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1. Introduction

Le syndrome de Melkersson-Rosenthal (SMR) est une entité clinique rare.
Il s’agit d’'une granulomatose oro-faciale, regroupant la triade symptomatique
suivante : cedéme oro-facial, paralysie faciale et langue plicaturée.
Il est rare que ce syndrome se manifeste avec ces trois signes cliniques

simultanément, c’est-a-dire sous sa forme compléte.

L’étiopathogénie de ce syndrome n’est pas encore élucidée a ce jour, bien
que plusieurs hypothéses étiologiques soient retenues.
La combinaison de différents traitements, principalement médicamenteux et

chirurgicaux, consiste en la prise en charge de ce syndrome.

Le syndrome de Melkersson-Rosenthal est trés peu connu par les
chirurgiens-dentistes, ce qui conduit le patient vers une errance medicale
responsable d’un retard de diagnostic et de prise en charge. Le diagnostic est

majoritairement établi dans les services de médecine interne.

Nous évoquerons d’abord les principes généraux du SMR, puis ses signes
cliniques caractéristiques seront détaillés. Ensuite, nous expliquerons les
différentes hypothéses étiologiques de ce syndrome. Les démarches
diagnostiques clinique et anatomopathologique seront par la suite exposées,
ainsi que les différents diagnostics différentiels du SMR. Puis, nous
développerons les principaux traitements médicamenteux et chirurgicaux. Enfin,
la prise en charge par le praticien odontologiste sera indiquée, notamment par la
description des différents roles de ce dernier et des risques inhérents au SMR a
prendre en compte lors de I'exercice de sa pratique dentaire.

L’'objectif de cette thése est de faire le point sur les connaissances
actuelles, afin de permettre au chirurgien-dentiste de faciliter le diagnostic et
d’'orienter le patient plus rapidement vers des spécialistes pour leur prise en

charge future.
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2. Principes généraux

2.1. Définitions

2.1.1. Syndrome de Melkersson-Rosenthal (SMR)

Le syndrome de Melkersson-Rosenthal (SMR) est un rare syndrome
neuro-muco-cutané marqué par la triade symptomatique suivante : cedéme oro-
facial, paralysie faciale et langue plicaturée. Il s’agit une granulomatose oro-
faciale primaire non-caséeuse des tissus de la bouche et de la région faciale (1).

2.1.2. Granulomatose oro-faciale (GOF)

Une granulomatose oro-faciale est une pathologie inflammatoire
chronique qui touche les tissus mous de la région oro-faciale. L'cedéme oro-facial

est le principal signe de granulomatose oro-faciale (2).

Une granulomatose oro-faciale peut étre primaire si elle est isolée, ou
secondaire si celle-ci est sous-jacente a une pathologie systémique.
Les granulomatoses oro-faciales primaires regroupent le syndrome de
Melkersson-Rosenthal et la chéilite de Miescher.
Les granulomatoses oro-faciales secondaires sont associées a la maladie de

Crohn ou encore la sarcoidose (2—4).

e Syndrome de Melkersson-
Rosenthal (SMR)

/ e Chéilite granulomateuse de

Primaire Miescher

Granulomatose
oro-faciale (GOF)

Secondaire e Maladie de Crohn
T .
e Sarcoidose

Figure 1 : Schéma illustrant les différents types de GOF (2).
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2.2. Découverte de la maladie

En 1894, Hubschman décrit les signes cliniques d’cedémes oro-faciaux et
de paralysie faciale sans établir une quelconque relation entre eux.
Puis, Rossolimo décrit lui-aussi les mémes signes cliniques qu’Hubschman en
1901, en associant a eux la langue plicaturée et la migraine, toujours sans établir
de relation entre eux.
Par la suite, en 1928, c’est Ernst Melkersson, neurologue, qui instaura enfin une
relation entre les cedémes oro-faciaux et la paralysie faciale chez une patiente
de 35 ans.
Finalement, en 1931, un autre neurologue, Curt Rosenthal affirma une relation
entre les trois signes cliniques du SMR chez deux familles d’individus.
Ce n’est que plus tard qu’'Ekbom nommera ce syndrome selon Ernst Melkersson

afin de lui rendre honneur (5).

2.3. Epidémiologie

L’incidence du syndrome de Melkersson-Rosenthal est d’environ 0,08%.
Ce dernier a une prédominance féminine avec un sexe ratio de 2:1.
Le SMR apparait généralement chez le jeune adulte, entre 25 et 40 ans.
Cependant, de nombreux cas témoignent de I'apparition de ce syndrome durant
'enfance ou l'adolescence également. Durant I'enfance, le SMR surviendrait
entre 'age de 7 et 12 ans. Le cas le plus jeune atteint du SMR était agé de 22

mois (6).

Selon I'étude de Greenne et Rogers (1989) effectuée sur 36 patients, 'age
moyen du diagnostic est de 39 ans tandis que I'dge moyen du début de la
symptomatologie est de 33 ans. Le diagnostic serait retardé selon un délai

médian de 4 a 9 ans (1,6).

2.4. Littérature

Le SMR est un syndrome rare. De nombreux aspects de celui-ci restant
encore inconnus a I'’heure actuelle, beaucoup d’études disponibles et citées dans

cet ouvrage sont des rapports de cas. Selon la Haute Autorité de Santé (HAS),

19



ce type de publication est corrélé a un faible niveau de preuve scientifique dans
la littérature (grade C). Cependant, ces rapports de cas sont trés utiles dans
I'étude des maladies peu communes comme le SMR (7,8).

3. Signes cliniques

3.1. Généralités

3.1.1. Présentation des signes cliniques

Les signes cliniques principaux du syndrome de Melkersson-Rosenthal
forme une triade (1) :
= (Edémes oro-faciaux,
— Paralysie faciale,

= Langue plicaturée.

Les trois signes cliniques de la triade surviennent rarement en méme
temps : le SMR se manifeste donc le plus souvent dans sa forme incompléte. Le
SMR est retrouvé dans sa forme compléte dans seulement 25% des cas.

Ces trois signes cliniques apparaissent, dans la majorité des cas, de maniére
différée dans le temps.

Le SMR est qualifié d’oligosymptomatique lorsqu’au moins deux des trois signes
cliniques de la triade sont présents, et de monosymptomatique quand un seul

signe clinique de la triade est présent (6).

Figure 2 : Triade symptomatique chez une patiente : cedéme oro-facial (A),

langue plicaturée (B), paralysie faciale (C) (9).
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3.1.2. Epidémiologie des signes cliniques

Selon la littérature, la prévalence des signes cliniques caractéristiques est

la suivante chez les patients atteints du SMR (10-12) :

Tableau 1 : Prévalence des signes de la triade symptomatique du SMR (10—

12).
Signe clinique Prévalence
CEdéme oro-facial 86%
Paralysie faciale 30%
Langue plicaturée 30a77%

Une étude de Camila Gavioli et coll réalisée en 2020 concorde avec les
données précédentes (10-12).
Celle-ci a été menée sur 47 patients présentant un SMR diagnostiqué. Les trois
signes cliniques de la triade symptomatique ont été étudiés chez chacun d’entre
eux (13):
= 47 patients, soit 100% de I'échantillon présentent des cedémes oro-
faciaux, principalement localisés au niveau des lévres, mais également au
niveau des paupieres, joues, gencives et palais.
= 13 patients, soit 27,6% de I'’échantillon présentent une paralysie faciale
périphérique.

= 22 patients, soit 46,8% de I'échantillon présentent une lingue plicaturée.

21
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Figure 3 : Répatrtition des signes cliniques de la triade symptomatique du SMR
chez 47 patients selon I'étude de Camila Fatima Biancardi Gavioli et coll. (13).

3.2. CEdémes oro-faciaux
3.2.1. CEdéme : définition

Un cedéme se traduit par 'augmentation des liquides extracellulaires
interstitiels a la suite d’'un déséquilibre de leur homéostasie.
Cette augmentation peut étre due a une hyperpression capillaire, a une chute de
la pression oncotique ou a une augmentation de la perméabilité capillaire.
Les cedémes localisés sont secondaires a un dysfonctionnement local veineux

ou lymphatique (14).

3.2.2. Manifestation clinique dans le SMR

La manifestation clinique la plus fréquente du syndrome de Melkersson-
Rosenthal est 'apparition d’'un cedéme cutanéo-muqueux. En effet, il est présent
chez 86% des patients atteints du SMR (10).

