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Tables des abréviations

Al = amélogénese imparfaite

CFAO = conception et fabrication assistées par ordinateur
CPJE = carie précoce du jeune enfant

CVI = ciment verre ionomere

DI = dentinogénése imparfaite

ODB = odontoblastes

Ol = ostéogénése imparfaite

RCP = réunion de concertation pluridisciplinaire

RGO = reflux gastro-oesophagien
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Introduction

La dentinogénése imparfaite est une maladie rare, héréditaire autosomique
dominante. Ainsi lorsqu’un patient est atteint, le risque de transmission a I'enfant
est alors de 50% (1).

Sa prévalence est 1/6000 a 1/8000 individus. Elle touche autant les femmes que

les hommes (2)

La dentinogénése imparfaite est une pathologie impactant les étapes de la

cytodifférenciation des tissus : elle conduit donc a des anomalies de structure.

Les pathologies impactant la cytodifférentation affectent des genes de structure
qui s’expriment pendant les étapes de la formation des tissus squelettiques et
dont la mutation engendre une anomalie de I'histogénése, comme par exemple
dans la minéralisation du tissus. Ces anomalies de structure peuvent toucher
I'émail, la dentine, le cément... Il existe également d’autres anomalies de
structure : 'amélogénése imparfaite, la MIH ou encore I'hypoplasie partielle de
I'émail (3,4).

Cette maladie génére souvent, surtout chez les enfants, des craintes, des

hypersensibilités dentaires, des dysfonctions (masticatoires...).

Son tableau clinique peut étre marqué (dents petites, ambrées, ...) et entraine
souvent des problémes psychologiques chez I'enfant : il est victime de moqueries
a I'école car I'aspect des dents est parfois confondu avec un manque d’hygiéne
(5). L’enfant est dans 'incompréhension et sa famille peut trouver des difficultés
a expliquer sa maladie. Celle-ci a un impact psychosocial sur les familles qui en
sont atteintes (6).

Chez l'omnipraticien cette maladie est encore trop souvent méconnue.
Lorsqu’elle I'est, le praticien ne sait souvent pas quelle thérapeutique choisir. En
effet il est difficile de trouver une thérapeutique adaptée au niveau fonctionnel et
esthétique mais aussi selon 'age de I'enfant. Une prise en charge précoce est

recommandée.

Les maladies rares orales et dentaires requierent une prise en charge spécialisée
pluridisciplinaire (1).
13



Le but de cette thése est d’accompagner les familles dans leur statut médico-
social parfois difficile ainsi que les praticiens dans la prise en charge de la

dentinogénése imparfaite.

Pour cela nous aborderons la définition de cette pathologie, sa classification et
ses répercussions sur la sphere oro-faciale. Ensuite nous décrirons les
différentes solutions thérapeutiques. Pour terminer nous verrons I'élaboration de

plaquettes informatives a destination des familles et des chirurgiens-dentistes.
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1. La pathologie, sa classification et ses particularités

1.1.Définitions

La dent est composée d’'une couronne (partie visible en bouche) et d’'une racine
(partie invisible). Elle est implantée dans I'os par I'intermédiaire d’un ligament

alvéolaire entourant chaque racine.

La couronne est composée d’émail dans sa partie extérieure. Sous cette couche
tissulaire, nous avons la dentine et au centre de celle-ci nous retrouvons la pulpe.
La pulpe est le coeur de la dent. Elle lui donne son innervation, sa sensibilité et

sa vitalité. La dentine et la pulpe forment le complexe dentino-pulpaire.

La racine est composée dans sa partie extérieure de cément puis de dentine et

enfin nous avons la pulpe en son centre (sous forme de canaux radiculaires) (7).

Les trois tissus minéralisés de la dent sont I'’émail, la dentine et le cément (Figure
1).

La formation initiale du germe dentaire est due a l'activation d’un certain nombre

de genes, de facteurs de transcription et de facteurs de croissance (8).

k’l‘/_ Cuspides

/ Email
3 Dentine
/ Couronne

3 Pulpe
/‘—/ Collet

Cément

- " = — Gencive
2 Ligament Espace

parodontal | Parendotal

Racine
Os alvéolaire

Figure 1 : Principaux repéres anatomiques des dents (7)

La dentinogénése imparfaite touche la dentine, c’est pourquoi nous décrirons
dans les prochains paragraphes la dentine et la dentinogénese.
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La dentine est I'un des tissus principaux de la dent. Sa composition et sa structure
complexe lui permettent de supporter des contraintes importantes comme la
mastication. Des études phylogénétiques ont montré que la dentine est proche
de I'os dans sa composition (9). La publication de nombreuses études montre
que la différence entre les deux tissus est de moins en moins évidentes : de

nombreuses molécules sont communes a 'os alvéolaire et la dentine (10).

La dentine est plus souple que I'émail mais plus dure que l'os. Celle-ci est
recouverte au niveau de la couronne par I'émail et au niveau de la racine par le

cément. Elle est donc physiologiquement invisible en bouche.

La dentine est composée a 70% de cristaux d’hydroxyapatite, 20% de matiére

organique et 10% d’eau (10).

La dentine est composée de tubuli. Ceux-ci rayonnent entre la pulpe et 'émail au

niveau de la couronne, et la pulpe et le cément au niveau de la racine de la dent.

On parle de complexe dentino-pulpaire : la pulpe et la dentine sont des tissus
conjonctifs spécialisés d’origine mésodermique. La dentine représente la partie

minéralisée de celui-ci.

La dentine primaire et secondaire est formée par les odontoblastes (ODB) se
situant a la limite entre la chambre pulpaire et la dentine : leur corps cellulaire se
trouve dans la chambre pulpaire alors que leur prolongement cellulaire se situe
dans les tubules dentinaires et baigne dans un fluide dentinaire. Ces
prolongements cellulaires sont également appelés prolongements de Tomes et
sont responsables de la sensibilité dentinaire (11,12).

Ces tubules relient donc I'extérieur de la dent aux terminaisons nerveuses (Figure
2). On peut donc en déduire qu'une perte d’émail permet alors aux stimuli

extérieurs d’atteindre les terminaisons nerveuses de la pulpe, et entraine donc

une hypersensibilité (13).

16



dentine

Prédentine

Afflux
nerveux
pulpaire

Figure 2 : Terminaisons nerveuses de I'odontoblaste dans les tubulis (11)

La dentinogénése est la création de la dentine par les odontoblastes. Les ODB
sont responsables de la sécrétion de la matrice organique retrouvée dans la

prédentine, puis de sa minéralisation (4).

La dentinogénese permet de créer différentes couches de dentine de facon

centripéte. De la superficie de la dent a la pulpe nous retrouvons :

- Le manteau dentinaire : accolé a I'émail et dépourvu de tubulis, il est peu
minéralisé.
- La dentine primaire qui est créée lors de la formation de la dent par les

odontoblastes, et jusqu’a édification totale de la racine et la rencontre avec une

dent antagoniste.

- La dentine secondaire est créée aprés |'éruption de la dent et son
édification continue tout au long de la vie, méme si sa celle-ci diminue avec 'age.
Elle est physiologique et responsable de la diminution progressive de la lumiéere

canalaire tout au long de la vie de la dent.

Les dentines primaire et secondaire, aussi appelées dentines circumpulpaires,
sont des dentines physiologiques et sont composées de dentine inter-tubulaire
(entre les tubuli) et de dentine péri-tubulaire (10)(Figure 3).
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La dentine intratubulaire est tout d’abord composée de pré-dentine secrétée par
les odontoblastes. Par la suite les odontoblastes créent un dépoét de cristaux

d’hydroxyapatite sur la prédentine : on obtient ainsi de la dentine minéralisée.

La dentine péri ou intra canalaire, quant a elle, se forme plus tardivement
puisqu’elle est déposée secondairement a l'intérieur des tubuli, induisant une

diminution de leur diamétre.

- La dentine tertiaire, aussi appelée dentine réactionnelle, secrétée en cas
d’agression mécanique ou thermique par la pulpe pour se protéger. Cette dentine
est donc moins structurée et entraine une diminution non physiologique du

volume pulpaire.

Dentine "circumpulpaire”

Tubulus ou canalicule
dentiniaire

e
OO
o O

1

Figure 3 : DESCRIPTION SCHEMATIQUE DE LA STRUCTURE DE LA DENTINE CIRCUMPULPAIRE (OU ORTHODENTINE)

(10).

La dentinogénése imparfaite (DI) est décrite pour la premiére fois vers la fin du
19¢ siécle. C’est une maladie de structure d'origine acquise. Anciennement
appelée maladie de Capdedont, dysplasie opalescente héréditaire ou dents
brunes héréditaires (14), le terme de dentinogénese imparfaite a vu le jour avec
Robert et Schour en 1939 (15). La DI est une maladie héréditaire autosomique
dominante pouvant atteindre soit uniquement la dentition primaire soit la dentition

primaire et secondaire. La DI atteint toutes les dents de la denture.

Elle atteint toujours plus sévérement la denture primaire. La DI est l'atteinte
dentinaire la plus courante (4).
18



Cette anomalie dentinaire d’origine génétique entraine une formation et une
minéralisation dentinaire anormale avec un tableau clinique souvent tres marqué
a l'origine de nombreuses répercussions sur la sphere orofaciale. Contrairement
a certaines pensées populaires, cette anomalie n’augmente pas la susceptibilité

a la carie (16).

La dentinogénése imparfaite est di a une mutation d’'un géne codant pour une

protéine de la dentine, la DSPP.

Histologiquement, la dentine circumpulpaire est hypo-minéralisée (33% de moins
que la dentine normale) ce qui lui confere une microdureté. Sa structure est
irréguliére, les tubules sont désordonnés, larges et peu nombreux et des
inclusions cellulaires sont visibles au niveau des zones d’oblitération pulpaire.
Les odontoblastes n’ont pour la plupart pas de prolongement odontoblastique :
leur organisation est anarchique et se rapproche de celle de la dentine
réactionnelle (4,17).

Les cristaux d’hydroxyapatite ont des formes irréguliéres et il existe des espaces
entre le collagéne et les cristaux, créant ainsi de larges espaces de matrice non
calcifiee (17).

La pulpe a un volume irrégulier et est comblée par une matrice dentinaire

irréguliere. Elle apparait trés souvent calcifiée.

L’émail a une structure normale mais est soutenu par une dentine anormale.
C’est pour cela que parfois, suite a une prise en charge tardive de la DI, I'émail

a subi un clivage et il ne reste plus que la dentine (17,18).
1.2.Aspects cliniques

1.2.1. Teinte
Le défaut structurel de la dentine entraine la dyschromie de la dent. Cette
dyschromie n’est pas uniforme. Il existe différentes teintes : jaune orangé, gris,

bleu, ambre, marron (Figure 4,5,6).

Cette dyschromie est souvent le motif de consultation puisqu’elle engendre
comme conséquence majeure un défaut esthétique.
19



Ce défaut esthétique entraine un préjudice personnel avec une altération de la
communication puisque la personne est complexée par cette teinte.

La dyschromie peut étre évolutive et aggravée par I'attrition. Elle est cependant

toujours plus marguée en denture temporaire (4).

