentes en bouche afin d’avoir un ancrage permettant la mise en place et 

l’alignement des dents restantes. (63)  
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 Notons que ce dispositif est possible et efficace uniquement dans le cas où les 

dents font leur éruption spontanément. Nous avons vu que ce n’est pas la règle 

générale dans la DCC, où il y a souvent nécessite de « tracter » pour les remettre en 

place sur l’arcade. 

 

4.2  Chez l’adulte  
 

Afin d’illustrer notre propos, nous relatons un cas clinique décrit par 

FARRONATO et Coll. en 2009. (8) 

Il s’agit d’un patient de 28 ans atteint de dysplasie cléido-crânienne, sa 

principale plainte était l’échec d’éruption des incisives permanentes. Il souffre d’une 

déficience de la mastication en raison de la distribution et de l’éruption anormale des 

dents. Il présente également une malocclusion molaire de classe III. 

Un traitement orthodontique a été mis en place avec les objectifs suivants : 

réaliser une éruption dentaire complète par exposition chirurgicale des dents 

incluses, corriger l’articulé croisé antérieur et augmenter  la dimension verticale. 

En raison de l’âge avancé du patient, la thérapie s’est effectuée en plusieurs 

étapes. Dans un premier temps, on a procédé à l’extraction de toutes les dents 

temporaires et surnuméraires puis à l’exposition des dents incluses. (Fig. 4) 

Pour le début du traitement orthodontique, l’option a été la traction 

orthodontique des dents incluses en utilisant une puissante unité d‘ancrage. (Fig. 5)  

Une longue période de traction orthodontique à l’aide d’élastiques a été 

nécessaire à la mise en place des dents, elle a exigé  une  bonne coopération du 

patient. (Fig. 6 a-c) 

Lorsque toutes les dents ont été en place et qu’une relation fonctionnelle 

occlusale a pu être établie, l’occlusion croisée antérieure était toujours présente. Une 

grille linguale a été placée afin de rétablir un positionnement lingual normal ainsi 

qu’une réduction de l’articulé croisé antérieur. (Fig.7) Pour corriger cette occlusion 

croisée, il a fallu mettre en place une traction élastique intra orale portée pendant 

plusieurs heures par jour. (Fig.8) 
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A la fin du traitement orthodontique, l’éruption des incisives supérieures n’était 

pas complète et pas esthétiquement acceptable (Fig.10 a-b). Par conséquent, un 

traitement prothétique a été réalisé sur les six dents antérieures supérieures.              

(Fig. 11 a-c)  

L’étape finale a consisté en la stabilisation de la relation occlusale, pour cela, 

une gouttière de contention a été réalisée, le port était de quelques heures par jour et 

toute la nuit au début puis seulement pendant la nuit et cela pendant un an.  

(Fig. 16 a-c) 

 
 

  Fig 1        Patient atteint de DCC 
 
 

Fig 2   Vue orale avant traitement  
 
 

   Fig 3         OPT avant traitement 
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 Fig 4   Après avulsion des dents  
           temporaires et surnuméraires 
 

 Fig 5    Vue de l’accroche intra orale 
 

 Fig 6 

Vue intra orale des élastiques de traction  
 

 Fig 7 

Brackets et arc en place ainsi que la grille linguale   
 

Fig 8 

Phase de traction élastique pour la fin de l’éruption et l’alignement 
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Fig 9    OPT de fin de traitement 

      Fig 10 
Sourire du patient après la phase orthodontique. L’esthétique peut-être 
améliorée. 

Fig 11 

Six couronnes ont été posées sur les dents antérieures maxillaires améliorant 
l’esthétique. 

Fig 12 

Patient après traitement  

Fig 13 

Vue intra orale du patient après traitement  
D’après Farronato G et Coll., The Angle Orthodontist. 2009 (8)  
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5. LES TAITEMENTS CHIRURGICAUX OU OSTÉOTOMIES 
 

Dans le plan de traitement, cette intervention de chirurgie maxillo-faciale 

intervient après l’alignement orthodontique du plan occlusal. Le traitement 

orthodontique est ainsi complété afin d’établir un résultat optimal sur le plan 

fonctionnel et esthétique. 