Celui-ci est généralement unilatéral et se situe au niveau de la région oro-
faciale. Il est généralement indolore, est incolore ou d’aspect brun / rougeatre,
ne répond pas au signe du godet et ne présente aucune fluctuation a la palpation.
L’cedéme apparait de maniére récurrente, allant de plusieurs semaines a

années, jusqu’a devenir permanent dans la majorité des cas (1,12).
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3.2.3. Cas clinique

Une étude de Tien-Yu Lin et coll. fut réalisée en 2015. Elle a pour but
d’étudier la symptomatologie d’un patient taiwanais de 23 ans atteint de SMR sur
une période de 12 mois (15).

Cette étude témoigne de la récurrence des cedémes oro-faciaux chez les patients

atteints de SMR, ainsi que leurs différentes localisations.

Lors de la pose du diagnostic, celui-ci présentait un cedéme palpébral
bilatéral ainsi qu'un cedéme labial supérieur depuis 3 mois.
Suite a la pose du diagnostic, une injection d’acétonide de triamcinolone a été
réalisée au niveau des cedemes.
A 2 mois, on observe une diminution de ces cedémes suite aux injections.
Cependant un cedéme jugal est apparu entre temps.
A 4 mois, un cedéme assez important de la lévre inférieure est apparu.
A 12 mois, on observe que les cedémes oro-faciaux ont disparu de maniére

spontanée (15).

0 mois 2 mois 4 mois 12 mois

Figure 4 : lllustration de la récurrence des cedemes oro-faciaux
chez un patient atteint de SMR (15).

3.2.4. Localisations

La localisation des cedémes dans le syndrome de Melkersson-Rosenthal
est variable. L’cedéme se situe, selon I'ordre de fréquence, au niveau de (12) :
= La lévre supérieure,
= Lajoue,

= La lévre inférieure,
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= Le nez,
= L'ceil,
= La paupieére,
= Le proces alvéolaire.
D’autres localisations intra-orales existent mais sont moins fréquentes, telles que

le vestibule, la glotte, le plancher buccal, la gencive, la langue ou le palais (12).

L’étude réalisée par Camila Gavioli et coll. s’'intéresse également aux
localisations des cedémes oro-faciaux chez 51 patients atteints du SMR. Les
fréquences des différentes localisations oro-faciales des cedémes sont reportées
dans le tableau suivant (16) :

Tableau 2 : Répartition de la localisation des cedemes oro-faciaux chez 51
patients atteints du SMR selon une étude de Camila Gavioli et coll. (16).

Localisation des cedémes oro-faciaux Nombre de patients atteints (%)
Levre supérieure 40 (78,4%)
Levre inférieure 24 (47%)
Gencives 21 (41,1%)
Joues 13 (25,4%)
Palais 6 (11,7%)
Paupieres 2 (3,9%)
Front 1(2%)
Muqueuse orale 1(2%)
Nez 1(2%)

w (=]
o o

£
o

N
o

[y
o

Nombre de patients atteints
w
o

Localisation des oedémes orofaciaux

Figure 5 : Graphique illustrant la répartition de la localisation des cedemes oro-
faciaux chez 51 patients atteints du SMR selon une étude de Camila Gavioli et
coll. (16).
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3.2.4.1. (CEdéme labial : chéilite de Miescher

Lorsque le SMR se présente sous la forme monosymptomatique, 'unique
signe clinique est dans la majorité des cas I'cedéme labial. Il porte alors le nom
de chéilite de Miescher ou chéilite granulomateuse. Celle-ci a été décrite par
A.G.Miescher, dermatologue suisse, en 1945 (17).

La chéilite de Miescher se manifeste par une macrochéilite.
Dans la majorité des cas, elle concerne la lévre supérieure, mais peut également
concerner la lévre inférieure, ou les deux lévres.
L’cedéme est souvent asymétrique, ferme, élastique, rénitent, avec un possible
erytheme du tégument. Cela provoque une éversion de la lévre cedématiée.
L’cedéme apparait par poussées durant quelques jours, puis se résout
spontanément. Cependant, avec le temps, celui-ci peut devenir permanent (11).

Cheilitis Granulomatosa

\.

Figure 6 : Chéilite granulomateuse de Miescher concernant la levre supérieure

(18).

3.2.4.2. (CEdéme facial

La majorité¢ du temps, I'oedéme facial se manifeste par un cedéme
palpébral. Celui-ci représente l'autre forme monosymptomatique du SMR
lorsqu’il se manifeste seul. Cette forme monosymptomatique est cependant
moins fréquente que celle marquée par la chéilite de Miescher. Celle-ci est
souvent sous-diagnostiquée (10).

Le patient peut donc présenter un cedeme au niveau de la paupiére d’'un
seul ceil ou des deux yeux. |l est parfois associé a une rougeur des téguments et
a de la douleur. L’'cedéme palpébral n’a généralement pas de répercussion sur

les capacités visuelles du patient (10).
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L’cedéme facial du SMR peut également se situer au niveau du nez, du
front, de la joue ou encore du menton. Ces localisations sont plus rares (11).

3.2.4.3. (CEdeme intra-buccal

Les cedémes oro-faciaux du SMR peuvent plus également avoir une

localisation intra-orale, notamment gingivale, jugale, linguale ou encore palatine.

Lorsque I'cedéme atteint la langue chez le patient atteint du SMR, on parle
de glossite granulomateuse de Schuermann. Les signes cliniques de celle-ci sont
les suivants (19) :

= Macroglossie,

= Disparition partielle ou totale des papilles,

= Taches kératosiques,

= Parfois une surface d’aspect bosselé avec des nodules séparés par des

sillons.

Figure 8 : Glossite granulomateuse de Schuermann (19).
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La localisation intra-buccale de 'oedéme peut également concerner le

palais, la gencive attachée, ou encore la muqueuse intra-orale jugale (16).

Figure 9 : CEdéme palatin (a), gingival (b) et de la muqueuse jugale (c) chez un
patient atteint du SMR (16).

D’autres localisations intra-orales existent telles que le plancher buccal, le
vestibule, ou encore la glotte (12).

3.2.4.4. Localisations non-céphaliques

Plus rarement, il est possible d’observer des cedemes a distance chez les
patients atteints du SMR, notamment sur le dos de la main et des pieds, ainsi
que dans les régions génitales et anales. Des formes mixtes avec cedémes des
régions céphalique et ano-génitale existent (11).

3.2.5. Complications

Les cedémes oro-faciaux peuvent occasionnellement engendrer des

complications. Celles-ci peuvent impacter les différentes fonctions de la face.
Les cedémes palpébraux peuvent impacter la vision, du fait d’'une réduction du
champ visuel.
Les cedémes labiaux et linguaux, quant a eux, peuvent avoir des répercussions
fonctionnelles, telles que des troubles de I'alimentation ou encore un langage
perturbé. Celles-ci sont causées par une difficulté de mobilisation de la langue
ou des lévres. (20).
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3.3. Paralysie faciale

3.3.1. Définition

La paralysie faciale présente dans le SMR est une paralysie faciale

périphérique.

La paralysie faciale se définit comme un déficit de la fonction motrice des
muscles faciaux suite a une atteinte nerveuse, qui concerne généralement le nerf
facial. Le nerf facial (VIl) est le septiéme nerf cranien et le principal nerf moteur

de la face. Il se ramifie au niveau du visage (21).

Une paralysie faciale est qualifiee de périphérique lorsque celle-ci atteint
les territoires supérieurs et inférieurs de la face (contrairement a une paralysie
faciale centrale qui ne touche que I'étage inférieur de la face). L’atteinte
Iésionnelle du nerf se fait dans son trajet extérieur au tronc cérébral. Le diagnostic
clinique de la paralysie faciale périphérique se base donc sur la présence d’'une

paralysie de I'étage supérieur de la face, également appelé étage palpébral (22).

3.3.2. Manifestation clinique dans le SMR

La triade clinique dans le syndrome de Melkersson-Rosenthal comprend,

outre les cedemes oro-faciaux, une paralysie faciale.

Selon la littérature, la paralysie faciale est retrouvée chez environ 30% des
individus présentant un SMR. Une paralysie faciale récurrente est observée dans
10% des cas. Elle est associée a un cedéme facial dans 13% a 50% des cas (9).