Cette teinte correspond aux anomalies de couleur de la dentine visible a travers
I’émail. Cette coloration dentinaire serait liée aux différences histopathologiques
de la DI : canalicules groupée en faisceaux, oblitération de la pulpe, inclusion

cellulaire (17)...

Figure 4 : Teinte brun-gris opalescent de I’'ensemble de la denture (4)

Figure 5 : Denture mixte avec les dents temporaires de coloration ambrée-brunatre et les dents

permanentes en cours d’éruption non dyschromiées (1)
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Figure 6 : Aspect bleutée-ambrée des dents dans le cas de la DI (19)

1.2.2. L"attrition

L’émail a tendance a se détacher initialement en raison du manque de solidité de
la structure sous-jacente et du manque de cohésion de la jonction amélo-
dentinaire. On dit que I'émail « s’effrite ». Il est trés courant que dés son éruption,
I'émail des dents lactéales commence a s’effriter au niveau du bord incisif des
dents antérieures et au niveau des cuspides des dents postérieures (Figure 7-8).
L’attrition peut varier de la simple facette d’abrasion jusqu’a une perte coronaire
totale (4).

Figure 8 : denture temporaire, abrasion des bords incisifs et des faces occlusales des molaires

mandibulaires — Source personnelle, iconographie du Dr [doux
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1.3.Aspects radiologiques

L’aspect radiologique est pathognomonique de la DI (21)

1.3.1. Constriction cervicale et couronne de forme globuleuse
Les DI créent une constriction cervicale plus marquée que la normale : les

couronnes apparaissent donc de forme globuleuse a la radiographie (Figure 9).

Figure 9 : Couronne globuleuse « en tulipe » avec une constriction cervicale marquée (7)

1.3.2. Chambre pulpaire
La chambre pulpaire contient parfois des pulpolithes. Ce sont des calculs se
formant dans la pulpe dentaire et visibles a la radiographie (22). La pulpe est trés
souvent oblitérée, calcifiée. Nous avons méme parfois une absence de lumiére

canalaire (Figure 10). Ceci compligue les traitements endodontiques.

Figure 10: Panoramiqgue dentaire d'un cas de DI représentant la pulpe oblitérée et les

constrictions cervicales — Source Personnelle (iconographie du Dr Idoux)

1.3.3. Forme des racines
Les racines sont souvent courtes et gréles (Figure 11). Cela peut entrainer une
mobilité dentaire. Cela augmente également la difficulté des traitements

endodontiques (4).
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Figure 11 : Racines courtes dans le cas de DI (7)

1.3.4. Pathologies péri apicales
L’'usure dentaire entraine une exposition de la dentine. Cette dentine devient
alors perméable aux bactéries, ce qui entraine des inflammations et des
nécroses pulpaires (4). L'oblitération pulpaire entraine également la nécrose
pulpaire. Nous avons donc des radioclartés apicales avec une absence de Iésion
carieuse (Figure 12). Leur nombre et leur taille varie en fonction de la sévérité de

la DI (23).

Figure 12 : Iésion apicale avec absence de Iésion carieuse (24)

1.4.Classification

La premiére classification de ce défaut de structure de la dentine, la classification
de Shields, a vu le jour en 1973 (25). Elle se base sur les caractéristiques
cliniques et radiologiques. Elle classe trois types de dentinogénéses imparfaites
(DGI-1,DGI-II,DGI-1I) et deux types de dysplasies dentinaires (DD-1,DD-II). Elle
est parfois aujourd’hui encore utilisée méme si une classification plus récente a

vu le jour : celle du Dr La Dure-Molla en 2014.
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Tableau 1 : les différents types de dentinogénése imparfaites selon Shield — source personnelle

Dentinogénése imparfaite héréditaire de type |

Forme associée a l'ostéogénése imparfaite. C’est une manifestation buccale d’'une

déficience en collagéne.

Les deux dentures sont touchées : couleur ambrée, translucide et sensible a I'attrition.

La denture temporaire est comme souvent plus atteinte.

Radiologiquement nous observons des couronnes globuleuses avec une constriction
cervicale et des racines courtes avec une constriction radiculaire. Il y a une oblitération

totale de la chambre pulpaire (1,7,25,26).

Dentinogénese imparfaite héréditaire de type Il

La plus courante des DI, elle touche les deux dentures de

« . % 2
N g Wﬁ

la méme maniere que la DI de type | mais n’est pas
associée a l'ostéogénése imparfaite. Le tableau clinique et
radiologique est proche : teinte ambrée, translucide avec ||

une attrition précoce (Figure 13). L’émail est souvent

absent car non soutenu. Une oblitération pulpaire apparait | figure 13 : Enfant de six ans

rapidement dés [I'éruption de la dent (signe|atteintd’une Dide type 2 selon

pathognomonique de la DI). Les racines sont gréles et |la classification de Shields (26)

présentent souvent une radioclarté apicale sans rapport

avec une lésion carieuse.

Dentinogénése imparfaite héréditaire de type Il

Maladie retrouvée dans une population isolée dans le sud de Maryland et de
Washington DC. Elle est connue sous l'appellation « des isolées de Brandywine ».
Les dentures temporaires et définitives sont touchées cliniquement : les dents sont
radiologiquement d’aspects creuses, en forme de coquille vide, elles sont séverement

touchées avec parfois des expositions pulpaires (1,7,25,26).
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Tableau 2 : Les différents types de dysplasie dentinaire selon Shield — Source personnelle

Dysplasie dentinaire de type | (dysplasie

radiculaire).

Forme tres rare touchant les 2 dentures. Le
tableau clinique est léger : les dents temporaires
et définitives ont une forme, un aspect et une teinte
normale. Radiologiquement, nous observons des
racines courtes et coniques avec des constrictions
apicales (Figure 14). De plus nous observons une
absence de lumiére canalaire. Les dents sont
mobiles et s’exfolient facilement (racines courtes)

(1,7,25,26).

Figure 14 Cliché rétro-
alvéolaire de 46 d’'un jeune
patient atteint de dysplasie

dentinaire de type 1 (25)

Dysplasie dentinaire de type Il (dysplasie

coronaire)
Les deux dentures sont touchées :

- Les DT sont marron ambrées translucides avec
usure et perte d’émail. Radiologiquement elles

présentent une oblitération totale de la pulpe.

- Les DP d’apparence normale avec parfois une

coloration légerement ambrée au collet.
Radiologiqguement la chambre pulpaire est typique
avec une morphologie en chardon (figure 15) avec

des pulpolithes dans la chambre.

Les racines ont une taille normale (1,7,25,26).

section d’une

Figure 15:

panoramigue montrant  des

pulpes chardon dans le cas d’'une

DDII (7)
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La classification de La Dure-Molla a été créée grace aux progrés de la biologie
moléculaire. Elle a été élaborée par M. La Dure Molla, B. P Fournier et A. Berdal
en 2014. Dans la littérature, certains rapports de cas ont décrit des signes
cliniqgues appartenant a plusieurs catégories de la classification de Shields : la

classification était alors trés difficile par les chirurgiens-dentistes.

L’identification du géne clef de la structure dentinaire : la DSPP (protéine non-
collagénique qui intervient dans la minéralisation) nous a permis de créer une
nouvelle classification séparant les formes syndromiques des formes isolées, en
tenant compte de la variabilité de I'expression des variants géniques. Cette
nouvelle classification est basée sur I'analyse du spectre clinique des variants du
DSPP liés a la maladie sur la base des criteres diagnostiques de Shield.
L’analyse de tous les cas rapportés avec des variants de DSPP a alors montré
une expression variable des caractéristiques cliniques et radiologiques. On exclut
donc dans cette nouvelle classification la DGI-I associée a l'ostéogénése

imparfaite.

Les caractéristiques cliniques et radiographiques telles que les formes
coronaires, les colorations allant d’'une couleur grise a une couleur brune, les
différents degrés d’usure, la taille des racines, I'aspect de la chambre pulpaire...
définissent un continuum des caractéristiques phénotypiques d’expression
légere a sévere. Les dents temporaires sont touchées plus séverement que les

dents permanentes.

La dentinogénése imparfaite isolée est alors classée en 3 catégories : léger,

modéré, sévere (24)(Tableau 3).

» Forme légere: atteinte de la denture temporaire et une denture
permanente pas atteinte ou tres peu. Cette forme clinique correspond

anciennement a la DD-II de Shield.

» Forme modérée : elle regroupe toutes les caractéristiques des DI-I et DI-

Il de la classification de Shield en denture temporaire et permanente.

» Forme séveére : absence de formation dentinaire « coquille vide », elle

correspond a la DI-1ll de la classification de Shield (4)
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Tableau 3 : Variabilité de I'expression des signes cliniques et radiographiques de la DI la classant

de la forme légere a sévere (24)

Variabilités phénotypiques dentaires des différents types de DI

disparation coronaire

lassification

Léger Modéré Sévere
Caractéri-
stiques
cliniques

Normal, grisée | Gris-bleu, ambre | Marron
Coloration couronne opalescent opalescent
Morphologie Globuleuse avec constriction cervicale de plus en plus
couronne marquée

N Gravité accrue de l'écaillage de la couronne jusqu’a

Attrition

Partielle avec | Pulpe rétrécie | Pulpe en forme
. _ apparence de | jusqu’a de coquille vide,
Oblitération pulpaire . )
la pulpe en | oblitération aggrandie
chardon complete
_ _ Augmente en
Racine mince et _
fonction de la
courte o
séveérité

Lésion périapicale

La sévérité augmente avec le nombre
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Sur ces clichés endobuccaux et cette panoramique (figure 16), nous remarquons
que les dents temporaires présentent une teinte brune opalescente
accompagnée de séveres attritions, de pulpes oblitérées, de couronnes
bulbeuses avec de courtes racines, ainsi que de Iésions périapicales sur la 36 et
46 sans lésion carieuse. Les dents temporaires sont touchées plus séverement

par rapport aux permanentes.

Figure 16 : Phénotype clinique d’une DI modérée sur les dents temporaires d’un garcon de 6ans

(a-c) et sur ses dents permanentes a 8ans (d-f). (24)

1.5.Répercussions et conséquences bucco-dentaires

Abrasion [ >
Dyschromie Défaut esthétique
Lési ical
- ' > Douleurs, abceés

Nécrose spontanée

Usures dentaires Pertes de 1a DVO,
Dents petites ' > Troubles occlusaux et
de la mastication
Extraction des DT .
(abrasion, abcés) ' > Perte du guide
d’éruption des DP
Malpositions dentaires Béances, malocclusion
Dents petites I > classe II1, occlusions

croisées ... 9 ODF

Figure 17 : conséquences bucco-dentaires des signes cliniques et radiologiques de la DI - Source

personnelle
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Il y a également une grande atteinte psychologique chez la personne atteinte
de DI.

La forme, la taille, 'aspect des dents contribuent a 'apparence dento-faciale : ces
modifications peuvent alors affecter 'apparence du visage et influencer la fagcon

dont I'individu se percoit et est pergu par la société.

Une étude montre que les individus sont susceptibles de porter des jugements
négatifs sur les compétences sociales et intellectuelles en fonction de
'apparence dentaire. Les enfants souffrant de DI sont décrits comme paresseux
et ne se souciant pas de leur apparence (6,27). Tout cela créé un impact
psychosocial négatif sur les adultes, enfants et familles porteurs de DI.

