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INTRODUCTION

La trisomie 21 est une anomalie congénitale, représentant une naissance sur 2000 en
France (OMIM 190685 ; orpha 870). Cette anomalie chromosomique provient de la
copie du géne 21 en trois exemplaires au lieu de deux. Ce troisieme exemplaire peut

étre retrouvé de maniére totale ou partielle selon les cas.

Les différences intellectuelles accompagnant cette malformation congénitale sont le
plus souvent légeres, mais peuvent engendrer des difficultés d’adaptations et
d’ajustement du comportement des patients touchés. Des malformations physiques et
anomalies sont associées, impliquant un suivi médical systématique dans un cadre

d’échanges pluridisciplinaires.

Une hypotonie musculaire, une mandibule et une langue en position basse sont
réguliérement observées. Les déficits musculaires et fonctionnels, qui vont étre
décrits, influencent le développement des maxillaires par une stimulation différentielle
de la croissance.

Le role du spécialiste en orthopédie-dento-faciale (ODF) est essentiel dans la prise
en charge fonctionnelles pour obtenir une morphogenése cranio-maxillo-faciale la plus
harmonieuse possible.

L’objet de cette thése sera donc de présenter différentes prises en charge
orthopédiques et fonctionnelle du patient présentant une trisomie 21, notamment en
orthopédie dento-faciale.

L’atteinte du patient présentant une trisomie 21 sera abordée dans une premiéere
partie, de maniére générale et buccale. La deuxiéme partie concernera la prise en
charge en orthopédie dento-faciale en détaillant les outils thérapeutiques et les
difficultés de la prise en charge. Puis un exemple d’inclusion de cette prise en charge
dans un contexte pluridisciplinaire sera proposé. Pour finir, des cas cliniques seront

présentés.
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1. Description de I'atteinte chez un patient présentant une

trisomie 21

1.1. Caractéristiques générales de la trisomie 21

1.1.1. Définitions

La trisomie 21 est une anomalie chromosomique caractérisée par la copie de trois
chromosomes 21 au lieu de deux. Survenant de maniére fortuite, on retrouve une

copie partielle ou totale de ce chromosome (1,2).

La différence intellectuelle rencontrée chez ces patients est Iégére dans la moitié des
cas, et permet 'acquisition de la lecture, une autonomie et adaptation sociétale.
Egalement appelé syndrome de Down, ce syndrome est décrit en 1866 par Down de

maniére précise et individualisée.(3)

1.1.2. Epidémiologie

Ce syndrome n’est pas considéré comme rare. La prévalence en France est de une
naissance vivante sur 2000. Dans le monde, elle est de 1 a 5 naissances sur 10 000.
L’incidence dans plusieurs pays a pu étre diminuée grace au dépistage prénatal et a

I'interruption volontaire de grossesse. (1)

1.1.3. Mécanismes

Chaque espéce vivante est caractérisée par un nombre défini de chromosomes. Chez
'étre humain, on en compte 46. Le pére et la mére transmettent chacun 23

chromosomes.

Les anomalies de nombre se développent lors de méiose. Il existe plusieurs
mécanismes :
- La trisomie 21 homogeéne libre :
o Elle représente 95% des trisomies 21. Elle touche alors toutes les
cellules du patient. Toutes les cellules ont donc trois chromosomes.
Cette mutation survient par transmission d'un chromosome

supplémentaire.
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- Latrisomie 21 en mosaique :

o Elle représente 2 a 3% des cas. Une partie des cellules de l'individu
touché présente 47 chromosomes, une autre partie présente 46
chromosomes.

- Latrisomie 21 par translocation :

o Elle représente 2 a 3% des cas. Ici, une partie d’'un chromosome 21 vient
se greffer sur un autre couple de chromosomes, en général la paire de
chromosomes 14. Elle peut se transmettre par les parents ou arriver au
cours de la méiose.

(1,2)

Il n"a pas été prouvé que ces différentes formes générent des signes cliniques
différents entre eux. Mais connaitre le mécanisme permet de pouvoir prévoir un risque

pour la descendance (4).

1.1.4. Dépistage

Le dépistage est proposé a toutes les femmes enceintes. Il existe plusieurs maniéres
de l'effectuer, selon les marqueurs utilisés, et selon le stade de la grossesse. La
principale procédure est le dépistage combiné du 1er trimestre, elle repose sur un
dosage de marqueurs sériques par prise de sang, et lors de I'échographie par la
mesure de la clarté nucale.

Un dépistage séquentiel peut étre réalisé ultérieurement, par dosage des marqueurs
sériques du second trimestre, dans le cas ou les examens du premier trimestre n'ont
pas été faites. Il est alors couplé ou non a la mesure de la clarté nucale mesurée lors
du premier trimestre.

Il existe également des tests basés sur 'ADN libre circulant. Dans ce cas une
surreprésentation du nombre de copies de chromosomes 21 est recherchée, ne
différenciant pas la fraction maternelle et fcetale. Il ne remplace pas les dépistages

classiques décrits précédemment. (4,5)

Le dépistage n’est qu’a titre indicatif car il ne fournit que I'information sur le risque pour
le feetus de présenter une trisomie 21. En effet, le seul examen fiable est I'analyse du
caryotype feetal, réalisé lors d’'une amniocentése ou d’'une choriocentese.

Ces recommandations de la HAS depuis 2009 ont permis de diminuer le nombre de

naissances vivantes a risque de trisomie 21. (4)

17



1.1.5. Facteurs de risque

Le principal facteur de risque est I'dge de la mére. Lorsque la mére a 20 ans le risque

est d’environ 1 naissance sur 1400, a 1 naissance sur 32 pour une meére de 45 ans.

S

% de naissances d'enfants
porteurs de trisomie 21

10 %)

5 %|

1%) ///
; ——K
1 | | | | | |
20ans 25ans 30ans 35ans 40ans 45ans 50 ans

1/1500 1/1300 1/1000 1/400 1/100 130 1110

, age
maternel

Figure 1: Pourcentage de naissances d'enfants porteurs de trisomie 21 en fonction de I'age de la mere (3)

1.2. Caractéristiques générales

Le syndrome de Downs est caractérisé par plusieurs pathologies et malformations.

Elles ne sont pour autant pas pathognomoniques.

A la naissance, certaines particularités sont retrouvées :
- Absence du réflexe de Moro (mouvement réflexe involontaire automatique chez
le nourrisson)
- Hypotonie
- Profil plat

- Fentes palpébrales obliques en haut et en dehors
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(2)

Anomalies des oreilles (petites et rondes)

Nuque plate avec excés de peau

Hyperlaxité articulaire et cutanée

Brachymésophalangie des 5eme doigts (raccourcissement de la seconde
phalange)

Pli palmaire transverse unique

Espacement accru entre l'orteil | et |l et les plantes des pieds plissées

Les principales malformations et complications possibles incluent :

(1,6)

Malformations cardiaques dans 30 a 40% des cas

Digestives dans 10% des cas: notamment la maladie de Hirschsprung
(anomalie de fonctionnement de la partie terminale de l'intestin)
Cataracte congénitale

Petite taille

Epilepsies

Leucémies

Apnées du sommeil

Déficits sensoriels

Pathologies auto-immunes

Endocriniennes (hypothyroidie, intolérance au gluten, diabéte, alopécie)

Vieillissement plus précoce et maladie d'Alzheimer

Ces différentes atteintes auront des conséquences sur le développement et la

croissance du patient.

1.2.1. Troubles moteurs

Hypotonie et hyperlaxité :

L’hypotonie est I'un des signes les plus constants, mais elle peut se montrer modérée.

Elle est d’origine neuromusculaire, atteignant plus volontiers certains groupes

musculaires : muscles de la ceinture scapulaire, muscles dorsaux et abdominaux,

muscles du pied et de la main, muscles bucco-faciaux et muscles périnéaux.
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Elle retentit notamment par un trouble postural différent d’'une population témoin, des
troubles de la statique, des problémes dans la bonne acquisition des oro-praxies, des

incontinences, un défaut de croissance. (2,3,7)

L’hyperlaxité accompagne souvent '’hypotonie. Elle engendre une facilité a la luxation
des articulations, et favorise l'instabilité posturale, évoquée précédemment, par une
trop grande souplesse des articulations.

L’hyperlaxité, mélée a une anomalie anatomique des vertébres, peut étre a l'origine

de complications neurologiques graves par compression de la moelle épiniere.(3,7)

- Troubles ventilatoires

L’hypotonie musculaire, les troubles de la croissance (notamment de la cage
thoracique), les infections ORL et lI'anatomie des amygdales empéchent une
ventilation dans de bonnes conditions, notamment lors du sommeil.

Les syndromes d’apnée hypopnée obstructive du sommeil (SAHOS) du sommeil sont
plus fréquents dans cette population. Les patients présentent des facteurs de risques
tels que I'obésité, les troubles fonctionnels, les anomalies de 'anatomie cranienne, les
hypertrophies des amygdales et des végétations et I'hypotonie musculaire

généralisée. (8)

- Troubles de la préhension

Les capacités manuelles des patients présentant une trisomie 21 se développent de
maniére presque classique de la naissance a deux ans et demie. Ensuite, le retard

d’acquisition de ces compétences s’installe. (3)

- Troubles des membres inférieurs

Les points d’appuis plantaires se modifient au cours de la vie du patient trisomique 21.
lIs sont modifiés par I'hypotonie au cours du développement et de la croissance, avec

a terme une rotation interne des chevilles. (3)

- Anomalies de la statique vertébrale

La cage thoracique et la ceinture abdominale évoluent dans un contexte d’hypotonie
musculaire peu favorable, avec un développement possible vers une scoliose.

L’hyperlaxité ligamentaire entraine une instabilité de I'articulation atloido-axoidienne.
3)
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1.2.2. Troubles cardio-vasculaires

lIs sont présents dans 30 a 40% des cas. Il est nécessaire d’'y étre attentif car ils
représentent la premiére cause de mortalité dans I'’enfance.
L’atteinte la plus commune est celle du canal atriau-ventriculaire, une communication

interventriculaire. (2,9)

Les probléemes ventilatoires dans cette population sont des facteurs aggravants de

I'hypertension retrouvée, et provoquent une augmentation du risque cardiaque (8).

1.2.3. Malformations digestives

De nombreuses pathologies ont été mises en évidence telles que les fistules trachéo-
oesophagiennes, une atrésie du duodénal...
Pour la survie de I'enfant, ces pathologies nécessitent une opération rapide pour

permettre I'absorption correcte des nutriments et I'hydratation. (10)

1.2.4. Troubles immunologiques

Le systéme immunitaire du patient présentant une trisomie 21 n’est pas efficient. Cela
s’observe des la grossesse, avec une barriere placentaire jouant partiellement son
réle. Cette défaillance en fait un patient plus sujet aux infections. Les atteintes ORL
telles que les rhinopharyngites, les otites, les laryngites sont anormalement
fréquentes.