Dans le SMR, cette paralysie faciale peut étre unilatérale (dans la majorité
du cas du cbété homolatéral a celui de 'cedéme oro-facial) ou bilatérale.
Elle se présente généralement en association avec I'oedéme oro-facial. Celle-ci
apparait, la plupart du temps, plusieurs mois avant ou aprés |I'cedéme oro-facial.
Elle se manifeste de maniere récurrente avec récupération spontanée.

Cependant, une parésie faciale résiduelle peut survenir (12).

Dans de plus rares cas, d’autres atteintes de nerfs craniens peuvent étre
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remarquées chez les patients atteints du SMR, tels que le nerf oculomoteur (lll),
le nerf optique (ll), le nerf auditif (VIII), le nerf olfactif (1), le nerf glosso-pharyngien
(1X), le nerf hypoglosse (XII), ainsi que le nerf trigéminal (V) (12).

La paralysie faciale dans le SMR peut étre causée par une compression
nerveuse provoquée par 'cedéme ou par une infiltration granulomateuse directe
du nerf facial (23).

3.3.3. Cas clinique

L’étude de Tien-Yu Linet coll. fut réalisée en 2015 et étudie la
symptomatologie d’un patient taiwanais de 23 ans atteint de SMR sur une
période de 12 mois. Celle-ci témoigne de la récidive de la paralysie faciale
périphérique chez les patients atteints du SMR.

Le patient étudié présente un SMR avec une paralysie faciale périphérique
bilatérale.
Au stade initial, cette paralysie faciale se manifeste par un effacement des rides
frontales et donc d’une atteinte de I'étage supérieur de la face.
2 mois plus tard, une absence des sillons naso-labiaux lors du sourire est
observée, témoignant d’'une atteinte de I'étage inférieur de la face.
A 4 et 12 mois, le patient présente une amélioration de la motricité faciale avec
un léger plissement du front et la possibilité d’élever [égérement les sourcils (15).

0 mois 2 mois 4 mois 12 mois

Figure 10 : lllustration de la récurrence et de I'évolutivité de la paralysie faciale
chez un patient atteint de SMR (15).
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3.4. Langue plicaturée
3.4.1. Définition

La langue plicaturée est également nommée lingua plicata, langue
scrotale ou encore langue fissurée.
La langue plicaturée se définit comme la présence de fissures plus ou moins
marquées sur les faces dorsales et latérales de la langue, sans perte de
substance linguale (24).

Il s’agit d’'une affection bégnine, qui est asymptomatique. Sa découverte
est souvent fortuite. Néanmoins, le développement de colonies bactériennes et
fongiques, ainsi que les résidus alimentaires pouvant se loger dans les fissures
linguales peuvent provoquer une glossite ainsi qu'une halitose. Une hygiéne
orale, notamment linguale avec une brosse et un gratte-langue, est nécessaire

afin d’éviter ces signes cliniques secondaires (25).

Cette affection peut étre isolée ou associée a une langue géographique,
au syndrome de Down, au syndrome de Melkersson-Rosenthal, au psoriasis, au

syndrome de Sjégren ou encore aux maladies granulomateuses chroniques (26).

3.4.2. Manifestation clinique dans le SMR

Selon la littérature, une langue plicaturée est retrouvée chez 30% a 77%
des patients atteints du SMR, tandis qu’elle n’est retrouvée que chez 0,5% a 5%
des individus de la population générale. L’incidence retrouvée dans la population
générale étant assez élevée, certains auteurs ne considerent pas la langue
plicaturée comme un signe clinique suffisant pour effectuer un diagnostic du SMR
(12).

La langue plicaturée chez les patients atteints du SMR est souvent
présente des la naissance : il s’agit d’'une atteinte congénitale chez ces patients.
Cependant la langue plicaturée peut également se développer sur plusieurs
années, sans pour autant étre présente auparavant (11,27).
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Figure 11 : Langue plicaturée chez un patient atteint du SMR (28).

3.5. Autres signes cliniques

De nombreux signes cliniques additionnels a la triade symptomatique ont
été rapportés chez les patients atteints du SMR, tels que la migraine, les maux
de téte, les vertiges, les contractions musculaires... La prévalence de ces signes
cliniques n’est a ce jour pas rapportée. Les céphalées, dont la migraine, sont
néanmoins les principaux signes additionnels du SMR (12).

Une étude menée par M.Kanerva et coll. a pour but d’étudier les signes
cliniques présents chez des patients atteints du SMR et présentant une paralysie
faciale.

17 patients ont été questionnés sur les signes cliniques additionnels a la triade
symptomatique du SMR. Le tableau et le graphique suivants rapportent les
prévalences des signes additionnels observés chez ces patients (27) :
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Tableau 3 : Signes additionnels retrouvés chez les patients atteints
du SMR et présentant une PF (27).

Symptomes additionnels Nombre de patients atteints (%)
Migraine 8 (47%)
Maux de téte (autres que les migraines) 10 (59%)
Acouphénes 6 (35%)
Surdité soudaine 1(6%)
Vertiges 10 (59%)
Bouche séche 7 (41%)
Contractions ou faiblesses des muscles 5 (29%)
faciaux
Dysesthésie ou douleur faciale 6 (35%)
Dysphagie 5 (29%)
Transpiration excessive du visage 1(6%)
Anhidrose faciale 0 (0%)
Sécheresse oculaire 5 (29%)
Troubles de la vision 5 (29%)
Larmoiement excessif 4 (24%)
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Signes cliniques additionnels

Figure 12 : Graphique illustrant la répartition des signes additionnels retrouvés
chez les patients atteints du SMR et présentant une PF (27).

Sur tous les patients questionnés, 16 d’entre eux ont rapporté au moins un signe
clinique additionnel. Un seul patient n’en a rapporté aucun.

Dans cette étude, le taux de migraine chez le patient atteint du SMR s’éléve a
47%, alors que la prévalence de migraine dans la population générale ne s’éléve
qu'a 10% (25,27).
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4. Hypothéses étiologiques

L’étiologie du SMR n’est pas élucidée a ce jour. Cependant, plusieurs
hypothéses étiologiques sont mises en avant :
= Génétique,
= Allergique,
= Immunologique,
= Infectieuse.

L’étiopathogénie du SMR est probablement multifactorielle (29).

4.1. Hypothése génétique

La recherche d’hypothéses génétiques du SMR est apparue suite a
I'observation de plusieurs cas au sein d’'une méme famille.
Il existe deux principales hypothéses étiologiques génétiques du SMR :
= Une plus récente qui s’intéresse a la mutation du géne FATP1,
= Une plus ancienne qui s’intéresse a la translocation de novo autosomique
t(9;21) (p11,p11).
Ces deux hypothéses s’accordent pour qualifier le SMR de pathologie
autosomique dominante. Cependant, aucune de ces deux théories n'a été

prouvée a I'’heure actuelle (30-32).

4.1.1. Hérédité

La potentielle cause génétique avec transmission autosomique dominante
explique la présence de plusieurs cas de SMR dans la méme famille. La
présence du SMR dans 2 générations est souvent rapportée. Cependant, méme
si de nombreux rapports de cas existent, 'hypothése génétique n’est a ce jour

toujours pas prouvée (30).

Une étude fut réalisée par C.Lygidakis et coll. en 1978. Celle-ci témoigne
du caractere héréditaire du SMR. En effet, 'étude rapporte 7 membres d’'une
méme famille sur 4 générations atteintes du SMR. Suite a la pose du diagnostic
de SMR chez une jeune fille de 12 ans, une étude familiale a été réalisée. 6

autres cas ont été détectés, comme l’illustre le génogramme suivant (30) :
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Figure 13 : Génogramme témoignant du caractere héréditaire du SMR dans
I'étude réalisée par C.Lygidakiset coll (30).

Cette héredité constitue le fondement de I'hypothése étiologique génétique du
SMR (30).

4.1.2. Mutation de FATP1

L’hypothése étiologique génétique la plus récente concerne la mutation du
géne FATP1 chez les patients atteints du SMR. Le FATP1 est le géne codant
pour les protéines de transport des acides gras (FATP) (31).

Une étude réalisée en 2017 par Xg. Xu et coll. a été effectuée chez une
famille d’individus chinois dans laquelle plusieurs cas de SMR ont été identifiés.
Un séquencage de 'exome a été réalisé chez 2 individus présentant le SMR et
1 individu indemne du syndrome, afin de cartographier la région ou une
potentielle anomalie génétique pourrait étre présente. Pour rappel, 'exome est
la partie du génome constituée d’exons, parties des génes servant a synthétiser
des protéines.