1.6.Génétique

1.6.1. La Dl isolée

La DI est une maladie héréditaire autosomique dominante.

Les analyses de liaison de Crosbyetal, ainsi que les travaux de McDougall ont
permis de déterminer le géne responsable de cette maladie héréditaire : c’est la
gene de la DSPP (28,29).

Il est situé sur le chromosome 4g21. Une seule mutation de cette allele entraine
la DIH. Il n'existe pas de porteur sain de cette mutation et donc de cette

pathologie. Le risque de transmission est de 50% (30).

Le géne de la DSPP, localisé sur le chromosome 4921 code pour 3 PNC
(protéines non collagéniques) : la DPP (phosphoprotéine dentinaire), la DSP
(sialoprotéine dentinaire) et la DGP (glycoprotéine dentinaire). Les PNC ont pour
réle le contréle de l'initiation de la croissance des cristaux de minéralisation et
donc la conversion de la prédentine en dentine minéralisée. Les PNC de la
dentine ont donc un réle majeur dans sa minéralisation (21). L’étiologie de la DI
est donc la mutation dans le gene de la sialophosphoprotéine de la dentine
(DSPP). Ces mutations ont été retrouvées sur les régions codant pour la DSP et
la DPP mais pas la DGP (1).
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Les différentes formes et expression de la DI s’expliquent par les différentes
mutations, leurs natures, leurs localisations sur le gene et donc leurs altérations

protéiques.

Le diagnostic de la DI est plus fréequemment posé sur des bases cliniques mais
il existe parfois un diagnostic génétique moléculaire lorsque le diagnostic clinique
est incertain (1). Si un doute persiste, il serait intéressant de s’adresser a une

consultation de génétique médicale.

1.6.2. La DI syndromique
Le collagéne de type | est synthétisé par les ODB au niveau de la prédentine. Il
constitue la trame nécessaire au support de la phase minérale. 90% de la matrice

est composée de collagéne de type |I.

Dans le cas de DIH syndromique associée a I'Ol, nous retrouvons des mutations
dans 'un des génes codant pour les chaines pro-alpha 1 (COL1A1) ou pro alpha
2 (COL1A2). Le géne COL1AL1 se situe sur le chromosome 17921 et le gene
COL1A2 se situe au niveau du chromosome 7g21.1 (31). Pour cent cinquante
mutations rapportées sur COL1A1, vingt et une ont montré un phénotype de DI.

Dans le géne COL1A2 il y a eu 17 mutations signalées associées a la DGI.

Dans l'ostéogénése imparfaite, la présence de DGI est lié aux mutations
conduisant a une synthése de procollagéne anormal et une diminution de la

synthese de collagene normal (19).

Le chirurgien-dentiste, par son examen clinique, peut parfois étre le premier a
déceler un syndrome associé a une maladie génétique. Leur diagnostic va alors

permettre d’orienter les patients vers un diagnostic génétique plus large.

Cela permet au patient ainsi qu’a sa famille d’avoir une prise en charge spécifique
ainsi qu’un conseil génétique (32,33).

Le Centre de Référence National des maladies rares orales et dentaires est situé
a I'hépital de Strasbourg. Il dispense une activité de génétique bucco-dentaire et

optimise la prise en charge bucco-dentaire des patients et familles concernés.
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Il permet également de référencer la maladie et d’avancer dans les recherches
afin d’améliorer nos connaissances sur celle-ci. lls procurent également des avis
aux praticiens a distance afin de faciliter la prise en charge (aide au diagnostic,
orientation des patients, conseils thérapeutiques). Il existe également plusieurs
centres de compétence des maladies rares rattachés au centre de référence de
Strasbourg avec comme centre le plus proche de Lille, le CHU de Rouen ou le
CHU de Reims (34).

1.7.Maladie rare associée : I'ostéogénése imparfaite (Ol)

L'ostéogenése imparfaite est une ostéoporose congénitale héréditaire. La

séverité de l'atteinte squelettique et extrasquelettique est tres variable (31).

Elle est caractérisée par une fragilité et des déformations osseuses de sévérité

variable entrainant une tendance aux fractures.

Elle peut étre associée a des signes extra-osseux tels que :

- des anomalies dentaires (dentinogenése imparfaite)(Figure 18),
- des sclérotiques bleutées,

- une hyperlaxité ligamentaire,

- une surdité,

- une fragilité vasculaire (ecchymose, saignements...).

Cela entraine un besoin de prise en charge multidisciplinaire composé de
rhumatologue, orthopédiste, rééducateur fonctionnel, ORL, pneumologue,

généticien, chirurgien-dentiste.

L’Ol se classe selon différentes catégories en fonction des caractéristiques
cliniques, des criteres radiologiques et de la présence de DGI associée (Tableau
4) (31,35,36).

La DI associée a 'Ol affecte les deux dentures pour les types Il et [V d’Ol. De
nombreux enfants atteints d’Ol sont traités avec des biphosphonates afin de

renforcer leur os.
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Dans le cas d’une DI associée a une Ol il faut alors se renseigner sur un éventuel
traitement par biphosphonates et trouver avec le médecin référent le meilleur
moment pour faire l'avulsion par rapport aux cures de biphosphonates et
accompagner celle-ci d’'une antibiothérapie. Ces précautions sont a prendre afin
d’éviter les risques d’ostéonécrose méme si aucun cas n’a été signalé pour
I'instant chez des patients atteints d’Ol (37). L’orthodontie dans le cas d’'une DI
associée a une Ol est également envisageable mais il faut augmenter le temps

de traitement pour ne pas appliquer trop de contraintes sur I'os alvéolaire (38).

Tableau 4 : tableau décrivant les différentes classes d’Ol (35)

Formes d’ostéogénése imparfaite

Type Sévérité Phénotype Dentinogénése
imparfaite
1 Modérée Nombre modéré de fractures ; taille normale ou QOui ou non
(non déformante) subnormale, sclérotiques bleues;
2 Létale périnatale Fractures multiples ; déformations séveres ; déficit
statural
3 Sévere et / ou progressivement | Nombreuses fractures, insuffisance staturale, oui
déformante sclérotiques # grises, face triangulaire, déformations ;
scoliose
4 Intermédiaire  avec insuffisance | Fractures variables dont fractures vertébrales oui
staturale scoliose modérée sclérotigues normales
5 Variable, avec cals hypertrophiques | Taille variable, cals hypertrophiques, dislocation de la non
téte radiale et ossification de la membrane
interosseuse ; sclérotiques normales

Le phénotype dentaire de la DI associée a une Ol est similaire a celui de la DI
isolée (figure 18). Nous retrouvons des dyschromies grisatres/brunatres, une
fracture de I'émail avec attrition, des constrictions cervicales marquées, une
oblitération de la pulpe, des racines fines et courtes. La sévérité de I'atteinte

dentaire ne correle pas a celle de l'atteinte osseuse

Si, a la rencontre de ces signes cliniques, le diagnostic de DI est posé et qu’une

Ol associée est suspectée, alors il est important de questionner les parents sur :
- la présence d’antécédents de fractures osseuses

- des signes de surdité

- une hyperlaxité

Si c’est le cas il faut orienter le patient en génétique et/ou vers un rhumatologue

sans inquiéter les parents (39).
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Les anomalies dentaires génétiques, lorsqu’elles sont présentes dans une
famille, peuvent étre trés utiles pour le diagnostic précoce des patients présentant
une fragilité osseuse légere.

Figure 18 : Vue endobuccale d’un patient porteur d’ostéogéneése imparfaite associée a une

dentinogénése imparfaite (40)

1.8.Diagnostic différentiel

1.8.1. Anomalies présentes des |'éruption de la dent

» Amélogénése imparfaite = Al

L’amélogenése imparfaite héréditaire isolée est une maladie héréditaire rare, elle
est polygénique (une vingtaine de génes sont impliqués), son expression est
variable, ce qui entraine trois formes cliniques majeures d’Al : hypomature,
hypoplasique et hypominéralisée (41). Elle se transmet selon plusieurs modes :
dominant récessif ou lié a I'X (42). Tout 'émail de la dent est atteint, sur toutes
les dents de la denture temporaire et/ou permanente (5,41).

L’Al peut entrainer un défaut qualitatif de I'’émail dans le cas des formes
hypominéralisées et hypomatures, ou quantitatif dans sa forme hypoplasique.
Dans chacune de ces catégories, la sévérité de I'atteinte varie d’'une simple

dyschromie a une absence d’émail (41)(Tableau 5)(Figure 19).
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Figure 19 : Cas d’Amélogénése imparfaite chez un enfant de 12 ans en premiére consultation

dans le service d’odontologie de Lille — Source personnelle

Tableau 5 : Aspect clinique et radiologique des différentes formes de I'Al (41)

Type d"amék = fait
Défaut quantitatif Défauts qualitatifs
Signes cliniques

Epaisseur | Diminuée, voire absence d'émail Normale 1 Normale

de ’émail  Présence de puits ou de stries }

Couleur Jaune | Du blanc crayeux, opaque au jaune-brun i Du jaune-orange vers le brun intrinséque

(pas de contraste avec la dentine) | et se clive rapidement

Aspectet | émail dur et translucide Email relativement dur Email mou

dureté au  Rugeux ou piqueté

sondage

Anomalie | Localisée ou généralisée (microdontie) Aucune, mais fractures amélaires (surtout | Surface rugueuse, usure des zones en
de forme des bords incisifs) | occlusion, fracture

Sensibilité  Non Non Oui

Autres + Béance antérieure + Béance antérieure

+ Néphrocalcinose + Retard d'éruption
+ Retards d’éruption
Signes radiologiques

Radioden- | Normale Diminuée Identique a celle de la dentine

sité de

I'émail

Mor- Altération coronaire, taurodontisme Non Taurodontisme

phologie

» Hypoplasie partielle de I'émail

Ce défaut de I'émail est quantitatif (5). Il est souvent localisé a une ou quelques

dents. Nous nous retrouvons face a une étiologie locale concernant la dent

temporaire sus-jacente : un traumatisme, une intrusion, une infection (5)... Ce

défaut peut étre circulaire, en nappe ou en cupule (figure 20).
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Figure 20 :vue intrabuccale montrant une hypoplasie de I'émail en nappe sur l'incisive centrale

supérieure droite permanente et une hypoplasie circulaire de I'émail sur l'incisive centrale gauche

permanente suite a une intrusion de la dent temporaire lors de son développement (43).

» Hypominéralisation des molaires et incisives

La MIH est une « hypominéralisation d’origine systémique atteignant au moins
une premiére molaire permanente associée ou non a une atteinte des incisives
permanentes » selon ’Académie Européenne de Dentisterie Pédiatrique (EAPD).
Parfois, des Iésions hypoplasiques sur denture temporaire (3 et 5) peuvent étre
un signe prédictif de MIH appelé HSPM (hypomineralized Second Primary

Molars).

Ce défaut de I'émail est qualitatif (5). Les taches sont délimitées sur la face
vestibulaire des incisives et plus diffuses sur les molaires. Nous retrouvons dans
la MIH un aspect blanc-créme de I'émail, et 'émail autour des taches est poreux.

