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Introduction

La trisomie 21, aussi appelée syndrome de Down en référence a John Langdon
Down, médecin britannique ayant décrit ses caractéristiques en 1866, est une maladie
génétique résultant de la présence d’un chromosome 21 surnuméraire. C’est en 1959 que

Jérome Lejeune, un médecin frangais, identifie la cause de cette anomalie.

Cette maladie touche environ 1/700 des naissances vivantes dans le monde (1). Ainsi avec
450 naissances par an et environ 50 000 personnes porteuses de trisomie 21 en France,
cette pathologie est une des maladies génétiques les plus communes (2). L espérance de

vie médiane de ces patients est supérieure a 60 ans dans les pays développés (3).

Ce syndrome est la premiere cause de déficience intellectuelle (1) mais il est aussi a
I’origine d’un tableau clinique complexe, avec notamment la présence d’une hypotonie
musculaire et d’une laxité articulaire associées fréquemment a une dysmorphie faciale

caractéristique ainsi qu’a diverses anomalies (cardiaques, endocriniennes, etc.).

La trisomie 21 aura des répercussions sur la sphere orale. En effet, les patients présentent
un syndrome bucco-facial typique avec des répercussions fonctionnelles qui peuvent étre

importantes (4).

Le chirurgien-dentiste jouera donc un rdle dans la prise en charge de ce syndrome bucco-
facial et devra intégrer I’équipe pluridisciplinaire en charge de ces patients et ce, dés la
naissance. En effet, une prise en charge précoce peut étre mise en place dans le cadre de
la prévention des répercussions fonctionnelles. Le chirurgien-dentiste aura pour role
d’accompagner les patients et leurs parents, de favoriser le bon développement et la
croissance de I’enfant et de prendre en charge I’hypotonie musculaire afin de limiter ces

conséquences.

Le role du chirurgien-dentiste est important. Cependant, la mésinformation, a la fois des
équipes médicales et paramédicales mais également des parents d’enfants en bas ages
porteurs de trisomie 21 sur I’importance d’une prise en charge précoce, limite son pouvoir
d’action. Une meilleure communication pourrait permettre d’augmenter le nombre de
patients qui bénéficieront de cette prise en charge. L’objectif de cette thése sera donc de
réaliser une plaquette d’information a destination des parents d’enfants en bas age

porteurs de trisomie 21.
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Dans ce travail, nous rappellerons dans un premier temps les caractéristiques orofaciales
de I’enfant porteur de trisomie 21 et leurs conséquences, puis nous verrons quel type de
prise en charge précoce peut étre mis en place chez ces patients. Nous terminerons par la

réalisation d’une plaquette d’information a destination des parents avant de conclure.
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1. Caractéristiques orofaciales de I’enfant porteur de
trisomie 21

1.1. Généralités

Le patient porteur de trisomie 21 (PPT21) peut présenter de nombreux troubles généraux
dont certains ameneront de nombreuses répercussions orofaciales et bucco-dentaires que
de nombreux auteurs regroupent sous le nom de syndrome bucco-facial de la
trisomie 21 (4).

Nous verrons dans cette partie quelles sont les conséquences de ce syndrome qui peuvent

étre responsables d’une altération majeure de la qualité de vie de ces patients.

Les troubles généraux rencontrés concernent différents systémes : cardiovasculaire,
hématopoiétique, nerveux, digestif, endocrinien, musculaire ou encore
comportemental (Tableau 1).

Tableau 1 : Troubles généraux observés chez le patient porteur de trisomie 21 et
leurs conséquences orofaciales (adapté et complété d’apreés Sixou (5)).

Troubles observés Conséquences orofaciales et sur la prise
en charge

Troubles cardiaques (50 % des patients (6))

- Communications interventriculaires et | Risque d’endocardite infectieuse pour tout
interauriculaires (4) acte a risque infectieux

- Anomalies valvulaires (4)

Troubles immunitaires : Développement foyers infectieux, ORL

- Taux de plaquette diminué (5) Pathologies infectieuses bucco-dentaires
(lésions carieuses et parodontites)

Troubles digestifs :
- Reflux gastrique (28 a 64 % des | Erosion dentaire
patients (1))
Hypothyroidie (50 a 70 % des patients (1)) Trouble de la croissance cranio-faciale
Trouble de I’éruption dentaire
Hypotonie musculaire Position basse de la langue
Hypotonie labiale
Hyperlaxité ligamentaire Position allongée difficile
Troubles comportementaux (5)
- Compliance, patience, gentillesse Nécessit¢ d’une prise en charge personnalisée

- Anxiété, insubordination
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1.2. Caractéristiques squelettiques

Chez plus de 50 % des PPT21, des troubles des fonctions thyroidiennes sont observés (6).
Ainsi, ’hypothyroidie réguliérement retrouvée chez ces patients induit des troubles de la
croissance, notamment des troubles de la croissance cranio-faciale (5).

Les patients auront un hypo-développement de la partie moyenne de la face avec une
hypoplasie des sinus, des os maxillaire et ethmoide moins longs et donc un palais moins
long et moins profond qui sera également trés arqué, resserré et de type « escalier » (7, 8)
(Figure 1). Ces caractéristiques vont donner au patient porteur de trisomie 21 un profil
facial relativement plat avec en reégle générale un articulé de classe III, une prognathie et
une béance (5).

Figure 1 : Classification de la forme de la voute palatine d’aprés Skrinjaric et al

@) :

A - Normale ; B - Ogivale ; C - En "escalier" ou a "étage"
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1.3. Hypotonie musculaire et hyperlaxité ligamentaire

Le développement des os de la face, la bonne mise en place des dents et de nombreuses
fonctions orales sont sous la dépendance de nombreux muscles et ligaments. Cependant,
chez le PPT21, une hypotonie musculaire générale et une hyperlaxité ligamentaire sont
retrouvées et auront de nombreuses conséquences.

1.3.1. Conséquences posturales

Chez les PPT21, une posture atypique avec une subluxation cervicale qui induit une
réclinaison de la téte, une procidence de la langue et une chute de la mandibule sont
retrouvées (4) (figure 2).