3 génes ont été analysés par séquencage Sanger : FATP1, FLI1 et CACNA1H.
Seule la mutation du géne FATP1 a été observée chez les sujets atteints du
SMR, contrairement aux sujets sains.
Ce géne code les protéines de transport des acides gras (FATP) impliquées dans
I'absorption et le métabolisme des acides gras, qui sont par conséquent inhibés.
Cette mutation est autosomique dominante. FATP1 pourrait donc étre considérée
comme un géne causal. Des études complémentaires sont nécessaires afin de
confirmer cette hypothése (32).
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4.1.3. Translocation autosomique de novo t(9 ;21) (p11,p11)

L’autre principale hypothese étiologique génétique, émise il y a plusieurs
décennies, concerne une translocation génétique.
Celle-ci indique que le SMR familial serait hérité selon un mode de transmission
autosomique dominant avec pénétration incompléte suite a une translocation au

niveau du chromosome 9p11 (33).

Le rapport de cas de E.Smeets et coll. publié en 1994, s’est intéressé a
cette translocation. En effet, une étude génétique a été réalisée chez une femme
de 26 ans suite a un retard de développement chez sa fille. Cette femme est
atteinte du SMR.

Une trisomie 9p a été diagnostiquée chez la petite fille. Quant a la meére, une
translocation de novo réciproque a été observée au niveau des chromosomes 9
et 21: translocation t(9;21) (p11;p11). Il est important de préciser que les
parents de la femme atteinte du SMR ne présentent aucun signe clinique
pathologique pouvant faire penser au SMR et ne présentent pas non plus de
translocation génétique.

La translocation génétique sur le géne 9p11 pourrait donc étre a I'origine du SMR.
Cette piste n'est également qu'une hypothése étiologique qui mériterait d’étre
davantage étudiée (34).

4.2. Hypothése allergique

Le SMR pourrait également se déclencher suite a une réaction allergique.
Cette hypothése est apparue ultérieurement a I'administration de traitements
antiallergiques chez les patients en pleine poussée de SMR, ce qui a permis la
régression des symptémes.
Dans le service de médecine interne d’Alger en 1997, 2 patients atteints du SMR
ont été traités par corticothérapie, traitement qui s’est avéré inefficace. L'un d’eux
déclarait I'oignon comme élément déclencheur des poussées du SMR. De ce fait,
un traitement par antihistaminiques leur a été prescrit. Deux semaines aprés
I'instauration du traitement, les signes cliniques ont disparu. Cela a conduit a une
rémission prolongée de 5 mois pour 'un et de 2 ans pour l'autre. Ce rapport de
cas permet d’appuyer I'hypothése étiologique allergique du SMR (35).
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4.3. Hypothése immunologique

L’hypothése immunologique affirme que la diminution quantitative du C1-
inhibiteur serait a l'origine du SMR, notamment des cedémes oro-faciaux

observés (36).

Le C1-inhibteur a plusieurs actions (37) :
= Il agit sur la voie classique du complément lors d'une réaction
immunologique. En effet, il est le seul inhibiteur plasmatique de C1r et
C1s, protéases activées au début de la cascade d’activation.
= |l est également I'un des inhibiteurs de la kallikréine, qui est une protéase
plasmatique permettant de cliver le kininogéne, ce qui permet de libérer la
bradykinine, une hormone peptidique ayant des propriétés pro-

inflammatoires.

Figure 14 : Cibles du C1-inhibiteur (38).

Une étude immunologique concernant le C1-inhibiteur a été réalisée par
F.Masson et publieée en 2007. Cette étude concerne les patients atteints du SMR.
On observe une diminution acquise du dosage du C1-inhibiteur chez 2 patients
sur 4 atteints de SMR (37).

Concernant la voie du complément, il n’y a pas de clivage du C2 ou du C4 en
présence de ce sous-dosage en C1-inhibiteur. Ce sous-dosage ne provoque
donc pas une activation de la voie classique du complément. L’hypothése d’'une
activation de la voie du complément provoquant un cedéme n’est donc pas

retenue.
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Concernant le clivage du kininogene, celui-ci est augmenté, entrainant une plus
grande quantité de bradykinine et donc une vasodilatation avec fuite vasculaire
provoquant un cedéme.

La diminution du dosage de C1-inhibiteur prédispose donc a la formation
d’cedémes via la voie des kinines et peut donc étre considérée comme une
hypothése étiologique du SMR. Celle-ci nécessite d'autres investigations et
études afin de la confirmer (37).

4.4. Hypothése infectieuse
4.4.1. Infection virale

4411. Herpes simplex virus (HSV-1)

En 1973, Hornstein a rapporté que 10% des patients atteints du SMR ont
mentionné la présence de lésions bulleuses de type herpétique retrouvées au
début de la formation de 'cedéme labial (39).

Des études cliniques ont été menées, notamment une par M.Kanerva et Coll.
publiée en 2008, afin de trouver une association entre le HSV1 et le SMR.
Cependant, aucune association n’a été rapportée a ce jour (27).

441.2. Covid-19

Un rapport de cas datant de 2020 et publié par Bahadir Taglidere témoigne
du potentiel role étiologique du Covid-19 dans le SMR.
Une patiente s’est présentée aux urgences avec la triade symptomatique du
SMR. Celle-ci a déja manifesté une poussée de SMR auparavant et n’en a plus
jamais été victime depuis. Un scanner pulmonaire a été effectué et celui-ci s’est
révélé positif. Il estimportant de rappeler que ce dernier a une sensibilité de 98%
pour Tlinfection du Covid-19. Les recherches étiologiques (allergiques,
sérologiques...) concernant la poussée de SMR ressortent sans succés. A la
suite de tous ces examens, la patiente a été diagnostiquée porteuse du Covid-
19. L’administration d’hydroxychloroquine, d'azithromycine et de corticoides a
été concomitante a la guérison du Covid-19 ainsi qu’a la régression de la triade
symptomatique du SMR (40).
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Figure 15 : Patiente atteinte du Covid-19 et présentant la

triade symptomatique du SMR (40).

L’hypothése étiologique virale du SMR via le Covid-19 est alors proposée.
En effet, 'analyse de la muqueuse orale a mis en évidence une inflammation
avec présence de lymphocytes, plasmocytes et surtout de mastocytes. Or, lors
de l'infection virale par Covid-19, les nombreux mastocytes présents dans les
poumons sont activés.
Une potentielle activation des mastocytes des voies respiratoires supérieures et
inférieures via le Covid-19 pourrait donc provoquer un phénoméne inflammatoire
responsable des poussées du SMR. Son réle étiologique n’est a ce jour pas
prouvé. Cette piste n’est qu’'une éventuelle possibilité qui nécessite davantage

d’études et investigations (40).

4.4.2. Infection bactérienne

44.21. Mycobacterium tuberculosis

Une des hypothéses étiologiques infectieuses d’origine bactérienne est en

rapport avec la présence de mycobacterium tuberculosis, également appelé
bacille de Koch. En effet, Rebiay Apaydin et coll. ont réalisé une étude publiée
en 2004 (41). Celle-ci consiste en la recherche de mycobacterium tuberculosis
par amplification de 'ARN ribosomal sur une biopsie cutanée de cinq individus
atteints de SMR et un autre individu atteint de chéilite granulomateuse.
Trois des six échantillons se sont révélés positifs. Un quatriéme échantillon s’est
également révélé positif suite a une coloration de Ziehl-Neelsen. La présence du
mycobacterium tuberculosis chez quatre des six individus atteints du SMR
souléve la possibilité d’'une étiologie mycobactérienne du SMR (41).
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Une autre étude réalisée par R.Apaydin et coll. (2000) renforce cette
hypothése par la détection de cette mycobactérie dans la biopsie d’'un patient
atteint du SMR avec cedeme. Cette fois-ci, la détection a été effectuée par
amplification en chaine par polymérase (PCR) (42).

La présence de mycobactérium tuberculosis provoquerait donc une
réponse immunologique a un foyer infectieux chronique, responsable du

gonflement présent dans le SMR (41,42).

44.2.2. Infection odontogéne

Les infections odontogenes de type lésions carieuses ou parodontites
apicales représentent une autre hypothese étiologique d’origine bactérienne du
SMR (4,43).