Idéalement, la chirurgie orthognatique est presque toujours indiquée. Le 

traitement de l’hypoplasie du massif facial moyen et des relations anormales des 

mâchoires relève logiquement des ostéotomies d’avancée de la face. (69) 

 

 

5.1 Ostéotomies maxillaires 
 

5.1.1 Ostéotomies de type LEFORT I 

 

L'ostéotomie maxillaire de LEFORT I est l'intervention qui permet de mobiliser 

la totalité de l'arcade dentaire supérieure et du palais afin de corriger une anomalie 

de positionnement de celui-ci.     Cette intervention permettra donc de corriger les 

anomalies du squelette de la face liées à la mâchoire supérieure. 

 

Les bénéfices attendus de l'ostéotomie maxillaire de LEFORT I sont de 

plusieurs ordres:   

 

 La restitution de rapports normaux entre les dents et d'une fonction 

masticatoire normale, prévenant ainsi les risques de problèmes dentaires à 

long terme (l’alvéolyse par exemple) ou d'articulation de la mâchoire.     

 La restitution de rapports normaux entre les deux mâchoires quand il existe un 

décalage tel qu'il est impossible ou difficile de proposer une réhabilitation 

prothétique dentaire.   

 L’amélioration de l'harmonie et de l'esthétique globale du visage de face 

comme de profil. Cette intervention peut corriger des anomalies. (70) 
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Ostéotomie LEFORT I 

 

 

DANN et Coll. (71) en 1980, ont rapporté un cas d’une patiente présentant 

une déficience verticale maxillaire en association avec une DCC. Il a été pratiqué 

une ostéotomie de type LEFORT I modifiée afin de corriger l’occlusion, 

accompagnée de l’interposition, dans la région de l’ostéotomie, de greffons osseux 

provenant de la crête iliaque. La hauteur faciale a pu être augmentée de 11mm. 

MUSSIG et Coll., ont présenté en 1991, le cas d’une patiente de 20ans 

atteinte de DCC, elle présentait une hypoplasie maxillaire et une importante 

occlusion de classe III ainsi qu’une béance de 12mm. Elle a été traitée par une 

ostéotomie de type LEFORT I. (72) 
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5.1.2 Ostéotomies de type LEFORT II 

 

Elles ont pour objectif la mobilisation du tiers médian nasomaxillaire selon un 

tracé plus ou moins proche de la fracture pyramidale. 

 

Ostéotomie de type LEFORT II 

 

En 1990, STEINHAUSER et Coll., ont réalisé une ostéotomie de type 

LEFORT II modifiée pour traiter un patient de 22 ans atteint de DCC. Ce 

patient présentait une position en retrait du maxillaire avec une hypoplasie de 

l’étage moyen de la face ainsi qu’une occlusion de classe III.  (69) 
 

 

5.1.3 Ostéotomie de type LEFORT III 

 
L’ostéotomie de type LEFORT III, semble être la chirurgie de choix, puisqu’elle 

intéresse la partie inférieure des cavités orbitaires, elle corrige l’exophtalmie. 

C’est une chirurgie lourde qui recommande une surveillance importante et 

notamment au moment de l’intervention par des neurochirurgiens. 

 

  Ostéotomie de type LEFORT III 
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5.2    Ostéotomies mandibulaires 
 

Un cas fut décrit en 1977 par HARRIES et Coll. Ces derniers ont procédé à 

une ostéotomie de recul mandibulaire, cette technique a permis la fermeture de 

l’espace vertical entre les dents antérieures maxillaires et mandibulaires, grâce à la 

rotation des fragments mandibulaire lors de la chirurgie. 
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6. LES IMPLANTS 
 

L’utilisation des implants dans le traitement des patients atteints de DCC est de 

plus en plus évoqués et mise en place. 

Afin d’illustrer cette approche nous présenterons un cas clinique.  

 
6.1   Cas clinique 

 
Il s’agit d’une femme de 42 ans atteinte de dysplasie cléido-crânienne. Enfant 

elle a subi plusieurs interventions chirurgicales permettant d’exposer les dents 

incluses. Ses principales plaintes étaient « j’ai de vilaine dents, je suis incapable de 

mâcher correctement ». (64) 

                                 
Vue pré opératoire. On peut remarquer la large base du nez ainsi que le pont nasal 

déprimé. On note également un profil concave avec une tendance au prognathisme. 

 

       
Vue intra buccale des dents en occlusion. OPT montant les nombreuses dents 

surnuméraires. On peut en dénombrer 29.  

Des empreintes primaires ont été réalisées, permettant la fabrication de prothèses 

provisoires, la dimension verticale a été légèrement améliorée. 
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 La patiente a subi une intervention chirurgicale sous anesthésie générale 

complétée par une anesthésie locale, pendant cette intervention, toutes ses dents 

ont été avulsées.  

