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Introduction 

Les  agénésies  dentaires  correspondent  à  une  absence  de  germes  dentaires. 

Elles peuvent être retrouvées de façon isolée avec une absence d’autres signes 

cliniques associés mais aussi dans des formes syndromiques dont font partie les 

dysplasies ectodermiques. 

 

Le traitement de l’enfant atteint de dysplasie ectodermique présente différentes 

possibilités  dont  l’élément  déterminant  sera  le  nombre  de  dents  absentes  au 

niveau des deux dentures. Bien souvent le recours à une prothèse amovible dès 

le plus jeune âge sera préconisé. En cas d’instabilité et de manque de rétention 

de celleci des complications peuvent survenir au niveau de nos traitements. Afin 

de  répondre  à  ces  difficultés  la mise  en  place  d’implants  précoces  peut  être 

réalisée pour stabiliser la prothèse amovible.  

 

L’objectif de ce travail est de mieux comprendre les répercussions fonctionnelles 

et psychiques de la dysplasie ectodermique et de mettre en évidence le fait que 

la prise en charge implantaire précoce chez l’enfant est bien souvent inconnue 

par  un  grand nombre  de  chirurgien  dentiste.  L’implantologie  fait  bien  souvent 

partie du plan de traitement chez l’enfant porteur de dysplasie ectodermique. 

 

Dans une première partie nous rappellerons les données générales concernant 

les  dysplasies  ectodermiques  et  en  particulier  les  dysplasies  ectodermiques 

hypohidrotique et anhidrotique. Ensuite en seconde partie, nous exposerons le 

parcours de soins de l’enfant porteur de dysplasie ectodermique en développant 

la thérapeutique implantaire.    
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1  Dysplasies Ectodermiques  

 

1.1  Généralités 
 

1.1.1  Définition   
 

Les dysplasies ectodermiques sont des maladies d’origine génétique  touchant 

de nombreux organes issus de l’ectoderme : la peau, les glandes sudorales, les 

yeux,  les poumons,  les cheveux,  le système digestif et enfin  les dents dont  le 

nombre peut être diminué, voire absent (1). 

 

1.1.2  Prévalence   
 

La  prévalence  des  dysplasies  ectodermiques,  toute  forme  confondue,  est 

estimée à 69  / 10 000 naissances. Le diagnostic est posé  lors de  la période 

néonatale, la petite enfance et parfois plus tard si la forme est frustre (2).  

Il existe environ 200 formes différentes de dysplasie ectodermique, dont 30 ont 

été identifiées au niveau du gène en cause grâce à la biologie moléculaire (3).  

 

1.1.3  Classification   
 

La classification clinicomoléculaire des dysplasies ectodermiques de Priolo et 

coll,  nous  montre  l’existence  des  formes  isolées  et  syndromiques,  avec  des 

implications ectodermique, neurologique, squelettique, endocrinienne, cutanée, 

des anomalies cornéennes, des fentes labiopalatines, ou une dégénérescence 

rétinienne (tableau 1) (4).  
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Tableau 1 : Classification clinicomoléculaire des dysplasies ectodermiques de Priolo et coll (4) 
Localisation du dysfonctionnement               Caractéristique majeure                                                         Type de dysplasie ectodermique                                                                                                                          Mode de transmission 

 
Group 1 (Defects in developemental regulation/epithelialmesenchymal interaction) 
Look at TNFlike TNFRs     Major ectodermal derivative    1  Hypohidrotic ED, X linked (MIM 305100)              XR 
   signalling patways/NFkB    involvement       2  Hypohidrotic ED, (MIM 129490)                AD 
   regulation patterns if:                Hypohidrotic ED, (MIM 224900)              AR 
                3  Dermoodonto dysplasia (MIM 125640)              AD 
                4   Hidrotic ED (Christianson Fourier type) (MIM 601375)            AD 
                5  Odontoonychoungualdigitopalmar syndrome, MedozaValiente type          AD 
                  (MIM 601957)       
                6  Ameloonychohypohidrotic sindrome (MIM 104570)            AD 
                7   BOOK syndrome (canities prematura) (MIM 112300)            AD 
                8  Pili torti (twisted hair) with enamel defects (MIM 261900)            AR 
                                  9   Hypodontianail dysgenesis “toothnail syndrome” (MIM 189500)          AD 
                10   Taurodontia, absent teeth, and sparse hair (MIM 272980)            AR 
                11  Odontoonychohypohidrotic dysplasia with midline scalp defects (MIM 129550)        AD 
                12  Scalp/ear/nipple syndrome (MIM 181270)               
                13  Ectodermal dysplasia with natal teeth, Turnpenny type (MIM 601345)          AD 
                14  Ectodermal dysplasia, “pure” hairnail type (MIM 602032)            AD 
        ID, abnormal immune response,    15  IP (MIM 308310)                  XD 
        functional abnormalities of CNS    16  HEDID and XHMED (MIM 300291)               XR 
                17  Onychotrichodysplasia and neutropenia (MIM 258360)            AR 
                18  Amelocerebrohypohidrotic syndrome (epilepsy and yellow teeth) (MIM 226750)        AR 
                19  Cerebellar ataxia and ectodermal dysplasia (MIM 212835)            AR 
Look at regulators of gene    Major skeletal involvement    20  EEC syndrome (EEC3) (MIM 604292)              AD 
   expression if:                AEC syndrome (MIM 106260)                AD 
                  RappHodgkin (MIM 129400)                AD 
                  ADULT syndrome (MIM 103285)                AD 
                21   EEC syndrome (EEC1) (MIM 129900)              AD 
                22  TDO syndrome (MIM 190320)                AD 
                23  EvC syndrome (MIM 225500)                AR 
                24  Limbmammary syndrome (MIM 603543)              AD 
                25  LADD syndrome (MIM 603543)                AD 
                26  Cartilagehair hypoplasia (MIM 250250)              AR 
                27  Sensenbrenner disease (cranioectodermal dysplasia) (MIM 218330)          AR 
                28  Trichoodontoonychialdysplasia with bone deficiency in frontoparietal          AR 
                  region (MIM 275450) 
                29  ACD syndrome (MIM 203550)                AR 
                30   Odontotrichomelic syndrome (MIM 273400) and (MIM 273390)          AR 
        Endocrine defects      31  CLPED/FrynsSoekerman type (MIM 225050)              AR 
                32  ANOTHER syndrome (MIM 225050)               AR 
 
 
Group 2 (Cytoskeleton maintainance and cell stability) 
Look at connexins, desmosomal    Hyperkeratosis/       1   Clouston disease (MIM129500)                AD 
   plaques, proteins if:      keratoderma       2  ED/skin fragility syndrome (MIM 604536)              AR 
                3  Odontoonychodermaldysplasia (MIM 257980)              AR 
                4  Leucomelanoderma, infantilism, mental retardation, hypodontia,          AR 
                  hypotrichosis (MIM 246500) 
                5   NaegeliFranceschettiJadassohn syndrome (MIM 161000)            AD 
                6  Ameloonychohypohidrotic syndrome (MIM 104570)            AD 
                7  Pilodental dysplasia with refractive errors (MIM 262020)            AR 
Look at connexins if:      Deafness, and/or      8  Deafnessonychodystrophy (MIM 124480)              AD 
        corneal anomalies      9  Deafness, enamel hypoplasia, and nail defects (MIM 234580)           AR 
                10  ED, trichoodontoonychial and amastia (MIM 129510)            AD 
Look at NAP system protein if:    CLPED        11   ZlogotoraOgur/RosselliGuglielmetti syndrome (MIM 225000)          AR 
                  ED Margarita type syndrome (MIM 225060)              AR 
Look at PDZ protein if:     Retinal degeneration      12  Oculotrichodysplasia (MIM 257960)              AR 
                13   Bork syndrome (MIM 191482)                AD 
                14  EEM syndrome (MIM 225280)                AR 
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1.2  Dysplasie ectodermique hypohidrotique/anhidrotique  
 

 

1.2.1  Définition  
 

La dysplasie ectodermique hypohidrotique liée à l’X (OMIM : 305100, ORPHA : 

181)  représente  la  forme  la  plus  fréquente  des  dysplasies  ectodermiques. 

Anciennement appelée  :  syndrome de ChristSiemensTourain,  sa prévalence 

est estimée à 1 à 9 naissances sur 100 000 (5). C’est durant la petite enfance 

que s’exprime la maladie (6). 

 

1.2.2  Base génétique et moléculaire  
 

Il  existe  plusieurs  modes  de  transmission  pour  un  même  phénotype.  La 

transmission par le chromosome X étant majoritaire, la prévalence de la maladie 

est  plus  forte  chez  les  individus  de  sexe masculin.  Néanmoins  cette maladie 

touche  aussi  les  individus  de  sexe  féminin.  Les  femmes  porteuses  de  la 

pathologie la transmettent à leur descendance masculine et parfois féminine. En 

effet, le degré d’inactivation du chromosome X peut induire un phénotype sévère 

comme retrouvé chez le garçon (5). 

 

Une  mutation  sur  l’un  de  ces  quatre  gènes  :  EDA1,  EDAR,  EDARRAD  et 

WNT10A est retrouvée dans 90% des dysplasies ectodermiques hypohidrotiques 

/ anhidrotiques (7, 27).  

 

•  EDA1 situé sur le chromosome X (Xq12q13.1) code l’ectodysplasine, un 

facteur morphogène ectodermique des Tumeurs Necrosis Factor (TNF) 

(8).  

 

•  EDAR situé  sur  le  chromosome 2q1113,  code  le  récepteur  de  L’EDA 

entrainant un dysfonctionnement de la fixation de l’ectodysplasine sur le 

récepteur TNF (5, 9). 

 

•  EDARADD  situé  sur  le  chromosome  1q42q43  code  une  protéine 

adaptatrice de EDAR (5). L’atteinte de ce gène est  retrouvée dans  les 

formes  autosomiques  dominantes  et  récessives  des  dysplasies 

ectodermiques (10). 
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1.2.3.1  Epiderme  
 

Une peau  fragile,  fine,  hypopigmentée,  ainsi  qu’une sécheresse cutanée sont 

souvent retrouvées chez les patients atteints de dysplasie ectodermique (5, 12). 

Cette  sécheresse  muqueuse  engendre  des  épistaxis  récidivantes,  une 

constipation  mais  aussi  des  rhinites  croûteuses.  De  plus  certains  auteurs 

s’accordent  à  dire  que  cette  sécheresse  serait  responsable  d’otites,  de 

surinfections bronchiques, de crises d’asthme et de rares sinusites (5).  

Une dermatose eczématiforme peut survenir, elle peut être observée au niveau 

du  front  (12).  Enfin  dans  la  dysplasie  ectodermique  liée  à  l’X,  une  peau  péri 

orbitaire  hyperpigmentée,  des  lèvres  épaisses  et  proéminentes,  des  rides 

prématurées y sont observées (12, 13). 

 

Conséquence pour le chirurgien dentiste :  

Les  difficultés  respiratoires  engendrées  par  les  rhinites  croûteuses  (croûtes 

obstruant les voies nasales) peuvent gêner le chirurgien dentiste lors des prises 

d’empreintes, si l’enfant ne ventile que par la bouche (28). 