4.4.2.2.1. Lésions carieuses et SMR

Un rapport de cas de T.Tadokoro et coll. publié en 2003 témoigne de cette
possible étiologie infectieuse odontogéne (4).
Celui-ci présente une patiente de 24 ans atteinte du SMR (diagnostiqué par
biopsie). Elle présente un cedéme labial inférieur ainsi qu'un cedéme facial
gauche persistants depuis 6 mois. Une recherche de I'étiologie (analyses
biologiques...) a été effectuée, sans donner de résultat. Les traitements
antiallergiques, antihistaminiques, antiinflammatoires ont été inefficaces. Il ne
s’agirait donc pas d’une étiologie allergique.
La patiente présentait une lIésion carieuse sur la premiére molaire inférieure
gauche. Suite au traitement de cette lésion carieuse, les cedémes, signes
caracteéristiques du SMR, ont disparu. En effet, une semaine apreés I'élimination
de ce foyer infectieux bucco-dentaire, les cedémes labiaux et faciaux ont
régresse puis ont entierement disparu sans récidive. Ce processus de rémission
est similaire a d’autres rapports de cas de la littérature, notamment au Japon, ou
une trentaine de cas de SMR ont régresse a la suite de I'élimination d’'un foyer

infectieux odontogene.

La concomitance des signes cliniques du SMR et d’un foyer infectieux

odontogéne pourrait s’expliquer par un processus immunologique provoqué par
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une infection focale chronique. Cette réaction immunologique, responsable des

signes cliniques du SMR, cesse donc suite a I'éradication de ce foyer infectieux

(4).

Figure 16 : Chéilite de Miescher avec foyer infectieux odontogene (A) et sa

totale disparition 9 mois apres I'élimination de ce foyer infectieux (B) (4).

4.4.2.2.2. Parodontite apicale et SMR

Une autre étude sur I'association entre la chéilite granulomateuse et les

infections odontogénes a été réalisée par Xiaosheng Hu et coll. et publiée en
2001. Celle-ci comprend 181 patients atteints d’'une chéilite granulomateuse,
forme monosymptomatique du SMR, répertoriés dans le service de stomatologie
de Pékin. Une comparaison a un groupe témoin a été effectuée.
Le résultat de cette étude montre que les Iésions carieuses dentaires et les
parodontites apicales sont significativement associées a la chéilite
granulomateuse. L’association démontrée dans cette étude est considérée
comme hautement significative (p < 0,001) (43,44).

Les patients atteints de chéilite granulomateuse présenteraient deux fois
plus de caries dentaires que ceux qui ne sont pas atteints. En effet, 42,5% des
patients atteints de chéilite granulomateuse présentent des Iésions carieuses
contre 29,3% chez les patients témoins.

Concernant la parodontite apicale, sa fréquence chez les patients atteints de
chéilite granulomateuse est significativement plus élevée avec une prévalence
de 60,2% contre 15,5% chez les patients témoins.

De plus, une relation est démontrée entre la localisation de la parodontite apicale

et la localisation de la chéilite de Miescher.
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La localisation de la chéilite et la localisation la Iésion carieuse ont également été
étudiées, mais aucune relation n’a été trouvée entre ces deux derniéres (43).
Cette étude montre donc l'importance du traitement des foyers dentaires chez
les patients atteints de SMR.

5. Diagnostic

5.1. Diagnostic positif

La pose du diagnostic du SMR se fait en 2 temps. Dans un premier temps,
on parle de suspicion diagnostique. Celle-ci résulte de I'examen clinique suite a
I'observation des signes du SMR, notamment ceux de la triade symptomatique.
Ensuite, le diagnostic positif du SMR ne peut étre établi qu’avec I'aide d'un
examen anatomopathologique réalisé suite a une biopsie (1).

5.1.1. Suspicion diagnostique : examen clinique

La suspicion diagnostique de SMR peut étre compromise si I'cedéme oro-
facial n’est pas présent.
En 1990, Hornstein et coll. ont donc établi une classification clinique permettant
de faciliter I'orientation du diagnostic de SMR. Celle-ci permet d’évaluer la
plausibilité du diagnostic de SMR selon les signes cliniques observables chez le
patient. Ces signes cliniques sont donc classés en trois catégories comprenant
des signes majeurs et des signes mineurs :

= Symptébmes de 1°" ordre (signes majeurs) : paralysie faciale, cedéme

d’aspect histologique caractéristique.

= Symptémes de 2°™ ordre (signes mineurs) : langue plicaturée, cedéme

d’aspect histologique non-caractéristique, céphalées type migraines,
atteinte d’autres nerfs craniens.

= Symptémes de 3™ ordre (signes mineurs) : symptémes végétatifs bucco-

faciaux, symptémes psychiatriques.

L’association des signes cliniques visibles permet, selon le tableau ci-dessous,

d’établir un diagnostic et les réserves a émettre concernant celui-ci (1) :
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Tableau 4 : Tableau aidant a la pose du diagnostic de SMR suivant

les signes cliniques selon Meisel-Stosiek et Hornstein (1).
Signes de 1°" ordre Signes de 2°™ ordre Signes de  Diagnostic

3*™° ordre

Paralysie faciale + Avec ou sans langue SMR complet
cedéme labial ou plicaturée
facial d'aspect
histologique
caractéristique
Lésions SMR
cedémateuses incomplet mais
d’aspect histologique sOr
caractéristique
Paralysie faciale CEdéme d’aspect histologique SMR
non-caractéristique incomplet mais
sar
CEdéme d’aspect histologique SMR
non-caractéristique + langue incomplet mais
plicaturée probable
CEdéme d'aspect histologique SMR
non-caractéristique + 2 incomplet mais
signes de 2°™ ordre probable
CEdéeme d'aspect histologique SMR
non-caractéristique + 1 signe incomplet et
de 2°™ ordre douteux
CEdéeme d'aspect histologique = 3 signes SMR
non-caractéristique de 3™ incomplet et
ordre douteux
Lésions d'aspect histologique SMR peu
non-caractéristique probable

Il est important de noter que pour Hornstein, la forme compléte du SMR
n'est pas synonyme de triade symptomatique. En effet, selon lui, la langue
plicaturée n’est pas un critére décisif pour justifier une forme compléte de SMR
(27).
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5.1.2. Diagnostic positif : anatomopathologie

Le diagnostic du SMR est ensuite confirmé par une analyse histologique.
L’analyse anatomopathologique réveéle la présence de granulomes histiocytaires
épithélioides sans nécrose caséeuse dans le fragment biopsié (45).

5.1.2.1. Biopsie

Afin d’effectuer cette analyse anatomopathologique, il convient d’effectuer
une biopsie. Dans la majorité des cas, celle-ci est effectuée au niveau de la lévre
supérieure, mais peut également étre effectuée au niveau de la paupiére (dans
les cas d’cedéme palpébral).

Ce fragment biopsié doit étre volumineux, tant dans la largeur que dans la
profondeur, allant jusqu’au muscle de la lévre.

Le but est que celui-ci contienne des granulomes. Cependant, ceux-ci peuvent
étre peu nombreux, d’une petite taille, ou présents uniqguement en profondeur.
Des recoupes de fragments peuvent donc étre possibles, jusqu’a une dizaine,
afin d’obtenir un fragment présentant des foyers granulomateux (11).

5.1.2.2. Organisation tissulaire et cellulaire

5.1.2.2.1. Définitions

Suite a la biopsie, I'analyse anatomopathologique a lieu.
Celle-ci révéle la présence de granulomes épithélioides histiocytaires sans
nécrose caséeuse (11).
= Un granulome épithélioide est une Iésion inflammatoire constituée d’'un
amas de cellules épithélioides (cellules dérivées des macrophages
activés et ressemblant aux cellules épithéliales), de lymphocytes et parfois
de cellules géantes de Langhans.
= Ces granulomes épithélioides sont caractérisés d’histiocytaires car ils
contiennent des histiocytes, monocytes sanguins ayant migré dans la
matrice extra-cellulaire des tissus conjonctifs lors d'une réaction

immunitaire innée (46).
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5.1.2.2.2. Description histologique

Le revétement épithélial du fragment biopsié ne présente aucune
anomalie. Le chorion sous-jacent est cedémateux et présente des capillaires
dilatés, signes d’une réaction inflammatoire (11).