 A la suite des extractions, une alvéoplastie a été réalisée afin de récupérer de 

l’os ensuite replacé dans les zones de défauts osseux. L’os greffé a été mélangé 

avec une solution de tétracycline et légèrement tassé.  

Une fermeture étanche a permis de créer un joint d’étanchéité vis à vis de la 

prothèse provisoire.  

 Après quelques jours, la patiente est revenue pour le retrait des fils de suture 

ainsi que pour le rebasage mensuelle de ses prothèses provisoires. 

 

 

  
Exposition chirurgicale des dents surnuméraires incluses avant extraction, 

Après extraction, on peut voir de grands vides comblés par des copeaux d’os 

précédemment récupérés. 

 
 

Trois mois après l’avulsion de toutes les dents, la patiente s’est représentée 

pour la pose d’implants, sous anesthésie générale. 6 ont été posés à la mandibule et 

10 au maxillaire. 

 Immédiatement après la pose des implants mandibulaires, la prothèse 

temporaire a été mise en place, tandis que la prothèse temporaire maxillaire a été 

placée 10 jours après la chirurgie implantaire. 
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Vue occlusale de la prothèse temporaire mandibulaire.  

Mise en place des deux prothèses temporaires. 

 

 Trois mois après la chirurgie implantaire, la patiente est revenue afin de 

réaliser la prothèse mandibulaire définitive. La prothèse mandibulaire temporaire a 

servi de guide à la fabrication de la prothèse définitive. 

 Six mois après leur pose, les implants maxillaires ont été découverts, tous 

s’étaient ostéo-intégrés sauf un dans la région molaire qui a été retiré.  

           

        
Contrôle radiographique de la position des            Prothèses définitives en place 

implants 

   Patiente à la fin du traitement. 

 

D’après PETROPOULOS, V. et Coll., J. International Journal of Oral & Maxillofacial 

Implants. (2004) (64)  
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6.2   Conclusion 
 

L’utilisation d’implants endo-osseux dans le traitement de patients atteints de 

DCC offre une option de prise en charge efficace. Ils permettent d’éviter les longues 

périodes inesthétiques dues à l’absence des dents ou au port de prothèse amovible. 

En dépit d’un manque de données fondées sur le potentiel d’ostéointégration 

des implants en titane chez un patient souffrant de DCC, il a été montré par le 

précédent cas clinique, que le remodelage osseux et l’ostéointégration des implants 

sont possibles, malgré le fait que cette anomalie génétique affecte l’activité 

ostéoblastique. (64)  

 

7. LES AUTOTRANSPLANTATIONS  
 

L’amélioration des connaissances scientifiques portant sur la cicatrisation 

pulpaire et parodontale fait que les autotransplantations dentaires sont considérées 

actuellement comme des techniques fiables et reproductibles. 

Cette technique offre une autre alternative, spécialement dans les cas où les 

traitements orthodontiques ne donnent pas de résultats satisfaisants et quand les 

traitements prothétiques ne sont pas désirés.   

La transplantation fournit un moyen de placer les propres dents du patient dans 

une position fonctionnelle en un temps de traitement relativement court. 

 

La technique consiste à procéder à l’extraction chirurgicale de la dent incluse et à 

sa réimplantation immédiate dans une alvéole néoformée. 

Un examen radiologique et clinique correct de la bouche doit être effectué afin de 

connaître la position de la dent, il est souvent rendu difficile par la présence de dents 

surnuméraires et incluses superposées. 

Si la dent transplantée est mature, il faudra la dépulper 10 jours après 

l’intervention, étant donné que l’on sectionne le paquet vasculo-nerveux. En 

revanche, si la dent est immature, il n’existe pas d’apex avec un paquet vasculo-

nerveux mais une partie germinative en transplantant le tout,  la vitalité va persister 

et la racine pourra continuer sa formation. 



 102 

Le maintien de la dent transplantée doit se faire avec un arc et une ligature, de 

plus, l’occlusion doit être réglée afin d’éviter toute interférence nocive. 

L’opération peut être réalisée complètement en une fois pour toute la bouche ou 

par secteur. Il semble que l’opération puisse être mieux contrôlée quand on procède 

par secteur, bien que la possibilité de sélection des dents soit alors limitée. (68)  

 

Certains auteurs, comme HALAZONETIS et Coll., (73) considèrent que plusieurs 

facteurs font de l’autotransplantation une technique particulièrement efficace dans la 

DCC :  

 Les dents donneuses sont en abondance 

 Du fait du retard de maturation dentaire et du développement tardif des 

dents surnuméraires, on peut envisager de préserver la vitalité pulpaire 

même si la transplantation est réalisée plus tardivement que chez les 

patients sans DCC. 