 

1.2.3.2  Fonction sudorale  
 

La sécrétion sudorale joue un rôle dans la régulation thermique de l’organisme 

(29). Dans la dysplasie ectodermique, l’aplasie des glandes sudoripares entraine 

une diminution (hypohidrose) voire un arrêt (anhidrose) de la sudation (14). Celle

ci peut être mise en évidence par un examen stéréomicroscopique du revêtement 

cutané  ou  par  biopsie  cutanée  prise  sur  la  paume  des mains  ou  sur  la  face 

antérieure des avantbras (15).  

Ce trouble de la régulation thermique, peut provoquer chez l’enfant des rougeurs 

au niveau de la face et une intolérance à la chaleur (5, 33).  

La qualité de vie de l’enfant est impactée, avec une sensation de soif régulière 

et de fièvres inexpliquées (13).  

Chez le nourrisson, l’anhidrose peut engendrer un risque d’hyperthermie maligne 

pouvant entrainer une déshydratation, des convulsions ou même le décès (15).  

 

Le  pédiatre  doit  prodiguer  des  conseils  aux  parents  pour  lutter  contre 

l’hypertermie  (monitorage  des  nourissons  avec  une  sonde  thermique  cutanée 

pendant  le sommeil  jusqu’à  l’age de 1 ans, port de vêtements adaptés…), en 
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particulier  lorsque  l’enfant  pratique  une  activité  physique  (choix  de  l’activité 

sportive surtout en été, hydratation régulière…) ou en période de forte chaleur 

(éviter l’exposition solaire, utiliser un système de climatisation au domicile, bains 

fréquents…) (13, 15). 

 

Conséquence pour le chirurgien dentiste :  

Le chirurgien dentiste doit adapter sa prise en charge surtout en période de forte 

chaleur : préférer les rendez vous en début de matinée ou en fin de journée, de 

courte durée avec un air ambiant climatisé.  

 

1.2.3.3  Follicule pileux  
 
Les  enfants  touchés  par  la  maladie  présentent  des  cheveux  peu  nombreux, 

clairsemés, fins, secs qui peuvent être blonds et cassants (5, 15). La chute des 

cheveux peut être due à une fragilité du cheveu ou à une hypotrichose (16). Enfin 

les  sourcils  et  les  cils  sont  rares  voire  inexistants  (17).  Chez  les  enfants 

présentant une mutation sur le gène WNT10A, seule la croissance des cheveux 

peut être ralentie et la forme est altérée les rendant difficilement peignables (11).  

 

1.2.3.4  Ongles 
 
Les ongles peuvent être dystrophiques, anormalement kératinisés, fragiles (15, 

17,  18).  Ils  peuvent  être  de  forme  anormale,  avec  un  relèvement  des  bords 

latéraux, rendant la partie médiane déprimée et concave (koïlonychie) (30). 

Néanmoins selon certains auteurs, l’atteinte des ongles n’est pas systématique 

dans certaines formes de dysplasie ectodermique anhidrotique familiale (19). 

 

1.2.3.5  Œil 
 

Dans la dysplasie ectodermique anhidrotique, les glandes sudoripares (glandes 

de  Moll)  et  sébacées  (glandes  de  Zeis)  sont  touchées  au  niveau  de  leur 

fonctionnement.  Tout  comme  les  glandes  palpébrales  (Meibomius)  qui  elles 

voient  leur nombre diminuer  jusqu’à  l’absence (20). Cela  induit une blépharite 

ciliaire  squameuse et  une  diminution  de  taille  des  canaux  lacrymaux pouvant 

conduire à une sécheresse oculaire et des complications cornéennes (21).  
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Certains  auteurs  révèlent  une  baisse  de  l’acuité  visuelle,  et  une  photophobie 

chez certains patients atteints de dysplasie ectodermique (5). 

 

Conséquence pour le chirurgien dentiste : 

Le chirurgien dentiste pourra questionner  les parents sur  l’absence de  larmes 

lorsque l’enfant pleure (30). Le port de lunettes de soleil pendant les soins est 

nécessaire pour protéger les yeux de l’enfant de la lumière du scialytique. 

 

1.2.3.6  Xérostomie  
 
Les  glandes  salivaires  principales  peuvent  être  absentes  provoquant  une 

diminution  de  la  quantité  de  salive  et  une  sensation  de  sécheresse  buccale 

(xérostomie) chez l’enfant porteur de dysplasie ectodermique (22).  

La salive a un  rôle majeur dans  la santé orale. Le diamant des  fonctions des 

salives établi par le Professeur Pellat, nous montre les fonctions principales de 

la salive au niveau des dents, des fonctions orales, de la muqueuse buccale et 

au niveau des microorganismes. Par exemple, la salive permet la protection des 

dents en lubrifiant celleci grâce aux Mucines, à la Stathérine et à la Proline riche 

en Glycoprotéines (figure 2) (31). 
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Le  chirurgien  dentiste  devra  évaluer  le  flux  salivaire  de  l’enfant  en  première 

consultation (45). 

 

L’établissement d’un suivi régulier pour supprimer toute irritation éventuelle de la 

prothèse devra être mis en place. L’utilisation d’un adhésif prothétique pourra 

être conseillé en cas de perte d’adhésion.  

 
 

1.2.3.7  Denture  
 
Les enfants porteurs de dysplasie ectodermique seront sujets aux anomalies de 

nombre,  d’éruption  dentaire,  de  forme,  de  structure  et  de  position,  pouvant 

induire chez l’enfant une alimentation difficile et des retentissements physiques, 

psychologiques et sociaux (5, 15).  

 

1.2.3.7.1 Anomalie de nombre  
 

1.2.3.7.1.1  Hypodontie, Oligodontie, Anodontie 
 
La  maladie  se  manifeste  principalement  par  des  agénésies  dentaires  non 

systématisées touchant les deux dentures (temporaire et permanente).  

Le nombre de germes dentaires peut être diminué de façon partielle : hypodontie 

ou oligodontie, ou complète : anodontie. (15, 17). 

Du  point  de  vue  terminologique,  l’hypodontie  correspond  à  une  absence  de 

moins  de  6  dents.  L’oligodontie  pour  une  absence  de  plus  de  6  dents.  Enfin 

l’anodontie est caractérisée par une absence totale de germe dentaire (24).  

 

Le tableau établi par les études de Barbaria et coll, 2006 et Prager et coll, 2006, 

nous montre  les  types  de  dents  les  plus  fréquemment  absentes,  ainsi  que  le 

nombre moyen d’agénésie par arcade et par denture chez les enfants atteins de 

dysplasie ectodermique liée à l’X (tableau 2) (9, 25, 26). 
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Tableau  2  :  Distribution  topographique  et  nombre  moyen  des  agénésies 

maxillaires  et  mandibulaires  dans  la  dysplasie  ectodermique  liée  a  l’X  selon 

Barbaria et coll et Prager et coll établie par Clauss.F et coll (9, 25, 26) 

  Phénotype dentaire en 

denture temporaire  

Du plus fréquent au moins 

fréquent 

Phénotype dentaire en 

denture permanente 

Du plus fréquent au moins 

fréquent 

 

 

 

Agénésies 

 dont la prévalence est 

la plus importante 

Incisives mandibulaires > 

Incisives latérales 

maxillaires > 

Premières molaires 

mandibulaires > Premières 

molaires maxillaires 

Incisives latérales 

maxillaires > Incisives 

centrales mandibulaires > 

Incisives latérales 

mandibulaires > Secondes 

prémolaires et molaires 

mandibulaires> 

Secondes prémolaires et 

molaires maxillaires 

Nombre moyen 

d’agénésies maxillaires 

 

3,5 

 

6,8 

Nombre moyen 

d’agénésies 

mandibulaires 

 

5,33 

 

7,9 

Tableau 2 : Distribution topographique et nombre moyen des agénésies maxillaires et mandibulaires dans la dysplasie ectodermique liée a l’X.  

De plus, une hypoplasie osseuse alvéolaire, des rapports de classe III d’angle 

fréquents,  une  perte  de  dimension  verticale  sont  la  conséquence  de  ces 

anomalies de nombre (33, 39). 

 

Certaines  formes  d’oligodontie  présentent  des  manifestations  phénotypiques 

buccodentaire et générales bien particulières selon les types de gène touchés 

(tableau 3) (34).  
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Tableau 3 : Manifestations phénotypiques buccodentaires et générales selon de 

type d’oligodondie (34). 

Forme d’oligodontie 

(Code Orphanet) 

Gènes impliqués 

Manifestations phénotypiques 

buccodentaires 

Manifestations générales 

possibles 

Oligodontie isolée 
(ORPHA : 99798) 

MSX1, PAX9, EDA, EDARADD, 

LRP6, BMP4 

  Agénésies multiples DT et 
DP 

  Retard d’éruption, 
persistance DT  

  Malpositions 
  Anomalies morphologiques et 

microdontie 

  Absence d’autres pathologies 
associées 

Oligodontie liée à la mutation 
WNT10A (isolée ou DEH 
autosomique récessive) 

(ORPHA : 50944) 
WNT10A 

  Oligodontie DT et DP 
  Forme la plus fréquente 
  Absence fréquente des PM et 

I mandibulaires 
  Microdontie des I 

permanentes 
  Anomalies morphologiques  

  Atteintes cutanées, 
unguéales et des phanères 

  Syndrome de SchöpfSchulz
Passarge 

  Syndromes odontoonycho
dermique et trichoodonto
onychodermique  

Oligodontie associée à une 
forme de DEH avec atteintes 
uniquement ectodermiques 
(ORPHA : 181, ORPHA : 1810, 

ORPHA : 248) 
EDAEDAREDARADD 

  Agénésies dentaires 
multiples DT et DP 

  Anomalies morphologiques 
(dent coniques), microdontie  

  Malpositions 
  Persistance de DT, retard 

éruption DP 

  Anomalies des dérivés 
ectodermiques : sécheresse 
cutanée, baisse de ma 
sudation, trouble de la 
régulation thermique, 
réduction du nombre de 
cheveux et de poils, atteintes 
unguéales  

Oligodontie associée à une 
forme de DEH avec atteintes 

extraectodermiques 
(ORPHA : 69088, ORPHA : 1809, 
ORPHA : 98709, ORPHA : 3022) 

P63, NEMO 

  Agénésies dentaires 
multiples DT et DP 

  Anomalies morphologiques 
(dent coniques), microdontie  

  Malpositions 
  Persistance de DT, retard 

éruption DP 

  Anomalies ectodermiques 
  Fente labiopalatine, 

ostéopétrose, ectrodactylie 
(syndrome P63) 

  Déficit intellectuel 
  Anomalies oculaires 
  Cardiopathie 
  Surdité 
  Immunodéficience 

Oligodontie syndromique 
(ORPHA: 289494, ORPHA : 

77295) 

    Anomalies squelettiques, 
cardiaques, neurologiques, 
immunitaires, 
hypogonadisme… 

Oligodontie associée à une 
pathologie colorectale 
(ORPHA : 401911) 

AXIN2 

    Polypose ou carcinome 
colorectal 

Oligodontie associée à une 
anomalie chromosomique 

(ORPHA : 870) 

  Agénésies dentaires 
multiples, anomalies 
morphologiques, retard 
d’évolution, malpositions 

  Trisomie 21 

Oligodontie associée à un 
risque de cancer 
(ORPA : 300576) 

  Agénésies dentaires 
multiples, anomalies 
morphologiques, retard 
d’évolution, malpositions 

  Cancers ovarien, pulmonaire, 
du sein, du côlon et autres 
pathologies tumorales  

DT : Dent temporaire, DP : dent permanente, PM : prémolaires, I : incisives.Tableau 3 : Manifestations phénotypiques buccodentaires et générales selon de type d’oligodondie. 
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1.2.3.7.2 Anomalie d’éruption dentaire 
  

L’éruption dentaire est un processus de développement physiologique de la dent 

par déplacement vertical depuis  la crypte  intraosseuse, vers  le plan occlusal. 