Cette position est la source d’une instabilité¢ de la mandibule contre laquelle le patient
sera amen¢ a lutter et ce, de différentes manicres. Dans le meilleur des cas, en modifiant
son schéma occlusal a I’aide du bruxisme, le patient retrouvera une position de stabilité.
Dans le moins bon, le patient ne retrouve pas de position stabilisante et se retrouve
notamment avec une déglutition infantile persistante. Toutefois, le plus souvent, une
situation intermédiaire avec une interposition linguale qui permet de stabiliser la
mandibule est retrouvée (4).
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Réclinaison
de la téte

= ,,;:;./f:f\ Q -

Adulte témoin

Subluxation =\ i~ 7/ | Procidence dela
cervicale o langue
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mandibule
-—-
Lordose _\‘

/

Adulte porteur d’une trisomie 21

Figure 2 : Incidence de ’hypotonie musculaire sur la posture, et effet de la posture
sur le positionnement des structures buccales (4).
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1.3.2. Conséquences sur la position de la langue au repos

Chez le PPT21, un sous-développement du maxillaire ainsi qu’une langue un peu plus
volumineuse comparativement a la population générale sont observés, ce qui donne
I’impression d’une macroglossie chez ces patients. Cependant, c’est plutdt une

macroglossie relative qui est retrouvée (9).

De plus, I’hypotonie labiale va venir favoriser la protrusion linguale. La langue aura donc
une position basse et une interposition de celle-ci entre les dents et les lévres sera

retrouvée, ce qui provoquera une bascule de la mandibule vers le bas (4) (figure 3).

Cet abaissement de la mandibule avec la position basse de la langue limitera également
le développement du maxillaire. Une absence de stomion et une interposition linguale

entre les arcades seront observées.

Adulte Adulte porteur
téemoin d’'une trisomie 21

Figure 3 : Comparaison du positionnement de la langue et des arcades dentaires au
repos chez I’adulte porteur de trisomie 21 et chez un adulte témoin (4).
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1.3.3. Conséquences sur la position des dents

De maniére générale, la croissance de 1’os alvéolaire et le positionnement des dents
s’effectuent dans une zone neutre que Chateau appelle le « couloir neutre » (figure 4)
(10). Ce couloir est aussi appelé « zone 0 » par Dangy ou encore « couloir musculaire »
par Cauhépé.

dernieres | molaires

y

o v Poussée mésiale des
b | v
|
\

-~
|

LAN;GUE \

7 A

RBICULAIRE

Figure 4 : Couloir dentaire de Chateau (10)

Dans cet espace, les forces musculaires et occlusales se veulent équilibrées. Ainsi,
lorsqu’un bon équilibre anatomo-fonctionnel est mis en place, les joues, les levres, les
muscles mentonniers et masticateurs exercent des forces centripétes pendant que la
langue applique des forces centrifuges.

C’est cet équilibre qui permet aux dents d’étre bien positionnées.

Néanmoins, chez les PPT21, avec des joues et des levres hypotoniques et une position
linguale basse, cet équilibre anatomo-fonctionnel est modifié.

De ce fait, les forces sont principalement concentrées sur la mandibule, ce qui favorisera
son développement. De plus, avec un maxillaire plus petit, il apparaitra des anomalies
dans le positionnement des dents avec, souvent, un articulé invers¢.
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1.4. Troubles des fonctions orales

Les différentes caractéristiques vues précédemment auront des répercussions sur les

fonctions orales que sont la ventilation, la déglutition, la mastication et la phonation.

1.4.1. Ventilation

Le type de ventilation qui est physiologiquement le plus favorable est la ventilation
nasale. En effet, au-dela d’étre un simple renouvellement de 1’air des voies aériféres, la
ventilation a d’autres fonctions, avec notamment la régulation thermique des poumons
mais également des structures cérébrales par le biais de différents échanges thermiques.

Cette régulation ne peut étre optimale qu’avec la ventilation nasale (11).

De plus, chez le nourrisson, la ventilation se veut uniquement nasale dans un premier
temps pour lui permettre de téter tout en pouvant respirer. Par la suite, elle peut devenir

mixte lorsque les voies nasales sont obstruées, mais elle reste essentiellement nasale (12).

Néanmoins, chez les PPT21, le sous-développement du massif facial moyen, la posture
atypique avec une réclinaison de la téte et la chute de la mandibule, ainsi que les
fréquentes inflammations des amygdales ou végétations dans un contexte de faible

immunité, auront pour conséquence I’encombrement des voies aériennes supérieures (4).

Cet encombrement sera a 1’origine, chez ces patients, d’une ventilation dite buccale par

opposition a la ventilation physiologique principalement nasale.

Ce type de ventilation aura de nombreuses répercussions, avec notamment la réduction
des fosses nasales et des sinus, 1’entretien de la position linguale basse et de la propulsion
de la mandibule vers 1’avant, ainsi que des infections ORL a répétition des végétations

qui favoriseront I’hypertrophie de celles-ci.

De plus, cette hypertrophie des végétations aura également tendance a provoquer des

apnées du sommeil chez ces patients.
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1.4.2. Déglutition

Chez le nourrisson, la déglutition est dite primaire, c’est le réflexe de succion-déglutition.

Ce réflexe est une des fonctions vitales qui s’exprime dés la naissance et met en jeu de
nombreux ¢léments dont des muscles, avec notamment la langue (13).

Toutefois, le PPT21 aura un réflexe de succion-déglutition souvent diminué et ce,
principalement a cause de I’hypotonie (4).

Par la suite, avec la diversification alimentaire et I’arrivée des dents, la déglutition évolue
et est dite secondaire. Elle s’effectue arcades serrées et l1évres jointes, on parle alors de
déglutition-mastication.

Elle met en jeu plus de trente muscles lors de ses différentes phases (14).

L’enfant porteur de trisomie 21 présentera une déglutition dysfonctionnelle avec la
persistance de la déglutition primaire, dans laquelle I’hypotonie des joues et de la langue
feront que 1’aspiration du bol alimentaire est réalisée par un mouvement la langue contre
le palais (4).