Les granulomes histiocytaires sont présents dans le chorion de la sous-
muqueuse, ainsi que dans la couche musculaire plus en profondeur. Ces
granulomes sont disperseés, et leur nombre est trés variable. lls se démarquent
par leur angiotropisme et leur composition cellulaire. En effet, ceux-ci ont
principalement une localisation périvasculaire ou périlymphatique.

Concernant leur composition cellulaire, ils sont constitués de :
= Histiocytes épithélioides, ronds et roses.
= Lymphocytes et plasmocytes (lymphocytes différenciés produisant des
anticorps circulants).
= Cellules géantes de Langhans, qui sont peu nombreuses ou parfois méme
absentes. Ce sont des cellules polynucléées résultant de la fusion de
cellules épithélioides avec les noyaux localisés en périphérie. Ce type de
cellules possede une activité phagocytaire importante.
Des collections de cellules épithélioides sont parfois détectées dans la lumiére
des espaces lymphatiques (11,47).

Figure 17 : Aspect histologique avec faible grossissement : granulomes
inflammatoires dans le chorion et dans le muscle (11).
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Figure 18 : Aspect histologique avec fort grossissement : histiocytes
épithélioides et lymphocytes composant le granulome inflammatoire (11).

L’cedéme présent dans le chorion du fragment biopsié peut étre
caractérisé de lymphcedeme. Un lymphcedeme résulte d’'une stase vasculaire
provoquée par compression des vaisseaux. La compression est réalisée par les
granulomes qui repoussent la paroi vasculaire, ce qui peut provoquer des
lymphangiectasies.

Cette compression est telle, qu’on peut aller jusqu’a suspecter les granulomes
d’étre intra-lymphatiques sur les coupes anatomopathologiques. Cet aspect peut
étre nommeé endolymphangite épithéloide oblitérante.

Ce lymphcedéme explique donc [lefficacité du traitement par injection
intralésionnelle de corticoides qui léve la compression des vaisseaux et provoque

donc la disparition de 'cedéme (11,47).
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Figure 19 : Aspect histologique avec fort grossissement : granulome

paravasculaire comprimant le vaisseau et provoquant une stase vasculaire

(11).

5.1.2.2.3. Stade précoce du SMR

Les patients en stade précoce de SMR ne présentent pas de granulome
dans leur biopsie. En effet, on y observe seulement des canaux lymphatiques
dilatés, avec des agrégats périvasculaires d’histiocytes, de lymphocytes et de
plasmocytes dans le tissu cedématié. Aucune formation granulomateuse n’est
notifiée.

C’est uniquement dans les stades ultérieurs que les granulomes, avec ou sans
cellules de Langhans, sont observés. Cependant, dans les stades ultérieurs, les
formations granulomateuses ne sont pas toujours présentes et cela ne justifie

pas d’exclure le diagnostic de SMR (4).
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granulome chez les patients atteints de SMR (13).

L’étude de E.Kaminagakura et J.Jorge Jr publiée en 2009 a pour but
d’étudier 'hétérogénéité histologique chez deux patients atteints de SMR.
Une forme monosymptomatique (avec chéilite de Miescher) et une forme
compléte (avec la triade symptomatique) ont été étudiées (23).
La forme compléte présente une inflammation granulomateuse. Les lymphocytes
B représentent 56% du nombre total de cellules et sont principalement localisés
dans le centre du granulome. Quant aux lymphocytes T, ceux-ci représentent
33% des cellules, avec 48% de CD4+ et 16% de CD8+.
Dans la forme monosymptomatique, aucune formation granulomateuse n’est
retrouvée. Les cellules inflammatoires sont dispersées au sein du tissu
cedématié. Les lymphocytes B sont peu nombreux. Les lymphocytes T
représentent ici 78% des cellules, avec 34% de CD4+ et 46% de CD8+.

Tableau 5 : Caractéristiques histologiques et répartition cellulaire chez 2

patients atteints de SMR selon E.Kaminagakura et J.Jorge Jr (23).

56% 3% 48% 16%
Monosymptomatique Absence de granulomes <1% 78% 34% 46%

Compléte Présence de granulomes

Infiltrats lymphocytaires

périvasculaires
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Ces deux cas cliniques sont une preuve que les réponses immunitaires de
I'héte peuvent varier d’'un patient a un autre, pouvant parfois étre la cause d’'une
analyse anatomopathologique non-concluante au diagnostic de SMR. Cela
prouve également que le SMR est une pathologie trés hétérogéne.
Cette étude peut également soulever une autre hypothése émettant que les
infiltrats lymphocytaires sans formation granulomateuse puissent représenter
des cas précoces de SMR, en incluant des formes monosymptomatiques. La
présence de granulomes, elle, pourrait correspondre a des cas de SMR de plus
longue durée, notamment des SMR complets.
Des recherches plus poussées sont nécessaires afin de savoir si la forme
monosymptomatique de SMR pourrait étre la phase initiale du syndrome (avec
un contexte histologique caractéristique et évolutif dans le temps), ou bien si le
contexte histologique est simplement dépendant d’une réponse immunitaire

propre a chaque individu (23).

5.2. Diagnostics différentiels

Les diagnostics différentiels évoqués sont ceux qui sont le plus rencontrés
dans le SMR.

5.2.1. CEdémes
5.2.1.1. Rosacée

La rosacée est une maladie inflammatoire chronique d’étiologie inconnue.
Celle-ci comporte plusieurs stades, dont le stade vasculaire. La manifestation
clinique principale du stade vasculaire est I'cedeme facial, notamment palpébral.
A |a différence de 'cedéme dans le SMR, celui-ci est accompagné d’un érythéme

associé a des télangiectasies (48).
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Figure 21 : CEdéme palpébral lors d’une rosacée (49).

5.21.2. Angiocedéme / cedéme de Quincke

L'angiocedéme se caractérise par la survenue d'cedémes sous-cutanés
et/ou sous-muqueux transitoires et récidivants responsables d'un gonflement
localisé. Celui peut étre d’origine allergique ou encore héréditaire.

Lorsque I'cedéme de Quincke est associé a une obstruction potentielle des voies
respiratoires, on peut observer cliniquement un gonflement oro-facial.

L’cedéme facial dans la SMR se caractérise par une certaine chronicité, tandis
que I'cedéme de Quincke disparait entre 2 et 5 jours et est accompagné d’une
asthénie importante (37,48).

Figure 22 : Angiocedéme labial (50).
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5.2.1.3. Syndrome d’Ascher

Le syndrome d’Ascher est un syndrome trés rare se caractérisant par
I'association d’un blépharochalasis et d’une lévre double.
Le blépharochalasis est une tuméfaction cedémateuse récurrente des paupiéres
provoquant leur affaissement, qui est accompagnée d’une atrophie de la peau,
un rétrécissement des fentes palpébrales ainsi que I'apparition d’'un pseudo-
épicanthus. Cette tuméfaction palpébrale est parfois confondue avec celle du
SMR (51).
L’autre signe clinique du syndrome d’Ascher est une tuméfaction labiale sur le

versant muqueux, touchant le plus souvent la levre supérieure et provoquant un

aspect de double-lévre. Cette tuméfaction doit étre différenciée de la chéilite de
Miescher (48,52).

: £ ?
Figure 23 : Blépharochalasis (53) et tuméfaction labiale

(52) retrouvés dans le syndrome d’Ascher.

5.2.1.4. (Edéme palpébral : autres diagnostics différentiels

Chen et coll. ont résumé les différents diagnostics différentiels de 'cedéme
palpébral du SMR. Il les classe en quatre catégories : inflammations, infections,
tumeurs malignes, divers.

Ceux-ci sont rassemblés dans le tableau suivant (48) :
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Tableau 6 : Autres diagnostics différentiels de I'cedeme palpébral (48).