Une résorption alvéolaire et radiculaire de la dent temporaire se produit.  

Dans les dysplasies ectodermiques hypohidrotiques, des retards d’éruption des 

dents  temporaires  et  permanentes  sont  retrouvés.  Dans  le  cas  d’un  retard 

d’éruption  d’une  dent  permanente,  le  chirurgien  dentiste  peut  observer  la 

persistance de  la dent  temporaire  sur  arcade,  particulièrement  les deuxièmes 

molaires temporaires et les canines (34, 36).  

 

1.2.3.7.3 Anomalie de forme 
 

1.2.3.7.3.1  Dent conoïde  
 

Les dents présentes sur arcade sont de  taille plus petite et dysmorphique. Au 

niveau  coronaire,  elles  sont  principalement  coniques,  conoïdes  ou  riziformes, 

pointues  dans  le  secteur  incisivocanin  et  prémolaire.  Au  niveau  de  leur 

positionnement sur arcade,  les dents sont souvent espacées entre elles, avec 

des anomalies de position possibles dans le sens vestibulolingual et mésiodistal 

(5, 9, 33). En pratique,  il semblerait que  les  incisives maxillaires permanentes 

présentent une forme rectangulaire avec un bord libre irrégulier.  

 

1.2.3.7.3.2  Taurodontisme  
 
Un  taurodontisme peut  également  être  observé au niveau des deux dentures 

dans certaines dysplasies ectodermiques. Cela correspond à une augmentation 

de la profondeur de la chambre pulpaire par un déplacement apical de la zone 

de  furcation  radiculaire.  La  classification  de  Kosinski  et  al  relève  3  formes 

différentes selon le rapport de taille entre la couronne et la racine (figure 3) (24). 

Il est observé à l’examen radiologique (5, 24, 33). Les dents préferentiellement 

touchées  seraient  les  deuxièmes  molaires  temporaires  mandibulaires.  Le 

taurodontisme peut résulter d’une anomalie mésodermique – ectodermique liée 

à une mutation du gène EDA (37). 
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Conséquence pour le chirurgien dentiste : 

Dans le cadre d’une implantation précoce, le chirurgien dentiste devra prendre 

en compte lors de la phase chirurgicale ces modification de structure osseuse 

afin d’assurer une bonne stabilité primaire de l’implant (33).   

 
 

1.2.3.9  Caractéristiques craniofaciales et céphalométriques 
 

De façon générale, la croissance de l’étage moyen de la face est diminuée chez 

les  patients  porteurs  de  dysplasie  ectodermique. Au  niveau  squelettique,  une 

rétrognathie maxillaire par brachygnathie maxillaire est présente.  

 

•  Dans  le  sens  transversal  :  une  endognathie  maxillaire,  avec  une 

profondeur du palais normale est retrouvée.  

 

•  Dans le sens vertical : L’oligodontie engendre une réduction des hauteurs 

inférieures  et  supérieures  de  la  face  (diminution  des  distances NaMe, 

ENAMe  et  NaENA)  (figure  5).  La  base  du  crane  présente  une 

augmentation de sa distance postérieure  (SBa) et une  réduction de  la 

région  antérieure  de  celleci.  La  position  de  l’ethmoïde  (point  Er)  par 

rapport  à  l’épine  nasale  postérieure  (point  ENP),  est  représentée  au 

niveau céphalométrique par une augmentation de la distance ErENP. 

 

•  Dans  le  sens  sagittal  :  une  diminution  de  la  longueur  du  corps  de  la 

mandibule  associée  à  une  prognathie  mandibulaire  (augmentation  de 

l’angle SNPog associée à une réduction de la distance GoPog), avec une 

diminution  de  la  hauteur  ramique  est  caractéristique  chez  les  enfants 

porteurs.  L’ensemble  de  ces  éléments  traduisent  une  dysmorphose 

mandibulaire  avec  une  progénie,  une  brachygnathie  maxillaire  et  une 

tendance à la classe III squelettique (44, 69). 
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1.2.3.12  Retentissement psychologique et social 
 
La dysplasie ectodermique comme toute maladie rare a des retentissements sur 

la qualité de vie de l’individu. Au niveau psychologique, un inconfort, une perte 

de  confiance,  un  retard  intellectuel,  des  troubles  de  phonation  et  d’audition 

peuvent provoquer un handicap (15). Certains auteurs ont montré une corrélation 

entre le nombre de dents absentes et la qualité de vie. Il s’avère que les patients 

ayant moins de 10 dents sur arcade ont un niveau d’anxiété et de dépression 

plus élevé que les autres enfants malades. Cela s’explique par la réduction des 

fonctions orales et d’une atteinte psychologique due à  la modification du profil 

facial (51, 52). 

 

La maladie se répercute sur  l’intégration sociale : vie relationnelle, affective et 

professionnelle.    Des  stigmatisations,  de  l’isolement  ou  même  une  exclusion 

sociale peuvent se produire. D’autant plus si plusieurs membres de la famille sont 

atteints  de  cette  maladie  (41).  En  effet,  les  mères  porteuses  de  la  maladie 

expriment du regret et de la culpabilité lorsqu’elles apprennent que leurs enfants, 

de sexe masculin, seront porteurs de la maladie. Mais elles rejetent l’idée de faire 

un diagnostic pré natal bien souvent, en vue de mettre un terme à la grossesse 

car  la vie de  leurs enfants mérite d’être vécue. Le sentiment de culpabilité est 

renforcé chez les grand mères du fait de voir leur petit enfant vivre cette épreuve, 

ainsi que leur fille expérimenter ce sentiment de culpabilité. De plus, les parents 

de l’enfant peuvent se sentir offensés et blessés par leurs amis, car des critiques 

peuvent être faites sur le choix de concevoir un deuxième enfant malgré l’atteinte 

du  premier.  Enfin,  un  conflit  générationnel  peut  voir  le  jour,  car  le  diagnostic 

génétique est maintenant possible alors qu’il n’existait pas à l’époque. En effet, 

les générations anciennes n’ont pas eu une décision consciente de transmettre 

la maladie, alors que la génération actuelle ne peut plus faire cette décision de 

manière naïve. Au delà de la culpabilité qui a toujours été présente, une question 

de  responsabilité  est  posée  à  présent  face  à  la  possibilité  de  réaliser  un 

diagnostic prénatal (53). 
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2  Implantologie chez l’enfant atteint de dysplasie 
ectodermique  

 
La  prise  en  charge  thérapeutique  de  la  dysplasie  ectodermique  fait  intervenir 

l’ensemble  des  disciplines  de  la  dentisterie  contemporaine.  L’implantologie 

faisant partie de  l’arsenal  thérapeutique actuel,  il convient d’analyser sa place 

dans  la  réhabilitation  orale  chez  le  jeune  patient  atteint  de  dysplasie 

ectodermique.  

 
 

2.1  Parcours de soin des patients atteints de dysplasie 
ectodermique  

 
Au  cours  des  dernières  années,  les  maladies  rares  sont  devenues  une 

préoccupation  de  santé  majeure  et  sont  soutenues  par  les  pouvoirs  publics 

français.  Dans  ces  maladies  rares  s’intègrent  les  maladies  rares  avec  une 

expression orale et dentaire dont fait partie la dysplasie ectodermique.   

 
Le premier plan national des maladies rares (2005 à 2008) a pour but d’assurer 

l’équité  pour  l’accès  au  diagnostic,  au  traitement  et  à  la  prise  en  charge  des 

patients  atteints  de  maladies  rares  en  France.  Des  centres  de  référence, 

structures d’excellence scientifique et clinique pour les maladies rares sont créés. 

Ensuite autour de ceuxci, des centres de compétences, au niveau régional et 

interrégional se développent, permettant d’améliorer l’accès au diagnostic et la 

qualité de la prise en charge des patients porteurs de la maladie (41).  

 

Le  deuxième plan  national  des maladies  rares mis  en  place  de  2011 à  2016 

permet de renforcer la qualité de prise en charge des patients, la recherche sur 

les maladies rares et une collaboration au niveau européen et international (42). 
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2.1.1  3ème plan national des maladies rares 
 
En 2018, le 3ème plan national des maladies rares est lancé par le gouvernement 

français. Il comprend 5 ambitions, 11 axes majeurs et sera effectif jusqu’en 2022 

(43). 

 

Les 5 ambitions sont :  

•  Permettre un diagnostic rapide pour chacun, afin de réduire l’errance et 

l’impasse diagnostiques.  

•  Innover pour traiter, pour que la recherche permette l’accroissement des 

moyens thérapeutiques.  

•  Améliorer la qualité de vie et l’autonomie des personnes malades.  

•  Communiquer et former, en favorisant  le partage de la connaissance et 

des savoirfaire sur les maladies rares.  

•  Moderniser  les  organisations  et  optimiser  les  financements  nationaux 

(43).  

 

Les 11 axes majeurs sont : 

Axe 1 : Réduire l’errance et l’impasse diagnostiques.  

Axe  2  :  Faire  évoluer  le  dépistage  néonatal  et  les  diagnostics  prénatal  et 

préimplantatoire pour permettre des diagnostics plus précoces. 

Axe 3 : Partager les données pour favoriser le diagnostic et le développement 

de nouveaux traitements. 

Axe 4 : Promouvoir l’accès aux traitements dans les maladies rares.  

Axe 5 : Impulser un nouvel élan à la recherche sur les maladies rares.  

Axe 6 : Favoriser l’émergence et l’accès à l’innovation. 

Axe 7 : Améliorer le parcours de soin. 

Axe 8 : Faciliter l’inclusion des personnes atteintes de maladies rares et de 

leurs aidants. 

Axe 9 : Former les professionnels de santé à mieux identifier et prendre en 

charge les maladies rares. 

Axe 10 : Renforcer le rôle des Filières de Santé Maladie Rares (FSMR) dans 

les enjeux du soin et de la recherche. 

Axe 11 : Préciser le positionnement et les missions d’autres acteurs nationaux 

de maladies rares (43).  
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2.1.1.1  Centres de référence et compétences   
 
Les centres de référence et compétences des maladies rares orales et dentaires 

mettent au service des familles les progrès de la recherche et améliorent l’offre 

de soin notamment dans la prise en charge de la dysplasie ectodermique (54).  

Ils  forment  un  ensemble  de  compétences  pluridisciplinaires  organisé  autour 

d’équipes médicales spécialisées généralement hospitalières (58).  

 

Les centres de références sont les experts nationaux par les services médicaux 

des caisses d’assurance maladie, dont les fonctions sont multiples (58). 

 
Les fonctions des centres de références sont de :  

•  Diagnostiquer et établir une stratégie de prise en charge thérapeutique, 

psychologique et d’accompagnement social.  