La présence d’amygdales volumineuses aggrave les infections et augmente leur
fréquence. De plus, I'anatomie de ces derniéres altére notamment la réalisation des

oropraxies, et favorise 'avancement mandibulaire et lingual. (4)

1.2.5. Troubles endocriniens et métaboliques

- Problémes glycémiques, obésité et diabéte

Un mauvais fonctionnement du foie et du pancréas rend la glycémie instable. Des
phases d’hypo et d’hyper-glycémie s’alternent plus facilement, favorisant la prise de
poids.

L’obésité n’est pas une constante a la trisomie 21 si l'alimentation est variée et
équilibrée. Mais elle peut favoriser le diabéte, qui est lui plus présent dans cette
population de patients. L’obésité et le diabéte s’ajoutent aux autres pathologies et

forment un cercle vicieux, favorisant 'apparition de pathologies secondaires. (4)
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- Troubles thyroidiens

lls sont fréquents et en général ne nécessitent pas de traitement. On peut citer

I'avitaminose ou des dysfonctions de I'absorption des oligoéléments engendrant des

effets secondaires tels que I'eczéma. L’hypothyroidie est également rencontrée. (4)

1.2.6. Troubles neurocentraux

Il existe des difficultés de transmission des neurotransmetteurs (figure 2) chez les

patients atteints, provoquant des troubles de la perception et des troubles cognitifs

(11).

Les patients présentent une augmentation du taux plasmatique de béta-amyloide

(AB). Cela pourrait étre un biomarqueur pour prédire I'état de démence future, par

exemple dans la maladie d’Alzheimer ou le taux plasmatique semble augmenté. (12)

NEURODEVELPMENTAL ABNORMALITIES

1 Neurogenesis

Reduced serotonergic neurotransmission
Mitochondrial bioenergetics dysfunction
Epigenetic deregulation
Overexpression DYRK1A, RCAN1
RIP140, CSB, miR155

1Neurotransmlssion
Altered GABAergic

Reduced synapti

transmission density
Alteration of cycline D1,
Impaired glutamatergic \NFAT and p53 singnaling/Abnormal dendritic spine
transmission e o] structure and function
Reduced noradrenergic, cycle arrest Reduced neuron and astrocyte

TSP-1 protein expression

cholinergic and
serotonergic Mllt‘:chondl;‘lal dt%ng'r{i'l’ﬁs
al n due y
SO MNF2 and OPA1 changes

Aberrant p53, BAX and
neuronal apoptosis induction
Proliferation of dystrophic
neurites and apoptotic
cell death

Aberrant cytokynes
’ ; “ /

Figure 2: Modifications de la transmission des neurotransmetteurs (11)

JSynaptic plasticity

On remarque également des troubles de la sensibilité (tactile, chaud/froid, douleur,

olfaction, goQt) car les informations sont mal regues. Le patient sent moins rapidement

la douleur. (4,11)
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La vision est touchée par le biais des muscles oculomoteurs (lenteur de mouvement).
Elle est également déformée. La vue aide le systéme postural a s’adapter ; ce déficit
influence donc négativement la posture. (13)

L’acquisition du langage, s’il n’existe pas de dysfonction ORL trop importante, est
génée par des troubles auditifs. Le patient entend moins de sons, allant de la surdité

a un trouble auditif mineur. (3)

1.3. Caractéristiques oro-faciales anatomiques et

mecaniques

1.3.1. Bases osseuses

Maxillaire et mandibule

On remarque un développement plus faible de I'’étage moyen. Le maxillaire est hypo-

développé dans le sens transversal, vertical et sagittal chez ces patients. (14-16)

Malgré ces défauts de croissance, dans le sens transversal, le palais dur et I'arcade
maxillaire sont en général de forme correcte, de 6 a 9 mois. L’étroitesse de largeur du
maxillaire obtenue aprés 9 mois est acquise a posteriori, et est partiellement due aux
dysfonctions. Les patients peuvent alors présenter des inversés d’occlusions latéraux

ou antérieurs. (17-19)

La mandibule présente un corps, un ramus et une symphyse plus courts que chez un
patient classique, mais on retrouve une augmentation de I'étage inférieur d’origine
mixte. L’hypotonie et la propulsion mandibulaire favorisent la croissance mandibulaire.
Les rapports sagittaux, avec une mandibule souvent en avant du maxillaire, sont issus
de cet hypo-développement maxillaire. On obtient alors fréquemment des rapports de
Classe Il squelettique. (18,20,21)

L’articulation temporo-mandibulaire, quant a elle, a tendance a se luxer, du fait de

I'hyperlaxité ligamentaire et de la position mandibulaire en propulsion provoquée par

I’hypotonie. (20)
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Sinus

Les sinus para-nasaux (frontaux, maxillaires, sphénoidaux, éthmoidaux) ainsi que

I'étage moyen sont décrits comme hypoplasiques. (20)

Base du créne

La base du créne est :

- Plus large dans le sens transversal

- Plus plate dans le sens vertical

- Plus courte dans le sens sagittal
avec une rotation de la partie postérieure vers le bas (16,19,22).
L’axe et la position verticale de la selle turcique se rapprochent du plan horizontal de
Francfort. Cette faible élévation est en raccord avec I'hypoplasie du milieu de la face.
(19)

Il apparait que la différence de développement des structures de la base du créane
s’effectue avant 8 ans. (22)

Ce retard de croissance peut étre retrouvé dés la naissance selon certains auteurs.
(23)

Selon d’autres auteurs, le raccourcissement de la base du crane est associée a une
pneumatisation et une croissance moindres retrouvées couramment chez les patients
atteints du syndrome de Down. Mais elles sont également rencontrées dans la
population générale et ne sont pas uniquement liées a la trisomie 21, cela ne justifie

donc pas cette différence. (22)

1.3.2. Tissus mous

Amyqgdales et végétations

L’espace aéro-digestif est réduit avec une hypertrophie des amygdales et des
végétations, génant la ventilation. A cela s’ajoute a la ventilation buccale, engendrant
un plus grand risque d’infection des amygdales. L’amygdalectomie ou la tonsillectomie

peuvent dans ces cas étre indiquées. (20,24,25)

Lanque et lévres

Dans le syndrome de Downs, la musculature de la langue et des lévres est
hypotonique. La langue est en position basse. Les patients peuvent présenter une

macroglossie, mais elle est relative dans la moitié des cas, I'hypo-développement
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maxillaire, et la projection mandibulaire pouvant donner cette impression, sans avoir
une réelle macroglossie. On retrouve des fissures sur la langue, avec une absence de
sillon médian. (16,24,26,27)

Le frein lingual peut également étre hypoplasique, ce qui nécessite une freinectomie.
(28)

1.3.3. Environnement alvéolo-dentaire

1.3.3.1. Intra-arcade

Les anomalies dentaires rapportées sont des anomalies de nombre, de forme et

d’éruption.

Anomalies de nombre

L’anomalie de nombre la plus courante est I'absence congénitale de dents définitives
ou agénésie. Elle est dix fois plus fréquente que dans la population générale. Elle est
dans la moitié des cas multiple, touchant trois dents ou plus. Le patient est alors atteint
d’hypodontie si moins de 6 dents sont touchées, d’oligodontie si plus de 6 dents sont
touchées, voire d’anodontie (absence totale de dents).

Comme dans la population générale, les dents permanentes les plus touchées apres
les troisiemes molaires sont les incisives latérales maxillaires, les deuxiémes
prémolaires mandibulaires, puis les secondes prémolaires maxillaires, et enfin les

incisives centrales mandibulaires. (29-31)

L’hypodontie affecte de maniére significative le développement antéro-postérieur et
vertical des makxillaires du patient présentant une trisomique 21. Elle s’additionne aux
autres facteurs, aggravant le défaut de croissance maxillaire, et les rapports de Classe

[l squelettique. (32)

Anomalies de forme

La plus fréquente des anomalies de forme rencontrées est le taurodontisme (figure 3)
(30 a 80% des patients touchés). Cette anomalie se caractérise par une chambre
pulpaire allongée, se rapprochant de l'apex de la dent. Elle touche les dents
temporaires et permanentes, et préférentiellement les molaires mandibulaires.
(31,33,34)
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Figure 3: Patiente présentant un taurodontisme sur les molaires définitives, iconographie personnelle

L’anomalie de forme par diminution de volume des dents définitives touche
principalement les incisives centrales et latérales et les premieres molaires. Cette
anomalie appelée microdontie est majoritairement bilatérale et touche
préférentiellement le maxillaire. (31,32,34)

Elle s’explique par un déficit de croissance générale atteignant le patient lors de la
formation de la couronne des dents permanentes et des molaires temporaires. L’émail
et la dentine se forment en plus petite quantité. (35)

Les canines et incisives temporaires sont en général aussi, voire plus épaisses que
dans une population témoin, leur formation s’effectuant plus tét, in utero. Mais chez

certains patients, elles peuvent aussi présenter des microdonties. (26,35)

Anomalies d’éruption

Un retard d’éruption des dents temporaires est souvent observé, affectant également
I'éruption des dents définitives. Cela explique 'augmentation de la prévalence de dents
incluses ou retenues ainsi que des transpositions (inversion de la canine et de la

prémolaire le plus souvent). (26,31)

26



L’éruption des dents temporaires chez ces patients s’effectue de maniéere
désordonnée, avec parfois I'atteinte d’'une denture temporaire compléte a I'age de 4
ou 5 ans. (36,37)

Par exemple, les patients peuvent présenter des molaires temporaires arrivant les
premiéres en bouche, avec un retard d’éruption des dents temporaires antérieures

(incisives maxillaires et mandibulaires, canines), ou l'inverse.

Ces anomalies dentaires se traduisent par la présence de diastemes (lors de
microdonties, ou d’agénésies) ou d’encombrement important (également dd au faible

développement du maxillaire).

Parodonte

Ces patients sont plus enclins a développer des maladies parodontales et gingivites.
Cela s’explique par un systéme immunitaire moins efficace, par la composition
salivaire, par une ventilation buccale, une hypotonie labiale, et n’est pas uniquement
dd a un manque d’hygiéne. (26,38,39)

Les troubles de la préhension entrave l'utilisation correcte de la brosse a dent, et

favorise une mauvaise hygiéne.