        

     Cependant, certains facteurs sont défavorables :  

 Les dents repositionnées chirurgicalement souffrent souvent d’un certain 

degré de résorption 

 Les transplantations sont considérées comme des traitements 

temporaires, donc à ne choisir qu’en dernier recours (la durée de vie des 

dents transplantées est d’environ 10 ans) 

 Il faut pouvoir extraire les dents dans leur intégralité sans léser le 

parodonte (risque d’ankylose). 

 Il faut une certaine quantité d’os pour que la dent soit stabilisée dans 

l’alvéole néo-formée, ce qui n’est pas toujours le cas après les extractions 

multiples et les exérèses kystiques. 
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QUATRIEME PARTIE : 

  
CAS CLINIQUES 



 104 

 

 

 

 

 

Afin d’illustrer de manière concrète les problèmes bucco-dentaires engendrés 

par la DCC, Monsieur le Docteur VIENNET Daniel a bien voulu nous confier son 

iconographie concernant le suivi d’une famille atteinte de ce syndrome :  

 

 Le père, porteur de la maladie a été vu tardivement à l’âge de 41 ans. 

 

 Ses deux enfants, tous deux atteints de DCC ont été suivis depuis 

l’enfance. 

 

 

Comme nous le verrons, les thérapeutiques instaurées chez les enfants ne 

correspondent pas parfaitement aux modèles présentés précédemment. 

 

On peut considérer que la technique utilisée est voisine de l’approche 

JERUSALEM, décrite par BECKER et Coll., en 1997, mais avec quelques variantes 

concernant l’adaptation à l’individu. Elle est notamment tributaire de l’apparition des 

dents surnuméraires et de la rapidité d’évolution dentaire et osseuse de chaque 

enfant. Il semble difficile en effet, d’indiquer arbitrairement des âges précis pour 

pratiquer les différents stades de la thérapeutique. 

 

 

 

 

 

 

 

 



 105 

1. MONSIEUR C. RENÉ : LE PÈRE  
 

M. C. René est né le 27 juin 1950. 

C’est un homme de petite taille mais non difforme. 

Il consulte pour la première fois en 1991 à l’âge de 41 ans. Le motif de la 

consultation concerne des infections dentaires multifocales et répétitives. 

 

 

 
 

L’examen clinique et la radiographie panoramique nous montrent la présence sur 

l’arcade de quelques dents fort délabrées et irrécupérables ainsi que la présence 

d’un nombre considérable de dents incluses (27 au total). 

A la suite de ce constat, la décision est prise de réaliser l’avulsion, sous 

anesthésie générale, de toutes les dents évoluées et incluses et de faire réaliser 

ensuite une réhabilitation par prothèse adjointe totale. 

L’enquête médicale réalisée à la première consultation, met en évidence le 

syndrome de Dysplasie Cléido-Crânienne, qui était connu du patient depuis 

l’enfance. 

Nous avons pu retrouver les radiographies réalisées le 17 septembre 1951 à 

l’âge de 15 mois, radiographies qui ont permis d’affirmer le diagnostic de DCC.  
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Sur cette radiographie thoracique de face, nous pouvons noter une agénésie de la 

clavicule droite et la présence d’un reliquat osseux para sternal gauche. Le thorax 

est étroit et de forme conique. 

 

 

    
Sur ces radiographies face et profil du crâne, nous constatons une ouverture 

persistante importante des fontanelles et la non fermeture des sutures osseuses. 



 107 

 
 

 

Une radiographie de la tête réalisée en 1963, à 13 ans, montre la non fermeture 

des sutures des os du crâne, ainsi que la présence de nombreuses inclusions tant 

des dents définitives que des dents surnuméraires. 
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MONSIEUR C. PIERRE : 1ER ENFANT 
 

M. C. Pierre est né le 20 octobre 1987. 

Le diagnostic de DCC a été posé à la naissance mais malheureusement, les 

radiographies ont été égarées lors d’un déménagement. 

L’enfant possède un retard d’évolution statural. Il peut joindre quasiment ses 

épaules prouvant qu’il possède comme le père, une agénésie des clavicules ou tout 

au moins une dysplasie claviculaire. 
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Le patient est vu pour la première fois à l’âge de 4 ans, en 1991. 