•  Définir  et  diffuser  des  protocoles  de  prise  en  charge  par  le  biais  de  la 

Haute  Autorité  de  Santé  (HAS)  et  de  l’Union  Nationale  des  Caisses 

d’Assurance Maladie (UNCAM). 

•  Coordonner  les  travaux  de  recherche  et  participer  à  la  surveillance 

épidémiologique. 

•  Participer  à  des  actions  de  formation  et  d’information  pour  les 

professionnels de santé, les malades et leurs familles. 

•  Animer  et  coordonner  les  réseaux  de  correspondants  sanitaires  et 

médicosociaux. 

•  Etre des interlocuteurs privilégiés pour les tutelles et les associations de 

malades (41). 

 

Les centres de compétences participent à l’ensemble des missions confiées par 

le centre de référence et travaillent en coordination avec celuici. Ils sont répartis 

sur  l’ensemble du  territoire  français afin de permettre une prise en charge de 

proximité et de réduire ainsi les inégalités régionales (42, 58). 

 

En  France,  les  centres  de  référence  des maladies  rares  (CRMR),  comme  le 

CRMR orales et dentaires ORares travaillent en collaboration avec des centres 

de compétences (CCMR) (figure 6) (tableau 4) (34, 54).  
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2.1.1.2  Parcours de prise en charge diagnostique et thérapeutique  
 
Lorsque  le  chirurgien  dentiste  rencontre  un  patient  présentant  des  anomalies 

buccodentaires entrant dans le cadre des maladies rares (comme la dysplasie 

ectodermique),  il  devra orienter  celuici  vers un centre de  référence pour une 

prise en charge globale (34). 

 

Une  première  consultation  pluridisciplinaire  dans  le  centre  de  référence  sera 

réalisée pour aboutir à un diagnostic précis de la maladie.  

Les antécédents médicaux et  familiaux, une analyse phénotypique et un bilan 

radiographique  seront  demandés.  La  réalisation  d’un  panoramique  dentaire 

permettra  de  déterminer  le  nombre  et  la  position  des  germes  dentaires.  Des 

examens  complémentaires  pourront  être  réalisés  en  cas  de  manque 

d’information.  

L’orientation vers un autre centre de référence ou des services spécialisés peut 

être nécessaire pour les formes syndromiques.  

 

Suite au diagnostic, une prise en charge thérapeutique sera mise en place. Cette 

prise  en  charge  se  fera  dans  le  centre  de  référence  ou  dans  un  centre  de 

compétences ou dans une autre structure de soin. La mise en place d’un réseau 

ville/hôpital permet d’améliorer la prise en charge en créant une proximité entre 

le patient et le médecin traitant. 

Une proposition thérapeutique sera posée par l’équipe pluridisciplinaire (figure 7) 

(41).  

 

En plus de cette la prise en charge globale spécialisée, l’équipe pluridisciplinaire 

établira :  

•  La mise en place du protocole de prise en charge (ALD hors liste…) ; 

•  L’inscription dans le dispositif Maladie Rare ;   

•  La  participation  aux  registres  qui  recensent  les  maladies  rares 

(D4/phenodent…) ;  

•  La participation à des programmes d’éducation thérapeutique ;  

•  La participation à des programmes de recherche (RARENET) (34). 
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2.2  Thérapeutique préimplantaire 
 
 

2.2.1  Enfant d’âge préscolaire (0 à 6 ans) 
 
La prise en charge odontologique devra être la plus précoce possible, en général 

vers 3 ans, lorsque l’ensemble de la denture temporaire sera établie ou lorsque 

le  diagnostic  d’agénésie  sera  posé.  Le  chirurgien  dentiste  devra maintenir  le 

capital dentaire présent sur arcade à l’aide d’actions préventives ou curatives. 

  

2.2.1.1  Programmes de prévention et nutritionnel personnalisés 
 
Lors  de  la  première  consultation,  il  est  important  d’instaurer  une  relation  de 

confiance et de coopération avec l’enfant et les parents (47). Les parents seront 

informés sur les options thérapeutiques à court et long termes de la maladie (45).  

 

Une éducation à l’hygiène orale et alimentaire personnalisée sera programmée 

dès  le  début  de  la  prise  en  charge  thérapeutique  pour  réduire  les  risques 

d’apparition de la maladie carieuse. Ainsi, le chirurgien dentiste devra mettre en 

place  une  stratégie  préventive  adaptée  à  l’âge  de  l’enfant  regroupant 

l’enseignement de la technique de brossage, l’usage d’un dentifrice fluoré et dans 

certains cas, le recours à des topiques fluorés (bain de bouche, vernis…) si le 

risque carieux individuel est élevé (33, 34, 45). 

   

2.2.1.2  Soins conservateurs 
 
Les dents sur arcade ne doivent pas être extraites, même si cellesci sont de 

forme très conique et pointue, car elles maintiennent l’os alvéolaire, préservent 

la sensibilité proprioceptive et sont des supports pour la rétention des prothèses 

amovibles (15).  

Il sera nécessaire de réaliser des restaurations adhésives conservatrices pour 

rétablir l’esthétique, la fonction mécanique et éviter les risques de traumatisme 

des tissus mous si la dent est pointue. Ces restaurations peuvent être réalisées 

à l’aide de composite en technique directe ou à l’aide de moule transparent en 

acétate de cellulose (Odus Pella) dans le secteur antérieur (33, 46, 48). 
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En cas de non coopération de l’enfant ou si la reconstitution de la dent ne permet 

pas  la  restauration  des  contacts  occlusaux,  il  faudra  réaliser  des  prothèses 

amovibles de recouvrement de type overdenture (48, 49). 

 

2.2.1.3  Soin prothétique 
 
Les  traitements  prothétiques  fixés  et  amovibles  doivent  être  réalisés  le  plus 

précocement  possible  afin  de  rétablir  l’esthétique,  et  de  permettre  le 

développement  staturopondéral  et  psychoaffectif  de  l’enfant.  La  prothèse 

permettra  à  l’enfant  de  se  «  sentir  comme  les  autres  »  et  de  s’intégrer 

socialement (55). 

 

2.2.1.3.1 Prothèse fixée  
 

2.2.1.3.1.1  Couronne pédiatrique  
 

Lorsque les dents sur arcade présentent des lésions carieuses étendues ou des 

altérations  de  structure  de  l’émail  (hypoplasie  amélaire)  d’origine  génétique, 

l’utilisation d’une couronne pédiatrique est indiquée (33, 48). Dans les secteurs 

postérieurs,  des  couronnes  pédiatriques  préformées  métalliques  ou  zircone 

peuvent  être  mises  en  place.  Pour  des  raisons  esthétiques,  des  couronnes 

pédiatriques esthétiques en zircone ou avec une inscrustation céramique seront 

réalisées  dans  le  secteur  insicivocanin  (34,  46). Ces  couronnes  pédiatriques 

assurent parfaitement la rétention des prothèses amovibles partielles. 

 

2.2.1.3.1.2  Prothèse fixée plurale  
 
La prothèse  fixée plurale en odontologie pédiatrique  (bridge conventionnel ou 

collé)  est  indiquée  principalement  en  denture  permanente.  Dans  la  prise  en 

charge de  la dysplasie ectodermique, celleci n’est pas recommandée car elle 

interfère  sur  la  croissance  craniofaciale  et  le  bon  alignement  des  arcades 

dentaires (46, 48). 
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Les rôles principaux des prothèses pédiatriques sont :  

•  préserver l’os ; 

•  permettre un développement normal des fonctions orofaciales ;  

•  prévenir  un  déséquilibre  neuromusculaire  dû  à  l’apparition  d’habitudes 

néfastes (respiration buccale …) ;  

•  maintenir les rapports occlusaux (interarcades, intraarcades, DVO) 

•  rétablir les caractéristiques esthétiques  

•  permettre un développement équilibré de l’enfant sur le plan émotionnel 

et psychologique (34, 48, 60). 

 

Les  enfants  atteints  de  dysplasie  ectodermique  peuvent  présenter  de 

nombreuses difficultés d’adaptation aux prothèses amovibles totales surtout au 

niveau mandibulaire du fait de leur encombrement et de la diminution salivaire 

qui  les rendent moins rétentives (48). L’anodontie engendre une absence d’os 

alvéolaire à la mandibule réduisant la profondeur du vestibule, expliquant la perte 

de rétention de la prothèse chez l’enfant (33).  

 

2.2.1.4  Procédure de prise en charge  
 
L’utilisation  de  la  sédation  consciente  par  inhalation  de  MEOPA  peut  être 

envisagée  chez  les  enfants  anxieux  et  non  coopérants.  Dans  de  rares  cas, 

l’anesthésie générale peut être envisagée en cas de soins complexes et étendus 

ou si l’anesthésie locale est insuffisante ou contreindiquée (34, 46). 
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2.2.2  Enfant d’âge scolaire (712 ans) 
 
La prise  en  charge  thérapeutique  d’un  enfant  d’âge  scolaire  est  basée  sur  la 

préparation de  la  transition entre  la denture  temporaire et  permanente.  Il  faut 

diminuer l’influence des anomalies dentaires présentes sur la croissance cranio

faciale  et  améliorer  les  différentes  fonctions  :  la mastication,  la  phonation,  la 

déglutition et l’esthétique (46). 

 

2.2.2.1  Soins conservateurs et prothétiques  
 
Au niveau des soins conservateurs, il faudra maintenir et ajuster les composites 

régulièrement  surtout  si  les  dents  sont  supports  de  crochets  de  prothèses 

amovibles (45). 

 

Pour les soins prothétiques, les prothèses amovibles doivent être réadaptées ou 

rebasées  périodiquement  pour  accompagner  la  croissance  craniofaciale.  La 

pose d’une prothèse  fixée doit être  réfléchie,  réalisée avec prudence, avec  la 

possibilité d’avoir un suivi régulier de l’enfant car elle risque d’interférer avec la 

croissance des maxillaires. Une doléance prothétique régulière doit être mise en 

place (46). 

 

2.2.2.2  Thérapeutiques orthopédique et orthodontique  
 
Les thérapeutiques orthopédiques et orthodontiques sont parfois indispensables 

au  bon  rétablissement  de  l’occlusion  chez  les  patients  atteints  de  dysplasie 

ectodermique, surtout lorsque les agénésies sont nombreuses.  

 

En  général,  la  prise  en  charge  orthopédique  consiste  en  une  expansion 

transversale  du maxillaire,  un  repositionnement  antérieur  du maxillaire  et  une 

stimulation de la croissance du maxillaire sagittalement (39).  

 

La thérapeutique orthodontique chez l’enfant atteint de dysplasie ectodermique 

est  principalement  la  gestion  des  espaces  en  phase  pré  implantaire,  pré 

chirurgicale ou pré prothétique (39). En phase pré prothétique, il sera possible 

de corriger les axes des dents sur arcarde, fermer les diastèmes ou encore de 

tracter les dents incluses (15). 
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2.3  Thérapeutique implantaire  
 
Pour les patients jeunes, en période de croissance, la mise en place d’un implant 

dentaire est une contre indication absolue. Néanmoins pour les enfants atteints 

de  dysplasie  ectodermique,  on  peut  se  demander  si  la  mise  en  place  d’une 

prothèse amovible pour laquelle l’adaptation peut présenter des difficultés durant 

toute  l’enfance  et  l’adolescence  est  bénéfique  pour  le  patient  sur  le  plan 

fonctionnel et psychologique ?   