Cette déglutition dysfonctionnelle aura de nombreuses répercussions, a la fois générales,
avec notamment des troubles digestifs, métaboliques ou encore respiratoires, mais
¢galement de multiples répercussions orofaciales. Elle induira le mauvais positionnement
de la langue, des arcades dentaires tout en entretenant le sous-développement du
maxillaire.

1.4.3. Mastication

La mastication est une des étapes de la manducation qui représente I’ensemble des
opérations qui précédent la digestion.

La mastication peut se définir comme 1’action de broyer les aliments afin de permettre la
constitution du bol alimentaire autorisant leur déglutition. Elle associe plusieurs activités
motrices, comme la préhension, 1’incision des aliments, leur transport intrabuccal et leur
fragmentation (15).

Lorsqu’elle est fonctionnelle, elle se veut unilatérale, équilibrée et alternée.

Pour qu’elle soit efficace, de nombreux muscles (Ievres, joues et langue), les dents et la
salive réalisent un travail synergique.

Chez le PPT21, I’hypotonie des muscles et le mauvais positionnement des dents altérent
I’efficacité de la mastication. Ainsi alors que la mastication devrait pouvoir se mettre en

place, elle est souvent acquise de fagon tres retardée en plus d’étre dysfonctionnelle.

Au cours de la mastication chez le patient porteur de trisomie 21, un temps buccal trés

perturbé est retrouvé, avec une persistance du réflexe de succion-déglutition (4).
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Lorsqu’elle se met en place, la mastication est plus linguo-palatine que dento-dentaire (4).

L’alimentation chez ces patients est donc la plupart du temps compliquée, autant dans la
phase de succion-déglutition que lorsque la mastication peut étre mise en place, ceci
d’autant plus que D’enfant peut présenter un trouble de I’oralité rendant difficile

I’introduction des aliments.

1.5. Anomalies dentaires

Le PPT21 présentera des anomalies a la fois sur les dents temporaires et sur les dents

permanentes.

De fagon générale, ses dents auront un aspect plus globuleux ainsi que, chez plus de 50%

des patients, un taurodontisme (16).

Au niveau de la denture temporaire, des microdonties mais également des macrodonties
seront observées. Les molaires auront un émail moins épais. Un retard d’éruption
dentaire, avec une séquence d’éruption modifiée sera également réguliérement

retrouve (5).

Les dents permanentes seront plus petites avec des racines plus courtes, bien que le
rapport couronne/racine reste similaire au reste de la population. Cette réduction en taille
ne semble pas étre influencée par le genre du patient. Une diminution progressive de la

taille des dents avec 1’age sera également a noter (17).

Les agénésies sont fréquentes chez ces patients, surtout pour les incisives latérales

maxillaires, les deuxiémes prémolaires ainsi que les incisives centrales mandibulaires (4).
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1.6. Pathologies infectieuses bucco-dentaires

Les troubles immunologiques que présentent les patients atteints de trisomie 21 rendent
la préservation de 1’équilibre biologique difficile. Ainsi, ces patients seront plus

susceptibles aux pathologies infectieuses.

Au niveau bucco-dentaire, deux types d’affections d’origine bactérienne sont

principalement retrouvés : la carie dentaire et la parodontite.

De plus, au-dela des troubles immunologiques, au niveau de la cavité buccale, les
anomalies de forme et de position des dents, I’absence de mouvements spontanés
d’autonettoyage de la langue et d’autres facteurs ont tendance a augmenter le

développement bactérien (4).

Ces pathologies, qui peuvent étre aggravées par d’autres troubles systémiques, peuvent
avoir des conséquences graves, notamment en cas de sujet a risque d’endocardite

infectieuse.

1.6.1. Risque carieux spécifique

Le retard d’acquisition des fonctions motrices avec une coordination perturbée rend

I’hygi¢ne bucco-dentaire des PPT21 difficile voire inefficace (5).

Toutefois, chez ces patients, le taux de 1ésions carieuses est similaire voire inférieur a la
population générale et ce, grace notamment au fait que ces patients ont généralement des
agénésies, des éruptions retardées ainsi que des diastémes, mais aussi car leur
alimentation est plus contrdlée et la surveillance parentale lors des brossages est

augmentée (5).

Néanmoins, lorsque ces patients sont porteurs de lésions carieuses, le retard d’acquisition
du langage et les difficultés de communication en retardent souvent le diagnostic et

compliquent la localisation précise de la douleur.
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1.6.2. Pathologies du parodonte

Chez presque tous les patients porteurs de trisomie 21 (90 a 96 % des adultes) des
parodontites seront observées avec en général un début précoce a cause principalement

de ’'immunodéfience (4).

En comparaison a la population générale, chez ces patients, un taux plus important de
diabete de type 1 est également observé, ce dernier étant un des facteurs de risques

principaux de la maladie parodontale (6).

De nombreux indicateurs de risques de la parodontite sont généralement retrouvés chez
ces patients, avec notamment comme vues précédemment des malpositions ou encore une

hygiene bucco-dentaire délicate.

De plus, ces patients présentent en général des racines courtes, ce qui va accélérer la perte

des dents en cas de parodontite.
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1.7. Trouble de 1a sensorialité

L’oralité est I’ensemble des fonctions dévolues a la bouche, elle se soustrait en différents

types avec notamment ’oralité alimentaire (18).

L’oralité alimentaire est divisée en deux phases : 1’oralité primaire qui correspond a la
phase de succion-déglutition et 1’oralité secondaire lorsque la déglutition secondaire se

met en place (17).

Chez les PPT21, I’oralité alimentaire sera perturbée, des troubles de 1’oralité souvent

associés a des troubles au niveau sensoriel seront observés.
1.7.1. Trouble de I’oralité

Les troubles de I’oralité, aussi appelés dysoralité, auront de nombreuses répercussions.

Les troubles de 1’oralité alimentaire seront accompagnés de difficultés a s’alimenter mais

ils auront aussi un impact, plus tard, sur I’acquisition du langage.