L’examen endo-buccal montre la présence de toutes les dents lactéales en bonne 

position. 

L’examen radiographique panoramique, montre en outre, la présence des germes 

des dents définitives en nombre et situation physiologique. 

 

 
 

Radiographie panoramique 2 ans plus tard (1993), nous pouvons voir les premières 

dents surnuméraires :  

- une coiffant le germe de 42 

- quatre superposées aux germes de 14-24-34-44 

- une suspicion d’une dent surnuméraire coiffant 32 

Nous notons également, une forme et une disposition atypique de la dent n° 17 ainsi 

que l’absence des germes des 2èmes prémolaires supérieures et inférieures. 
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Sur cette radiographie panoramique de 1995, à l’âge de 8 ans, on note la 

confirmation de la présence de dents surnuméraires sur 42 et 32. 

Les dents surnuméraires coiffant 14-24-34-44 ont évolué. 

Une nouvelle surnuméraire est visible au sommet de 43.  

On suspecte une dent surnuméraire au niveau de 21. 
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Sur cette radiographie panoramique datant de 1996 (9 ans) nous pouvons 

remarquer :  

- La confirmation de la présence d’une dent surnuméraire au niveau de 21, 

peu visible jusque là. 

- L’encombrement de plus en plus marqué au niveau des 33-34 et 43-44 

- Le blocage de l’évolution des 32-42 et 21 

Une intervention chirurgicale sous anesthésie générale est donc décidée pour 

supprimer : 

- 51-52-61-62  et la dent surnuméraire au niveau de 21 

- 71-72-81-82 et les dents surnuméraires au niveau de 32 et 42 

La 43 bis et les surnuméraires prémolaires sont laissées en place pour ne pas être 

obliger d’extraire prématurément les lactéales sus-jacentes. 
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Photos de l’intervention réalisée en 1996 :  
 
 
 

 1 2 

 

 3 4 

 

En 1, état initial 

En 2 et 3, dégagement de la dent surnuméraire de 21 après avulsion de 51-52-61-62 

En 4, avulsion de la dent surnuméraire, on note sa forme particulière de molaire 

lactéale. 
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Un an après la première intervention, en 1997, nous pouvons remarquer :  

- l’évolution de 21 est stoppée alors que 11 fait son évolution 

- l’encombrement mandibulaire est de plus en plus important 

- la 43 bis a pris beaucoup de volume 

- suspicion d’apparition d’un germe entre les racines de 85 

- présence d’une 35 superposée aux 34 et 34 bis 

 
La décision d’intervenir de nouveau est prise. Début 1998, une nouvelle intervention 

est programmée afin de supprimer la 43 bis et de réaliser des alvéolotomies 

conductrices sur 21, 32 et 42, dans le but de favoriser l’éruption spontanée de ces 

dents, étant donné qu’à ce stade, les supports dentaires présents sont jugés trop 

faibles pour tenter une traction orthodontique. 
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 Parallèlement, l’enfant est suivi par son pédiatre pour son développement 

général. 

 En décembre  1997, un statif de la colonne vertébrale est réalisé. 

 
 

1 2 3 
 
En 1, une radiographie lombaire de profil, montrant une hyperlordose lombaire 

En 2, une radiographie lombaire de face, montrant une légère scoliose lombaire (10°) 

En 3, une radiographie des poumons, confirmant la dysplasie claviculaire et montrant 

un thorax étroit avec hyperobliquité vers le bas de certaines côtes. 
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Un an et demi après la seconde intervention, nous constatons que les 

alvéolotomies conductrices ont eu très peu d’effet. Ce qui prouve le peu de potentiel 

éruptif de ces dents. 

Mais à ce stade, les premières molaires définitives sont en place sur les 

arcades ; elles vont permettre d’aborder l’étape chirurgico-orthodontique, avec dans 

un premier temps, mise en place de dispositif de traction sur 21, 32 et 42. 

 Sur cette radiographie panoramique de 1999, nous pouvons noter la 

confirmation de l’apparition d’un  germe entre les racines de 85. 

 

 
 
 

Photos de l’intervention de 1999 :  
 

 
Dégagement de 42 et 43. 

Mise en place d’un TMS Cleat sur 42 pour effectuer la traction orthodontique  
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Sur cette radiographie panoramique de 2002, à l’âge de 15 ans, nous pouvons 

constater que les huit incisives sont en place sur l’arcade. 

Afin de régler le problème des canines et prémolaires il est décidé, en 

concertation avec l’orthodontiste, de ne conserver qu’une prémolaire par hémi 

arcade. 