 
 

2.3.1  Recommandation de la Haute Autorité de Santé   
 
En 2006, la Haute Autorité de Santé (HAS) a rendu un avis favorable pour le « 

Traitement  des  agénésies  dentaires  multiples  liées  aux  dysplasies 

ectodermiques ou à d’autres maladies rares chez  l’enfant atteint d’oligodontie, 

avec pose de 2 implants (voire 4 maximum) uniquement dans la région antérieure 

mandibulaire, audelà de 6 ans et ce jusqu’à la fin de la croissance, après échec 

ou  intolérance  de  la  prothèse  conventionnelle  ».  Cela  a  donc  conduit  à 

l’inscription de l’acte « pose de deux implants » (ou de 4 implants maximum) chez 

l’enfant  atteint  de  dysplasie  ectodermique,  ainsi  que  plusieurs  actes 

complémentaires à cette prise en charge dans la Classification Commune des 

Actes Médicaux (CCAM) de la l’Assurance Maladie (47).  

 
 

2.3.2  Démarche administrative  
 
La mise en place des implants dentaires durant l’enfance est très encadrée en 

France  et  certaines  démarches  administratives  sont  obligatoires  avant 

d’envisager la pose d’un implant dentaire.  

 
 

2.3.2.1  Procédure de prise en charge par la Caisse Primaire  
d’Assurance Maladie  

 
Le coût et la durée globale du traitement implantaire sont conséquents pour la 

famille de l’enfant atteint de dysplasie ectodermique. Une demande d’affection 

de  longue  durée  (ALD)  pour  une  prise  en  charge  à  100  %  de  la  base  de 

remboursement par la Caisse d’Assurance Maladie doit être établie.  
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Les enfants  éligibles  pour  la mise en place de 2  à  4  implants  dans  la  région 

antérieure, pris en charge à 100% doivent :  

•  Avoir plus de 6 ans ; 

•  Ne pas avoir fini leur croissance ;  

•  Présenter  une  agénésie  dentaire  de  plus  de  6  dents  permanentes 

(Oligodontie dont l’une au moins des dents absentes est la suivante : 17, 

16, 14, 13, 11, 21, 23, 24, 26, 27, 47, 46, 44, 43, 42, 41, 31, 32, 33, 34, 

36, 37) ; 

•  Avoir eu un échec ou intolérance de la prothèse amovible mandibulaire ; 

•  Obtenir  un  accord  pour  la  demande  d’affection  de  longue  durée  après 

analyse du dossier complet (34, 41). 

 

Cette prise en charge sera valable jusqu’à la fin de la croissance mais aussi à 

l’âge adulte depuis le 9 janvier 2012 (57). 

 

2.3.2.1.1 Etablissement du dossier d’ALD  
 
Le dossier d’ALD doit être rempli et signé par le centre de Référence avant d’être 

transmis à la Caisse Primaire d’Assurance Maladie.  

 

Il comprend :  

•  Un protocole de soins (formulaire cerfa n°11626*03) (Annexe 3.1) ; 

•  Une  aide  au  remplissage  du  protocole  de  soins  pour  le  traitement  des 

agénésies dentaires multiples liées à une maladie rare (Annexe 3.2) ; 

•  Une radiographie panoramique dentaire ; 

•  Une radiographie de la main et du poignet pour établir l’âge osseux chez 

les garçons de moins de 17 ans et chez les filles de moins de 14 ans (41, 

57). 

 

Une  évaluation  de  la  demande  sera  réalisée  par  le  Département  « Maladies 

Rares » de la Caisse Nationale d’Assurance Maladie des Travailleurs Salariés 

qui  s’occupe  entre  autres  des  branches  maladies  du  régime  général  de  la 

sécurité sociale. Avant l’accord ou refus de la demande d’affection longue durée 

une notification par  la Caisse Primaire d’Assurance Maladie sera émise. Cette 

affection longue durée est effective pour une durée limitée (4 ans) mais doit être 

renouvelée avant échéance (figure 9) (41). 
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 Le protocole de soins comporte 4 volets :  

  les deux premiers volets (médecin conseil et traitant) répertorient 

les éléments médicaux du protocole. 

  le volet 3 est destiné au patient après un accord favorable pour la 

prise en charge du traitement implantaire par la CPAM.  

  le volet 4 sert au versement de la rémunération du patient dans les 

situations prévues au « D » de ce volet (Annexe 3.1). 

 

En cas de refus de la prise en charge pour le traitement des agénésies dentaires 

liées  à  une  maladie  rare,  des  recours  sont  possibles  pour  contester  cette 

décision.  Un  recours  à  l’expertise  médicale  ou  un  recours  administratif 

(Commission de recours amiable puis via un recours au Tribunal des affaires de 

sécurité sociale) peut être déposé par la famille (57).  

 

2.3.2.1.1.2  Aide au remplissage du protocole de soins chez l’enfant 
 
Le protocole de soins devra être complété par le document d’aide au remplissage 

(fiche enfant), afin établir l’état buccodentaire de l’enfant pour la mise en place 

du traitement implantaire futur. Il sera complété par un chirurgien dentiste ou un 

médecin spécialisé en stomatologie.  

Le spécialiste devra indiquer :  

•  le diagnostic de la maladie rare ; 

•  les agénésies des dents permanentes, en particulier  la présence d’une 

oligodontie mandibulaire ; 

•  l’existence d’un échec ou d’intolérance de la prothèse mandibulaire ; 

•  l’état de la croissance de l’enfant ; 

•  les actes nécessaires pour le traitement de la maladie. 

 

En complément de ce document, une radiographie panoramique dentaire et une 

radiographie de la main et du poignet (pour les patients proches de la fin de la 

croissance squelettique) seront prescrites par le praticien (Annexe 3.2) (57).  

 

Un diagnostic génétique de  la maladie  rare doit être posé au préalable par  le 

centre  de  référence  pour  la  mise  en  place  de  la  thérapeutique  implantaire 

précoce afin de s’assurer que les agénésies sont bien d’orde génétique et que 

les édentements ne sont pas créés par des avulsions (9, 34,47,61). 
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2.3.2.1.2 Cotations des actes en CCAM 
 
La prise en charge  implantaire pour  les enfants atteints d’agénésies dentaires 

multiples liées aux dysplasies ectodermiques est permise grâce à l’inscription et 

à  la  tarification  des  actes  suivants  à  la  Classification  Commune  des  Actes 

Médicaux  (CCAM)  (47).  L’ensemble  de  ces  actes  sont  remboursés  par 

l’assurance maladie après acceptation du dossier d’affection de  longue durée 

(tableau 5). Les actes pris en charge concernent l’établissement du diagnostic, 

les soins prothétiques et chirurgicaux. 
Tableau 5 Ensemble des actes CCAM pris en charge par l’assurance maladie pour les enfants atteints de dysplasie ectodermique 

Tableau 5 : Ensemble des actes CCAM pris en charge par l’assurance maladie 

pour les enfants atteints de dysplasie ectodermique (56). 

Actes CCAM  Codes 

CCAM 

Arbre  Valeur  Base de 

remboursement 

                           Diagnostic préimplantaire 

Enregistrement des rapports maxillomandibulaires en vue 

de la programmation d’un articulateur  

LBQP001  7.1.8.1  32,64€   Remboursement 

sous conditions 

Simulation des objectifs thérapeutiques sur moulages des 

arcades dentaires  

LBMP001  7.1.8.1  97,92€  Remboursementss

sous conditions 

Pose d’une plaque résine pour guide radiologique 

préimplantaire dentaire, pour 1 arcade  

HBLD057  11.5.2  140,16€  Remboursementss

sous conditions 

Pose d’une plaque résine pour guide radiologique 

préimplantaire dentaire, pour 2 arcades  

HBLD078  11.5.2  264,96€  Remboursementss

sous conditions 

Pose d’une plaque base résine pour guide chirurgical 

préimplantaire dentaire, pour 1 arcade  

HBLD056  11.5.2  94,08€  Remboursementss

sous conditions 

Pose d’une plaque base résine pour guide chirurgical 

préimplantaire dentaire, pour 2 arcades  

HBLD084  11.5.2  174,72€  Remboursementss

sous conditions 

Transformation d’un guide radiologique préimplantaire en 

guide chirurgical  

HBMP001  11.5.2  30,72€  Remboursementss

sous conditions 

Chirurgie implantaire et étape préprothétique 

Pose d’implant préprothétique intraosseux intrabucal 

Pose d’1 implant intraosseux intrabuccal, chez l’enfant   LBLD075  11.2.5.2  438 ,90€  Remboursementss

sous conditions 

Pose de 2 implants intraosseux intrabuccaux, chez l’enfant   LBLD066  11.2.5.2  804,74€  Remboursementss

sous conditions 

Pose de 3 implants intraosseux intrabuccaux, chez l’enfant   LBLD281  11.2.5.2  1174,58€  Remboursementss

sous conditions 

Pose de 4 implants intraosseux intrabuccaux, chez l’enfant   LBLD117  11.2.5.2  1542,42€  Remboursementss

sous conditions 

Dégagement et activation d’implant préprothétique intraosseux intrabuccal 

Dégagement et activation de 1  implant  intramuqueux  intra

buccal, chez l’enfant  

LAPB451  11.2.5.4  94,05€  Remboursementss

sous conditions 
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Dégagement et activation de 2 implants intramuqueux intra

buccaux, chez l’enfant  

LAPB311  11.2.5.4  163,02€  Remboursementss

sous conditions 

Dégagement et activation de 3 implants intramuqueux intra

buccaux, chez l’enfant  

LAPB459  11.2.5.4  231,99€  Remboursementss

sous conditions 

Dégagement et activation de 4 implants intramuqueux intra

buccaux, chez l’enfant  

LAPB408  11.2.5.4  300,96€  Remboursementss

sous conditions 

Pose de moyen de liaison sur implants intrabuccaux (système d’attachement prothétique) 

Pose de moyen de liaison sur 1 implant préprothétique intra

osseux, intrabuccal  

LBLD019  11.2.5.3  160,93€  Remboursementss

sous conditions 

Pose de moyen de liaison sur 2 implants préprothétique intra

osseux, intrabuccaux  

LBLD073  11.2.5.3  309,32€  Remboursementss

sous conditions 

Pose de moyen de liaison sur 3 implants préprothétique intra

osseux, intrabuccaux  

LBLD086  11.2.5.3  457,71€  Remboursementss

sous conditions 

Pose de moyen de liaison sur 4 implants préprothétique intra

osseux, intrabuccaux  

LBLD193  11.2.5.3  606,10€  Remboursementss

sous conditions 

Révision des piliers implantoportés d’une prothèse dentaire   HBMD019  7.2.3.7  18,81€  Remboursementss

sous conditions 

Ablation d’un implant préprothétique intraosseux intrabuccal avec résection osseuse 