Maladie carieuse et perte de substance dentaire

Ces patients sont peu sujets a développer des lésions carieuses. Cela serait
potentiellement en relation avec la composition salivaire. L’alimentation est néanmoins
adaptée pour limiter la prise en charge pondérale, et peu cariogéne.(26)

Des érosions sont possibles du fait des reflux gastro-oesophagiens, favorisant, avec
I'attrition, la perte d’émail. (26,39,40)

L’acidité salivaire, conséquence des reflux gastro-oesophagiens, favorise I'érosion
dentaire. (41)

1.3.3.2. Inter-arcade

Les rapports inter-arcades sont variables d’'un individu a l'autre. Cependant, des

similitudes sont retrouvées :

Rapports transversaux

Peuvent étre retrouvés des inversés d’occlusion latéraux ou une réduction du sens

transversal, que cela soit une endo-alvéolie ou une endognathie (17,18).
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Figure 4: Patient avec une suspicion d'endognathie maxillaire et une béance antérieure, 'encombrement maxillaire

est ici important, iconographie personnelle

Rapports verticaux

Le patient peut présenter une diminution de recouvrement, une absence de
recouvrement ou une béance (figure 4) pouvant étre d’origine fonctionnelle (due a la

position linguale). (40,42)

Rapports sagittaux

Les incisives sont en vestibulo-version le plus souvent avec une bi-proalvéolie, sauf
en cas de compensations incisivo-canines.

Les rapports de Classe 3 d’Angle canines et molaires sont le plus retrouvés. lls sont
favorisés par les agénésies, et microdonties touchant préférentiellement le maxillaire
(22,32,40).

Figure 5: Exemple de patient présentant prédisposition a une Classe 3 dentaire d’Angle, en denture temporaire,
iconographie personnelle

Pour assurer la bonne croissance dentaire, alvéolaire et squelettique, une prise en
charge en dentisterie, et un suivi en orthopédie dento-faciale sont nécessaires.
(2,20,43)
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14. Aspect cognitif et comportemental

Les patients porteurs de cette malformation congénitale ne suivent pas la méme
courbe de développement cognitif que la population générale. De méme, il existe une
certaine plasticité, et hétérogénéité de développement au sein cette population.

Loin d’étre réduits a des patients présentant un retard mental, chacun peut avoir des
déficits, des différences ou des similitudes développementales par rapport a une
population témoin, traduisant d’'une spécificité dans les capacités ou les fonctions

cognitives. (44)

Les différences cognitives ne sont pas figées et innées. Un enfant avec un
environnement favorable, avec des stimulations extérieures socio-émotionnelles et
psychomotrices, est plus a méme d’améliorer ses capacités cognitives et de
communication. (45)

Exemple de I'acquisition du langage : les enfants présentant une trisomie 21 ne
maitrisant pas des mouvements oraux et buccaux n’ont pas de bonnes capacités de
langage. Mais une maitrise des mouvements oraux ne garantit pas pour autant une

bonne acquisition du langage. (46)

L’apprentissage d’'une bonne fonction motrice semble donc importante pour faciliter
'apprentissage général chez ces patients, ainsi que leur capacité a interagir avec
'environnement extérieur.

D’un point de vue social, 'adaptation est plus difficile pour un patient présentant des

malocclusions. (47)

Sur le point comportemental, on décrit souvent un enfant gai, un peu clown, imitant les

autres, ayant besoin de contact physique (48).
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Tableau 1: Résumé des problemes de santé et conséquence sur la santé bucco-dentaire

Systémes concernés Conditions observées Conséquences sur la santé buccale ou les soins
bucco-dentaires

Cardiovasculaire Anomalies des septae ventriculaires Risque d’endocardite pour tout acte saignant
Communication Auriculo-ventriculaire
Persitance du canal atrio-ventriculaire
Prolapsus mitral

Hématopoiétique Déficit immunitaire Développement des foyers infectieux, ORL, d'origine
Taux plaquettaire diminué parodontale ou dentaire.
Risque accru de leucémie Respiration buccale cofacteur d’'un hypodéveloppement
Risque accru d’hépatite B si vie en institution du palais
Nerveux Retards d’acquisition des fonctions motrices, coordination Persistance du réflexe nauséeux
perturbée. Stratégie de succion déglutition persistante.
Risque de démence sénile identique a la maladie d’/Alzheimer.  Micro fausses routes et ingestion d’aire au cours
Langage : retard d’acquisition de I'expression langagiére, des repas.
phonation qualitativement altérée du fait des déséquilibres Hygiéne personnelle inefficace
neuro-musculaires. Retard ou inadéquation dans I'expression de la douleur
Digestif Fistule trachéo-oesophagienne, Erosion dentaire

Sténose du pylore
Reflux gastrique

Endocrinien Hypothyroidie Trouble de croissance cranio-faciale
Trouble de I'éruption dentaire

Musculaire Hypotonie Position basse et protrusive de la langue
Hypotonie labiale
Ouverture buccale

Comportement 2 situations possibles :
Spontanéité, patience, gentillesse, tolérance, cordialité, docilité. Prise en charge personnalisée nécessaire
Anxiété et insubordination

(26)

Le tableau 1 énumeére et résume les différentes pathologies rencontrées chez le
patient, avec leur retentissement sur la cavité orale. La connaissance de ces
conséquences permet une meilleure prise en charge ainsi qu’'une meilleure

anticipation dans le plan de traitement.

2. Enjeux de la prise en charge en orthopédie dento-faciale

2.1. Les phases de prévention et d’'interception

2.1.1. Les parafonctions et dysfonctions : définitions

Les dysfonctions sont des réalisations anormales des fonctions classiques.
Définitions des parafonctions: « ces conduites ou habitudes orales sont des
déviations ou des exagérations des praxies normales qui ne correspondent pas a des

fonctions de nutrition, ou de relation » (27)
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Elles ne correspondent donc pas a un but précis de succion, mastication, déglutition

ou de communication liées a des actes nécessaires de la vie (49).

L’apparition de [I'environnement fonctionnel défavorable est une conséquence
secondaire aux troubles liés directement a la malformation congénitale. Les impacts
de ces troubles ne sont pas uniquement intra-oraux, mais affectent aussi la croissance
faciale et générale. (2,16,20,22,28)

L’annexe 1 reprend les dysfonctions et parafonction, avec leurs conséquences orales

et buccales.

2.1.2. L’examen des fonctions

2.1.2.1. La ventilation

Une ventilation normale s’effectue quand le sujet ventile par le nez, de maniére diurne
et nocturne. Une ventilation mixte ou buccale positionne le patient dans un contexte

de croissance faciale et posturale défavorable (50).

Chez le patient présentant une trisomie 21, les voies respiratoires sont plus facilement
encombrées, a cause notamment des amygdales proéminentes, et d’'une hypotonie
des muscles de la cage thoracique ne jouant pas leur réle de soutien. Cette population
présente de maniére significative un taux supérieur de troubles oto-rhino-

laryngologiques. (8,20)
Le patient adopte une position mandibulaire basse et une langue en avant pour libérer

cet espace aéro-pharyngé (figure 6). En paralléle, la posture aggrave la protrusion et

'abaissement mandibulaire (51).
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Figure 6 : patient présentant une langue basse, une ventilation buccale, et une propulsion mandibulaire,

iconographie personnelle

Le faible développement de I'étage moyen, avec des sinus réduits s’ajoute a ce
contexte défavorable. Les levres ne jouent pas leur rdle, le patient reste bouche

ouverte ; c’est pourquoi il développe de maniere préférentielle une ventilation buccale.

La ventilation buccale et I'hypertrophie amygdalienne imposent une posture linguale
basse et antérieure et influent sur la posture générale en augmentant la lordose et la
sub-luxation cervicale. Un cercle vicieux est en place, illustré en figure 7.

Cette position linguale est un facteur étiologique de la Classe lll squelettique (50).
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Lordose

Figure 7: Incidence de I'hypotonie et de la posture générale sur la position linguale et la protrusion mandibulaire,
dans le but de libérer les voies aériennes supérieurs (51)

2.1.2.2. La déglutition

Il existe deux phases de déglutition :
- Celle de la naissance a environ 6-7 ans ou déglutition infantile, avec une
interposition linguale entre les dents et une contracture du muscle péri-labiaux.
- La déglutition normale, stabilisée par linter-cuspidie et la contraction des
muscles élévateurs.
(27)

Chez le patient porteur d’'une trisomie 21, une interposition linguale remplace les
contacts dento-dentaires d’'une déglutition adulte. La langue a tendance a s’avancer
jusqu’a rentrer en contact avec la levre inférieure ou les incisives mandibulaires,
passant en avant des incisives maxillaires.

Lors de la déglutition, I'interposition linguale sert a I'enfant a stabiliser sa mandibule,
s’il ne présente pas de bons engréenements dento-dentaires. Dans certains cas, le
patient arrive a se stabiliser, ou conserve une déglutition primaire. Dans d’autres cas,

on retrouve une situation intermédiaire ou l'interposition linguale se fait latéralement.
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Dans ce dernier cas, le bol alimentaire est déplacé vers I'arriére par la langue contre
le palais. (26,51)

La déglutition n’est pas totalement efficace, il n‘’est pas rare de retrouver une
aerophagie, et des micro-fausses routes, ne facilitant pas la digestion des patients
(26).

2.1.2.3. La phonation

Dans la population générale, elle s’effectue grace au bon positionnement lingual, et

labial, afin d’obtenir une bonne prononciation, sans chuintement ou sifflement (27).

Les patients présentant une Classe Ill squelettique développent des difficultés de
prononciation pour certains phonémes (J, CH...) (27).
Ces défauts spécifiques de prononciation sont rencontrés chez les patients porteur

d’une trisomie 21 plus longtemps que dans la population générale (52).
2.1.2.4. La mastication

Une mastication unilatéralement alternée favorise un développement équilibré des
arcades. Si elle est efficace, elle favorise une bonne digestion. (27)

L’enfant porteur d’'une trisomie 21 ne développe en général pas les praxies de
succions nécessaires a l'acquisition d’'une bonne mastication future. Les patients
présentent une mastication allant de la succion-mastication primaire a la mastication

bilatéralement alternée. (51)

La propulsion mandibulaire, et la diminution des contacts dento-dentaires engendrés
rendent la mastication moins efficace. Le patient a tendance a plus propulser pour
augmenter les contacts dentaires. (53)

Le cycle masticatoire est moins efficace que dans la population générale (54).