L’intervention chirurgicale suivante va donc supprimer 14 et 14 bis, 24 et 24 

bis, 34 et 34 bis, 44 et 45 ainsi que les dents lactéales sus-jacentes. 

 

 
En janvier 2004 :  

- les 33 et 43 sont en place 

- 15, 25 et 35 sont en position sous muqueuse et évoluent 

- 13, 23 et 45 devront être tractées sur l’arcade 
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Photos du 07-2006 :  
 

 

 

 
 
 

Etat final, le traitement est terminé. Toutes les dents conservées sont en place sur 

l’arcade.  

Les quatre dents de sagesses ont été avulsées. 
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2. MONSIEUR C. LOUIS : 2ND ENFANT 
 

M. C. Louis est né le 24 juin 1990. 

Le diagnostic de DCC a été initié par l’échographie pendant la grossesse puis 

confirmé par l’examen clinique et radiologique dès la naissance. 

Des radiographies à 2 jours ont été réalisées et montrent :  

 

 
 

- les clavicules présentes mais on constate un aspect gracile à gauche et 

une clavicule un peu courte à droite. 

- un faible volume des corps vertébraux en particulier au niveau de la 

région cervicale et un écart inter vertébral important dans la région 

lombaire. 

- le thorax faiblement conique. 

 

 
On peut voir un aspect de déminéralisation diffuse avec irrégularité au niveau des 

sutures et de larges fontanelles, une importante solution de continuité au niveau de 

la paroi postérieure du trou occipital. 

On note également un retard de maturation des bourgeons dentaires. 
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Photographie de Louis en 1995 : 
 

 
Une mobilité importante de l’épaule permise par la clavicule droite incomplète. 

 

 

Radiographies de 1997 :  
 

 
 

Radiographie de la colonne vertébrale de profil, on remarque une légère lordose 

lombaire. 

Radiographie de la colonne vertébrale de face on note l’absence de scoliose. 
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L’enfant suivi depuis son plus jeune âge au niveau dentaire présente une 

évolution normale des dents lactéales avec une seule particularité : l’incisive centrale 

gauche (61) est bigéminée. 

 

 

 
 

Le premier panoramique réalisé en 1996 à l’âge de 6 ans confirme l’examen clinique 

et nous montre en plus :  

- la présence de tous les germes définitifs (sauf les 8) 

- la présence de deux dents surnuméraires au niveau de 11 et 21 

- la présence de deux dents surnuméraires au niveau de 32 et 42 
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Sur cette radiographie panoramique de 1997, on note que :  

- les 4 dents surnuméraires sont bien visibles 

- une suspicion de dents surnuméraires en formation sur 33 et 43 

 

Il semble y avoir beaucoup moins d’encombrement dans les secteurs prémolaires 

que chez le frère ainé. 

La décision est prise d’effectuer une intervention chirurgicale pour supprimer 11 bis 

et 21 bis qui bloquent 11 et 21 avec élimination des 51 et 61. 

Les 71 et 81 sont avulsées pour réaliser des alvéolotomies conductrices sur 31 et 41. 
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Photograohies de l’intervention de 1998 :  
 

                     
Rétro alvéolaire de la 61 bigéminée.                              Etat initial 

 
 

      
               Dégagement de 21 bis                               Avulsion de 11 bis 

 

             
     Dents lactéales 51,61 et 11 bis et 21 bis          Gros plan de 61 bigéminée 
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Sur cette radiographie panoramique de 1999, à l’âge de 9 ans, on remarque :  

 

- une petite évolution spontanée des 11 et 21 

- la mise en place spontanée des 31 et 41 

- la confirmation de la présence de deux surnuméraires supplémentaires 

coiffant 33 et 43 

 

La décision est alors prise d’intervenir en 2000 pour supprimer les 32 bis, 42 bis, 33 

bis et 43 bis ainsi que 72, 73, 82, 83 et 52 et 62. 
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Sur cette radiographie panoramique de 2002, on note :  

- une évolution spontanée des 4 incisives maxillaires 

- une difficulté d’évolution des 32 et 42 

- l’apparition de deux nouvelles surnuméraires 35 bis et 45 bis 

- un encombrement notoire dans les secteurs prémolaires 

 

 
Au vu de cette radiographie panoramique, la décision est prise, en concertation avec 

l’orthodontiste de ne garder qu’une prémolaire par hémi arcade ; comme chez le 

frère. 