La dysoralité sensorielle sera traduite par une hyperréactivité des organes des sens au
niveau de la sphére orale, souvent causée par un manque de stimulation de la cavité
buccale dans les premiers mois de vie (alimentation par sonde gastrique, hypotonie), ce

qui provoquera notamment le déclenchement d’un réflexe nauséeux exagéré (17).
1.7.2. Hyper et hyposensibilité

Le PPT21 peut percevoir différents stimuli de son environnement soit de fagon exagérée,
il présente dans ce cas une hypersensibilité sensorielle, soit de fagon atténuée, et présente
dans ce cas une hyposensibilité sensorielle (19).

Dans le cas de I’hypersensibilité sensorielle, chaque stimulus sera amplifié et deviendra
génant voire douloureux. Au niveau oral, les différents stimuli que rencontrera I’enfant
lors de I’alimentation par exemple pourront le géner et étre a I’origine de refus de prise
de ces aliments déclencheurs de stimuli, mais également refus du brossage lors de
I’introduction de la brosse a dents ou refus d’un examen clinique par introduction du
miroir lors d’une visite chez le chirurgien-dentiste.

Dans I’hyposensibilité sensorielle un manque de sensibilité sera retrouvé. Lorsque des
stimuli douloureux lui parviendront, un temps de latence important sera nécessaire avant
d’obtenir une réaction, ce qui pourra notamment retarder le diagnostic de différentes

lésions.

26



2. Prise en charge précoce

Au vu des nombreuses répercussions orofaciales que peut avoir le syndrome bucco-facial
chez le PPT21, il semble évident qu’une prise en charge globale et complexe doive étre
mise en place, en grande partie afin de travailler sur un des symptomes majeurs de ce
syndrome, 1’hypotonie musculaire, et principalement I’hypotonie des muscles linguaux,

péri-oraux, labiaux et masticateurs.

Une prise en charge précoce de ces patients devra étre mise en place pour augmenter les
chances de succes et pour favoriser un développement optimal des fonctions orales, afin
d’améliorer ces fonctions, la qualité de vie de ces patients et la qualité leurs interactions

sociales.

Une des méthodes de prise en charge précoce les plus utilisées et encore d’actualité a été
développée par un neuropédiatre argentin, le Dr Rodolfo Castillo-Morales, dans les

années 1970.
La méthode Castillo-Morales est composée de deux grandes phases de stimulation (20) :

- Une phase de stimulation musculaire, a I’aide d’exercices d’¢élongation du cou et
de rotation de la téte, pratiquée principalement par des kinésithérapeutes ou par

les parents directement.

- Une phase de stimulation de points anatomiques a I’aide de massage sur ces zones

dans un ordre bien spécifique (figure 12).

Ces deux phases sont associées a une stimulation par le biais d’une plaque palatine de

myostimulation.

27



2.1.

Plaque de myostimulation

Au vu des nombreuses études faites sur le sujet, la prise en charge des PPT21 a I’aide de

plaque palatine est devenue une référence. Elle se doit d’étre précoce car elle doit étre

réalisée avant I’éruption des premicres dents. Les plaques palatines peuvent étre réalisées

des les premiers mois de vie (21).

2.1.1. Objectifs

Cette prise en charge précoce aura de nombreux objectifs (20-21-22) :

- L’amélioration des fonctions orales

- La prise de conscience de la cavité orale

- La lutte contre I’hypotonie musculaire afin de diminuer I’hypotonie labiale

- L’éducation linguale pour réduire la protrusion de la langue et permettre son bon

positionnement a ’intérieur de la cavité orale (figure 5), afin qu’elle puisse

appliquer des forces vers le haut et I’arriére, ce qui favorisera la fermeture labiale

et aura comme effet :

@)

@)

L’atténuation du pseudo-prognathisme que 1’on retrouve chez ces patients
De favoriser le bon positionnement des dents

De favoriser D’acquisition du langage avec la participation de

I’orthophoniste
De prévenir les infections pulmonaires

De favoriser I’acquisition optimale des fonctions et notamment d’une

ventilation nasale

Figure 5 : A gauche : patient sans plaque palatine ; a droite : méme patient une
fois la plaque palatine mise en place (courtoisie Pr. Delfosse)
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2.1.2. Description

La plaque palatine est une plaque en résine, amovible, qui possede deux types de
stimulateurs qui pourront étre de différentes formes (20) :

- Des stimulateurs linguaux qui seront les crateres, les perles et les boutons.

- Des stimulateurs des muscles orbiculaires qui seront sous la forme de bande
vestibulaire ou de plots.

Trois types de plaques différents sont utilisés, les uns apres les autres afin que le cerveau
ne s’habitue pas et que la langue et les lévres du patient continuent d’étre stimulées (23).

Les plaques sont a changer des qu’elles ne sont plus adaptées. Dans la littérature, le délai
de changement des plaques varie, de 6 a 8 semaines (20) a 4 mois (23). Toutefois, dans
notre pratique au sein du service d’odontologie du CHU de Lille, le délai moyen est de 6
semaines a 3 mois maximum.

C’est donc le schéma suivant qui est généralement suivi :

o La 1°¢plaque avec un cratére palatin a la limite entre les palais dur et mou,
qui va venir stimuler la rétractation du dos de la langue, avec des plots en
vestibulaire pour stimuler la fermeture des lévres (figure 6).

Figure 6 : 1°" type de plaque avec cratére palatin et plots vestibulaires
(iconographie personnelle)
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o La 2°m plaque reprend les éléments de la premiére plaque auxquels peut
s’ajouter un activateur lingual sous forme d’une perle mobile positionnée

sur un arc métallique en arri¢re de la papille bunoide (figure 7).

Figure 7 : 28™¢ type de plaque avec perle mobile (courtoisie Pr. Delfosse)

o La 3% plaque reprend les éléments de la premiére plaque auxquels
s’ajoutent des boutons sur les crétes maxillaires pour ajouter des zones de
stimulation (figure 8).