Ablation de 1 implant intraosseux intrabuccal avec résection 

osseuse, chez l’enfant  

LBGA280  11.2.5.5  87,78€  Remboursementss

sous conditions 

Ablation  de  2  implants  intraosseux  intrabuccaux  avec 

résection osseuse, chez l’enfant  

LBGA441  11.2.5.5  106,59€  Remboursementss

sous conditions 

Ablation  de  3  implants  intraosseux  intrabuccaux  avec 

résection osseuse, chez l’enfant  

LBGA354  11.2.5.5  125,40€  Remboursementss

sous conditions 

Ablation  de  4  implants  intraosseux  intrabuccaux  avec 

résection osseuse, chez l’enfant  

LBGA049  11.2.5.5  144.21€  Remboursementss

sous conditions 

Etape prothétique 

Prothèse amovible mandibulaire supraimplantaire à plaque base résine 

Pose  d’une  prothèse  amovible  mandibulaire  supra

implantaire  à  plaque  base  résine  comportant  moins  de  9 

dents  

HBLD132  7.2.3.3  102,13€  Remboursementss

sous conditions 

Pose  d’une  prothèse  amovible  mandibulaire  supra

implantaire à plaque base résine comportant de 9 à 13 dents 

HBLD492  7.2.3.3  150,50€  Remboursementss

sous conditions 

Pose  d’une  prothèse  amovible  complète  mandibulaire 

(unimaxillaire) supraimplantaire à plaque base résine  

HBLD118  7.2.3.3  182,75€  Remboursementss

sous conditions  

Prothèse amovible mandibulaire supraimplantaire à châssis métallique 

Pose  d’une  prothèse  amovible  mandibulaire  supra

implantaire à châssis métallique comportant moins de 9 dents  

HBLD240  7.2.3.3  236,50€  Remboursementss

sous conditions 

Pose  d’une  prothèse  amovible  mandibulaire  supra

implantaire à châssis métallique comportant de 9 à 13 dents  

HBLD236  7.2.3.3  279,50€  Remboursementss

sous conditions 

Pose d’une prothèse amovible complète mandibulaire supra

implantaire à châssis métallique 

HBLD217  7.2.3.3  311,75€  Remboursementss

sous conditions 

Changement  de  dispositif  d’attachement  d’une  prothèse 

dentaire amovible supraimplantaire  

HBKD005  7.2.3.5  32,25€  Remboursementss

sous conditions 
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2.3.3  Indication à l’implantologie précoce 
 

2.3.3.1  Agénésies dentaires multiples   
 
Des  agénésies  dentaires  multiples  au  niveau  des  dents  permamentes 

(oligodontie ou anodontie) doivent être retrouvées chez l’enfant (cf paragraphe 

1.2.3.7.1).  

 

2.3.3.2  Echec / intolérance du traitement prothétique  
 
En  denture  temporaire  ou  mixte,  le  chirurgien  dentiste  devra  réaliser  une 

prothèse amovible partielle ou complète à base résine avant d’avoir recours à 

une prothèse implantoportée à la fin de la croissance (49).   

 

Une prothèse implantoportée ne pourra être réalisée avant la fin de la croissance 

qu’en  cas  d’échec  ou  d’intolérance  de  la  prothèse  amovible  malgré  un  suivi 

clinique régulier (9,47). Cela se traduit par rejet de la prothèse par l’enfant de par 

son  inconfort  fonctionnel  ou  de  son manque  de  rétention  (61).  Les  bénéfices 

fonctionnels,  esthétiques  et  psychologiques  seront  donc  apportés  par  la 

réalisation d’une prothèse implantoportée ainsi qu’un suivi régulier de la prothèse 

amovible (47). 

 

2.3.3.3  Age et quantité de croissance  
 
La  pose  d’implants  précoces  ne  peut  pas  être  réalisée  avant  l’âge  de  6  ans 

d’après la Haute Autorité de Santé, pour des raisons anatomiques et d’immaturité 

neuropsychique (9,47). 

 

Il peut ne pas y avoir de concordance entre l’âge civil et l’âge physiologique. Pour 

évaluer le potentiel de croissance de l’enfant il faut déterminer son âge osseux. 

Cette analyse permettra d’évaluer la quantité de croissance résiduelle ainsi que 

sa vitesse (44). L’évaluation de l’âge osseux sera réalisée en amont de la pose 

d’implants, chez les garçons de moins de 17 ans et chez les filles de moins de 

14 ans (41).  

 

L’âge dentaire, qui peut être déterminé à l’aide une radiographie panoramique 

n’est pas un bon estimateur de  l’âge osseux  (62).  Il  faut analyser des clichés 

radiologiques de différents os et apprécier  leurs états d’ossification (apparition 
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2.3.3.4   Site anatomique pour l’implantation précoce 
 
La croissance mandibulaire ainsi que  les phénomènes de remodelage osseux 

déterminent le site d’implantation précoce. En 2006, la Haute Autorité de Santé 

préconise  la  mise  en  place  d’implants  dentaires  uniquement  dans  la  région 

symphysaire mandibulaire (47). 

 

2.3.3.4.1 Croissance mandibulaire et morphologique symphysaire 
 
La croissance squelettique mandibulaire est différente de celle du maxillaire et 

s’étudie dans les 3 plans de l’espace. Cette croissance est mixte : enchondrale 

et  membranaire  et  dépend  de  la  croissance  des  cartilages  secondaires 

(condyliens,  coronoïdiens  et  symphysaires),  de  la  croissance  des  procès 

alvéolaires et de la croissance modelante d’origne périostée (44, 64, 65).  

 

La croissance condylienne intervient essentiellement au niveau de la dimension 

verticale  (64).  En  effet  la  direction  et  la  quantité  de  la  croissance  des  fibro

cartilages condyliens vont engendrer une rotation de la mandibule plus ou moins 

marquée (44). Certains auteurs ont montré que cette rotation mandibulaire lors 

de la croissance peut provoquer une légère modification du positionnement des 

implants mandibulaires. Cette modification peut être corrigée facilement par un 

ajustement de la prothèse supraimplantaire (66).  

 

La prise en compte de la croissance osseuse symphysaire est déterminante pour 

la mise en place d’un implant précoce.  

 

•  Dans le sens transversal, une fusion du cartilage symphysaire durant la 

première année de la vie se produit avec le passage de la syndesmose 

en synostose symphysaire (62,65). L’implantation précoce à partir de l’âge 

de 6 ans, est rendue possible grâce à une faible croissance transversale 

symphysaire  due  à  cette  fusion  précoce  permettant  l’obtention  d’une 

stabilité dimensionnelle relative (65).   
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•  Dans  le  sens  vertical,  des  remodelages  au  niveau  de  la  région 

symphysaire  supérieure  se  produisent malgré  une  croissance  verticale 

plus  faible  chez  l’enfant  atteint  d’oligodontie.  Cette  résorption  doit  être 

prise  en  compte  lors  de  l’implantation  précoce  car  pendant  la  période 

pubertaire,  la croissance verticale est  importante et pourrait  induire une 

exposition des spires implantaires (65, 66). 

 

•  Dans le sens sagittal, les repères anatomiques symphysaires migrent en 

direction linguale lors de la croissance symphysaire (66). 

 

La  croissance  des  procès  alvéolaires  est  passive  et  permet  d’équilibrer  la 

différence entre la croissance maxillaire et mandibulaire grâce aux dents qui y 

jouent un rôle important (44). Chez les patients atteints d’oligodontie sévère ou 

d’anodontie  cette  croissance  des  procès  alvéolaires  au  niveau  des  secteurs 

latéraux est donc inexistante (65). La mise en place d’un implant dentaire dans 

ces secteurs latéraux est donc non envisageable. Au niveau du secteur antérieur, 

on observe des crêtes alvéolaires atrophiées ou en forme de « lame de couteau » 

expliquant  en  partie  la  difficulté  d’adaptation  de  la  prothèse  amovible 

mandibulaire (68). 

 

 

La croissance modelante d’origine périostée décrite par Enlow consiste en des 

zones  d’apposition  et  de  résorption  osseuse  produites  en  partie  par  la 

musculature faciale et masticatoire (44, 64). De façon globale, la croissance se 

traduit par des appositions périostées importantes au niveau de la zone externe 

du  corps  de  la  mandibule,  au  niveau  de  la  partie  antérieure  du  processus 

coronoïde et au niveau de la partie postérieure du ramus. A l’inverse des zones 

de résorption sont localisées au niveau de la zone interne du corps mandibulaire, 

au niveau de  la partie postérieure du processus coronoïde et au niveau de  la 

partie antérieure du ramus (figure 11) (44,65).  
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De  plus  la  morphologie  de  la  symphyse  est  associée  au  type  de  rotation 

mandibulaire (antérieure ou postérieure). Chez les patients atteints de dysplasie 

ectodermique, les deux types de rotations mandibulaires y sont retrouvées avec 

une  tendance  à  la  rotation  antérieure  (69).  Lors  d’une  rotation  antérieure 

mandibulaire,  la  forme  de  la  symphyse  sera  épaisse  avec  une  proéminence 

mentonnière et son grand axe sera orienté vers  l’arrière. A  l’inverse  lors de  la 

rotation postérieure, la symphyse sera fine (en forme de « goutte d’eau ») avec 

son grand axe orienté vers  l’avant (44). Cette morphologie symphysaire devra 

être évaluée lors du bilan préimplantaire lors de l’analyse radiologique.  

 

 

2.3.3.4.2 Contre indication de l’implantation précoce maxillaire 
 
L’implantation précoce au maxillaire ne peut pas être réalisée lorsque le patient 

est en cours de croissance (61). Le maxillaire subit des modifications de position 

et de dimension marqués durant la croissance avec des remodelages osseux qui 

contre indiquent  la mise en place d’un implant dentaire (65). La croissance du 

maxillaire  dépend  de  la  croissance  modelante  d’origine  périostée  et  de  la 

croissance suturale.  Cette croissance se déroule dans les 3 sens de l’espace 

(64).  

•  Dans le sens transversal, la suture palatine médiane suit l’accroissement 

transversal de la base du crâne et se développe sous l’action de stimuli 

mécaniques liés aux fonctions (mastication...). Pour Delaire,  les sutures 

sont  «  de  merveilleux  joints  de  dilatation  à  rattrapage  automatique  et 

d’ossification  marginale  »  (44).  La  largeur  de  la  partie  antérieure  du 

maxillaire  est  liée  principalement  à  la  croissance  de  la  suture  palatine 

médiane. Tandis que la partie postérieure est liée à l’apposition osseuse 

au  niveau  des  faces  latérales  et  des  tubérosités  maxillaires.  Ainsi 

l’augmentation de  taille du maxillaire est 3  fois plus  importante dans  la 

partie  postérieure  que  dans  la  partie  antérieure  (figure  12).  La  suture 

palatine médiane se ferme entre l’âge de 15 ans et 27 ans (44, 70).  
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En plus de cette croissance tubérositaire, une croissance modelante se 

fait par une apposition osseuse au niveau de la face postérieure de la lame 

horizontale du palatin. Au niveau de la partie antérieure du maxillaire, la 

croissance  alvéolaire  se  caractérise  par  une  résorption  de  la  corticale 

vestibulaire  et  des  appositions  périostées  sur  les  faces  inférieures  et 

palatines (44). Certains auteurs estiment que la résorption antérieure est 

de l’ordre de 25% au cours du déplacement, ce qui pourrait entrainer une 

perte de l’os vestibulaire et des fenestrations en regard de l’implant posé 

précocement (62, 70). De plus, lors de la croissance sagittale, il existe une 

dérive  mésiale  des  dents  naturelles.  La  mise  en  place  précoce  d’un 

implant dans la région latérale pourrait inhiber la dérive mésiale des dents 

adjacentes car celuici agit comme une dent ankylosée. Si  l’implant est 

placé dans la région antérieure, il pourra être positionné plus lingualement 

avec le temps (62). 