Cet émail entraine une susceptibilité a 'usure et a la carie.

On retrouve souvent dans les cas de MIH, des faces occlusales des molaires
jaunatres, usées, cariées, des échecs de restaurations ou une absence des

premiéres molaires dle a leur avulsion précoce (41) (figure 21).

Le motif de consultation est plus souvent esthétique, lié aux incisives : les taches
sont le plus souvent situées dans la moitié incisale et sont asymétriques (figure
21). Il faut toutefois s’assurer qu’'une des molaires permanentes est touchée

avant de poser le diagnostic.
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Figure 21 : Exemples de cas cliniques de MIH(44).

> Fluorose

L’étiologie est systémique : la fluorose est dlie a un surdosage en fluor chez
'enfant pendant 'organogénése des couronnes (5). Le défaut dentaire est une
hypominéralisation de I'émail. Cette hypominéralisation est due a une
incorporation excessive >0,1mg/kg/jour de fluor (norme fixée par I'European
Food Safety Authority [EFSA]), lors de la formation de la dent. Les multiples
sources de fluor proviennent de l'environnement, des produits de santé et de

I'alimentation (nourriture, boissons) (45).

L’atteinte touche uniquement les dents permanentes : ce sont les dents en

formation lors de I'exposition au fluor.

Les atteintes sont généralement symétriques, touchant les mémes groupes de
dent. Suivant le groupe de dent et le niveau coronaire atteint ? il est parfois
possible d’estimer la date d’intoxication (5).

Il existe une classification de Dean recommandée par 'OMS. Les cas de fluorose
dentaire se caractérisent cliniquement par des hypominéralisations,
accompagnées d’'une apparence blanche opaque et mat de I'émail avec de

nombreuses lignes fines traversant horizontalement la surface dentaire.
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Ces lignes sont de plus en plus définies, foncées et épaisses selon la gravité de
la fluorose (45,46)(figure 22).

Figure 22 : différents exemples cliniques de fluorose dentaire du stade le moins sévere au plus

sévere (46)

1.8.2. Anomalies post éruptives

» CPE, carie de la petite enfance (ECC : early childhood caries)

C’est la maladie chronique la plus fréquente chez I'enfant. Elle est multifactorielle
et caractérisée par la présence d’'une ou plusieurs dents temporaires cariées
chez un enfant d’age préscolaire (moins de 6 ans) (figure 23). Souvent les
incisives maxillaires sont touchées en premieres, puis les molaires temporaires,
pour terminer avec les incisives mandibulaires qui sont bien protégées par la

langue et la salive (47).

Figure 23 : CPE atteinte des incisives temporaires maxillaires et molaires temporaires (47)

» Lésions non carieuses (érosion, abrasion, attrition)

L’abrasion chez I'adolescent a comme étiologie parafonctionnelle le bruxisme de
I'éveil ou du sommeil (figure 24). L’attrition est une usure a trois corps, le 3¢me

corps solide étant souvent les ongles ou un stylo.
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L’érosion peut étre d’origine extrinséque avec comme cause la surconsommation
de boissons acides: sodas, boissons énergisantes ou sportives. Elle est
également parfois d’origine intrinséque, liée a des reflux gastro-oesophagien
(RGO) (figure 25)(48).

Figure 24 : usure attritive chez un enfant de 7 ans qui présente une parafonction de |'éveil

(grincement dentaire). Les facettes d’usure sont lisses, brillantes et a angles vifs.(48)

Figure 25 : usure érosive chez un jeune patient atteint de RGO. l'intégrité du composite sur la

dent 64 permet de diagnostiquer son caractéere biochimique.(48)

La connaissance de I'étiologie est indispensable pour établir un diagnostic
correct. |l s’agit d’anomalies d’origine génétique ou d’anomalies d’origine

acquise.

Les anomalies d’origine acquise sont dues a certaines maladies métaboliques ou
a des facteurs systémiques connus pouvant affecter le développement dentaire

et entrainer ainsi un défaut de structure.

Afin de ne pas faire d’erreur lors du diagnostic de la maladie il est trés important
d’éliminer toutes les autres anomalies de structure. L’anamnése ainsi que
'examen clinique est trés important. Un arbre décisionnel peut nous aider dans

le diagnostic (figure 26).
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Figure 26 : arbre décisionnel pour I'aide au diagnostic de la dentinogénése imparfaite — source
personnelle

39



2. Spécificités de la prise en charge buccodentaire

Aujourd’hui la pathologie est mieux connue et plus rapidement dépistée. Sa prise
en charge est globale et allie soins préventifs, conservateurs et prothétiques. La

prise en charge précoce de la dentinogénese imparfaite est I'enjeu clef.
L’objectif de la prise en charge précoce :

- Prévention afin de conserver au maximum le capital dentaire

- Eliminer les sources d’infection, de douleur

- Restaurer I'esthétique

- Protéger les dents postérieures d’'une attrition précoce

- Eviter les cas d’'usure et d’attrition sévere : conserver la dimension verticale
d’occlusion (DVO).

La prise en charge varie en fonction de I'dge du patient et de la sévérité de la
maladie. Une prise en charge précoce est essentielle afin de préserver le capital
dentaire (1,49).

L’objectif du chirurgien-dentiste est de préserver 'ensemble de la denture : la
taille, la forme et la vitalité pulpaire afin de permettre une évolution harmonieuse
des dents permanentes. En effet toute perte de DVO chez le jeune enfant va
avoir une incidence sur le sens transversal et sur la croissance maxillo-faciale,

entrainant ainsi des occlusions croisées et des classes lll squelettiques.

Pour cela nous allons sensibiliser les parents sur I'importance d’'une prise en
charge précoce, les prévenir de I'importance de rendez-vous réguliers et de soins
pouvant parfois paraitre prématurés, et insister sur I'importance de soigner les
dents temporaires. Pour cela le praticien doit prendre son temps afin d’expliquer
aux parents et a I'enfant 'importance des soins et instaurer ainsi une relation de
confiance. Il est recommandé de consulter le chirurgien-dentiste avant méme

I'apparition des dents temporaires chez les enfants d’une famille a risque.
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Pourquoi restaurer et soigner les dents temporaires ? :
- Bon développement du massif cranio-facial

- Guide d’éruption des dents définitives

- Mastication

- Phonation

- Déglutition

- Esthétique

- Protection du germe permanent sous-jacent

Elles doivent donc étre conservées en bouche, saines ou restaurées malgré leur

caractére transitoire (50).

Une restauration prothétique doit s’adapter a la croissance de I'enfant. En effet
I'évolution de la dentition est trés importante en denture temporaire et mixte.

Il est important de rappeler que dans la DI, la dentine est faible mécaniquement
tandis que I'’émail est sain. Le praticien doit donc penser a la préservation
maximale de I'émail sain. Pour cela, 'approche thérapeutique doit étre la plus
conservatrice possible afin de préserver au maximum le tissus amélaire. La
prévention est donc au coeur de la prise en charge de la DI. Lorsque les dents
définitives sont déja usées, dégradées, il nous parait plus intéressant de
privilégier des reconstitutions par composite esthétique ou facette dans la zone
antérieure, et des formes de type veneerlay, overlay ou couronne préformées en

zone postérieure (51).

L’émail ne comporte pas d’altération de sa structure ou de sa minéralisation. Il y
a cependant de nombreuses félures ou crevasses dans sa structure pouvant étre
secondairement responsables de I'exposition dentinaire. Ce tissu semble donc
exploitable pour les protocoles de collage. En revanche, la dentine est
hypominéralisée avec une dureté et une élasticité moindre. Une étude rapporte
'impossibilité de créer une couche hybride dentinaire efficace puisqu’aucune

liaison entre I'adhésif et la dentine n’est retrouvée (52).
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Afin d’améliorer le collage, un nouveau protocole a été proposé avec de la résine
Icon. Cette résine extrémement fluide est composée de monomeres a faible
poids moléculaires permettant ainsi l'infiltration de résine sur un émail déshydraté
au préalable. Cette infiltration permet d’augmenter la micro-dureté de I'’émail afin
de préserver les structures résiduelles le plus longtemps possible et de combler
les félures. Cette couche hybride profonde potentialise la cohésion de la structure
amélaire et renforce les valeurs d’adhérence des reconstitutions collées sus-
jacentes. Lors des séances suivantes, le protocole de collage suit une séquence
clinique habituelle. Linfiltration de I'émail agit comme le scellement dentinaire
immédiat a I'échelle de la dentine. Cette proposition nécessite de plus amples

études afin de prouver son intérét (51).

2.1. Sur la prévention

Le chirurgien-dentiste doit sensibiliser 'enfant et les parents a la susceptibilité

carieuse et a I'importance de la conservation du capital dentaire.

Pour cela des contrdles réguliers espacés de 6 mois doivent étre mis en place
ainsi qu’'une hygiéne bucco-dentaire et alimentaire stricte. Le role du chirurgien-
dentiste est de transmettire I'apprentissage aux parents et a lI'enfant. Les
méthodes de brossage doivent étre vues avec I'enfant atteint de DI mais aussi
avec les parents pour qu’ils puissent contréler le brossage matin et soir. Une
bonne hygiéne bucco-dentaire va permettre de conserver un parodonte sain, prét

a recevoir des reconstitutions dentaires.

L’utilisation du fluor est recommandée pour renforcer I'émail dés I'éruption des
dents (1,53). L’apport de fluor permet la création de cristaux de fluoroapatite qui
est moins soluble que I'hydroxyapatite (composant minéral de I'émail) et permet
donc de renforcer la solidité des dents, de reminéraliser 'émail et donc de ralentir

I'attrition dentaire et la perte amélaire (54,55).
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Les apports topiques en fluor sont variés :

- Utilisation de dentifrices fluorés adaptés a I'age permet I'apport de base

recommandé en fluor

- Les bains de bouches fluorés chez les enfants sont prescrits uniquement a
partir de 6ans afin de limiter I'ingestion systémique de fluor. Il faut alors faire un

a trois bains de bouche par jour apres un brossage méticuleux des dents

- Pose de vernis au fauteuil (figure 27) : utilisation aisée et rapide, le contact
prolongé permet la formation de fluorapatite. Il est recommandé de ne pas
manger ou boire les deux heures suivants la pose. La pose de vernis au fauteulil

peut étre pratiqguée deux a quatre fois par an.

- Gel fluoré dans des gouttieres thermoformées : une mince couche de fluor
est placée dans les gouttieres. Les gouttieres se portent pendant cinq minutes

apres le brossage (56,57).

Il est également possible d’apporter du fluor de maniére systémique et non
topigue a laide de comprimés ou de gouttes fluorées. Mais toutes les
prescriptions de fluor médicamenteux doivent étre précédées d’un bilan

personnalisé des apports journaliers en fluor afin d’éviter tout surdosage.

Les scellements de sillons des molaires définitives sont préconisés des leur
éruption. Les scellements de sillons des molaires temporaires pourraient aussi
étre intéressants. En effet les ciments verres ionomeéres permettent alors de
protéger la surface de I'abrasion tout en relarguant du fluor et donc en renforgant
I'émail (58).