Si la mastication mature n’est pas acquise lors de I'éruption des secondes molaires

temporaires, une prise en charge pluridisciplinaire est fortement conseillée. (55)
2.1.2.5. Propulsion et bruxisme

Il est important d’analyser le mouvement dentaire et ses conséquences sur le milieu
buccal. Si les incisives temporaires sont les premiéres a faire leur éruption, 'occlusion

s’adapte a la posture du patient. Dés son plus jeune age, I'enfant cherche des contacts
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dentaires, en propulsion, 'amenant en bout a bout incisif, facilité par I'hnyperlaxité de
I'articulation temporo-mandibulaire. Cela augmente les usures des dents antérieures.
Lorsque les molaires temporaires font leur éruption suffisamment t6t, elle peuvent

compenser et stabiliser 'occlusion. (51)

Des usures dentaires importantes peuvent étre retrouvées. Conséquence d'une
activité nocturne ou diurne, elles sont souvent en lien avec I'’hypotonie et la propulsion
mandibulaire. Ce bruxisme peut permettre d’obtenir une stabilité occlusale lors de la

déglutition, grace a I'aplatissement des crétes occlusales. (51)

2.1.3. Définition des phases de prévention et d’interception

L’environnement musculaire a une incidence sur les fonctions, et doit étre analysé.
D’aprés Boileau : « La musculature joue un réle essentiel sur la morphogenése du
squelette facial et sur le développement des arcades dentaires. Elle intervient au repos

et lors des différentes fonctions. » (27)

La phase de prévention :

Cette phase consiste a intervenir auprés du patient avant que les malocclusions ou les
anomalies ne soient présentes, par exemple avant I'établissement de parafonctions

ou de dysfonctions se soient installées.

La phase d’interception :

Lors de la phase préventive on intervient sur le patient pour obtenir un environnement
fonctionnel favorable et un développement facial harmonieux.

La thérapeutique interceptive est utilisée lorsque I'on est face a une dysfonction ou
une parafonction installée, elle peut s’effectuer dés leur découverte.

Elle concerne également les anomalies cinétiques, en effet il convient d’agir avant la
fin de la croissance pour que 'anomalie ne devienne pas morphologique.(27)

Par exemple, une propulsion mandibulaire sans traitement peut devenir une réelle pro-
mandibulie.

Lors de cette phase on cherchera également a mettre toutes les dents définitives en
place. (27)

Deux conditions anatomiques et physiologiques sont requises pour obtenir des
fonctions normales :

- Absence d’obstacles a la ventilation nasale
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- Mobilité linguale
(27)

2.1.4. La phase orthopédique

La phase orthopédique s’effectue lors de décalages squelettiques importants dans le
but d’orienter la croissance. Un traitement étiologique, par éducation des fonctions doit

étre entrepris en amont. (27)

2.2. Prise en charge interceptive et orthopédique

2.2.1. Education des fonctions

La prise en charge peut débuter dés 3 mois, avant que des dysfonctions ne s’installent
durablement.

Le patient présentant une trisomie 21 a des seuils de sensibilités au niveau des
récepteurs cutanés, et oraux moindre que dans la population, les réponses aux
stimulations se développent plus tardivement. Une stimulation précoce est préconisée
pour développer et éveiller I'enfant, il peut grace a cela prendre conscience de sa

cavité orale. (56)

Il est possible d’opter pour de I'éducation neuro-musculaire.
- Elle est active si le patient a des exercices a effectuer plusieurs fois par jour
pour habituer I'environnement musculaire a fonctionner de maniére correcte
(57).
- Elle est passive si cette éducation se fait par le biais d’appareil type enveloppe

linguale nocturne (figure 6), éducateurs fonctionnels ... (27)

L’éducation des parents est aussi essentielle pour que I'enfant apprenne de maniéere
active a fonctionner favorablement :
- Les aliments solides sont conseillés en les plagant sur les molaires.
- La stimulation musculaire des levres et de la bouche est possible en utilisant
une cuillére peu profonde (avec des petites quantités de nourritures) en léger
appui sur la pointe de la langue, en encourageant I'enfant a retirer tout le

contenu.
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- L'utilisation d’un bec verseur lorsque que I'enfant boit est déconseillée car |l
incite 'enfant a positionner sa langue sous le bec en avant.
- A partirde 2 ou 3 ans, I'aspiration des boissons par une paille est un bon moyen
de stimuler la musculature péri-buccale.
(55)

Sans rééducation par exemple linguale, le patient risque de développer une béance,
et une vestibulo-version importante des incisives makxillaires et mandibulaires, comme
observé sur les illustrations de la figure 8. On remarque sur la téléradiographie de profil
que le patient n’est pas en occlusion, ce qui est fréquent car la stabilité de 'occlusion

n’est pas optimale. (55)

Photographie endo-buccale :
Béance d’origine fonctionnelle
par non correction de la pulsion
linguale

Téléradiographie de profil en
inocclusion, avec présence
d’une proversion incisive
maxillaire et mandibulaire

Figure 8 : Photographie endo-buccal et téléradiographie de profil d’un patient porteur d’une trisomie 21 (55)

Les dysfonctions et parafonctions sont susceptibles de provoquer ou d’aggraver des
dysmorphoses oro-faciales ou des malocclusions importantes. Les malocclusions
peuvent également étre responsables de la mise en place de parafonctions, et
engendrer des adaptations négatives aux fonctions. Les patients peuvent présenter
des prédispositions génétiques aux malocclusions, troubles fonctionnels et troubles
oro-faciaux.

Un cercle vicieux existe donc, et I'un des objectifs du traitement sera d’'inverser la

tendance.
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2.2.2. Dispositifs  d’interception et orthopédiques et moyens

thérapeutiques

Lors de la phase d’interception et d’orthopédie, le patient enfant et adolescent doit
maintenir I'acquisition d’'un bon environnement fonctionnel, normalement effectuée en
amont. L’enjeu des corrections des dysfonctions, des dysmorphoses et des
malocclusions est trés loin d’étre uniquement a but esthétique, et une prise en charge

adéquate au type de malocclusion doit étre effectuée. (58—60)

Les thérapeutiques orthopédique et orthodontique classiques s’appliquent aux
patients présentant une trisomie 21, dans un cadre de prise en charge
pluridisciplinaire, ajoutées a la thérapeutique oro-motrice. L’ajout de rétentions sur les

appareils amovibles est nécessaire du fait de I'hypotonie musculaire. (55)

La majorité des auteurs prébne une prise en charge précoce des Classes lll, par
prévention, et interception des dysfonctions et normalisation de la matrice
fonctionnelle, suppression des interférences dentaires (les premiers contacts dento-
dentaires sont en principe les incisives temporaires), et correction des troubles
cinétiques.

Dans cette optique, le patient doit étre pris en charge pour orienter le plus
favorablement possible sa croissance. L’utilisation d’appareillages doit se faire dans
un ordre chronologique précis, et étre choisie par le spécialiste en orthopédie dento-
faciale. (61,62)

2.2.2.1. Dispositifs de stimulation/rééducation des fonctions

Plague palatine de stimulation ou myostimulation :

La pose précoce d’'une plaque palatine de stimulation ou myo-stimulation prescrite par
le chirurgien-dentiste ou le spécialiste en orthopédie dento-faciale (figure 9) est une
aide a la stimulation musculaire. Avec les irrégularités ou une ventouse palatine ainsi
que des reliefs vestibulaire, elle peut permettre aux orthophonistes et
kinésithérapeutes d’effectuer des exercices, en vue d’'une thérapeutique oro-motrice.
(55)

Les plaques de myostimulation seront développées dans la partie 3.
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Figure 9 : Exemple de plaque palatine de myo-stimulation (55)

Educateurs fonctionnels :

Le repositionnement lingual peut étre encouragé par une enveloppe linguale nocturne,
ou une gouttiére possédant des languettes de repositionnement lingual (figure 1) a qui

guidera le bon positionnement lingual.

Figure 10 : gouttiere d'éducation fonctionnelle avec languette de repositionnement lingual, rempart lingual et
double bandeau vestibulaire (50)

D’autres outils thérapeutiques peuvent étre utilisés tels que les écrans oraux (figure
11). lls peuvent stimuler les lévres voire la langue et les muscles jugaux. L’exercice
consiste a garder I'écran oral en bouche pour le patient, lorsqu’un tiers tire sur
'anneau. (50,55,61,63)

39



Figure 11 Exemple d’écran oral (63)

Les améliorations dans la petite enfance sont dépendantes de la coopération du
patient et de l'investissement de I'entourage, ainsi que la gravité des dysfonctions, en
effet ceux ayant des dysfonctions plus graves montrent plus d’améliorations et de

stabilité a long terme (25,55).

2.2.2.2. Appareil de correction des dysmorphoses par action

squelettique ou alvéolaire :

Expansion du sens transversal :

Plaque palatine avec vérin transversal : dispositif amovible (vérin postérieur sur la
figure 12)

Figure 12 :Plaque palatine a vérins transversal et antéro-postérieur sur un patient présentant une trisomie 21 —

Iconographie personnelle

Quad-hélix : dispositif fixe muni de quatre boucles a appui molaires le plus souvent,

pouvant étre équipé de bras latéraux (figure 13)
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Figure 13 Quad-hélix soudé sur bagues, sur les premiéres molaires maxillaires définitives, iconographie

personnelle

Disjoncteur : dispositif fixe a appui molaires ou mixte et bras latéraux et vérin

transversal (figure 14)

Figure 14 : Disjoncteur, la fleche centrale représente I'activation du vérin, les fleches latérales montrent I'action
transversale qui en découle pour élargir 'arcade (50)

Les plaques palatines en expansion transversale ont 'avantage de provoquer moins
de version alvéolo-dentaire, et peuvent étre plus facilement tolérées que les
appareillages fixes. Le quadhélix a 'avantage de faire plus d’expansion transversale,
et d’avoir une action continue entre les séances.

Une alternative au disjoncteur classique est le disjoncteur automatique qui permet
d’avoir une action continue sans intervenir de maniére trop répétée dans la bouche du

patient.

Avec ces dispositifs, on recherche une stimulation de la suture palatine si elle n’est

pas ossifiée, ou a défaut une compensation alvéolaire. (50,55,61)
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La pose de plaque palatine a vérin est possible dés lors que la rétention le permet,
c’est-a-dire lorsque suffisamment de dents lactéales sont présentes en bouche (56).
Ces dispositifs tendent a diminuer les symptdomes d’apnée du sommeil et les risques
d’infections ORL.

Correction du sens antéro-postérieur :

Plaque palatine a vérin : L’ajout d’'un vérin antérieur a action antéropostérieure (figure
12) lors d’un inversé d’occlusion antérieur, est possible sur une plaque palatine
amovible, avec plus ou moins 'ajout de plans de surélévation molaires pour lever si

nécessaire un recouvrement des dents maxillaires par les dents mandibulaires.