 

 

Pour conclure, une conférence a établi un consensus sur l’implantologie orale chez 

le jeune patient en 1995 (72). Les recommandations émises par cette conférence 

sont toujours d’actualité (73) : 

 

  Le secteur antérieur mandibulaire (symphyse mandibulaire), est le site le plus 

favorable à l’implantation précoce et permet ainsi l’utilisation d’une prothèse 

implantoportée chez l’enfant. Néanmoins, la présence de dents permanentes 

au niveau symphysaire rend l’implantation précoce non recommandée du fait 

des  modifications  compensatoires  de  la  dentition  durant  la  croissance. 

L’indication de l’implantologie chez les enfants atteints d’oligodontie sévère 

ou d’anodontie y trouve donc sa place.  

 

  Pour  les  secteurs  postérieurs  mandibulaires,  il  est  recommandé  de 

programmer  la  pose  d’un  implant  lorsque  la  croissance  squelettique  est 

terminée.  Cela  s’explique  par  les  différents  phénomènes  de  croissance 

mandibulaire postérieure ainsi que le risque d’enfouissement de l’implant.  
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  Le maxillaire antérieur, est le site d’implantation précoce le plus risqué car la 

croissance dans cette zone est imprévisible, surtout s’il y a présence de dents 

naturelles. La mise en place d’un implant conduirait à un allongement fréquent 

du pilier prothétique pour compenser cette croissance, entrainant à terme un 

rapport couronne/implant défavorable.  Il est donc conseillé d’attendre  la  fin 

de la croissance squelettique pour mettre un implant dans cette zone.  

 

  Au niveau du maxillaire postérieur, comme au maxillaire antérieur,  la pose 

d’un implant sera réalisée lorsque la croissance squelettique sera terminée. 

La  raison  principale  est  l’enfouissement  de  l’implant  lié  au  remodelage 

osseux, entrainant une exposition de son apex au niveau du sinus ou des 

fosses nasales. 

 

 

2.3.4  Étude préimplantaire 
 
Après avoir posé l’indication de l’implantation précoce chez l’enfant, l’analyse des 

éléments  cliniques  et  radiographiques  permettront  une  évaluation  du  site 

d’implantation,  le choix du  type d’implant ainsi que  le  résultat prothétique  final 

(61).  

 
 

2.3.4.1  Examen radiographique  
 
Selon  les  consignes  de  la  Haute  Autorité  de  Santé  :  «  les  examens 

radiographiques  sont  indispensables  pour  l’évaluation  des  conditions  pré

implantaires ainsi que pour le suivi de l’ostéointégration » (77). Le volume et la 

qualité osseuse du site d’implantation comme la symphyse mandibulaire seront 

évalués par un bilan radiographique complet (61). Les examens radiographiques 

sont adaptés et  réalisés dans un ordre chronologique et utile  tout au  long du 

traitement. Leurs analyses vont permettre d’appuyer  la décision  thérapeutique 

implantaire (74).  
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2.3.4.1.1 Radiographie panoramique  
 
Le  cliché  panoramique  dentaire  va  permettre  d’avoir  une  vision  globale  en 

étudiant  les maxillaires et  les  arcades dentaires  (figure 15).  Il  sera  réalisé en 

première  intention  et  complété  par  des  radiographies  rétroalvéolaires  afin 

d’identifier  les  pathologies  dentaires  comme  les  anomalies  de  nombre,  de 

structure et de position (inclusions et malpositions) (9, 61).  

Cet  examen  radiographique  bidimensionnel  présente  des  difficultés  d’analyse 

pour  les  éléments  se  situant  hors  du  plan  de  coupe  comme  la  symphyse 

mandibulaire qui peut être déformée et floutée. Ainsi les obstacles anatomiques, 

comme  le  foramen mentonnier, n’auront pas une position précise. L’utilisation 

d’autres  examens  complémentaires  comme  l’analyse  volumétrique 

tomodensitométrique est nécessaire afin d’évaluer de façon précise les obstacles 

anatomiques et d’envisager l’acte chirurgical à l’aide de logiciels de planification 

implantaire (74). 

 

Figure 15 : Cliché panoramique d’un patient (3 ans) atteint d’oligodontie dans le 

cadre d’une dysplasie ectodermique. 

Figure 15 Cliché panoramique d’un patient (3 ans) atteint de dysplasie ectodermique 

2.3.4.1.2 Téléradiographie de profil 
 
La téléradiographie de profil va permettre de réaliser une analyse morphologique 

et  structurale  de  la  face  et  du  crâne.  La  déformation  minime  des  images 

radiographiques va permettre de réaliser une analyse céphalométrique afin de 

quantifier les dysmorphoses craniofaciales (44). 
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2.3.4.3  Guide radiologique et chirurgical 
 
Le  guide  radiologique  peut  être  réalisé  à  partir  des modèles  d’étude  (cire  de 

diagnostic) avec une plaque thermoformée de résine acrylique chargée ou non 

d’une substance radioopaque (sulfate de baryum) (47, 61). L’emplacement des 

sites  implantaires  sera  matérialisé  par  l’utilisation  de  matériau  radioopaque 

(guttapercha  ou  ciment  à  l’oxyphosphate  de  zinc)  mis  en  place  dans  des 

perforations du guide afin d’être visible à l’examen radiographique (61, 74). 

En bouche ce guide radiologique doit être stable (61). Un panoramique dentaire 

et une analyse volumétrique tomodensitométrique seront réalisés avec le guide 

radiologique pour s’assurer de la faisabilité du projet implantoprothétique (47). 

Après  l’étude  préimplantaire,  le  guide  radiologique  pourra  être  transformé  en 

guide chirurgical afin de guider le passage des premiers forets chirurgicaux. Le 

matériel d’obturation sera enlevé et  les perforations agrandies afin d’éviter  les 

interférences entre le guide et le forêt chirurgical (47).  

 

2.3.4.4  Choix du type d’implant 
 
L’analyse  volumétrique  tomographique  ainsi  que  la  simulation  des  objectifs 

thérapeutiques sont primordiales pour sélectionner le type d’implant (diamètre et 

longueur) (9, 65). Dans la littérature, les miniimplants et les implants standards 

sont  principalement  utilisés  par  les  auteurs  dans  la  thérapeutique  implantaire 

chez les enfants atteints de dysplasie ectodermique (9, 65, 66, 68, 79, 80, 81). 

 

Pour les thérapeutiques implantaires précoces, les implants standards les plus 

utilisés  ont  un  diamètre  de  3  mm,  3,25mm  ou  3,75  mm  pour  une  longueur 

comprise entre 10 et 13 mm (82). 

 

2.3.4.4.1 Miniimplant  
 
L’utilisation  de  miniimplants  peut  être  une  alternative  à  l’utilisation  d’implant 

standard  (65).  Ils  peuvent  être  considérés  comme  une  solution  provisoire  en 

attendant  la  fin  de  la  croissance  (81).  Leurs  sites  d’implantation  sont 

généralement  situés  dans  la  symphyse  mandibulaire  notamment  lorsque 

l’hypotrophie osseuse est marquée (25).  
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Le miniimplant présente de nombreux avantages :  

  un diamètre réduit (inférieure à 2,4 mm) et une longueur (10 mm) adaptés 

pour les crêtes osseuses avec une épaisseur réduite (66) ; 

  un protocole chirurgical en 1 temps, simple et rapide (81) ;  

  une ostéointégration  satisfaisante  sans aucun  impact  sur  la  croissance 

osseuse (65) ; 

  coût réduit, accessible pour un plus grand nombre de patients (66). 

  la mise en charge prothétique immédiate est possible si leurs axes sont 

divergents  afin  d’avoir  une  meilleure  résistance  à  la  traction  axiale 

antérieure (66). 

 

Comme pour les implants standards ils peuvent stabiliser une prothèse amovible 

supraimplantaire. Leurs déposes seront programmées à la fin de la croissance 

afin d’être remplacés par des implants standards de taille plus  importante (65, 

66). 

 

Certains auteurs ont montré, que ces miniimplants ont un impact positif sur la 

qualité  de  vie  des  enfants  de  par  leur  confort  et  leur  meilleure  rétention  et 

adaptation aux prothèses amovibles supra implantaires (80). 

 
 

2.3.5  Chirurgie implantaire 
 
Après avoir réalisé l’étude préimplantaire, la deuxième étape correspond à l’acte 

chirurgical  durant  lequel  l’implant  sera  mis  en  place  dans  la  symphyse 

mandibulaire du patient.  

 

2.3.5.1  Préparation à la chirurgie  
 

L’acte implantaire doit se dérouler dans des conditions d’asepsie (préparation du 

patient, du praticien et de la salle d’intervention) afin d’éviter toute contamination 

bactérienne et obtenir un résultat reproductible (61, 76, 83). 

 

Avant l’acte chirurgical, une prémédication de l’enfant peut être mise en œuvre. 

Bien  que  contreversée  à  l’heure  actuelle,  la  Haute  Autorité  de  Santé 

recommande  une  antibioprophylaxie  1  heure  avant  l’acte  (Amoxicilline/ 
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Clindamycine si allergie en première intention) pour l’implantation précoce (47, 

61). 

 Afin que l’acte chirurgical se déroule dans de bonnes conditions, la prise d’un 

antalgique  (Paracétamol)  et  d’un  sédatif  (Hydroxyzine/Diazépam)  peuvent 

s’avérer nécessaire pour lutter contre l’anxiété et les douleurs en peropératoires 

(34, 61).  

 

Le recours à l’anesthésie générale de l’âge de 6 ans à l’adolescence est indiqué. 

La première raison est la maturité psychologique de l’enfant ainsi que le contexte 

anatomique.  Ensuite  certains  auteurs  évoquent  les  difficultés  chirurgicales  de 

l’acte car la muqueuse est très adhérente et de faible épaisseur avec un vestibule 

peu profond ce qui nécessite un décollement minutieux. L’os de  la symphyse 

mandibulaire est très dense ce qui implique un forage plus intense qui pourrait 

impressionner l’enfant sous sédation consciente (65,84). Avant l’acte chirurgical, 

une consultation préanesthétique réalisée par un médecin anesthésiste et une 

consultation  dentaire  préopératoire  seront  programmées  (34).  Lors  de 

l’adolescence, la mise en place d’un implant symphysaire pourra se faire sous 

anesthésie  locale,  et  selon  certains  cas  une  sédation  consciente  avec  une 

prémédication anxiolytique sera préconisée (65). 

 

2.3.5.2  Protocoles en 1 ou 2 temps chirurgicaux 
 
Dans  la  littérature,  les  deux  protocoles  chirurgicaux  sont  décrits  pour 

l’implantation précoce chez les patients atteints de dysplasie ectodermique (65, 

84). 