]

L

Figure 27 : application de vernis fluoré au fauteuil (59)
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2.2.Sur la douleur

2.2.1. Les abces
Les abcés sur dents temporaires vont entrainer le plus souvent I'extraction
dentaire. En effet 'abcés sur dent temporaire peut Iéser le germe définitif sous-
jacent. Il est donc important de les diagnostiquer le plus tét possible afin de les
éliminer.
Lorsqu’un abceés est présent sur une dent définitive, la solution est de traiter
endodontiqguement la dent. Or, dans de nombreux cas de DI, le traitement
endodontique se révele trés compliqué a cause de l'oblitération pulpaire et de la
finesse des racines. Le traitement endodontique doit donc étre précoce. Il faut
aussi prendre de nombreuses précautions afin d’éviter les fausses routes ou les
perforations, car la dentine est hypominéralisée.
S'il est évident que des traitements endodontiques seront nécessaires au vu de
la sévérité de l'atteinte par DI pour des dents stratégiques, il pourrait étre
conseillé d’envisager un traitement endodontique prophylactique lorsque le
patient est jeune et que les canaux sont encore accessibles (60). Mais cette
technique reste trés controverseée.
Une obturation a rétro avec curetage périapical est possible et parfois envisagée
pour les dents définitives, plutdt qu’un traitement endodontique conventionnel.
En effet, dans le cas d’'une oblitération canalaire partielle, l'indication en premiéere

intention d’'une chirurgie endodontique a rétro peut étre envisagée (61,62).

2.2.2. Les kystes

Chez les patients atteints de DI, la présence de kystes est parfois rapportée. lls
sont souvent dépistés de fagcon fortuite, mais parfois responsables de
paresthésies, douleurs ou tuméfactions. Ces kystes seraient en relation avec une
rupture du paquet vasculo-nerveux, associée aux calcifications intra-pulpaires

augmentant le risque de nécrose. Leur exérése est donc recommandée (63,64).
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2.3.Sur le plan fonctionnel

Remplacer ou maintenir des dents postérieures sur arcade va permettre de :
- Conserver la DVO

- Maintenir le coefficient masticatoire afin d’améliorer I'absorption des

nutriments, et donc la croissance de I'enfant

- Eviter la version des dents antagonistes, dont les premieres molaires

définitives

- Maintenir le périmetre d’arcade

- Protéger les dents antérieures de l'usure

- Eviter des troubles occlusaux et musculaires
- Eviter des probléemes de langage

Pour cela il faut protéger au maximum les dents gardiennes de la DVO, éviter les

usures et 'attrition sévere, remplacer les dents absentes.

2.3.1. Protéger les dents
2.3.1.1. Couronnes préformées pédiatriques pour dents

temporaires et permanentes

Ces couronnes préformées (ou coiffes) sont le plus souvent en nickel chrome.
Elles existent en différentes tailles selon le diamétre mésio-distal de la dent. Leur
mise en place est faite aprés une préparation a minima de la dent temporaire qui
consiste en deux simples slices sur la dent: un mésial et un distal. Elles se
scellent avec un ciment verre ionomére. La pose de couronnes préformées se

fait en une seule séance clinique (65).

Les couronnes préformées sur molaires temporaires vont permettre de les
protéger, d’éviter I'abrasion des autres dents et les infections potentielles liées,
de maintenir une occlusion correcte et donc une bonne dimension verticale et

transversale.
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Leur mise en place n’empéche pas I'exfoliation naturelle de la dent temporaire et

permet I'éruption des molaires permanentes en bonne position (1,66).

Pendant la période de denture mixte ou I'enfant perd ses dents temporaires,
seule la premiere molaire définitive assure le maintien de l'occlusion et de
I'équilibre des arcades dentaires (55). Les couronnes préformées sur dent
permanentes immatures vont alors permettre de protéger les molaires définitives,
en attendant de pouvoir faire des protections plus esthétiques et définitives
(figure 28). Afin de préserver le principe d’économie tissulaire et de ne pas faire
de slices proximaux, on va faire un slice en distal de la deuxiéeme molaire
temporaire et poser des mainteneurs d’espaces orthodontiques pendant 48
heures : cela crée ainsi temporairement I'espace pour le passage de la couronne
en proximal. En effet, il est parfois difficile a 6 ans de faire du travail dans de
bonnes conditions : protéger les molaires définitives par des couronnes
préformées dés leur éruption va permettre de temporiser la situation et de
maintenir la DV le temps de leur maturation. Il faudra alors les changer des

gu’elles sont usées (67,68).

Figure 28 : Pose de couronnes préformées sur molaires définitives chez un patient atteint de DI

— Source personnelle, iconographies du Dr Idoux
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2.3.1.2.  Reconstitutions partielles collées postérieures

Lors de l'arrivée de la denture permanente, il faut surveiller régulierement son
usure. On intervient alors uniquement si nécessaire. Les onlay, overlays
occlusaux sur les premiéres molaires aident au maintien de la DVO et limitent
l'usure des dents antérieures (1). La préparation dentaire minimale doit étre
maintenue jusqu’a ce que I'enfant atteigne I'age adulte. Cela peut étre une bonne
alternative mais dépend de la possibilité d’'une bonne isolation, de la coopération
du patient (37)...

La prise d’empreinte a I'aide d’'une caméra optique, ainsi que la réalisation du
soin dans la séance a l'aide de la CFAO directe, permettent d’ajouter un cété
ludique et pédagogique pour I'enfant et ses parents, et donc de limiter le stress
et 'anxiété (69). Pour simplifier le traitement, il est alors possible de créer des
onlays en technique CFAO et de les faire en Enamic (produit hybride entre la
céramique et le composite). L’Enamic présente un module d’élasticité trés souple
se rapprochant de celui de la dentine, et ne fragilise pas la dent sous-jacente

mais la protege (38).

2.3.1.3.  Couronnes périphériques définitives

De nos jours, cette approche apparait invasive et vient entamer le capital de
tissus dentaire de facon importante, surtout chez les jeunes patients. En denture
définitive, nous avons aujourd’hui le choix entre les couronnes métalliques,
céramo-metalliques, zircone, céramiques monolithiques et céramo-céramiques.
Les indications et le protocole sont les mémes que pour un patient sain. Il faut
étre prudent sur le choix du matériau afin d’éviter I'attrition de la dent antagoniste
notamment avec l'utilisation de la zircone. Toutefois il faut s’assurer avoir une
rétention adéquate puisque le collage n’est pas toujours évident. Il est méme
parfois recommandé de sceller plutét que de coller les couronnes chez les
patients atteints de DI. L’attrition généralisée entraine une perte de hauteur,
diminuant la rétention. Il faut aussi faire attention au rapport couronne/racine en
cas de racines courtes (70). La reconstitution coronoradiculaire assure la
rétention.
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Cependant les racines gréles et la difficulté des traitements endodontiques dues
aux lumiéres canalaires étroites et oblitérées, limitent 'usage et la qualité de ces
ancrages. Ces parametres seront a prendre en compte avec beaucoup
d’attention lors de la réhabilitation prothétique (71).

2.3.2. Remplacer les dents absentes
Le chirurgien-dentiste peut étre amené a extraire des dents temporaires dans le
cas dune DI a cause de trop forte abrasion avec une impossibilité de
reconstitution de la couronne, ou a cause d’'un abcés. La fermeture d’'un espace
créé par lavulsion d’une dent intervient en général dans les 6 mois apres
'avulsion. Il est donc important de mettre en place un dispositif le plus vite
possible. Il est possible de le faire en immédiat le jour de I'extraction. On cherche
a remplacer I'espace quand la dent permanente n’arrive pas immédiatement, et
qu’il y a encore de l'os entre le germe et la gencive a la radiographie

rétrocoronaire (65).
2.3.2.1. Mainteneur d’espace

Le mainteneur d’espace est utilisé pour remplacer une molaire temporaire en
attendant I'arrivée des prémolaires définitives. C’est un petit appareil bloquant
les dents autour de l'espace libre, afin de maintenir la place nécessaire a
I'éruption de la dent définitive (figure 29). C’est un dispositif passif. Une bague
orthodontique ou une couronne préformée est scellée en distal de 'espace avec
un bras venant toucher la dent antérieure. |l permet alors d’éviter la version des
premiéres molaires définitives. L'idéal est de confectionner le mainteneur
d’espace avant I'avulsion de la dent et de le poser le jour de I'avulsion. La CFAO
peut étre appliquée a ce dispositif, rendant le dispositif encore plus facile & mettre

en place avec des enfants peu coopérants (72,73).

Il est également possible d’ajouter dans les cas d’édentements bi-latéraux un arc
lingual fixé a des coiffes préformées, pour maintenir le périmétre d’arcade et

éviter la version des dents postérieures (38).
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Figure 29 : mainteneur d’espace, systeme Denovo — Source personnelle, iconographie du Dr

Idoux

2.3.2.2. Prothéses amovibles

Les prothéses amovibles remplacent les dents absentes, temporaires ou
permanentes. Elles sont confectionnées en résine le plus souvent (73). Elles vont
permettre de maintenir la DV, le périmeétre d’arcade et de restaurer I'esthétique.
Elles sont généralement bien portées par les patients jeunes mais il y a toujours
un risque de non-port par rapport a des mainteneurs d’espaces ou des arcs

palatins fixes.

De plus, des contrbles et rectifications régulieres doivent étre effectuées afin de

suivre la croissance de I'enfant (1).

Il est également envisageable de faire des prothéses complétes de recouvrement
de type overdenture si la prise en charge est tardive avec des dents trés abrasées
et qu’il 'y a pas assez de coopération de la part de I'enfant pour des
reconstitutions (73). La prothése en overdenture est une prothése adjointe
partielle ou totale, qui va recouvrir et s’appuyer sur les dents naturelles (74). De
plus, cela permet de faire une prothése en surélévation afin de remonter la DVO,
et permettre I'éruption des DP dans de meilleures conditions.
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2.3.2.3.  Solution implantaire avant 18 ans ?

Les implants ne peuvent étre posés qu’a la fin de la croissance squelettique. Un
implant placé dans un os en croissance s’ankylose et ne suit pas la croissance
osseuse. C’est pour cela que la pose des implants chez des enfants est contre
indiquée. Le seul cas possible est le cas de traitements des agénésies multiples
liées aux dysplasies ectodermiques chez [I'enfant atteint d’oligodontie
uniguement dans la région antérieure mandibulaire au-dela de 6 ans et apres
échec ou intolérance de la prothése fonctionnelle, mais cela n’est pas encore

appliqué aux cas de DI (73,75).

2.4.Sur le plan esthétique

Il est important de rappeler que la demande esthétique doit venir du patient : les
troubles esthétiques peuvent créer des répercussions psychologiques sur
certains enfants mais pas tous. L’enfant doit étre maitre de son corps. Il ne faut
en aucun cas lui imposer de traitement esthétique s’il n’en exprime pas le besoin.
Certains enfants prennent conscience précocement de leurs anomalies, cela est
estimé a I'age de 6 ans. L'impact est parfois énorme, entrainant une perte de
confiance ainsi qu’un isolement. De plus, ces enfants sont plus sujets a des
moqueries et endossent souvent un surnom a cause de leur anomalie dentaire
(6).