Masque de Delaire (figure 15): Appareil extra-oral, tractant par le biais d’élastiques le
maxillaire dans le sens antéro-postérieur, avec une action orthopédique. Il présente
un appui frontal et un appui mentonnier. Les élastiques sont reliés a un dispositif intra-
oral type double arc, appareil de Raymond, multi-attache classique...(50,55,61)

A utiliser chez le sujet jeune, il permet par traction de stimuler la croissance du
maxillaire. Cette avancée a pour conséquence une diminution plus ou moins

importante du décalage transversal entre le maxillaire et la mandibule. (64)

1 : chez le jeune enfant avancée du maxillaire
2 : chez I'enfant plus agé, avancée plus importante
de la zone alvéolaire du maxillaire

3 : mouvement de recul et d’abaissement de

la mandibule

Figure 15: Effets du masque de Delaire sur la croissance faciale (64)

Le masque de Delaire est plus encombrant et nécessite une bonne compliance de la

part du patient. Il peut étre posé dés la denture temporaire ou la denture mixte.
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Certaines de ces thérapeutiques peuvent étre associées entre elles, par exemple une

plaque palatine a vérin antéro-postérieur et transversal (figure 12).

2.2.2.3. Thérapeutique par avulsion

Les extractions pilotées ou non peuvent étre choisies pour permettre une bonne
éruption des dents définitives. D’autant plus que l'éruption et la perte des dents

temporaires s’effectuent parfois de maniére anarchique. (50,55,61)
2.2.2.4. Meulage sélectif

Si des prématurités existent, mettant le patient en latéro-déviation ou en inversé
d’occlusion, des meulages sélectifs peuvent étre effectués (notamment au niveau des

canines temporaires). (50,55,61)

Les traitements orthodontiques conventionnels sont envisageables dans quelques cas
si I'enfant est trés coopérant, allant jusqu’a la possibilité d’effectuer une chirurgie
orthognatique si de lourds décalages squelettiques sont présents.

Il ne semble pas y avoir de différences significatives de complications entre les
chirurgies orthognatiques faites dans la population générale et chez le patient en

situation de handicap mental.(55,65)

Lors de dysmorphoses d’origine fonctionnelle la récidive est importante, et I'éducation
ou la rééducation des fonctions est primordiale. L’hypotonie ne peut pas étre
supprimée, la suppression des dysfonctions est donc difficlement faisable. Le
traitement vise a contréler au mieux I'environnement musculaire, mettre les dents
définitives en occlusion sur I'arcade, et corriger, si nécessaire avec des compromis,
les décalages squelettiques et alvéolo-dentaires. Une contention est a envisager a la

fin du traitement pour limiter les récidives, elle doit étre adaptée au contexte.

2.2.3. Gestion comportementale

La prise en charge dentaire est importante chez ces patients qui présentent plus de

malocclusions que dans la population générale. (66)

Une corrélation entre les retards de développements cognitifs importants et la

prévalence de malocclusion a été mis en évidence. Les difficultés rencontrées lors du
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traitement sont plus dues a la différence de développement qu‘a la gravité de la

malocclusion pour I'orthodontiste. (67)

La prise en charge et le suivi seront d’autant plus utiles, et faciles que le patient est
jeune, car il est souvent déja en relation avec d’autres spécialistes, et peut s’habituer

plus aisément.

Le temps d’une consultation au fauteuil est variable, il est a adapter a la coopération
du patient. Lors des rendez-vous, I'acte de soin doit étre court pour favoriser sa
compliance.

La plupart des patients sont suffisamment coopérants pour des thérapeutiques
simples, a condition que le praticien s’adapte aussi dans sa prise en charge.

Par exemple ces patients expriment moins la douleur ou l'inconfort que la population

générale, il faut donc étre plus attentif a leur réaction. (47,66)

La coopération du patient est aussi trouvée grace a la fréquence des visites chez le
praticien, qui permet I'établissement d’une relation de confiance entre le praticien et le
patient.(55)

Ces patients arrivent en général au cabinet avec plus d’appréhension que la population
générale ; il est nécessaire de bien aborder le profil du patient afin de travailler avec
lui de maniere sereine. La douleur est également importante a gérer, car elle peut
engendrer de I'anxiété. Il faut cerner le caractére du patient, comprendre comment
l'intéresser et I'impliquer dans la consultation. L’anxiété peut étre délicate a atténuer

au début de la prise en charge. (26,47)

Il "’est pas conseillé d’effectuer des anesthésies générales pour les prises en charges
orthopédiques et orthodontiques. Des cas ont été abordés dans la littérature mais cela
reste trés controverseé.

L’utilisation de mélange équimolaire oxygéne protoxyde d'azote est envisageable en
cas de non coopération, par exemple trés ponctuellement pour des empreintes, mais
de méme il n’est pas conseillé. En effet pour les deux cas, il est impératif de pouvoir

effectuer de courtes séances d’activations régulieres. (55)
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La prise en charge s’effectue donc dans le cadre d’'un plan de traitement, avec des
consultations fréquentes, et sur le long terme, mais il est important de prendre en
compte I'accumulation des rendez-vous dans les différentes spécialités, et de ne pas

surcharger le patient afin qu’il reste a I'écoute.

2.2.4. Gestion des pathologies associées

Il est important de rappeler que la prise en charge des pathologies du patient
présentant une trisomie 21 s’incorpore dans le traitement de la méme maniére que
dans une prise en charge classique. En cas de mauvaise hygiéne par exemple.

La trisomie 21 n'empéche aucunement, lorsque la coopération le permet, de faire un
traitement orthopédique, orthodontique, ou fonctionnel ; elle ne constitue pas une
contre-indication. Ce sont les pathologies associées qui générent plus de

complications liées au traitement.(68)

Le diabete, le risque d’endocardite infectieuse, la baisse d'immunité peuvent
nécessiter dans certains cas une antibioprophylaxie du au risque infectieux, comme

dans la population générale, si un acte sanglant a lieu.

Les retards de croissance des bases osseuses dus aux troubles endocriniens est a

prendre en compte dans les thérapeutiques.

2.2.5. Relation parents-soignant

Les parents et les enfants n’ont pas toujours la méme approche et le méme rapport a
un traitement d’orthopédie dento-faciale. Les parents recherchent souvent une
amélioration fonctionnelle, mais aussi esthétique, avec une volonté d’inclusion sociale
de I'enfant. (69)

lls auraient une moins bonne perception de la santé bucco-dentaire de leur enfant s’il

est plutét jeune (entre 4 et 9 ans), et présentant une malocclusion importante (70).
Il est important de les inclure pleinement dans le traitement. lls permettront a I'enfant

de prendre de bonnes habitudes, que cela soit pour I'hygiéne ou pour la rééducation

fonctionnelle comme dit précédemment.
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Les parents peuvent inciter et surveiller leur enfant pour adopter des consignes
simples qui pérenniseront les exercices enseignés par les praticiens, ou appliquer les
consignes données par ceux-ci, effectuer ou enseigner I'hygiéne orale. La compliance
des parents peut étre délicate dans certains cas, par exemple pour le suivi des
patients ; en effet la multitude des rendez-vous et leur régularité sont une contrainte
pour eux.

Dans ce contexte, il convient de les faire adhérer au traitement, et pour le praticien de
s’abstenir de rendez-vous superflus et trouver le meilleur rythme possible pour tous.
(55,63)

Différentes formes d’accompagnement existent, tels des groupes de paroles, avec la
présence d’un professionnel de santé, ou des cellules d’accueil, partant d’'un échange

entre les familles (59).

En France, les Centres d'Action Médico-Social Précoce (CAMSP) ou les Services
d’Education Spécial et de Soins a Domicile (SESSAD) sont des structures permettant

de guider dans les démarches et dans la prise en charge. (71,72)

3. Plan de traitement pluridisciplinaire et mise en place d’'un

calendrier thérapeutique

Cette partie développe l'aspect pluridisciplinaire de la prise en charge par les
chirurgiens-dentistes et les professions paramédicales les plus souvent consultées. |
est important de garder a I'esprit que le plan de traitement s’adapte a I'individu, et qu’il
n’existe pas un type de syndrome de Down et un type de prise en charge universel.
(52,56,59,73)

Bien que les champs de compétences de ces différentes professions se chevauchent,
les outils thérapeutiques et les objectifs different.
Une des méthodes alliant cette prise en charge pluridisciplinaire est celle du Dr
Castillo-Morale, intitulée « the orofacial regulation therapy ». Largement répandue, elle
implique une stimulation de points neuro-moteurs de la face et du cou. (74)
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3.1. Prise en charge en orthophonie

Le réle de l'orthophoniste est essentiel pour permettre notamment au bébé
d’interagir avec sa famille dés les premiers mois de sa vie. En effet le bébé émet des
difficultés a avoir un échange, par exemple oculaire, contact physique, avec une
latence de traitement des informations (59).

L’accompagnement s’effectue tant auprés du bébé qu’auprés des parents, en
répondant a leurs interrogations, et guide les parents pour aider I'enfant a développer

ses fonctions. (56,59)

Dans une premiere phase d’éducation précoce dite pré-langagiére, I'orthophoniste agit
a une phase clé de la croissance, pour la future acquisition du langage, et sur la
possibilité d’interactions. Les prémices du langage sont retrouvés dés 6 mois dans la

population générale, mais sont retardés dans le cadre de la trisomie 21. (52,56,59)

L’orthophoniste travaille sur la proprioception, la prise de conscience de la cavité
buccale, la stimulation auditive et visuelle, de maniére précoce. Ce travail est effectué
pour amener un environnement propice a I'acquisition du langage par stimulation de
la sphére oro-faciale et du corps. Il est important d’effectuer les exercices au rythme
de I'enfant, en conservant un aspect ludique. (56,59)

Les exercices sont variés mais s’orientent vers différentes méthodes d’aide a la
communication. On peut utiliser des stimulations sensorielles (avec ou sans
appareillage) la gestuelle, toucher des zones sensibles (pointe de la langue...),

I'imitation par jeux vocaux ou utilisation d’images. (59)

Dans un second temps, soit le langage est acquis ou en cours d’acquisition, et une
éducation/rééducation langagiére est effectuée, soit la communication alternative
augmentée est pratiquée. Cette derniére tant a inculquer d’autres types de langages
pour compenser le manque, en consolidant des mots, avec des images, des
photographies, de communiquer par le biais d’'un objet, ou des signes. Le but n’est pas
de remplacer la communication verbale, mais de I'accompagner et d’aider a son

instauration. (75)
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3.2. Prise en charge en kinésithérapie

La prise en charge du patient débute, une fois encore, de maniére précoce dés 5-6
mois. Jusqu’a l'acquisition de la marche, elle se fait en présence des parents, ils
peuvent ainsi visualiser les capacités de leur enfant, ainsi que ses difficultés, et les

progres effectués. (59)

Les exercices sont appliqués sous forme de jeux, afin de conserver un caractére
ludique. L'utilisation d’objets est possible. Les patients effectuent des mouvements,
changent de positions, regoivent des stimulations sensorielles, notamment buccales.
lls apprennent a fonctionner correctement, a éviter certaines positions néfastes pour
eux, permises par I'’hyperlaxité ligamentaire. C’est une thérapeutique fonctionnelle, qui
touche également la cavité buccale. L’'un des objectif est de permettre a I'enfant de

développer ses capacités motrices et de freiner les conséquences de I'hypotonie. (59)

L’arrét de la kinésithérapie s’effectue souvent a tort aprés I'acquisition de la marche.
De 7 ans a I'adolescence, il est possible de travailler sur la motricité, la proprioception
et la conscience du corps, si besoin la motricité manuelle. Le kinésithérapeute travaille
alors sur les mouvement effectués. A cause des pathologies souvent associé€s, il est
conseillé de faire un bilan statique pour vérifier le bon développement général de
'enfant. (59)

3.3. Prise en charge en psychomotricité

L’un des objectifs de cette prise en charge est d’analyser et de faire comprendre au
patient la maniére dont il se déplace, pour que I'enfant est une notion globale de son
corps afin d’adapter et coordonner le psychique et le corps du patient.
L’accompagnement permet de percevoir et d’utiliser les compétences de motricité du
patient, nourrir le désir d’expérience, déceler les situations de difficultés d’adaptations
sociales et d’apprentissage. La perception de la motricité est modifiée chez ces
patients, ils ont plus de mal a visualiser les mouvements, des difficultés a effectuer les
ajustements posturaux. L'un des objectif est de corriger la perception neuro-motrice,
psycho-affective et cognitive, et permettre au patient de prendre confiance en ses

mouvements. (59)
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Pour certains auteurs, une prise en charge précoce (dés 4-5 mois) par un
psychomotricien reste discutée (59,73).