 
2.3.5.2.1 Protocole en 1 temps chirurgical 

 
Le protocole en 1 temps chirurgical consiste en la mise en place de l’implant et 

de  la vis de cicatrisation durant un acte chirurgical unique (47, 76). Les tissus 

osseux et muqueux seront donc au contact de l’implant et de son col durant toute 

la période de cicatrisation (45 mois à la mandibule). Les implants monoblocs, 

les  miniimplants  ou  en  deux  pièces  (réunies)  peuvent  être  utilisés  pour  ce 

protocole chirurgical (figure 18) (61, 65). Ce protocole est possible chez l’enfant 

atteint de dysplasie ectodermique grâce à la bonne qualité de l’os et de la bonne 

stabilité primaire obtenue au niveau de la symphyse mandibulaire selon certains 

auteurs (84). 
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2.3.7  Suivi et complication de l’implantation précoce  
 
La mise en place d’implants précoces chez l’enfant peut occasionner certaines 

complications : 

 
  l’enfouissement  de  l’implant  est  la  complication  la  plus  courante  de 

l’implantation  précoce.  La  croissance  alvéolaire  verticale  autour  de 

l’implant  en  serait  la  principale  cause.  Pour  corriger  ce  phénomène 

d’enfouissement,  le  chirurgien  dentiste  pourra  réadapter  le  système 

d’attache supraimplantaire par une  intervention chirurgicale minime  (9, 

88). 

 

  les enfants atteints de dysplasie ectodermique auraient une prévalence 

plus importante que les enfants atteints d’oligodontie non syndromique de 

déclencher  des  complications  implantaires  d’ordre  biologique  comme 

l’échec de l’ostéointégration et l’apparition de périimplantite (88). En cas 

d’absence  d’ostéointégration,  un  retrait  de  l’implant  avec  ou  sans 

résection osseuse pourra être envisagés (47). 

 

  la rotation mandibulaire lors de la croissance peut provoquer une légère 

modification de l’axe implantaire  au niveau de la symphyse mandibulaire 

(66). 

 

Pour  prévenir  ou  corriger  ces  complications,  un  suivi  clinique  et  radiologique 

régulier après  la  livraison de  la prothèse amovible complète supraimplantaire 

devra être programmé.  

 

Les objectifs seront de :  

•  prévenir  les  atteintes  implantaires  par  des  soins  prophylactiques  des 

tissus  mous  périimplantaires  et  de  contrôler  cliniquement  et 

radiologiquement les signes de mobilité, de douleurs, de pathologies péri

implantaires (abcès, suppuration…) ou d’alvéolyse. Ce suivi est le meilleur 

moyen de prévenir la survenue des périimplantites (88). 
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•  détecter les modifications de l’axe de l’implant induits par un changement 

de direction de la croissance faciale, à l’aide d’analyses céphalométriques 

réalisées  à  partir  d’une  téléradiographie  de  profil.  Ces  modifications 

pourront être compensées par la modification du pilier supraimplantaire 

ou par l’utilisation d’un pilier angulé (9, 88). 

 

•  contrôler l’usure de la partie mâle des attachements unitaires ainsi que la 

rétention des parties femelles. Ces attachements seront remplacés en cas 

de dysfonctionnement (9). 

 

•  contrôler l’adaptation de la prothèse amovible complète supra implantaire 

en fonction à la croissance squeletique : la modifier ou la renouveller. Ce 

renouvellement est généralement annuel (47, 65). 

 

•  s’assurer de la coopération ainsi que du maintien d’une hygiène bucco

dentaire  correcte  de  l’enfant  est  indispensable  pour  la  réussite  du 

traitement prothétique (48). 
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Conclusion 
 
La dysplasie ectodermique est reconnue comme une maladie rare en France. Cette 

reconnaissance par les pouvoirs publics avec la création des plans nationaux des 

maladies  rares  permet  aux  enfants  atteints  un  accès  au  diagnostic  complet,  au 

traitement et à une reconnaissance à l’affection de longue durée (ALD). 

 

La prise en charge de la maladie nécessite une équipe pluridisciplinaire avec une 

démarche diagnostique préopératoire indispensable et un suivi tout au long de la 

croissance pour garantir la réussite des traitements prothétiques et implantaires.  

En  première  intention,  la  réalisation  d’une  prothèse  amovible  conventionnelle  est 

indiquée. Cependant lorsque celleci est instable et non tolérée par l’enfant, la mise 

en  place  d’implants  précoces  symphysaires  avant  la  fin  de  la  croissance  s’avére 

nécessaire et est autorisée depuis 2006 par la Haute Autorité de Santé.  

 
Dans  la  littérature,  les auteurs s’accordent à dire que  la mise en place d’implants 

précoces au niveau de la symphyse mandibulaire à partir de 6 ans pour stabiliser 

une  prothèse  amovible  complète  dans  les  cas  d’édentement  total  est  tout  à  fait 

indiquée.  Les  implants  mis  en  place  chez  l’enfant  présentent  un  taux  de  survie 

important, estimé à 84% sur 20 ans (79). 

 
L’information,  la  motivation  et  l’implication  des  parents  et  de  l’enfant  dans  le 

traitement suivi permettront de rétablir  les fonctions orofaciales, redonner une vie 

sociale  et  une  confiance  en  soi  à  l’enfant.  Cela  est  indispensable  pour  son 

développement.  Lors  de  la  mise  en  place  d’une  prothèse  supraimplantaire,  les 

parents  et  l’entourage  devront  être  prévenus  des  modifications  craniofaciales 

impliquant des corrections de la prothèse et dans certains cas le remplacement des 

implants.  

 
L’utilisation de miniimplants symphysaires semble être une alternative aux implants 

standards de par leurs bons résultats à court terme (65, 68, 80). Nous ne disposons 

pas d’assez de recul sur  leur  réelle efficacité à  long  terme mais  ils permettent de 

stabiliser une prothèse amovibe totale mandibulaire comme les implants standards. 

 

La stabilisation de  la prothèse amovible  totale par des  implants précoces permet 

d’accompagner l’enfant dans cette phase de transition et prépare le terrain jusqu’à 

l’âge adulte. Elle améliore sa qualité de vie de façon significative et lui permet de se 

développer normalement. 
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3.2  Aide au remplissage du protocole de soin chez l’enfant 
 

 

 Aide au remplissage du protocole de soins 

pour le traitement des agénésies dentaires multiples liées à une maladie rare 

 

 

Ce formulaire est utilisé pour la prise en charge, chez l’enfant, du traitement par implants des agénésies dentaires multiples 

liées à une maladie rare. Il s’agit d’un document complémentaire qui doit être rédigé par un chirurgien-dentiste ou un médecin 

stomatologiste et, joint au protocole de soins pour affection de longue durée établi par le médecin qui suit l’enfant. 

 

Un cliché panoramique doit impérativement être joint à la demande, quel que soit l'âge du patient. 

Une radiographie de la main et du poignet pour l'appréciation de l'âge osseux doit être jointe, si le patient est un 

jeune homme âgé d'au moins 17 ans, ou une jeune fille âgée d'au moins 14 ans. 

 

 

Identification du patient 

  Nom et Prénom : …………………………………… 

    Date de naissance : …………………………………      Sexe :  Masculin       Féminin    

  

 Informations à la date du :    ..  / ..   / …. 

  Diagnostic de la maladie rare : ……………………………………………………………………………… 

  ……………………………………………………………………………………………………………….. 

  ……………………………………………………………………………………………………………….. 

  Agénésie des dents permanentes : 

17 16 15 14 13 12 11 21 22 23 24 25 26 27 

47 46 45 44 43 42 41 31 32 33 34 35 36 37 

           (Cocher sur le schéma dentaire les dents permanentes absentes pour cause d’agénésie aux 2 arcades) 

 Points essentiels du tableau clinique  

  - Oligodontie mandibulaire (agénésie d’au moins 6 dents permanentes  

   à l’arcade mandibulaire, non compris les dents de sagesse)     oui  non 

  - Echec ou intolérance d’une prothèse conventionnelle à la mandibule      oui  non 

  - Croissance non terminée                    oui  non 

 

        

Actes concernant le traitement envisagé  

Schéma thérapeutique envisagé à l’arcade mandibulaire : 

- Etape préimplantaire : bilan préimplantaire          

- Etape implantaire : 2 à 4 implants dans la région antérieure  

 Mandibulaire    oui  non 

- Etape prothétique : prothèse amovible mandibulaire supra-implantaire 

à plaque base résine et sur moyen de liaison unitaire        

 Examens radiographiques envisagés pour le schéma thérapeutique  

 -  Radiographie intra-buccale        oui  non 

 - Radiographie de la main et du poignet pour l’âge osseux     oui  non 

 - Panoramique dentaire        oui  non 

 - Scanner dentaire         oui  non 

 - Téléradiographie de profil        oui  non  

 Autres actes dentaires envisagés à l’arcade maxillaire et/ou mandibulaire 

 -  Soins conservateurs à l’arcade mandibulaire       oui  non  

 - Prothèse dentaire conjointe à l’arcade mandibulaire     oui  non 

 - Soins conservateurs à l’arcade maxillaire       oui  non 

 - Prothèse dentaire adjointe et/ou conjointe à l’arcade maxillaire    oui  non 

 - Soins chirurgicaux         oui  non 

 - Traitement orthodontique        oui  non 

  

    

 Document complété par :   Docteur ………………………………………………………..………. 

 ………………………………………………………………………………………………………… 

 Fait à……………………………………       Le ……………………………………. 

 

Pour obtenir des informations détaillées sur les ‘‘actes concernant le traitement envisagé’’ vous pouvez consulter le site 

www.ameli.fr espace "professionnels de santé" 
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Thèse d’exercice : Chir. Dent. : Lille : Année [2019] – N°: 

Dysplasie Ectodermique et Implantologie chez l’Enfant : Etat des lieux en 2018/ 
Antoine NONCLERCQ.  p. (88) : ill. (27) ; réf. (88). 

Domaines :  
Odontologie pédiatrique ; Chirurgie Buccale 

Mots clés RAMEAU :  
DysplasieEnfant ; Implantologie dentaireEnfants ; EnfantsCroissance ; 
Prise en charge personnalisée du patient 

Mots clés FMeSH :  
Dysplasie ectodermiqueEnfant ; Implants dentairesEnfant ; 
Pose d’implant dentaire endoosseuxEnfant ; Développement osseuxEnfant ; 
Prise en charge personnalisée du patient 

Mots clés libres :  
Dysplasie ectodermique 

Les dysplasies ectodermiques sont des maladies d’origine génétique touchant de 

nombreux organes issus de l’ectoderme dont les dents. Leur nombre peut être diminué de 

façon plus ou moins importante. Les tableaux cliniques varient de la simple agénésie, en 

passant par l’oligodontie voire l’anodontie. Ces maladies sont reconnues comme maladies 

rares à manifestation odontologique et leur reconnaissance en Affection de Longue Durée 

permet d’améliorer leur prise en charge.  

Le 3ème plan national des maladies rares (20182022) créé par le gouvernement français, 

permet aux enfants atteints de dysplasie ectodermique d’accéder à un diagnostic complet 

de la pathologie et à une prise en charge pluridisciplinaire comprenant pour certains de ces 

patients l’implantologie. Cependant cette dernière présente des indications qui lui sont 

propres. 

Ainsi à travers ce travail, nous expliquerons la prise en charge de l’enfant porteur d’une 

dysplasie ectodermique en particulier les conditions de mise en place d’un implant précoce. 

Une analyse de la littérature a permis de situer la place de l’implantologie chez l’enfant 

porteur de dysplasie ectodermique en 2018. 
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