Aujourd’hui I'esthétisme tourne autour d’un principe fondamental : 'économie
tissulaire. Il estimportant de bien connaitre toutes les thérapeutiques qui s’offrent
a nous mais surtout de prendre nos décisions en fonction du gradient
thérapeutique (figure 30). Ce gradient thérapeutique classe ces thérapeutiques
depuis la plus conservatrice jusqu’a la plus mutilante (76). Ce gradient
thérapeutique a été créé pour les dents permanentes mais il est important de

garder ce raisonnement pour les dents temporaires.
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Préservation Tissulaire : Préservation Tissulaire :
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Couronnes
Orthodontie L.
Périphériques
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Microabrasion
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Figure 30 : Schéma du "gradient thérapeutique" de la préservation tissulaire la moins mutilante

a la plus mutilante (76)

2.4.1. L"éclaircissement dentaire
Les produits de blanchiment des dents entrent dans la catégorie des produits
cosmétiques définis par le réglement européen n°® 1223/2009 du 30 novembre
2009. Depuis l'arrété du 24 aolt 2012, transposition en droit francais d’'une
directive européenne du 29 octobre 2011, il est interdit d'effectuer des
eclaircissements sur des patients de moins de 18 ans.
Auparavant, I'éclaircissement était parfois appliqué sur des enfants pour diminuer

la dyschromie due a la DI (77) .

2.4.2. Techniques de restauration directes
Les techniques directes sont effectuées au fauteuil en une séance, il n'y a pas

besoin d’étape avec le laboratoire de prothése.

24.21. LesCVI

Le ciment verre ionomére propose de nombreux avantages : il est facile et rapide
d’utilisation pour les enfants peu coopérants. Le CVI supporte un léger taux
d’humidité et relargue du fluor dans la bouche de I'enfant. Il est étanche et
protege les tubules d’éventuelles sensibilités dentinaires.

Néanmoins, I'esthétique, I'état de surface ainsi que la résistance mécanique sur
le long terme sont inférieurs a ceux du composite. On peut Iégérement améliorer
la résistance mécanique a I'aide d’un top coat (65). L'utilisation d’un conditionner

pour préparer la surface dentaire a I'adhésion est fortement recommandée.
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2.4.2.2. Les composites

Le composite en technique directe est une bonne alternative au traitement
esthétique des dents temporaires et permanentes. Si l'isolation est envisageable,
le composite sera alors plus adapté que le CVI puisqu’il sera plus esthétique et
résistant.

2.4.2.3.  Les couronnes en résines composites « strip crown »

Cette technique est utilisée chez l'enfant. Elle permet d’éviter I'étape du
laboratoire et de réduire les colts. Ce sont des moules en forme de couronnes
avec des fines parois transparentes, permettant une restauration en composite.
Leur avantage est qu’elles existent pour les dents temporaires et permanentes.
Il faut choisir un moule celluloid adapté au diamétre mésio-distal de la dent. Il
existe différentes tailles. Il faut faire attention a maintenir les diastémes chez
I'enfant.

Dans le cas de la DI, la préparation de la dent n’est pas toujours nécessaire mais
il faut si besoin supprimer les points de contact pour le passage de la couronne.
Ensuite, le moule celluloid est essayé et ajusté : il doit se prolonger d’environ
1mm dans le sulcus de la dent et le bord libre doit étre ajusté.

Puis on vient faire une incision sur la face linguale du moule celluloid afin d’aider
a la désinsertion du moule et pour que I'excédent de matériau puisse sortir et ne
pas fuser dans le sulcus (78).

Le chirurgien-dentiste prépare ensuite la surface dentaire : mordangage a I'acide
phosphorique 37,5% et application de I'adhésif.

Il remplit le moule celluloid de composite puis l'insére sur la dent. Chaque face
de la dent doit étre photopolymérisée. Le moule celluloid est ensuite retiré a l'aide
d’'une sonde ou d'une spatule. Le chirurgien-dentiste procéde ensuite aux

finitions et au polissage de la restauration (65,79)(figure 31).

52



Figure 31 : Technique des couronnes composites a I'aide des moules celluloides Strip Crown Form

a) Essayage des moules celluloides. b) Ajustage du moule celluloide avec des ciseaux. c) Dépose

du moule celluloide aprés reconstitution de la 61 au composite. d) Incisives maxillaires

supérieures restaurées (79)

Depuis peu, le matériau de temporisation a base de composite bis-acrylique
devient le matériau de choix pour les strip crowns en raison de ses bonnes
propriétés meécaniques et de sa facilité de mise en ceuvre (figure 32). Il existe en
plusieurs teintes et permet donc de personnaliser I'esthétique. Tout d’abord, il
faut alors choisir la teinte. Puis, a l'aide d’'une seringue a mélange automatique
remplir la couronne celluloid de résine. Mettre ensuite en place la couronne en
bouche, attendre 45 secondes puis la retirer lorsque le matériau est encore au
stade élastique. Il faut ensuite enlever la couronne celluloid est sceller la

couronne a 'aide de ciment (80).

Figure 32 : cas de réhabilitation de dents antérieures a I'aide de couronne en bis-acrylique faites

avec la technique des moules celluloids (80).
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2.4.2.4. Couronnes préformées en zircone

Depuis 2008, il existe également des couronnes préformeées en zircone. Elles ont
'avantage d’étre plus esthétiques que celles en métal. Elles existent en deux
teintes : light et extra light.

Elles ont également l'avantage d’étre disponible pour toutes les dents
temporaires. L'inconvénient est I'absence de disponibilité pour les dents
permanentes et I'épaisseur de la zircone : la dent doit étre préparée, le principe
d’économie tissulaire est moins respecté.

Les fabricants préconisent le scellement des éléments en zircone et afin
d’améliorer celui-ci, les intrados des couronnes présentent des rainures (figure
30). Cela est tres intéressant dans le cas de DI car le collage n’est pas toujours
évident. Il est important d’envisager cette solution uniquement s’il y a présence
d’'une coiffe en zircone en antagoniste afin de ne pas accélérer l'usure de la dent
naturelle (81,82).

Figure 33 :intrados de couronnes préformées en zircone (81)

2.4.3. Les techniques de restaurations indirectes
Ces techniques sont souvent moins utilisées en denture temporaire puisqu’elles

ont un codt plus important.

2.4.3.1. Facettes composites

Cette technique réduit le temps au fauteuil. En effet les composites par
stratification sont trés esthétiques mais ils sont trés praticien-dépendants et sont

encore plus difficiles a mettre en ceuvre sur des enfants peu coopérants.
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Les facettes en composite ne nécessitent pas de préparation au préalable et
grace a 'amélioration constante des propriétés du composite, elles deviennent
pour les patients jeunes une solution esthétique supplémentaire, combinant
préservation tissulaire maximale, simplicité, personnalisation du résultat,
réparabilité et colt modéré (83).

Si le patient est trés exigeant sur I'esthétisme, il est possible de passer par une
étape de cire de diagnostic avec des wax up afin qu’il valide le projet esthétique
avant de créer les facettes définitives.

Si le cabinet du chirurgien-dentiste est équipé de I'empreinte optique, d’'une
enceinte de pressée (Tender Flask) et d’'un four de post-polymérisation, il est
alors possible de tout faire au cabinet et donc de réduire le temps de traitement
ainsi que les codts prothétiques (83).

Pour la pose de ces facettes en composite, la pose du champ opératoire est
recommandée. Une préparation de surface des dents et des piéces prothétiques

selon le bon protocole de collage est ensuite mise en place (83).

e =

Figure 34 : 1. enfant de 11 ans atteint d’amélogénése imparfaite (d’anciens composites sont

présents sur 11,12, 21 et 22) — 2. résultat obtenu 15 jours apres la pose (69).

2.4.3.2. Facettes céramiques

Elles sont parfois utilisées en denture mixte sur les dents permanentes. En effet
la céramique est utilisée pour des résultats esthétiques finaux, recouvrant bien la
dyschromie et avec une bonne stabilité dans le temps. La dent est préparée mais

a minima. Leur co(t est plus élevé et leur usage est préféré chez I'adulte.
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2.4.3.3. Dent antérieure absente

Cette absence de dent peut étre secondaire a un abces de la dent temporaire.
L'extraction est donc indiquée afin de préserver le germe définitif. C’est pour cela
que de jeunes patients peuvent se retrouver avec une incisive temporaire
manquante pendant plusieurs années (les incisives maxillaires permanentes font
leur éruption vers I'age de 7 ans). Les parents et les enfants peuvent avoir la
demande esthétique de remplacer cette dent absente.

Une autre solution fixe est un arc de palatin accompagné d’'une dent en résine
(figure 35). Si on choisit cette thérapeutique, I'hygiéne bucco-dentaire doit étre
irréprochable et un suivi périodique tous les 3-6 mois doit étre assuré afin de
suivre le développement cranio-facial de I'enfant et vérifier que le dispositif

n’interfére pas avec les dents en éruption (65). Cet arc palatin nécessite moins

d’étapes et peut étre réalisé avec des dents de lait adjacentes.

Figure 35 : arc palatin accompagné d’une dent en résine — Source personnelle, iconographie du

Dr Idoux

Pour remplacer une dent permanente, un bridge collé peut étre envisagé. En
effet, contrairement a la solution implantaire, la problématique de la croissance
n’a pas lieu avec les bridges collés (84). Il permet de remplacer une a deux dents
absentes. |l ne nécessite pas ou trés peu de préparation des dents adjacentes. I
peut donc étre mis en place en attente de la solution implantaire, non réalisable
sur I'enfant. lls sont réalisés uniquement sur des dents permanentes lors de
denture mixte. L'inconvénient de cette méthode est qu’elle nécessite des étapes
prothétiques. Elle est principalement utilisée chez l'adolescent en attente
d’implant (65,85).
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2.5.Sur la prise en charge ODF

Une orientation du patient vers une prise en charge précoce en orthodontie va
aider au développement craniofacial et permettre d’éviter les classe |li

squelettiques.

Les anomalies de classe lll sont des anomalies ou la mandibule occupe une
position antérieure par rapport au maxillaire (figure 36). Nous sommes dans un
cas de rétrognathisme maxillaire ou de prognathisme mandibulaire. Les classes
[l squelettiques sont le plus souvent associées a une malocclusion de classe lll.
On a une malocclusion inversée antérieure et postérieure. La mandibule

« encadre » le maxillaire (86).

Dans les cas de DI, nous retrouvons une prévalence augmentée d’occlusion

croisée et classe Il squelettique dues a :
- Une hypoplasie du maxillaire dans les trois dimensions

- Un prognathisme de la mandibule avec une position antérieure de cette

mandibule

- Une rotation antérieure de la mandibule due au déficit verticale (usure

prématurée des dents chez le jeune enfant)
- Une occlusion instable

Parfois dans les cas de DI avec des racines courtes, nous pouvons é€galement

retrouver des béances avec une diminution de I'os alvéolaire (38).

En raison de I’émail non soutenu, il est vivement recommandé de procéder a une

prise en charge précoce afin de limiter ce tableau.