Pour Noack, une prise en charge dés 6 mois, et dans la premiére année de la vie
semble idéale pour ne pas accumuler de « retard » d’acquisition motrice, et gérer les
impacts sur le développement (13).

Dans ces cas-la, il faut intervenir lors de moments d’éveils, accompagné des parents,
pour promouvoir la vision positive des parents par rapport a leur enfant. Ainsi I'enfant
est mis en condition pour qu’il puisse exprimer au mieux 'apprentissage et I'expression

des compétences, la proprioception prend une place importante. (59,73)

Une prise en charge lors de la période scolaire est possible pour I'aider a construire
sa place au sein dune collectivité, organiser la vision et les ressentis de
'environnement, les notions spatio-temporelles, et I'expression des activités

manuelles notamment. (59)

34. Prise en charge en ergothérapie

L’ergothérapeute cherche a rendre le patient autonome en adaptant les différents
milieux dans lesquels il évolue. La compensation est effectuée pour pallier aux
problémes de la vie quotidienne. Par le biais d’aide technique ou d’adaptation de ces
milieux, et par compensation, le patient apprend a étre indépendant dans ses activités
quotidiennes.

L’un des objectifs est de développer la motricité fine, notamment pour I'acquisition de

capacités graphiques, rendues délicates par I’hypotonie.

L’ergothérapeute s’intéresse aux troubles de la préhension de maniére précoce, pour

éviter ou diminuer les problémes d’acquisition. (76)

3.5. Prise en charge en chirurgie-dentaire

L’un des principaux but du chirurgien-dentiste est de maintenir une hygiéne dentaire

correcte. Dans la petite enfance, il est apte a aider I'enfant a prendre conscience de
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sa cavité orale, et prévenir I'installation de dysfonctions et parafonctions, notamment
dues a I'hypotonie. Prévenir les problémes fonctionnels permet, si ce n’est de les éviter

totalement, de limiter l'installation de dysmorphoses et malocclusions. (56)

La méthode du Dr Castillo-Morale inclut le port de plaque palatine de myostimulation,
par la stimulation de plusieurs points faciaux et intra-buccaux.

La myostimulation par plaque (figure 9) peut s’effectuer a partir des premiers mois de
la vie (dés 3 mois).

Le patient doit avoir été adressé suffisamment tét pour bénéficier de ce mode de
traitement.

Selon une étude menée au service d’odontologie du CHU de Lille sur 18 mois, la
premiére consultation des patients présentant une trisomie 21 pour une prise en
charge en odontologie est en moyenne a 2,8 ans. Les patients ont été adressés par
différents professionnels de santé et différentes structures. (77)

Une meilleure connaissance de la prise en charge possible pourrait permettre

d’abaisser cette moyenne.

L’indication de ces plaques sont : une langue saillante, hypotonique avec une position
inter-dentaire (si les dents sont présentes) ou inter-labiale, une levre supérieure
hypotonique, inactive en inocclusion et en position rétruse par rapport a la lévre
inférieure (63).

En fonction de I'age de I'enfant, on utilisera des plaques de différentes morphologies
et reliefs (figure 11, 12, 13). (28,56,74,78)

Dés 3 mois (fiqure 16)

La plaque peut étre munie d’un activateur, au relief assimilable a un cratére au niveau
du palais. Sa position médiane ou postérieure permet une position haute de la langue,
incitant le dos de la langue a aller son contact.

Au niveau du vestibule, des reliefs striés semblables a des picots ont pour réle de
stimuler la levre. Son rble est de géner la lIévre supérieure pour obtenir une contraction
labiale. (56)
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Figure 16 Plaque de stimulation congue pour un enfant de 3 mois (56)

Dés 6 mois (figure 17)

Les stimulateurs vestibulaires peuvent étre remplacés par un arc muni de perles. Cet
arc est modifiable grace aux boucles, elles laissent la possibilité de le positionner plus
ou moins en avant. La forme des perles est a adapter en fonction des mouvements
désirés et de I'anatomie. Si elles sont trop volumineuses elles ne permettront pas
I'occlusion labiale, elles doivent donc étre adaptées a la profondeur du vestibule et des
structures adjacentes.

Au niveau du palais, une perle sur fil métallique permet de stimuler la langue, elle est
positionnée au niveau de la papille bunoide, plus en avant que précédemment pour

permettre au patient de jouer avec, et placer son bout de langue correctement. (56)

Figure 17 Plaque de stimulation congue pour un enfant de 6 mois a 9 mois (56)

Dés 9 mois (figure 17)

On retrouve des reliefs similaires a la premiére plaque, avec un rajout de petits picots
sur I'extrados palatin en antérieur et postérieur. Ces activateurs complémentaires

invitent la langue a explorer les cétés latéraux de la plaque.
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Le cratére central contient un relief type pépin en son centre. Sa position est plus
antérieure que précédemment, pour permettre d’introduire la position pour les

prononciations de consonnes sifflantes et chuintantes. (56)

Figure 18 Plaque de stimulation congue pour un enfant de 9 mois a 13 mois (56)

Les plaquent évoluent également en fonction de I'arrivée des dents lactéales, leur
éruption n’empéche pas l'utilisation de la plaque. Un rebasage et une retouche de
l'intrados suffisent a 'adapter si besoin. (56,60,63)

Au sein du service d’odontologie du CHU de Lille, les patients ont bénéficié de une a
cing plaques différentes, avec arrét par manque de stabilité dés I'éruption d’'une ou

plusieurs dents définitives. (77)

Lorsque toutes les dents temporaires sont en place, lorsque le dispositif n'est plus
rétentif a cause de I'apparition des dents temporaires, ou si un défaut transversal ou
antéro-postérieur existe, il est envisageable de changer d’outil thérapeutique pour une

plaque a vérin, afin de faire de I'expansion. (56)

L’utilisation de plaques de couleur et non uniquement transparentes permet plus
facilement aux parents de visualiser les irrégularités, et d’associé cette plaque a un
jeu éducatif, elle sera plus facilement intégrée (56).

Majoritairement en acrylique, ces plaques peuvent étre renforcée par endroit par du
métal, pour avoir un effet plus important (figure 18), mais il convient d’adapter ces

plaques au cas par cas. (74)

52



\

Figure 19 Plaque palatine de myostimulation avec stries vestibulaires en métal (63)

Le port est effectué de maniére discontinue, 15 a 60 minutes 2 a 3 fois par jour pour
que le patient ne s’habitue pas et considére encore la plaque comme un corps

étranger. Le temps de port selon les études. (56,60,63)

A chaque port, I'appareil réveil les sens de I'enfant qui tend a positionner ses
machoires et sa langue de maniére plus bénéfique, avec notamment une fermeture
labiale, I'arrét de la propulsion mandibulaire et de la protrusion linguale (figure 20 et
21). La fermeture labiale incite I'enfant a une ventilation nasale stricte.

(55,63,79)

Figure 20 Effet du port dune plaque de myostimulation sur le fonctionnement orofacial
A gauche : patient sans plaque de stimulation ; a droite : lors du port de la plaque (63)
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Figure 21 Schéma en coupe sagittal : a gauche patient ne portant pas de plaque de myostimulation avec un

dysfonctionnement lingual, labial, en propulsion ; a droite : enfant avec une plaque palatine de myostimulation (63)

Il est conseillé de changer au minimum la plaque tous les 6 mois pour suivre la
croissance du maxillaire sans l'inhiber. Cela permet aussi au patient de ne pas
s’habituer. (56,60,63,74,80,81)

Ces trois séquences sont inspirées par le travail et I'étude de Backman et al. (81),
proposant également trois plaques de stimulation sur des patients agé entre 6 et 18
mois. Cette étude a permis de mettre en évidence un effet positif, en association avec
une stimulation sensorielle motrice et buccale, des plaques palatines sur la motricité
orale, et sur les fonctions motrices pour permettre I'acquisition future d’une articulation
temporo-mandibulaire musculairement efficace.

Le décalage sagittal n’a pas semblé étre modifié ou amélioré par [I'utilisation des

plaques. (81)

Les résultats dans la littérature varient. Il semble que ces dispositifs ont des effets
bénéfiques sur la position linguale, la version des incisives, la déglutition, la
mastication, la propulsion mandibulaire, voire la mise en place des dents temporaires.
Pour d’autres auteurs, I'action serait plus concentrée sur la langue, sans modification
de la fermeture buccale, ou bien aurait une action bénéfique autant pour la position
linguale que pour la fermeture labiale. La stabilité aprés réussite du traitement est
présente chez un enfant sur deux.

(25,55,56,79,81)
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D’aprés Walasz J et col, méme si un effet positif n’est pas retrouvé chez tous les
patients, aucune détérioration n’a été observée avec I'utilisation de ces appareils.
Dans cette méme étude, les premieres plaques ont été modifiées avec des fils extra-
oraux, pour que les parents puissent effectuer des stimulations. De meilleurs résultats
ont été obtenus lorsque les reliefs de stimulation étaient proches des crétes chez les
plus jeunes patients (premiers 6 mois). Chez les enfant plus agés, la position plus
centrale ou postérieure du relief a procuré de meilleurs résultats. Il est conseillé de

faire porter une plaque de myostimulation dans la premiére année. (60)

La comparaison des études entre elles est délicate car il 'y a pas de de consensus
sur la méthode d’évaluation de l'efficacité des plaques, la durée du traitement, ou les
variables orofaciales (63).