Figure 8 : 3°™ type de plaque avec des points de surélévation (courtoisie
Pr. Delfosse)
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2.1.3. Indications

La plaque de myostimulation est indiquée lorsque plusieurs criteéres sont observés lors de
I’examen clinique (24) :

- Laprotrusion de la langue qui dépasse au moins la lévre inférieure
- L’hypotonie de la levre supérieure
- Une large ouverture de la bouche avec une lévre inférieure saillante

La réalisation de la plaque est possible tant que I’arcade maxillaire reste édentée et des
lors que la coopération du patient est suffisante pour la réalisation de I’empreinte, soit
vers 3 mois environ.

La motivation parentale est également évaluée car le placement intrabuccal de la plaque
et son port régulier plusieurs fois par jour nécessitent leur coopération sur le long terme
pour une meilleure efficacité.

2.1.4. Réalisation

La réalisation de la plaque nécessite différentes étapes.
2.1.4.1. Empreinte

L’empreinte est réalisée en alginate, a I’aide d’un PEI en résine (figure 10).

L’enfant est assis sur les genoux du parent, la téte [égérement en avant pour éviter les
nausées et vomissements éventuels, I’alginate est mélangé avec de 1’eau légérement
chaude pour réduire le temps de prise (figure 9).

Figure 9 : Empreinte réalisée Figure 10 : Pei résine réalisé
chez un enfant en bas age par CFAO (iconographie
porteur de trisomie 21 personnelle)

(iconographie personnelle)
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2.1.4.2. Réalisation de la plaque

L’empreinte est envoyée au laboratoire et la plaque est réalisée en respectant les limites
suivantes :

- Les lignes de réflexion des muqueuses
- La limite palais dur/palais mou en postérieur

- En contournant les brides et les freins

2.1.4.3. Livraison

A la livraison, la plaque est essayée pour vérifier que les limites soient bien respectées et
pour tester la rétention.

Si les limites ne sont pas optimales ou que la plaque blesse, une retouche a I’aide d’une
fraise résine est réalisée.

Si la rétention n’est pas suffisante, on peut conseiller au parent d’utiliser un adhésif,
identique a celui utilisé pour les prothéses amovibles chez les adultes.

Un rebasage est aussi possible a I’aide d’une résine souple avec comme inconvénient le
temps de prise relativement long de celle-ci (22).

Si toutefois la plaque palatine est complétement inadaptée, elle devra étre refaite.

2.1.5. Utilisation

La plaque palatine tiendra en bouche grace a un effet succion.

Elle sera a mettre entre 5 a 15 minutes plusieurs fois dans la journée sous la supervision
du parent.

La durée pendant laquelle 1’enfant porte la plaque varie grandement dans la littérature, de
5 minutes deux fois par jour, a plusieurs heures par jour (20). Il n’y a donc pas de régle
fixe, ’'important étant que ni la langue, ni les lévres ne s habituent a la plaque et qu’elles
soient constamment stimulées lors du port de la plaque.

La plaque va provoquer une stimulation de la musculature orale. La langue va venir se
positionner dans le cratére ou jouer avec les perles et elle va rentrer dans la cavité orale :
c’est ce qu’on appelle le réflexe de Weiffenbach, un réflexe de la langue qui vient jouer
avec toutes irrégularités au sein de la cavité orale (25) (figure 11).
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Figure 11 : Réflexe de Weiffenbach avec repositionnement de la langue dans la
cavité orale avec le port de la plaque palatine (25)

La langue va donc exercer des forces vers le haut et I’arriére en opposition aux forces vers
I’avant et le bas qui sont exercées en absence des plaques chez le patient porteur de

trisomie 21 (24).

Les plaques palatines sont généralement renouvelées tous les 3 mois, et le type de plaque

utilisé change comme vu précédemment.

L’utilisation de la plaque doit étre réalisée de facon conjointe avec la réalisation des
différents stimuli détaillés dans la méthode Castillo-Morales avec notamment le massage

de zones anatomiques bien précises (figure 12).
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Points de massage Trisomie 21

1: glabelle

2: angle externe de |'il
3: coté de la base du nez
4: lévre supérieure
5: coin de la bouche
6: menton

7: plancher de bouche
8: tempe

9: tourner la téte

Figure 12 : Points de massage a stimuler en suivant les fleches (d’aprés Limbrock
et al.; 1993) (20)
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2.1.6. Durée du traitement

Le traitement peut étre arrété quand les objectifs ont été atteints, avec une langue qui a
retrouvé une position correcte dans la cavité orale, une fermeture labiale et une ventilation
nasale. Cependant, I’apparition de dents maxillaires complique la rétention des plaques

palatines et nécessite souvent 1’arrét de la plaque de myostimulation.

2.1.7. Efficacité du traitement par plaques de myostimulation

Pour étudier I’efficacité des plaques palatines, une synthese des études portant sur le sujet
a été réalisée.

Plusieurs revues systématiques réalisées pour étudier 1’efficacité des plaques palatines
ont été retrouvées dans la littérature. Une revue systématique est une méthode de synthese
de la connaissance rigoureuse, structurée et reproductible. Elle vise a vérifier si la
littérature scientifique réunit des preuves suffisamment solides pour répondre, de fagon
précise, a une question de recherche. Elle cherche également a repérer tout document

(publié ou non) et prévoit de nombreux mécanismes pour éviter les biais (26).

Trois revues systémiques ont été retenues compte tenu de la fiabilit¢é de leur
méthodologie, des bases de données sélectionnées et des criteres d’¢ligibilité (27, 28, 29).
La synthése réalisée dans ce travail englobera les études qui découlent de ces revues

systématiques.

13 études, publiées entre 1996 et 2014, ont été sélectionnées en tout dans ces revues.
Seules 4 études ont été retenues dans chacune des revues. Au total 611 PPT21 ont été

inclus dans les différentes études.