Il est donc important d’intercepter cette classe Il chez le jeune enfant atteint de
DI. Linterception est une intervention thérapeutique simple, a un stade le plus
souvent précoce, permettant de corriger partiellement ou totalement la
dysmorphie et d’éviter son aggravation. Elle permet d’accompagner la croissance

craniofaciale de l'enfant et d’éviter le plus souvent & terme une chirurgie

orthoghnatique (86).
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Pour cela, il faudra procéder a :

1. Une correction du déplacement mandibulaire : il est important de meuler
les pointes canines temporaires afin de supprimer les interférences
occlusales et d'éviter I'évolution de la classe Il squelettique en
malocclusion. Une expansion transversale peut étre associée a un

activateur de classe IlI.

2. Une correction du comportement neuromusculaire afin de rétablir un
comportement fonctionnel orofacial normal : libération de la ventilation
nasale et éducation de la langue afin qu’elle se place en position haute a
I'aide d’'une enveloppe linguale nocturne ou d’une plaque fonctionnelle de
classe lll permettant le repositionnement lingual et le chevauchement
incisif.

3. Thérapie orthopédique afin de stimuler la croissance du maxillaire et

rediriger ou inhiber la croissance de la mandibule a I'aide de :

a. forces extraorales antério-postérieures sur la mandibule ou de
tractions postéro-antérieures sur le maxillaire a I'aide du masque

de Delaire.

b. Dispositifs intra-oraux avec des activateurs permettant de modifier
les relations inter-arcades et donc de diminuer le décalage

squelettique

4. Traitement orthodontique interceptif dont I'objectif est de restaurer une
occlusion intercuspidienne maximale centrée de classe |, afin de stopper
I'évolution  dysmorphique en cassant la « dysmorpho-spirale

fonctionnelle » (86).

En raison de la fragilité de I'émail, il est trés important au cours du traitement
orthodontique d’utiliser au maximum des bagues scellées a la place des brackets
collés. Il peut étre recommandé de coller les brackets a I'aide de ciments verres

ionomeéres modifiés par adjonction de résine (CVI-MAR) (87).
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En effet, 'adjonction de la matrice résineuse permet d’améliorer les propriétés
mécaniques de ces matériaux, avec une préparation de surface a I'aide d’un
acide polyacrylique nécessaire au préalable. Les ciments verre ionomeére par
adjonction de résine sont donc une alternative intéressante puisque la résistance
de l'assemblage a la surface dentaire/attache est suffisant pour un traitement
orthodontique, mais inférieures a celles du composite ce qui entraine un risque

inférieur de détérioration de I'’émail (88).

Lors du retrait des attaches, il faut éviter toute Iésion iatrogéne, tout arrachement
de prismes d’émail. Une étude de Hosein a montré que les méthodes de dépose
des attaches par cisaillement sont plus délétéres pour I'émail. De plus le retrait
des exces de colle préserve mieux I'émail quand il est fait a I'aide d’'une fraise
carbure de tungstene a vitesse lente (89). Des études sur I'apport du laser pour
retirer les excés de colle sont en cours et seraient atraumatiques pour I'émail
(90). Les praticiens doivent étre continuellement conscients des dommages
iatrogenes possibles aux interfaces de décollement, comme la rupture brutale de

I'émail, la fissuration, et les microfractures.

A un stade avancé de classe lll squelettique, un traitement par un chirurgien-
dentiste ou un orthodontiste est insuffisant. Il faut adresser le patient a un
chirurgien maxillo-faciale pour une chirurgie orthognatique. Le traitement
orthognathique n’intervient qu’a la fin de la croissance et avec une maturité
psychologique (c’est-a-dire vers vingt ans). Il est précédé d’'un traitement
orthodontique et suivi également d’un traitement orthodontique. C’est donc un
traitement lourd nécessitant une réunion pluridisciplinaire (RCP composée de
chirurgien-dentiste, orthodontiste, chirurgien maxillo-faciale, psychologue,
anesthésiste avec le patient au centre) avec une prise en compte de la balance

bénéfice risque pour le patient et de son évaluation psychologique (38).

vw1

Figure 36 : Patiente de 17 ans sans prise en charge ODF précoce (87)
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3. Les plaquettes informatives

3.1.0bjectif

L'objectif principal au travers de ces plaquettes est d’'accompagner I'enfant

atteint de dentinogénése imparfaite. En effet, ces plaquettes ont pour but de

I'informer et d’'informer ses proches sur la maladie, mais aussi d’améliorer ses

chances dans son suivi dentaire en renseignant les dentistes sur cette prise en

charge spécifique.

Tableau 6 : Tableau présentant les objectifs des plaguettes informatives — Source personnelle

Objectifs des plaquettes informatives

v
v

Comprendre la maladie

Aider l'enfant a communiquer sur la maladie et a
I'expliquer a ses proches ou a ses camarades de classe
Dédramatiser la maladie et améliorer [l'aspect
psychologique

Rendre les parents acteurs dans la prise en charge de
leur enfant

Famille v Insister sur 'importance de la prévention
v Sensibiliser a I'hygiéne bucco-dentaire et alimentaire
v' Expliquer [limportance de soigner des dents
temporaires
v Augmenter 'observance des rendez-vous réguliers dés
le plus jeune age
v Faciliter la communication entre les parents et le
chirurgien-dentiste
v Faire un rappel de la maladie
v Aider au bon diagnostic de la maladie
v' Rappeler les critéres cliniques et radiologiques
v' Expliquer les différentes conséquences sur la sphéere
Chirurgien- oro-faciale
dentiste v’ Informer sur [I'éventuelle ostéogénése imparfaite

associée

Guider sur les différents objectifs de la prise en charge
précoce

Simplifier la prise en charge de la maladie

60




3.2.Circuit de distribution

3.2.1. Support de distribution

- Livret imprimé au format A5 avec 4 pages par livret

- Un format numérique disponible sur I'application NextCloud de l'université

de Lille via les liens ci-dessous
o Livret famille :

https://nextcloud.univ-lille.fr/index.php/s/Zag4czd2MS4FpTq

o Livret chirurgien-dentiste :

https://nextcloud.univ-lille.fr/index.php/s/ixsm3LPptTLNdyX

- Accessibles via ces QR codes :

o Livret d'information aux familles

o Livret d’'information des chirurgiens-dentistes :

Le QR code de la plaquette destinée aux familles sera intégré a la plaquette
destinée aux chirurgiens-dentistes. En effet, le chirurgien-dentiste pourra ainsi,

lors du diagnostic de DI, diffuser la plaquette aux familles concernées.
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https://nextcloud.univ-lille.fr/index.php/s/Zag4czd2MS4FpTq
https://nextcloud.univ-lille.fr/index.php/s/jxsm3LPptTLNdyX

3.2.2. Moyens de distribution
Il serait intéressant qu’au cours de leur scolarité, les étudiants de Lille prennent
connaissance de l'existence de ces plaquettes informatives. En effet la

dentinogénese imparfaite est souvent mentionnée tout au long de notre cursus.

Les plaquettes d’information seront aussi mises a disposition dans le service
d’odontologie pédiatrique du CHU de Lille, aupres des praticiens, des étudiants

externes, et des familles dans le cas du diagnostic d’'une DI.

De plus, comme nous l'avons vu précédemment, la DI est une maladie rare
héréditaire. Elle est également parfois associée a une ostéogénése imparfaite
(Ql). C’est pour cela que Dr Anne-Dieux, PH Clinique de Génétique "Guy
Fontaine", est intéressée par ce support afin de le diffuser aux patients
concernés : ceux qui ont une ostéogénése imparfaite associée et qui n'ont pas

encore de prise en charge dentaire.

Le service Clinique de Génétiqgue Guy fontaine est situé a I'’hopital Jeanne de
Flandres et inclut le Centre de Référence Maladies Rares Anomalies du
Développement. Dr Anne Dieux, avec qui jai pris contact pour la diffusion des
plaquettes informatives est spécialisée dans les maladies osseuses
constitutionnelles et donc dans le diagnostic de I'Ol. Elle diagnostique donc
également des dentinogéneses imparfaites associées chez des patients qui n'en

ont pas encore connaissance.

La diffusion de ces plaquettes permettrait de leur expliquer leur maladie mais
e€galement de les sensibiliser sur 'importance de se rapprocher rapidement d’'un

chirurgien-dentiste.
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3.3.Modele familles

La dentinogéneéese imparfaite

La dentinogénése imparfaite est une maladie génétique avec un risque de
transmission de 50%. Elle atteint les dents de lait et les dents d’adulte.

Aujourd’hui la prise en charge a changé :

- solutions thérapeutiques plus nombreuses
- objectif d'une conservation maximale des dents,
- soins plus confortables et adaptés a I'enfant.

Alors ne laissez pas ressentir vos possibles anxiétés a vos enfants : il arrivera
plus détendu au cabinet et sa prise en charge sera plus aisée

\

Cﬁent présente 3 tissus principaux :
dentine, émail, cément.

Collet Couronne

Dans la dentinogénése imparfaite,
c’est la dentine qui est fragile et
hypominéralisée.

Racine

L’émail, couche extérieure, est sain
mais plus fragile : il faut le protéger

au maximum ! /
| Coupe dune dent- FuturaSciences Anatomie de a dent

Attention, les abcés sont courants. |l faut alors
surveiller les dents de vos enfants et étre
attentifs aux potentielles douleurs !

GONFLEMENT + DOULEURS = prendre RDV chez
votre dentiste.

Réalisation du livret d'information par Mile Suzon DAPVRIL, dans le cadre de sa thése "La dentinogénése imparfaite, particularités
de sa prise en charge et élaboration de plaquettes informatives a destination des familles et du chirurgien-dentiste », dirigée par
le Dr Joséphine Idoux.

Figure 37 : Page 1 du livret a destination des familles des patients — Source personnelle
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Comment aider votre enfant ?

° HYGIENE BUCCO-DENTAIRE Ff “': :\
L v - o

HYGIENE ALIMENTAIRE : mangez équilibré, _
‘ L *-ﬁ

éviter les grignotages et les boissons sucrees.

=
o RENDEZ-VOUS REGULIERS

AP E A s pE e R EAES aEn R N A RN RN RS AR RS ER A m SRS e (™

Un bon brossage 7

=» Brossage 2x/jour aprés le repas

=2 Le brossage doit étre accompagne b A

=» Brosses a dents souples adaptées a |'age ik ibi w
=» Dentifrice recommandé par votre dentiste et adapté & I'dge ]
s = lMethodes de brossage apprises par votre dentiste

L]
L T LI e e LM O M T T LI T T T L

Les dents de lait sont temporaires mais INDISPENSABLES !!!

Elles permettent :
LES
1) la eroissance de votre enfant CONSERVER
2) communication, mastication et déglutition AU
3) la protection et le guidage des dents d’adulte MAXIMUM

* Vernis renforgant les dents
@ * Résines

» Coiffes préformées : protéger la dent et la hauteur du visage.
- Sinon la dent peut s'user et le bas du visage se raccourcir.
@ * Mainteneurs d’espace
* Appareils avec des fausses dents qui se mettent et s'enlévent
appelées « prothéses amovibles»...

(" ~l) Contrdles chez le dentiste tous les 6 mois dés leur plus
jeune age afin de préserver leurs dents et leur visage.