La suite de la prise en charge aprés l'éruption des dents temporaires, toujours
concentrée sur la conservation ou le renforcement de fonctions harmonieuses, prend
en compte I'enseignement a I'hygiéne bucco-dentaire, la prévention de la maladie
carieuse et parodontale, ainsi que leur soin, et une phase prothétique, ou de

maintenance si nécessaire apres les soins.

3.6. Proposition d’'un calendrier thérapeutigue de la prise en

charge pluridisciplinaire

Le travail des différents professionnels de santé doit étre fait en concomitance, ce qui
n'est pas toujours le cas. Il a pour but d’amener I'enfant a se développer et bien
s’intégrer socialement, dans les conditions les plus harmonieuses pour lui. (56)
Malgré des connaissances présentes sur la trisomie 21, il semble que les
professionnels de santé nécessiteraient des formations supplémentaires pour
réellement répondre aux besoins des patients porteur de ce syndrome de maniére
globale (82).

La prise en charge fonctionnelle et orthopédique s’effectue dans le cadre d’un plan de
traitement général, en discussion entre tous les professionnels de santé.
Pour une vision globale, nous pouvons proposer un schéma prenant en compte les

différentes professions rencontrées en fonction de I'age du patient.
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L’orthophonie, la kinésithérapie, I'ergothérapie et la psychomotricité doivent étre
débutés dans les premiers mois de la vie. La prise en charge par le chirurgien-dentiste
ou le spécialiste en orthopédie dento-faciale peut aussi débuter dés 3 mois, par la mise
en place d’'une plaque de myostimulation qui peut étre utilisée comme outil par les
autres professionnels de santé pour optimiser les fonctions par le biais d’exercice et

de mouvements.

L’atteinte de I'age scolaire et la chronologie d’éruption des dents modifie la prise en
charge. D’une part le patient est de plus en plus en collectivité, et il est nécessaire de
prendre en compte la capacité de communication de I'enfant avec les autres, et
d’autres étapes d’apprentissages I'attendent. D’autre part, les dents lactéales et
définitives offrent la possibilité d’autres thérapeutiques pour corriger les dysmorphoses
existantes. Il est important de notifier que les ages indiqués sont arbitraires et a
adapter a I'enfant et a son age dentaire, méme s’il est désordonné, plutdt qu’a I'age
civil.

La figure 22 résume les moments de prise en charge, avec les objectifs pour chaque
profession. Connaitre les moments d’intervention permet de savoir quand adresser si

le patient nécessite un suivi dans un des domaines.
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Figure 22 : Proposition d'une prise en charge pluridisciplinaire d'un patient présentant une trisomie 21

prise en charge fonctionnelle oro-faciale et les dysmorphoses, iconographie personnelle

57



4. Présentation de cas cliniques pris en charge au CHU de
Lille

L’accord des représentants Iégaux des patients a été obtenu au préalable.

41. 1°" cas : Patiente de 3 ans

Antécédents

Pas de problémes de santé.

La patiente présente un bruxisme diurne important mais ponctuel. Elle est suivi en
orthophonie depuis ses 2 ans . Elle a été adressée par le service de pédodontie du

centre de soin d’odontologie du CHU de Lille.

Figure 23 Patiente de 3 ans photographies exo-buccales, iconographie personnelle

Photographies exo-buccales

De face il a été délicat d’obtenir une stature droite et immobile. La patiente étant
constamment en mouvement, prendre une photo pour observer le profil buccal est
également complexe, on voit la main de la mére de la patiente qui essaie de dégager
les oreilles et de la maintenir en place.

Son age est a prendre en compte pour sa coopération lors des photographies, qui ne

sont pas toujours aisées chez les jeunes enfants.

58



Figure 24 Patiente de 3 ans photographies endo-buccales, iconographie personnelle

Photographies endo-buccales

Les photographies endo-buccales ont également été difficiles a prendre, I'occlusion
d’intercuspidie maximale n’a pas été totalement obtenue, la langue est venue
constamment interférer entre les dents pendant toute la séance de photographie.

On voit que I'hygiéne est bonne, assurée par les parents de la patiente, toutes les

dents temporaires sont présentes.

Ces clichés montrent des arcades avec un peu d’encombrements, pas d’inversés
d’occlusion latéraux mais des procés alvéolaires maxillaires centripetes, un
recouvrement normal a diminué€, et un surplomb d’environ 1 mm.

Les incisives latérales sont en bout a bout. On note la présence d’usure dentaire qui

en découle sur I'angle distal de 52.

Examens radiographigues

Les radiographies panoramique et téléradiographie de profil n’ont pas été effectuées
a ce stade, car la patiente présente des difficultés a rester suffisamment immobile pour

'acquisition de I'image.
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Diagnostic
Bases osseuses :

- Tendance a la normo-divergence faciale

- Suspicion de Classe | squelettique
Bases alvéolaires et dentaires :

- Suspicion d’endo-alvéolie maxillaire

- Recouvrement normal a diminué

- Surplomb correct de 51 et 61, bout a bout de 52 et 62, suspicion de Classe 1

alvéolaire, et prédisposition classe 1 dentaire avec encombrement

Parafonctions :

- Bruxisme

- Interposition linguale

- Ventilation buccale a mixte

Objectifs du traitement:
- Limitation ou arrét des parafonctions
- Ne pas développer d’'inversé d’occlusion antérieur
- Limiter le risque d’interférence
- Sur le long terme obtenir une croissance favorable, et un engrénement correct

avec une Classe 1 dentaire et alvéolaire

Dans ce contexte, le choix s’est porté sur une plaque palatine sans vérin transversal,
avec des friels en regard des incisives latérales maxillaires temporaires, ainsi que des
volets linguaux sur I'extrados de la plaque en regard des dents controlatérales pour

guider l'occlusion de la patiente et 'empécher de bruxer.

&

Figure 25 Photographie plaque palatine le jour de la livraison, iconographie personnelle

Le port a été discontinu, la patiente ne I'a pas porté la journée, elle I'enlevait, et le
bruxisme était augmenté avec cette plaque le jour.
Aprés 6 semaines, la plaque a été mise en contention nocturne (figure 25), avec le

port de la plaque les milieux inter-incisifs de la patiente étaient recentrées.
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Le plan molaire de la plaque a été fracturé a certains endroits a cause du bruxisme.
(figure 27)

Figure 26 Photographie apres 6 semaines de port de la plaque, iconographie personnelle

Figure 27 : Intrados et extrados de la plaque amovible apres 6 semaine de port, iconographie personnelle

Une surveillance est de mise pour vérifier I'évolution des dents définitives, et contréler
la croissance maxillaire et mandibulaire. Une action transversale pourrait étre

entreprise selon I'évolution des arcades de la patiente.

Critique du traitement :

L’action des friels a été limitée par le port discontinu de la plaque, et pourrait étre plus

importante voire reprise.

4.2. 2° cas : Patient de 12 ans
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Antécédents :

Le patient présente une cardiopathie opérée 15 jours aprés la naissance, n’entrainant
pas de risque d’endocardite, une hyperthyroidie, un début de cataracte, des
antécédents d’otites répétées, et porte des semelles orthopédiques.

I a été suivi dés la naissance en kinésithérapie pour la ventilation, et en
psychomotricité jusqu’a I'age de 6 ans. L’orthophonie a débuté a 2 ans. La mére du

patient a consulté pour un avis en orthopédie dento-faciale di a 'encombrement.

C’est un gargon plutdt agité, et tres demandeur de contact et de toucher (il demande
par exemple a sa mére de serrer ses mains lorsqu’il appréhende un acte) ; il convient
de mettre des limites, tout en laissant place a son expression et en obtenant son

adhésion aux séances.

Figure 28 Photo exo buccal patient de 12 ans, iconographie personnelle

Photographies exo-buccales :

Les photographies exo-buccales n’ont pas pu étre prises bouche fermée, le patient est
en inocclusion labiale presque constante. On note la langue basse, la flexion cervicale,

des signes de ventilation buccale dont les cernes.
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Figure 29 Photographies endo-buccales avant traitement, iconographie personnelle

Photographies endo-buccales :

La compliance n’a pas toujours été obtenue avec le port des écarteurs.

Sur ces photographies endo-buccales, I'hygiéne est mauvaise, avec une inflammation
gingivale et des résidus alimentaires. Les parents du patient n’arrivent pas a obtenir le
consentement du patient pour le brossage.

Un encombrement antérieur important est présent avec les 12 et 22 en position
palatine.

Le défaut transversal latéral est important avec un bout a bout a droite et un inversé

d’occlusion a gauche. Une béance et un bout a bout antérieur sont présents.

Examens radiographiques :

Aprés plusieurs essais, I'obtention de radiographie panoramique et téléradiographie
de profil a été reportée, en attendant que le patient arrive a se tenir droit sans bouger

ou sans appréhender.

Diagnostic
Bases osseuses (a confirmer par téléradiographie de profil) :

- Tendance a I'hyper-divergence faciale

- Suspicion de Classe | squelettique
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Bases alvéolaires et dentaires (a confirmer par examens radiographiques
complémentaires) :

- Suspicion d’endognathie maxillaire

- Béance antérieure

- Suspicion de Classe 3 alvéolaire, et classe 1 dentaire avec encombrement

dentaire

Parafonctions :

- ventilation buccale

- langue basse

Objectifs du traitement :

- Limitation ou arrét des parafonctions

- Amélioration de I'hygiene

- Augmentation de la dimension transversale

- Mise en place des dents définitives sur arcade

- Obtention d’'une Classe 1 dentaire

Plan de traitement :

Le patient refusait la prise d’empreinte pendant plusieurs séances. Aprés plusieurs
rendez-vous d’approches du patient, et de familiarisation avec le matériel dentaire, le

patient s’est senti plus en confiance et compliant face aux empreintes.

Le choix thérapeutique s’est porté sur un disjoncteur (figure 29) avec une activation
par semaine, la mére doutait de réussir I'activation tous les jours comme la compliance

du patient n’était pas toujours obtenue par les parents lors du brossage.

Figure 30 : Photographie intra-buccale le jour de la pose de I'appareil, iconographie personnelle
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Le disjoncteur a été bien toléré en bouche, mais la compliance du patient est devenue
plus difficile a obtenir a I'activation. Il a été décidé de I'effectuer au fauteuil toutes les
semaines sur un court rendez-vous, avec un nettoyage prophylactique lorsque

nécessaire. Une réévaluation sera a effectuer a 'arrét des activations du vérin.

Figure 31: Photographie endo-buccal apres 2 activations du disjoncteur, iconographie personnelle

Critiques du plan de traitement :

La prise d’empreinte numérique aurait pu accélérer le début de traitement ainsi que la
compliance du patient.