La synthése prendra la forme d’un tableau (Tableau 2) dans lequel figurera le nombre
d’enfants inclus dans chacun des groupes, 1’age moyen des enfants au début de 1’étude,
la période durant laquelle les patients ont été suivis, la procédure d’utilisation des plaques
(fréquence du port dans la journée et durée du port), la durée du traitement par plaque de

myostimulation, la méthode d’évaluation, le type de données observées et les résultats.
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Glatz-Noll
et Berg
1991 (30)

Carlstedt et al
1996 (31)

Hohoff et
Ehmer
1997 (32)

Hohoff et
Ehmer
1999 (33)

Schuster et
Giese
2001 (34)

Carlstedt et al
2001 (35)

Carlstedt et al
2003 (36)

Backman et al
2003 37)

Zavaglia et al
2003 (38)

Rincon et al
2003 (39)

Backman et al
2007 (40)

Carlstedt et al
2007 (41)

Matthews-
Brzozowska et
al
2014 (42)

24

14

20

18

20

9

38

31

36

50

19

15

18

38

13

11

11

31

30

13

31

11

50

24144

24 +/- 6

4,8

6,5

8+/-5

24 +/- 6

24 +/- 6

Dela
11

24 +/- 6

De5a20

Jusqu’a 12

NR (non
renseigné)

NR

NR

Jusqu’a 49 a 58

Jusqu’a 49 a 58

Jusqu'a 12 448

NR

NR

Jusqu’a 12 4 48

Jusqu’a 49 a 58

Jusqu’a 24

> 2x/j

2x/j

2x/j

4x/j

4x/j

2x/j
1x/j
2 a3x/j
1x/j au
début puis
3x/j

243x/j

2x/j

NR

60

60

120

60

30

60

60

15

>60

240

30

60

NR

10,8

Groupe test :

9,9
Groupe
témoin : 4

24

48

48

24

42

48

NR

Enregistrement vidéo

Enregistrement vidéo

Examen clinique,
Questionnaire parental

Examen clinique,
Questionnaire parental

Examen clinique,
Questionnaire
parental,
Photos

Examen clinique,
enregistrement vidéo

Enregistrement vidéo,
Questionnaire parental

Examen clinique,
enregistrement vidéo,
Questionnaire parental

Examen clinique
Analyse sur 10 min de
vidéo,
Questionnaire parental
Examen clinique,

enregistrement vidéo

Enregistrement vidéo,
Questionnaire parental

Examen clinique,
Questionnaire parental

Fermeture de la bouche et
des levres, position
linguale

Position lingual, activité
labiale, fermeture de la
bouche
Position de la langue et
des lévres

Position de la langue et
fermeture de la bouche

Position de la langue et
fermeture de la bouche

Position lingual, activité
labiale, fermeture buccale

Fonction orale

Fonction orale

Tonicité labiale, fermeture
labiale, protrusion linguale

Position de la langue et
fermeture de la bouche

Fonction orale

Activité des muscles

Rétractation linguale et
fermeture des 1évres

Tableau 2 : Synthése des études sur I'efficacité des plaques palatines

Amélioration significative des fonctions orales dans
le groupe test sauf la fermeture de la bouche

Fermeture de la bouche plus longue et protrusion
moins importante dans le groupe test

Amélioration de la position de la langue et des 1evres

Groupe test : Amélioration de la position des levres
chez 88,9% et de la position linguale dans 77,7%
Groupe témoin : Amélioration de la position des

lévres et de la position linguale dans 65,8%

Amélioration plus importante chez le groupe test
Fermeture de la bouche plus longue et protrusion
moins importante dans le groupe test

Amélioration significative des fonctions orales du
groupe test

Amélioration significative des fonctions orales du
groupe test

Amélioration significative des fonctions orales du
groupe test

100% d’amélioration de la position linguale dans le
groupe test

Amélioration significative des fonctions orales du
groupe test

Diminution de « I’inactivité » des muscles du groupe
test

Amélioration de la position de la langue et des
1évres, amélioration visuelle des muscles mimétiques
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Toutes ces études semblent démontrer un effet positif des plaques palatines a plusieurs
niveaux, a la fois sur le positionnement de la langue, mais également sur la fermeture
buccale. En effet, dans toutes ces études, une amélioration significative de ces paramétres
est observée lorsque 1’utilisation des plaques est réalisée en coopération avec le travail de

I’orthophoniste et du kinésithérapeute (30-42).
De plus, aucun effet négatif des plaques ne semble avoir été mis en évidence.
Toutefois, I’ensemble des études comportait d’importants biais.

Les méthodes d’évaluation étaient 1’observation clinique, 1’enregistrement vidéo ainsi
que des questionnaires aux parents. Ces méthodes n’étant pas standardisées, et étant
donné qu’il n’était généralement pas indiqué si les études étaient faites en aveugle ou non,
le biais de détection était modéré voire élevé. Une standardisation des méthodes
d’évaluation avec des examinateurs en aveugle et calibrés auraient augmenté la puissance

de ces études.

La fréquence du port de la plaque, la durée quotidienne du port et la durée des traitements
ne sont pas les mémes dans les différentes études. Aucun consensus ne peut donc étre tiré

de ces études.

Concernant le port des plaques, la fréquence journaliere du port des plaques n’oscille pas
énormément, de 1 a 4 fois par jour, mais elle est de 2 a 3 fois dans la majorité des études.
Pour la durée du port des plaques, de grandes disparités sont observées. De quelques
minutes a plusieurs heures sont retrouvées a la fois dans ces études mais également dans
la littérature. L objectif des plaques étant la stimulation des différents muscles oraux, il
convient que la durée du port de la plaque dépende de son effet stimulant. Si le port de la
plaque ne fait plus réagir I’enfant au bout d’un certain temps, la plaque perd en efficacité
et il faut la retirer pour éviter toute habituation du cerveau. De plus, elle doit étre mise en
bouche sous la supervision du parent et celle-ci est nécessaire durant toute la durée des

exercices, une durée importante semble donc difficile a maintenir.

D’autres ¢tudes longitudinales qui mettraient en place des méthodes d’évaluation
standardisée, ou I’on pourrait faire ressortir un age de début de traitement et une durée de
traitement, restent nécessaire. Ce genre d’étude sera néanmoins difficile a mettre en place,
puisque d’un point de vue éthique, la randomisation de traitement sur des enfants est

difficile a réaliser.
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La prise en charge précoce du PPT21 par le chirurgien-dentiste semble donc avoir un
impact positif mais seulement si elle est réalisée conjointement avec une prise en charge
orthophonique. Elle devra également étre poursuivie par le travail de 1’orthodontiste pour

I’interception d’une éventuelle malocclusion.