Figure 38 : Page 2 du livret a destination des familles des patients — Source personnelle
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Fonctions = mastication et un bon
engrenement des dents.
/x o ___"'*-\ Uniquement si votre enfant en
( Esthétique Vo — ressent le besoin, des
- g,,-f" solutions existent pour
T améliorer I'esthétique.

o
3
m
3
=7
o
=

Les objectifs de votre dentiste

Protéger les tissus dentaires

Gérer la douleur pendant les
soins & a la maison

Conserver une bonne

e o
N votre enfant et votre chirurgien-dentiste.

Importance d’une relation de confiance entre vous,

S N

: le wﬂe&d&uﬂs&s_\._
L J- spécialisés en odontologie _ /{'\
' \? peédiatrigue sont souvent . )
o O L () ( recommandeés dans les prises ;ﬁ‘-:___.---”f

\H"—q_‘ charges particuliéres. ___,,/'
- Q\ A

Figure 39 : Page 3 du livret a destination des familles des patients — Source personnelle
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Partie réservée au bout’ chou

Elles servent 3 bien
manger pour

Il est important
de nous laver 2

fois par jour, le
matin et le soir.

devenir grand et
fort comme moi !

Tu ressembles a ton papa ou ta maman,
ils avaient comme toi avant ! Mais si tu
fais attention a bien laver tes dents tu
auras de superbes dents plus tard. Tes
dents ont différentes couches comme
les Lego. La différence dans tes dents
c'est sur la couche du milieu, la dentine.

Tu as de la chance, tu vas avoir
un nouvel ami, le dentiste que
tu vas voir au moins 2 fois par

an !!! Il va t'aider a prendre
soin de tes dents.

Tu vas méme peut-étre avoir le
droit a une belle couronne ou
belle coiffe sur ta dent! Eta
mettre du vernis protecteur
sur tes dents.

Figure 40 : Page 4 du livret a destination des familles des patients — Source personnelle
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3.4.Modéle praticien

-

' La dentinogenése imparfaite J

L.

ufras
g

* maladie héréditaire atteignant les deux dentures a
transmission autosomigque dominante, risque de
transmission est de 50% : rencontrer toute la fratrie

* atteint plus sévérement la denture temporaire

* formation et minéralisation dentinaire anormale

* tableau clinique souvent marqué avec des
répercussions sur la sphére orofaciale.

Di tic clinique & radiologi

Touche I'ensemble des dents des deux dentures

Teinte : dyschromie non uniforme jaune
orangeée, gris, ambre, marron
Attrition ! I'émail se détache, de la simple

facette d"abrasion a la perte coronaire
totale

Constriction cervicale et couronne
globuleuse

Chambre pulpaire ohlitérée et racines
souvent courtes et gréles

Diagnostic différentiel des anomalies dentaires de structure : la
DI est présente dés |"éruption sur toutes les dents de Farcade,
d’origine génétique & signes radiologigques pathognomoniques.

Réalisation du livret d'information par Mile Suzen DAPVRIL, dans |2 cadre de sa thése "La dentinogénése imparfaite, particularités
de sa prise en charge et élaboration de plaguettes informatives 3 destination des familles et du chirurgien-dentiste », dirigée par
le Dr Joséphine |dous.

Figure 41 : Page 1 du livret a destination des chirurgiens-dentistes — Source personnelle
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Dentinogénése & ostéogénése imparfaite associée

Une Ol peut &tre associée, il faut questionner les parents sur I'éventuelle

présence :

- d'antecedents de fractures osseuses, Orienter en génétique et/ou
- de signes de surdité, vers un rhumatologue sans
- d'une hyperfaxité inquiéter les parents

Si le diagnostic d'ostéogénése imparfaite est déja posé, il faut contacter le
médecin traitant et se renseigner sur I'éventuelle prise de biphosphonates.

Conséguences sur la sphére oro-faciale

Abrasion > y e
Dyschromie Detaut esthetique
Lésion apicale

Méecrose > Douleurs, abcés

Pertes de la DVO,

Usures dentaires
Dents petites > Troubles occlusaux et de
la mastication
Extra:?tiun de% DT > Perte du guide
(abrasion, abcés) d’éruption des DP

Béances, malocclusion
> classe Ill, occlusions
croisées ... =¥ ODF

Malpositions dentaires,
dents petites I

eoe Prise en charge multidisciplinaire essentielle : lien &troit
entre dentiste pédiatrique et/ou chirurgien-dentiste,
orthodontiste, médecin traitant et parfois méme

rhumatologue.

Figure 42 : Page 2 du livret a destination des chirurgiens-dentistes — Source personnelle
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Objectifs d’une prise en charge précoce:
1. Prévention pour une conservation maximale du capital dentaire

2. Eliminer les sources d'infection, de douleur
3. Restaurer I'esthétique
4. Protéger les dents postérieures d’'une attrition précoce

5. Bviter les cas d'usure et d'attrition sevére - conserver la dimension
verticale d'occlusion (DVO).

* sensibilisation sur l'importance de RDV tous les 6 rrmb
hygiéne alimentaire et bucco-dentaire stricte
recommandeée.

/.

apport de fluor pour renforcer I'émail a I'aide de
dentifrices adaptés a I'age, gouttieres fluorées, pose de
— vernis au fauteuil

Prévention

* scellement de sillons dés la sortie des molaires

l\ définitives /

"

* Geérer les abcés avec des traitements endodontiques,

attention a anticiper la difficulté de ces traitements
(oblitération pulpaire).

N

T * exérese des kystes

Un abcés sur une dent temporaire
entraine son avulsion afin de ne
pas léser le germe sous-jacent

Figure 43 : Page 3 du livret a destination des chirurgien-dentistes — Source personnelle
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—

1. L’objectif premier chez les enfants est de
‘é conserver la DVO ainsi que le périmétre d’arcade.

/ ® Protéger les molaires permanentes immatures a \
I'aide de coiffes preformeées pédiatriques.
e Dents avulsées : mainteneur d'espace ou prothéses
pédiatriques fixes ou amovibles.

Fonctions Si prise en charge tardive sans coopération :
prothése compléte de recouvrement en
overdenture

® Denture permanente : reconstitutions partielles

collées ou couronnes périphériques définitives si la

dent est trop délabrée. /

/ ® Technigques de restaurations directes : en fonction d-é\'

I'dge de la perte tissulaire et de la coopération du "
L patient : CVI, composite, couronnes en résine

(attention a la fragilité de la dent controlatérale)

\ composite, couronnes préformées en zircone
I: Esthétique

* Techniques de restauration indirectes : facettes
composites, facettes céramiques réservées a l'dge
adulte, bridge collé si dent antérieure absente. Les

, implants sont contre indiqués avant la fin de la |

\ croissance squelettique. _/

Méme si le tableau clinique peut
paraitre impressionnant, la prise en
charge reste classique.
N’appréhendez pas
I’accompagnement de ces patients ! Plaquette

d'accompagnement

des familles

Figure 44 : Page 4 du livret a destination des chirurgiens-dentistes — Source personnelle
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Conclusion

La DI est une maladie rare et génétique. Cette maladie est due a une mutation
de geéne. Elle entraine un désordre dans la structure de la dentine et donc, dans

la sphére oro-faciale (4).

La DI fait partie des anomalies de structure. Il est important lors du diagnostic de
ces maladies, d’éliminer les diagnostiques différentiels. La DI avec I'Al sont les

seules a avoir une étiologie génétique (3,4).

La prise en charge d’'un patient atteint de DI peut paraitre compliquée mais
chaque chirurgien-dentiste est capable de soigner un enfant atteint de DI. Le
chirurgien-dentiste  intervient dans le diagnostic, le traitement et
'accompagnement des patients. Les plaquettes informatives ont été créées dans
le but de simplifier et d'accompagner le chirurgien-dentiste dans la prise en
charge de cette maladie. Une prise en charge précoce est indispensable et
permet de protéger la dent tout au long de sa formation en denture temporaire,
mixte et définitive afin de prévenir les pertes de DVO, les douleurs et les

problémes psychologiques de I'enfant liés a I'esthétisme (1,49).

La sensibilisation des parents a la maladie est aussi le réle clef du chirurgien-
dentiste. En effet, des rendez-vous réguliers et une hygiene alimentaire et bucco-
dentaire stricte doivent étre appliqués. La plaquette informative a destination des
familles est donc un outil pour aider le chirurgien-dentiste a renseigner et

sensibiliser les parents.

Le pronostic de la maladie sera donc variable selon la sévérité de la maladie, les
soins choisis, 'dge de la prise en charge, I'hygiéne de I'enfant, et I'assiduité aux

rendez-vous de contrble.

Depuis le 9 janvier 2012, les actes du traitement implanto-prothétique des
agénésies dentaires multiples liées a une maladie rare chez I'adulte sont pris en
charge par I'Assurance Maladie. Or la DI n’entraine pas d’agénésie mais de

nombreuses autres conséquences.

71



Pour des pathologies dentaires chroniques, le chirurgien-dentiste, avec I'accord
du médecin traitant, peut effectuer une demande d’ALD. Bien que la DI soit
chronique et peut impliquer des soins onéreux, sa prise en charge comme une
ALD n’est pas systématique. Cette différence est due a l'indépendance des
CPAM de laquelle découle une différence dans les criteres de traitement des
demandes d’ALD. La littérature n’apporte pas plus de réponse a ce sujet. |l serait

alors intéressant de sensibiliser a cette maladie afin d’améliorer et de

standardiser sa prise en charge dans toute la France (91-93).

Médecin traitant/

logi
pédiatre/généticien Odostoiogste

Diagnostic

Demande d'ALD hors liste par le médecin traitant aidé de lodontologiste
(Protocole de soins CERFA n® 11626*03)
Adressé a la CPAM (accompagné de la radiographie panoramique)

* Pour les agénésies dentaires, joindre |'« Aide au remplissage du protocole
de soins pour le traitement des agénésies dentaires multiples liées a une maladie rare »

Evaluation de la demande par le département « Maladies rares » de la CNAMTS

Notification a la CPAM

Accord ou refus pour une durée limitée (a renouveler si nécessaire)

Figure 45 : Modalité de demande de prise en charge a 100% des soins dentaires, pour les patients

présentant une maladie rare (65).
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La dentinogénése imparfaite, les particularités de sa prise en charge et ¢laboration de
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dentistes. / Suzon DAPVRIL. - p.83 : i11.45 ; 1é£.92

Domaines : ODONTOLOGIE PEDIATRIQUE

Mots clés libres : Dentinogénése imparfaite, Maladies stomatologiques, Maladie de
Capdepont, Anomalie de Structure, Dentine, Ostéogénese imparfaite associée,
Dentine opalescente héréditaire

La dentinogénese imparfaite est une maladie rare et génétique. Elle fait partie
des anomalies de structure dentaire et se caractérise par un défaut quantitatif
et qualitatif de la dentine. La DI touche les deux dentures et peut étre associée
a l'ostéogénése imparfaite. La DI a des caractéristiques cliniques et
radiologiques qui nous aide a la diagnostiquer : le diagnostic précoce de la DI
permet une prise en charge adaptée au patient et évite un délabrement
dentaire conséquent. Cette maladie impose donc une prise en charge
particuliere avec différents types de traitements. La création de plaquettes
informatives a destination des chirurgiens-dentistes et des familles compléte
cette thése et permet la communication avec les parents des enfants atteints
de DI.
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