Un disjoncteur automatique aurait été plus facile d’utilisation et aurait potentiellement
pu donner de meilleurs résultats. Il serait intéressant d’essayer cette alternative

thérapeutique a 'avenir.

4.3. 3¢ cas: patient de 6 ans

Antécédents :

Ce patient de 6 ans a bénéficié d’'une opération du canal artériel avec un suivi régulier
tous les 5 ans chez le cardiologue, il a été opéré des choanes deux fois mais continue
a dormir la bouche ouverte. Il est suivi en ophtalmologie au CHU. C’est un patient en
général compliant avec les professionnels de santé. Il a débuté I'ergothérapie et la
kinésithérapie dés I'age de 3 mois. A 2 ans, il a bénéficié d’orthophonie.

Il a été adressé par le service de pédodontie du CHU.
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Il éprouve des difficultés a boire dans un verre, et grince des dents de maniére non
réguliére.
L’'une des particularités lors des consultations était que le patient avait peur des

sensations de vide et de hauteur, par exemple lors de I'abaissement du fauteuil.

Figure 32: photographies exo buccales d'un patient de 6 ans, iconographie personnelle

Photographies exo-buccales :

Les photographies exo-buccales montraient des caractéristiques faciales souvent
rencontrées dans un contexte de trisomie 21, a savoir une mandibule basse et en

avant, une subluxation cervicale, une langue basse de face et de profil.

Figure 33 : Photographies endo-buccale d'un patient de 6 ans, iconographie personnelle

Photographies endo-buccales :

Le patient ne tenait pas I'occlusion en inter-cuspidie, présentait des interférences et
claquait des dents, ce qui n’a pas permis d’avoir les réels rapports inter-dentaires.

Il n’a pas accepté I'utilisation du miroir, ne permettant pas de faire des photographies
uni-maxillaires de qualité correcte.

A I'examen endo-buccal, 52 et 62 étaient absentes. 61 et 51 étaient abrasées di fait

de mouvement de propulsion mandibulaire et de la difficulté a trouver une occlusion

66



d’intercuspidie maximale stable. L’insertion du frein labial supérieur est basse. 53, 63,
73, 83 présentaient des facettes d’'usures, di a des interférences.

A la mandibule, les incisives temporaires étaient de forme plutdét coniques et de
nombreux diastémes antérieurs étaient présents.

En inter-arcade, le sens transversal était correct avec l'orientation des proces
alvéolaires vers le bas et 'intérieur, le centre inter-incisif mandibulaire était décentré a
gauche de 2 mm, le patient présentait une absence de recouvrement, et un bout a

bout incisif.

Examens radiographiques :

Les radiographies sont devenues possibles aprés plusieurs mois d’essais, et aprés le
début de traitement. En effet le patient avait peur de monter sur un banc nécessaire
pour qu’il soit a la bonne hauteur pour la capture des radiographies. La qualité est
perfectible car une des difficultés était d’obtenir 'immobilité totale du patient. Les

ageénésies de 12 22 35 45 sont suspectées.

Figure 34: panoramique dentaire du cas numéro 1, iconographie personnelle

La prise de radiographie rétro-alvéolaire a été effectuée en antérieure, pour confirmer
ou infirmer la présence de germe au niveau de 22 notamment. L’examen du cliché
rétro-alvéolaire semble confirmer cette agénésie. Les rétro-alvéolaires des autres
secteurs n'ont pas encore été faites pour ne pas demander trop d’efforts au patient au

cours d’'une seule séance.
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Figure 35: Radiographie rétro-alvéolaire des incisives du secteur antérieur maxillaire, iconographie personnelle

Diagnostic :
Bases osseuses (a confirmer par téléradiographie de profil) :

Normo-divergence faciale

Suspicion de Classe | squelettique tendance Classe llI

Bases alvéolaires et dentaires (a confirmer par des examens radiographiques

complémentaires) :

Suspicion d’endo-alvéolie maxillaire

Recouvrement diminué

Suspicion de Classe 1 alvéolaire, et classe 1 dentaire
ageénésies de 12 22 35 45

Parafonctions :

propulsion mandibulaire et bruxisme
ventilation buccale

langue basse, interposition linguale antérieure

Obijectifs du traitement :

Limitation ou arrét des parafonctions
Augmentation de la dimension transversale et de la dimension sagittale
Mise en place des dents définitives sur arcade

Obtention/maintien d’une Classe | squelettique, alvéolaire et dentaire
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Plan de traitement :

Le choix d’une plaque palatine a été fait, avec l'ajout d’un fil vestibulaire pour
augmenter la rétention, et un vérin 3D donc antéro-postérieur et transversal, dans le

but de récupérer un surplomb et aider la croissance maxillaire.

Figure 36: jour de la pose de I'appareil, iconographie personnelle

Le bandeau vestibulaire a été déposé apreés fracture d’un bras, car il génait le patient
pour l'insertion de I'appareil.
Aprés 4 séances d’activation, le vérin antéro-postérieur ne semblait pas suffisamment

fonctionner, et la rétention était diminuée et insuffisante (figure 13).

Figure 37: Second appareil avec action antéro-postérieure, iconographie personnelle

Une nouvelle plaque palatine en vue d’une expansion antéro-postérieure (figure 36) a
été livrée, avec la demande faite aux parents d’activer une fois par semaine I'appareil.

Les crochets boules antérieurs ont été demandés pour obtenir une rétention suffisante.
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Figure 38: photographie intra buccale de la plaque palatine, iconographie personnelle

Une réévaluation sera nécessaire a la fin des activations.

Critique du plan de traitement :

Pour obtenir une rétention meilleure, et une mise en place plus aisée de I'appareil en
bouche dés le début du traitement, les crochets boules antérieurs auraient pu
envisager sur la premiére plaque.

Le gain dans la dimension sagittale risque d’étre limité par le manque de matériel

dentaire antérieur.
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CONCLUSION

La prise en charge en orthopédie dento-faciale du patient présentant une trisomie 21
a une place importante dans son plan de traitement général. Du fait des pathologies
et des caractéristiques associées a ce syndrome, une attention particuliere doit étre
donnée dés la naissance. Elles doivent étre connues du spécialiste. La stimulation des
fonctions doit étre effectuée le plus précocement possible pour si ce n’est améliorer,
au moins stabiliser I'environnement fonctionnel. La correction des dysmorphoses
existantes permet d’améliorer la qualité de vie et prévenir ou diminuer les facteurs de

risques de certaines pathologies.

Les outils thérapeutiques utilisés ne difféerent pas de I'arsenal thérapeutique standard
d’'un spécialiste en orthopédie dento-faciale mais il est nécessaire de les adapter aux

pathologies et a la compliance du patient, ainsi qu’a la disponibilité de la famille.

Cette prise en charge s’intégre dans un plan de traitement global entrepris par le
patient, les parents ou représentants légaux, et les différentes spécialités médicales
et paramédicales. Le parcours de soin conseillé n’est pas toujours connu des
spécialistes, pourtant la connaissance du calendrier thérapeutique est utile pour savoir
si le patient est correctement suivi, ou s’il a bien été adressé aux différents praticiens.
Dans le cas contraire, cela permet aux spécialistes d’adresser au moment opportun si

cela n’a pas été fait.
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ANNEXES

Annexe 1 :

Development of orofacial pathology in infants with Down syndrome*

Primary pathology

Secondary pathology

Muscle hypotonia of orbicularis, zygomatic,
masseter, temporalis and muscles of facial
expression.

Reduced tonus of ligamentary apparatus of
mandibular joint.

Disorders of immune system.

Hypotonic tongue protrusion and later also
active tongue protrusion.

Midline junction of tongue weak and protruding
(lingual diastasis); excessive concavity of frontal
two-thirds of tongue; weak frenulum.

Hypoplastic middle face; hypoplasia of maxilla
in sagittal and transverse directions.

Reduced palatal height, without narrow palate,
seen in cephalometry.

‘Stair palate’; exaggerated tectal

prominences.

Hypotonic velum; sometimes submucous cleft
palate and/or velum.

Reduced jaw angle and reduced total length of
mandible.

Retarded dentition, microdontism, anodontism,
hypodontism; aberrant teeth.

Lower lip everted, later even
more prominently.

Angle of mouth pulled down.
Upper lip inactive and pulled up,
with hypoplastic lateral aspects
and short frenulum.
Open-mouth breathing; chronic
periodontitis.

Drooling; chapped lower lip and
corners of mouth; respiratory
infections.

Tongue protrusion or thrust
during drinking, sucking

pacifier, eating and speaking;
tongue-sucking.

Later: relative macroglossia

(rarely true macroglossia); dry,
chapped tongue surface; upper and
lower front teeth protrude;
indistinct pronunciation/
articulation.

Tongue protrusion also because of
small oral cavity.

Maxillary sagittal growth and
palatal height remain reduced.
Maxillary transverse growth
progressively reduced.

Later: sometimes V-shaped palate,
which seems to be high.

Velar insufficiency, sometimes
contraction into bowl shape.

Progressive reduction in jaw
angle, but less reduction in
length of mandible.

Open bite with dento-alveolar
components; protruding front
teeth.

‘Pseudoprognathism’, angle

class II1.

Subluxation of jaw; retarded bite
function; oral stereotypies.

*From Castillo-Morales et al. (1982).

(28)
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PRISE EN CHARGE ORTHOPEDIQUE ET FONCTIONELLE DU PATIENT
PRESENTANT UNE TRISOMIE 21 PAR LE SPECIALISTE EN ORTHOPEDIE
DENTO-FACIALE/ OYALLON Mathilde- f. (80) : ill. (38) ; réf. (82).

Domaines : Orthopédie dento-faciale

Mots clés RAMEAU : Trisomie 21, Orthopédie dento-faciale

Mots clés FMeSH : Syndrome de Down, Orthopédie dento-faciale

Résumé de la thése en frangais

La trisomie 21 est une anomalie congénitale chromosomique engendrant de
nombreuses malformations et pathologies. L’hypotonie est l'une des
complications les plus retrouvées chez les patients atteints. Elle a, avec
d’autres caractéristiques de ce syndrome, un impact direct sur les
dysfonctions et parafonctions rencontrées. L’environnement fonctionnel
n’est souvent pas propice a un développement oro-facial et une croissance
harmonieuse.

L’objet de cette thése est de développer la prise en charge fonctionnelle,
interceptive et orthopédique du patient présentant une trisomie 21 par le
spécialiste en orthopédie dento-faciale. L’inclusion des pathologies
associées, a prise en charge au fauteuil et la relation avec la famille y sont
abordées, ainsi que la prise en charge fonctionnelle par d’autres professions
meédicales et paramédicales. Une prise en charge pluridisciplinaire étant
indispensable a la prise en charge fonctionnelle.
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