Melkersson-Rosenthal syndrome: Clinical Differential Diagnosis of Eyelid Swelling*

Inflammations

Acne rosacea

Thyroid orbitopathy

Hashimoto’s disease

Idiopathic orbital inflammatory pseudotumor

Blepharochalasis

Dermatochalasis

Lipogranulomas following oil or ointment
injections

Xanthogranulomas

Idiopathic, allergic or nonallergic, acquired or
hereditary angioedema including Quincke’s
edema (food, drug or textile dye-induced,
ACE inhibitors, local anesthetics like lidocaine,
bradykinin-mediated, C1 inhibitor deficiency)

Urticaria and mastocytosis

Anaphylaxis

Insect bite

Sarcoidosis

Allergic contact dermatitis

Erythema multiforme

Dermatomyositis (heliotrope sign)

Systemic or localized lupus erythematosus

Systemic vasculitis such as Wegener’s

Infections

Erysipelas

Preseptal cellulitis

Chronic canaliculitis and/or dacryocystitis
Sinusitis

Tuberculosis

Mononucleosis

Herpetic blepharitis (simplex or zoster)
Childhood viral infections

Hepatitis B prodrome

Nematode or fly larva infestations

Malignant Tumors

Sebaceous carcinoma with conjunctival and
epidermal pagetoid spread (masquerade
syndrome)

Lymphoma

Merkel cell carcinoma

Myeloma

Leukemia

Soft tissue sarcoma

Kaposi’s sarcoma

Metastatic carcinoma and primary eyelid adnexal
carcinoma with intralymphatic tumor cell emboli

Miscellaneous

Ascher’s Syndrome (eyelid swelling and
“double lips™)

Buschke’s scleredema

Lymphedema from head and neck or
thoracic tumor obstruction

Following surgery, injury or irradiation

Nephrotic syndrome

Congestive heart failure

Cirrhosis (hypoalbuminemia)

Prolapsed orbital fat

Floppy eyelid syndrome

Superior vena cava syndrome

Cavernous sinus-dural fistula

Atherosclerotic or post-traumatic
carotid-cavernous fistula

Lymphangioma (sometimes with
hemorrhage)

Localized or systemic amyloidosis with
recurrent hemorrhage

Meningioma of greater wing of sphenoid

Retained foreign body

Munchausen syndrome (self-inflicted
trauma)

granulomatosis and Churg-Strauss syndrome
Graft versus host disease
Pemphigus
Ocular cicatricial pemphigoid

*Substantially modified from Chen et al.”

5.2.2. Paralysie faciale

Lors de la présence d'un SMR incomplet avec paralysie faciale, les
spécialistes émettent parfois un mauvais diagnostic : la paralysie faciale
idiopathique, également appelée paralysie faciale de Bell ou paralysie faciale a
frigore (54).

La paralysie de Bell représente plus de la moitié des paralysies faciales
périphériques chez I'adulte. Au niveau symptomatologique, celle-ci se manifeste
par un déficit moteur des muscles ipsilatéraux des étages inférieur et supérieur
de la face. Ce signe clinique régresse entre 24h et 72h aprés son apparition. Des
douleurs rétro-auriculaires et des engourdissements de I'hémiface impactée
peuvent précéder ou accompagner ce déficit moteur.

Son diagnostic est clinique et passe par une étape d’élimination des diagnostics
différentiels (dont la paralysie faciale présente dans le SMR).

L’évolution est spontanée dans 75% des cas, avec une récupération compléte
(55).

La paralysie faciale dans le SMR aurait une prédilection plus héréditaire
que la paralysie de Bell, ainsi qu’une tendance a la récidive plus élevée (56).

Le pronostic en termes de guérison est moins bon chez un patient atteint d’'une
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paralysie faciale dans le cadre du SMR que chez un patient atteint de la paralysie

de Bell, notamment du fait du taux de récidive (57).

5.2.3. Langue plicaturée

La langue plicaturée peut étre observée chez un patient indemne de
maladie. Elle peut également étre présente dans différentes pathologies, les plus
courantes étant la langue géographique, le syndrome de Sjogren et le syndrome
de Down (58).

5.2.4. Maladie de Crohn et sarcoidose

La maladie de Crohn et la sarcoidose sont des pathologies systémiques
inflammatoires chroniques avec infiltrations granulomateuses pouvant provoquer
des GOF. La découverte d’'une GOF peut donc étre le point de départ a
I'établissement du diagnostic de maladie de Crohn ou de sarcoidose, a condition

de bien éliminer les diagnostics différentiels (notamment celui du SMR) (59).

Concernant la maladie de Crohn, il s’agit d'une maladie inflammatoire
granulomateuse chronique de lintestin pouvant atteindre I'entiéreté du tube
digestif, de la bouche a I'anus.

Des manifestations oro-faciales peuvent donc exister et précéder ['atteinte
intestinale (macrochéilie, ulcérations orales, hyperplasie gingivale, langue
plicaturée, érythémes muqueux, fissures gingivales). La macrochéilie et la langue
plicaturée sont également des signes cliniques majeurs du SMR (60).

Concernant I'aspect histologique dans la maladie de Crohn, les granulomes sont
moins paravasculaires, plus polymorphes, avec un plus grand nombre de cellules
géantes et de plasmocytes. Cependant, il n'existe pas de signe histologique
différentiel de certitude, rendant l'investigation clinique de signes digestifs

indispensable par la suite pour établir le diagnostic de la maladie de Crohn (11).

Quant a la sarcoidose, il s’agit d’'une maladie granulomateuse systémique.
Le diagnostic de la sarcoidose se base sur la présence d’'une granulomatose
touchant au moins deux organes (les principaux organes touchés étant le
systeme lymphatique médiastinal, les poumons, la peau et les yeux) (61).
Les patients atteints de sarcoidose peuvent également présenter une GOF avec
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des caractéristiques histologiques semblables au SMR. Cependant,
histologiquement, les granulomes présents dans la sarcoidose différent
légerement de ceux présents dans le SMR avec un plus grand nombre de cellules
géantes ainsi que des cellules histiocytaires plus claires. De plus, ils ne sont pas
particulierement angiotropes, contrairement aux granulomes présents dans le
SMR (11,62).

La découverte d’'une GOF doit donc étre associée a la recherche de signes
cliniques extra-oraux afin de déterminer si celle-ci est primaire/isolée (SMR,
chéilite de Miescher) ou secondaire a une pathologie (maladie de Crohn,

sarcoidose) (60).

6. Traitements

Il Ny a pas de traitement spécifique pour le SMR, et cela est sujet a la
controverse (6).

6.1. Médicamenteux

6.1.1. Corticostéroides

Chez les patients atteints de SMR, on constate une fonction immunitaire
anormale, une dérégulation immunitaire ou des tendances allergiques. Des
courtes doses dimmunosuppresseurs sont donc souvent prescrites. Le
traitement par corticostéroides peut étre administré via deux voies : systémique

ou locale (6).

Le traitement de corticoides par voie orale systémique (prednisolone) est
le traitement actuel le plus courant pour le SMR. En effet, il représente le
traitement initial donné aux patients. Ce traitement n’est pas invasif et présente
peu d’effets indésirables. Dans la majorité des cas, ces corticoides sont
administrés avec une posologie de 30 a 50mg/j pendant une semaine et sont
réduits progressivement sur deux semaines. Dans les cas les plus graves, le
meéthylprednisolone a forte dose est administrée.

Le but des corticoides est de réduire 'cedéme oro-facial ainsi que la paralysie
faciale. Quant a la langue plicaturée, celle-ci étant bégnine et peu dérangeante,
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elle ne nécessite aucun traitement. Ce traitement par voie orale de corticoides
entraine une amélioration chez 50 a 80% des patients et réduit la fréquence de
récidive de 60 a 75%. Cependant, les corticostéroides sont parfois inefficaces,
notamment dans les cas de paralysies faciales récurrentes (6,57,63).

Le traitement de corticoides par voie locale consiste en [injection

intralésionnelle d’acétonide de triamcinolone (1 a 1,5 ml d’une solution dosée a
10-20 mg/ml) répétée jusqu’a trois fois dans la semaine. Celui-ci est prescrit dans
le cas d’cedéme non-accompagné de paralysie faciale ou dans le cas d’cedeme
réfractaire aux corticostéroides oraux. Il permet de diminuer la sévérité de
I'cedéme ainsi que le risque de récidive.
Afin de réaliser une injection indolore dans la lévre supérieure, une anesthésie
tronculaire du nerf infra-orbitaire peut étre réalisée. Quant a la lévre inférieure,
une anesthésie du nerf mentonnier peut étre pratiquée. Des anesthésies de
contact (lidocaine) peuvent également étre appliquées afin de réduire la douleur
d’injection (6,45).

Figure 24 : Aspect clinique d’un cedeme labial dans le cadre du SMR sans

traitement (a) et suite a l'injection intralésionnelle de corticoides (b) (11).