2.2. Prise en charge précoce orthophonique

Le travail du chirurgien-dentiste doit étre réalis¢é en partenariat avec celui de

I’orthophoniste pour optimiser la prise en charge du patient.

2.2.1. Objectifs

La prise en charge par I’orthophoniste dans le cadre de la trisomie 21 aura plusieurs
objectifs qui permettront une meilleure fonction, une meilleure qualité de vie ainsi que de
meilleures interactions sociales. La prise en charge passera par un accompagnement
parental mais aussi par une action directe aupres de 1’enfant en bas dge qui auront pour

objectifs :
- de faciliter la mise en place de la communication entre parents et enfant
- d’encourager les premiers raisonnements

- de stimuler la sphere orale afin de limiter les symptomatologies vues

précédemment

2.2.2. Mise en place

La prise en charge orthophonique peut étre mise en place dés les premiers mois de vie et

est méme préconisée avant 6 mois (43).

La premiére phase sera un travail sur les premieres oralisations, les premicres
communications entre le bébé et ses parents. Elle passera par un accompagnement des
parents sur les formes de communication avec 1’instauration de « temps de parole » pour

passer outre les temps de latence que peut avoir le PPT21.

L’orthophoniste va par la suite travailler sur les prérequis au langage. En effet, les PPT21
vont rencontrer des difficultés dans leur développement pré-linguistique, et ce
principalement a cause des troubles neurocentraux qui entrainent des perturbations des

perceptions visuelles, auditives, tactiles, gustatives et olfactives (43).
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Un travail sera donc réalisé sur les différents aspects :

- L’aspect visuel : ’enfant PT21 aura des difficultés a entrer en contact « ceil-a-
ceil », contact qui permet pourtant d’entrer en communication. Des exercices

seront réalisés pour améliorer cet aspect.
- L’aspect auditif : des jeux sur le contraste silence/bruit seront proposés.
- L’aspect tactile : des stimulations notamment orofaciales seront réalisées.

Lorsque le langage se mettra en place, 1’orthophoniste proposera aux parents des jeux
pour travailler sur son émergence.

L’orthophoniste va également venir travailler sur I’hypotonie afin de limiter la protrusion
linguale et d’améliorer les différentes fonctions orales. Ce travail passera par des
stimulations orofaciales sous la forme de massage, de frottements et tapotements des
levres et des gencives, des stimulations a I’aide de brosse a dent ou d’objet vibrant.

Ces stimulations permettront également de travailler sur la dysoralité.

Un travail sur la fermeture buccale sera également réalisé pour favoriser la respiration

nasale.
2.2.3. Dans la pratique du chirurgien-dentiste

La prise en charge orthophonique est donc essentielle pour la réussite de la prise en charge
odontologique. Elle devra étre réalisée conjointement et elle pourra d’ailleurs intégrer un
travail a I’aide des plaques palatines de myostimulation.

Le PPT21 ne pourra donc étre pris en charge que si un suivi orthophonique est effectif.
Si ce n’est pas le cas, 1’orientation du patient vers un orthophoniste sera nécessaire par le
biais d’un courrier de prescription précisant : « bilan des fonctions et rééducation si

nécessaire ».
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2.3. Orthodontie

2.3.1. Généralités

Le PPT21 est sujet a des troubles de la croissance cranio-faciale, un hypo-développement
de la partie moyenne de la face avec notamment une hypoplasie de I’os maxillaire. Il aura
¢galement un palais moins long et moins profond qui sera trés arqué, resserré et de type
« escalier ». Ces caractéristiques vont donner au PPT21 un profil facial relativement plat
avec en reégle générale un articulé inversé, une pseudo-classe III squelettique, une

prognatie et une béance.

Ces caractéristiques auront un impact important, en particulier sur les différentes
fonctions orales, si elles ne sont pas traitées. Le role de I’orthodontiste sera de retrouver
une occlusion équilibrée dans la plus favorable des situations. Cet équilibre ne pourra étre
obtenu que si un travail est réalisé au niveau des fonctions et du positionnement de la

langue, sans quoi le traitement sera un échec.
2.3.2. Mise en place

Le travail de I’orthodontiste se fera en plusieurs étapes. Tout d’abord, une prise en charge
précoce pourra étre réalisée en continuité du traitement par plaque palatine. Une fois que
des dents temporaires maxillaires auront fait leur éruption, si I’indication d’une
myostimulation est toujours d’actualité, de nouvelles plaques avec des crochets sur les
dents présentes pourront étre réalisées afin de continuer le travail sur le positionnement

lingual, qui reste un indispensable avant de pouvoir passer sur d’autre systéme.
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Par la suite, I’orthodontiste pourra, selon le diagnostic posé, intervenir sur la croissance

du palais, en proposant des appareils d’expansion du maxillaire, amovibles ou fixes :

- Les appareils amovibles réaliseront une expansion lente, ils permettent
principalement de corriger les occlusions inversées.

- Les appareils fixes permettront de réaliser une expansion rapide du maxillaire, ils
auront forcément une observance supérieure (25). On retrouvera comme
appareils :

o Les appareils a vis comme le « Hyrax » ou le « Haas »
o Les appareils a ressorts :

= Les disjoncteurs

* Le quad-hélix

= Le Minne-expender

= Le fil Ni-Ti

Ces différents moyens devront étre mis en place de fagon précoce pour permettre
I’interception des différents troubles. Dés lors qu’une malocclusion est diagnostiquée une
prise en charge orthodontique devrait étre débutée afin de favoriser le retour a une
situation normale, stable qui pourra notamment jouer sur la bonne mise en place des

différentes fonctions orales.
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3. Plaquette d'information a destination des parents, de
I’entourage du patient porteur de trisomie 21

Au vu de I’ensemble des caractéristiques retrouvées chez le PPT21 et de leurs
répercussions au niveau orofacial, ainsi que de 1’effet positif de la prise en charge précoce
de ces patients a 1’aide de plaques de myostimulation qui semble ressortir des études,

I’importance d’une prise en charge précoce par le chirurgien-dentiste parait évidente.