On procède donc à l’avulsion de 14, 24, 34, 35 bis, 44 et 45 bis ainsi que les dents 

lactéales correspondantes. 

Des ancrages orthodontiques sont placés sur 32, 42, 35, 45 de manière à pouvoir 

tracter ces dents, dont le potentiel éruptif semble faible. 
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Sur cette radiographie panoramique de 2006, toutes les dents maxillaires 

conservées sont en place sur l’arcade, exceptées les 7 et 8 en évolution. 

Les 35 et 45 sont encore en traction par l’intermédiaire de TMS Cleat visibles sur la 

radiographie. 

 

 

 
 

Sur cette radiographie panoramique de 2008, on remarque ici, que la 45 est en place 

sur l’arcade, la 35 est toujours en traction et en sous occlusion. 

Le blocage de 37 et 47 est très accentué. 
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Sur cette radiographie panoramique de 2010, l’étape de réduction des espaces est 

enclenchée après la mise en place de toutes les dents tractées. 

En 2011, une dernière intervention supprimera les 37 et 47, beaucoup trop 

enclavées, en espérant l’évolution de 38 et 48. 

Cette intervention permettra également de supprimer 18 et 28 de manière à laisser 

évoluer 17 et 27. 

 
 
Photographies à l’état presque final de 2013 : 
 
 

 
 
 
Sur ces photographies :  

- les espaces des régions prémolaires sont réduits au maximum 

- les 17 et 27 ont évoluées 

- les 38 et 48 sont en position sous muqueuse, proches de l’éruption
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Tableau comparatif des atteintes des deux frères :  
 
 
     A la suite de ce cas clinique, nous avons essayé de réaliser un tableau comparatif 

des différentes anomalies dentaires et interventions faites chez les deux frères. 

Ce travail permettant d’évaluer les différences ou similitudes des atteintes chez ces 

patients étant donné leur lien de parenté. 
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      1er enfant Pierre     2nd enfant Louis 
 

A 6 ans :        A 6 ans :  

 Surnuméraires : 32.42.14.24.34.44   Surnuméraires : 11.21.32.42  

 

A 8 ans et 9 ans :       A 7 ans :  

Surnuméraires : 43 et 21     Surnuméraires : 33.43 

 

1ère intervention à 9 ans :      1ère intervention à 8 ans : 

Avulsion : 51.61.71.72      Avulsion : 51.61.71.81 

                 71.72.81.82                      11bis, 21bis 

       21 bis, 32bis et 42bis            Alvéolotomie conductrice : 31.41 

 

2ème  intervention à 11 ans :     2ème intervention à 10 ans : 

Avulsion : 43bis                Avulsion : 32bis, 42bis, 33bis,  

Alvéolotomie conductrice : 21.32.42   43bis, 52.62.72.73.82.83            

 

A 12 ans :            A 12 ans : 

45 apparaît        Surnuméraires : 35bis et 45bis 

 

3ème  intervention à 12 ans :    3ème  intervention à 12 ans : 

Traction : 21.32.42                Avulsion : 14.24.34.44.35bis 

                45bis.54.64.74.84 

                                                                                     Traction : 32.42.35.45  

 

4ème intervention à 15 ans :    4ème intervention à 21 ans : 

Avulsion : 14.24.34.44     Avulsion : 37.47.18.28 

       14bis.24bis.34bis.45 

        54.64.74.84 

 

5ème intervention à 18 ans : 

Avulsion : 18.28.38.48 
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D’après ce tableau récapitulatif nous pouvons remarquer que :  

 

- La découverte des dents surnuméraires est faite au même âge chez les 2 

frères : 6 ans. 

- Jusqu’à 9 ans chez le 1er enfant et 7 ans chez le 2nd enfant, les 

surnuméraires qui apparaissent sont globalement les mêmes : 21, 32, 42, 

43. Notons que le 1er enfant possède plus de surnuméraires. 

- A 6 ans, les premières différences apparaissent : le 1er enfant présente 

des surnuméraires au niveau des 1ère prémolaires supérieures et 

inférieures, pas le second enfant.  

- Les interventions chirurgicales sont réalisées aux mêmes âges, elles ont 

globalement le même but. 

- Les arcades dentaires sont trop étroites chez les deux frères, il est donc 

nécessaire de procéder à l’avulsion des quatre premières prémolaires 

supérieures et inférieures. Dans ce cas présent, nous ne pouvons 

observer des dents surnuméraires dans les secteurs molaires, ce qui 

semble être confirmé dans les cas cliniques étudiés précédemment. 