Toutefois, malgré 1I’importance des enjeux qui en découlent, avec notamment une
amélioration des fonctions orales telles que la ventilation, la mastication, la déglutition
ou encore la phonation, qui permettront de grandement améliorer la qualité¢ de vie du

PPT21, la prise en charge par le chirurgien-dentiste est bien souvent négligée et tardive.

Cette négligence est sans doute le fruit de la mésinformation a la fois des parents mais

¢galement des équipes médicales et paramédicales.

Pour y palier, nous proposons une plaquette d’information a destination des parents et de
I’entourage qui aura pour but d’informer et de faire prendre conscience de 1I’importance

de la précocité de la prise en charge (Annexes 1 et 2).

Elle reprendra I’ensemble des conséquences du syndrome bucco-facial de la trisomie 21,
une explication de la prise en charge précoce qui peut étre proposée ainsi que des contacts

utiles.

Elle pourrait étre distribuée aux parents directement a la maternité ou par les

professionnels de santé qui accompagneront les parents dans les premiers mois.
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Conclusion

Chez le patient porteur de trisomie 21, un ensemble de caractéristiques sont a 1’origine de
multiples répercussions a la fois générales mais également localisées et notamment, en ce

qui nous concerne, au niveau de la cavité orale.

Deux principales caractéristiques impactent la sphere orale : I’hypotonie musculaire et
I’hyperlaxité ligamentaire. Elles seront responsables d’une grande partie d’un syndrome

plus large, connu sous le nom de syndrome bucco-facial de la trisomie 21.

Ce syndrome a une incidence importante car il impacte notamment les différentes
fonctions orales que sont la ventilation, la déglutition, la mastication ou encore la

phonation, mais aussi de fagon plus générale la santé orale.

Une prise en charge globale est donc essentielle afin de limiter les impacts de la trisomie
21. La part orale de cette prise en charge aura pour but de limiter les répercussions
fonctionnelles dans le but d’améliorer la qualité de vie des patients ainsi que par la suite,

de faciliter leurs interactions sociales.

Cette prise en charge orale se fera en différents temps. La premicre partie se voudra
précoce afin de favoriser I’éducation et non la rééducation. Le traitement de 1’hypotonie
des muscles oraux et notamment celui de la langue, des lévres et des joues sera une

priorité.

Une des méthodes de prise en charge précoce a ét¢ développée par le Dr Castillo-Morales.
Elle associe des exercices de stimulation de la téte et des massages, a la mise en place

d’une plaque palatine de myostimulation.

La plaque palatine, si elle est mise en place conjointement avec une prise en charge
orthophonique, semble avoir démontré un impact positif a travers de nombreuses études.
Elle permettra de favoriser le bon positionnement de la langue et donc de permettre une
amélioration des fonctions orales. Elle devra étre mise en place de fagon trés précoce,
puis changée toutes les 6 a 8 semaines jusqu’a I’éruption des premicres dents temporaires
maxillaires. Les exercices réalisés avec la plaque seront réalisés sous la surveillance des

parents 2 a 3 fois par jour pendant quelques minutes.

Par la suite le travail de 1’orthodontiste sera essentiel pour 1’interception d’éventuelles

malocclusions.
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La prise en charge orale du patient porteur de trisomie 21 se veut donc trés précoce pour
optimiser ses chances de réussite.. Toutefois, les parents ainsi que I’ entourage de I’enfant
porteur de trisomie 21, qu’il soit médical et paramédical, ne semble pas bien informé des

modalités de cette prise en charge, ce qui la retarde.

L’objectif de cette these était donc d’informer les parents et 1’entourage de ces enfants,

par le biais d’une plaquette d’information qui leur sera distribuée dés la naissance.
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Annexe 2
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Prise en charge précoce des enfants porteurs de trisomie 21 : Réalisation d’une
plaquette d’information a destination des parents et de leur entourage / Rayane
BELAID. - p. (52) : ill. (12) ; réf. (45).

Domaines : Odontologie pédiatrique

Mots clés Libres : Trisomie 21, Syndrome de Down, plaque palatine, Castillo-
Morales

Résumé de la thése en frangais

Le patient porteur de trisomie 21 présente un tableau clinique complexe caractéristique, qui
sera a I’origine de multiples répercussions générales et orofaciales.

Ces conséquences orofaciales sont regroupées sous le terme de syndrome bucco-facial. Ce
syndrome est caractérisé par des anomalies dentaires avec notamment un retard d’éruption
dentaire, mais principalement par une hypotonie musculaire et une hyperlaxité ligamentaire
qui auront un impact important notamment au niveau des fonctions orales que sont la
ventilation, la déglutition, la mastication et la phonation.

Pour limiter les conséquences de ce syndrome et ainsi améliorer la qualité de vie de ces
patients, une prise en charge précoce sera nécessaire.

Le Dr Castillo-Morales a mis en place une technique qui associe des exercices de stimulation
de la téte et des massages, a la mise en place d’une plaque palatine de myostimulation afin de
favoriser le bon positionnement de la langue qui permettra une amélioration des fonctions
orales.

Bien qu’aucun consensus ne puisse en étre tiré, différentes études ont pu mettre en avant les
effets positifs de I’utilisation de plaques palatines.

La prise en charge par le chirurgien-dentiste devra étre précoce, elle se fera en collaboration
avec le travail de I’orthophoniste et sera poursuivie, par la suite, par 1’orthodontiste si
nécessaire.

Cependant la mésinformation au sujet de la prise en charge orale, a la fois des parents de ces
patients mais également de leur entourage, qu’il soit médical ou paramédical, la retarde et
limite son efficacité.

L’élaboration d’une plaquette d’information a destination des parents d’enfant porteur de
trisomie 21 et de leur entourage permettra d’expliquer et d’informer sur la nécessité d’une
prise en charge orale précoce, afin de maximiser son potentiel.
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