- Le 1er enfant présente des surnuméraires sur toutes les 1ères prémolaires 

(apparaissant à 6 ans), alors que le second enfant ne possède des 

surnuméraires que sur les 2ème prémolaires inférieures qui apparaissent 

plus tardivement à l’âge de 12 ans. Malgré quelques similitudes 

remarquables, nous constatons que le degré et l’atteinte diffèrent d’un 

individu à l’autre malgré leur lien de parenté.                                         .
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3. CONCLUSION 
 

Ce cas clinique illustre le fait qu’au sein d’une même famille, les atteintes sont 

multiples, diverses et imprévisibles. 

 

On remarquera, dans ce cas précis, qu’au fur et à mesure des générations le 

degré d’atteinte diminue. En effet, chez le 2nd enfant, l’atteinte au plus jeune âge 

semble moindre, tant sur le plan général que dentaire. On pourrait alors penser que 

l’évolution de la maladie suscitera moins de problèmes au niveau de la sphère 

buccale.  

Cependant, au fur et à mesure de la croissance de nouvelles anomalies dento-

maxillaires apparaissent. 

 

Le nombre d’interventions effectuées chez les deux frères est similaire. Malgré le 

fait que le plus jeune enfant, Louis, semble présenter une atteinte plus légère.  

Les deux frères montrent un schéma buccal semblable :  

- les incisives centrales mandibulaires paraissent se développer sans 

grandes contraintes. 

-  les incisives centrales maxillaires sont sujettes à des retards d’évolution 

causés par des dents surnuméraires. 

- les secteurs prémolaires, présentent chez les deux frères, de 

nombreuses dents surnuméraires situées pratiquement aux mêmes 

endroits. 

 

       La prise en charge de patients atteints de ce syndrome, est longue et tributaire 

de l’apparition des dents surnuméraires et de la rapidité d’évolution dentaire et 

osseuse de chaque enfant, il est donc impossible pour nous, chirurgien dentiste, de 

palier à tous les problèmes dentaires rencontrés, en une seule intervention. 
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De même, il nous est difficile, d’indiquer arbitrairement des âges précis pour 

pratiquer les différents stades de la thérapeutique. 

 

La prise en charge de ces patients est un travail qui s’effectue à long terme, 

nécessitant une collaboration étroite entre les différents intervenants médicaux, mais 

aussi et surtout entre le praticien et le patient.  

Cet exercice nécessite en permanence une adaptation, à la fois à la situation 

buccale, mais également aux différentes thérapeutiques et techniques qui s’offrent à 

nous. 
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CONCLUSION 
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La dysplasie cléido-crânienne est une pathologie squelettique très rare qui 

touche une personne sur 1.000.000. Elle associe, entre autres, un retard de 

fermeture des fontanelles du crâne, des clavicules aplasiques ou hypoplasiques et 

de nombreux problèmes dentaires. 

Les patients atteints de DCC, présentent dès le plus jeune âge, des 

caractéristiques morphologiques disgracieuses.  

 

Les anomalies dento-maxillaires sont très nombreuses et permettent souvent 

le diagnostic initial. Parmi ces anomalies, un retard d’éruption, de nombreuses dents 

incluses et surnuméraires. On remarquera que la denture temporaire n’est pas 

touchée, à la grande différence de la denture définitive, la littérature n’explique pas 

ce phénomène. 

 

La complexité du syndrome implique une prise en charge multidisciplinaire, 

faisant intervenir le chirurgien dentiste, l’orthodontiste et le chirurgien maxillo-facial. 

A l’heure actuelle, il est très difficile de pouvoir établir un plan de traitement 

global applicable à chaque patient.  

En effet, chaque cas de DCC est un cas particulier, tout dépend de l’âge 

auquel est débuté le traitement, du nombre de dents incluses, du nombre de dents 

surnuméraires et du retard d’éruption constaté. 

 

De plus en plus, de nouvelles techniques sont mises en place afin de traiter au 

mieux ces patients.  

Bien que cette anomalie génétique affecte l’activité ostéoblastique, il 

semblerait que le remodelage osseux et l’ostéointégration des implants soit possible, 

offrant un nouveau volet thérapeutique intéressant pour le traitement de ces patients. 

Néanmoins, les techniques classiques chirurgicales restent toujours d’actualité 

permettant de gérer au fur et à mesure l’apparition de nouvelles anomalies dentaires. 

L’implantologie venant améliorer le résultat de ces techniques chirurgico-

orthodontiques. 
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