Cependant, les effets des corticostéroides peuvent étre variables et les
bénéfices sont temporaires (47).

6.1.2. Autres traitements médicamenteux

D’autres traitements peuvent étre utilisés en alternative au traitement par

corticostéroides si celui-ci s’avére inefficace (2,6,47).
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Ces traitements sont développés dans le tableau ci-dessous (2) :

Tableau 7: Traitements médicamenteux alternatifs aux corticostéroides dans le

SMR (2).
Famille Molécule Dosage
Antibactérien antilépreux Clofazamine 200-300 mgl/j
Antibiotique Métronidazole 750-1000 mg/j
Antibiotique Minocycline 100 mg/j
Antibactérien antilépreux Clofazamine 200-300 mgl/j
Sédatif Thalidomide 100mg/j
Anti-TNF Infliximab
Anti-TNF Adalimumab
Antirhumastismal Hydroxychloroquine
Immunosuppresseur Méthotrexate
Antibiotique Dapsone 100mgl/j
Immunosupresseur Azathioprine

Les immunoglobulines intraveineuses sont également un traitement
possible du SMR en cas d'inefficacité des corticostéroides pendant plusieurs
jours. Ceux-ci sont injectés avec la posologie de 1g/kg sur deux jours (64).

Les antihistaminiques sont parfois utilisés dans les cas ou les corticostéroides
s'averent inefficaces. S'ils sont efficaces, I'origine du SMR pourrait donc étre

d’origine allergique (35).

6.2. Chirurgicaux

Le traitement par intervention chirurgicale peut étre prescrit uniquement
dans les cas les plus graves réfractaires aux différents traitements, notamment
ceux provoquant une déformation faciale prononcée. Ces interventions doivent
étre effectuées une fois que la maladie se situe dans une phase de quiescence
(47).

6.2.1. Décompression totale du nerf facial

La paralysie faciale du SMR est majoritairement causée par une
compression du nerf facial par 'cedeme qui se loge dans le canal osseux du nerf.
Cela provoque donc des neuropathies par piégeage. Dans certains cas, une
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décompression totale ou sous-totale du nerf facial peut étre effectuée

chirurgicalement. (65)

La décompression totale du nerf facial est une intervention chirurgicale
réalisée lorsque le patient atteint du SMR est touché par des paralysies faciales
récurrentes. En effet, cette récurrence peut provoquer a terme un déficit
fonctionnel du nerf facial, notamment une syncinésie faciale défigurante
accompagnée d'une aggravation de la paralysie faciale résiduelle a chaque
récidive. Le but de cette intervention chirurgicale est d’empécher I'apparition
d’autres épisodes de paralysie faciale, ce qui n’est pas systématiquement le cas
des patients traités par médicaments. Environ 90% des patients ne sont plus
concernés par les épisodes de paralysie faciale a la suite de cette intervention
chirurgicale.

La technique chirurgicale repose dans un premier temps sur une mastoidectomie
standard, suivie d’'une décompression des segments mastoide et tympanique du
nerf facial. Suite a cela, la décompression du nerf facial est effectuée du ganglion

géniculé au méat auditif interne via la fosse cranienne moyenne (6,65,66).

Figure 25 : Schéma illustrant la décompression du nerf facial via la fosse
cranienne moyenne (1 : nerf facial, 2 : ganglion géniculé, 3 : grand nerf pétreux
superficiel, 4 : cochlée, 5 : sinus pétreux supérieur, 6 : nerf vestibulaire
supérieur, 7 : canal supérieur semi-circulaire, 8 : oreille moyenne, 9 : conduit
auditif externe) (65).
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Figure 26 : Photographie clinique anatomique (FNt : segment tympanique du

nerf facial, FNv : segment mastoide du nerf facial, GG : ganglion géniculé) (67).

La décompression sous-totale du nerf facial peut également étre réalisée.
Celle-ci consiste a effectuer une décompression du nerf selon une approche
transmastoidienne, du foramen stylomastoide au ganglion géniculé. Cette
technique chirurgicale est également efficace contre la récidive des paralysies
faciales dans le SMR, mais présente un risque de surdité de transmission (66).

6.2.2. Chéiloplastie

En cas d’'cedémes persistants des lévres, une chéiloplastie selon la
technique de Conway peut étre réalisée. Celle-ci consiste a éliminer un bloc de
muqueuse située en dorsal du vermillon, avec suppression d'une partie du

muscle orbitaire et du tissu cedématié (6,68,69).
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Figure 27 : Technique chirurgicale de Conway afin de réaliser une chéiloplastie
(68).

Figure 28 : Patient atteint d’cedeme labial du SMR avant intervention

chirurgicale (a), retrait d’un bloc de muqueuse en forme de faucille situé entre
1,2 a 1,5cm en dorsal du bord du vermillon (b)(c), retrait des exces de

muqueuse (d), résultat post-opératoire (e) (69).

Un traitement localisé par photobiomodulation au laser a diode est une
alternative thérapeutique a la chéiloplastie chirurgicale. Celui-consiste en un
traitement de 3 séances de laser par semaine, et ce pendant 4 semaines. Les

résultats semblent immédiats, progressifs et stables dans le temps (70).
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Figure 29 : CEdéeme labial chez une patiente atteinte du SMR (a), traitement par
photobiomodulation laser (b), réduction de I'cedéme post-traitement (c) (70).

Ces thérapeutiques peuvent engendrer une perte de sensation labiale.
Il estimportant de préciser qu’elles n'ont aucun impact sur le caractére récidiviste

de 'oedéme (6).

7. Prise en charge en odontologie

7.1. Réles du chirurgien-dentiste
7.1.1. Démarche diagnostique

Le chirurgien-dentiste peut étre confronté a un patient consultant pour des
cedémes oro-faciaux ou encore une langue plicaturée. Celui-ci peut donc avoir
un role primordial dans le diagnostic précoce du SMR. L’interrogatoire médical
ainsi que I'examen clinique sont les deux points importants dans ce diagnostic

précoce (1).

En effet, I'historique des cedémes et paralysies faciales, ainsi que les
pathologies concomitantes permettent de s’orienter ou non vers le SMR. Une
neuropathie de type paralysie faciale rapportée par le patient devrait étre un
potentiel signe d’alerte pour le praticien, au méme titre qu’'un cedéme orofacial
ou une langue plicaturée. Les signes de la triade symptomatique du SMR
devraient donc étre des indices sur lesquels le chirurgien-dentiste porte son

attention afin de faciliter la pose du diagnostic de ce syndrome.

Il est donc important de s’intéresser de maniére détaillée a 'anamnése de
ces signes cliniques afin d’affiner cette démarche diagnostique. En effet, les

paralysies faciales et cedémes apparaissent de maniére récurrente avec
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résolution spontanée dans la plupart des cas. La localisation de I'cedéme,
principalement oro-faciale, est également un élément important sur lequel le
praticien doit se renseigner. Tous ces éléments sont donc indispensables a
relever lors du questionnaire afin de ne pas passer a c6té du diagnostic de SMR
(12).

De plus I'examen clinique permet d’éliminer les diagnostics différentiels
odontologiques. Effectivement, devant un ocedéme oro-facial, le praticien
s’orientera généralement vers une infection d’origine dentaire de type cellulite ou
encore une manifestation allergique telle que 'oedéme de Quincke. Des examens
complémentaires sont donc indispensables a I'élimination de ces hypothéses
étiologiques (dont I'étiologie dentaire) et a lorientation vers un possible
diagnostic de SMR, et donc vers les spécialistes adéquats (1).

L’orientation vers un médecin généticien peut étre intéressante si plusieurs sujets
sont atteints du SMR au sein d'une méme famille, ce qui présagerait une
potentielle étiologie héréditaire. L'orientation vers le service de médecine interne
est nécessaire a la prise en charge du syndrome, tout comme vers les services
de chirurgie plastique ou de neurochirurgie si les cedémes ou paralysies faciales

impactent la qualité de vie du patient (1,30).

Une fois I'hypothése diagnostique de SMR poseée, il est possible que le
chirurgien-dentiste réalise la biopsie permettant sa confirmation via analyse
anatomopathologique. Bien sir, cela est possible uniquement si I'cedéme
présente une localisation intra-orale (11).

7.1.2. Elimination des lésions carieuses et parodontites apicales

Le chirurgien-dentiste posséde un réle important dans le maintien d’'une
bonne hygiéne bucco-dentaire (1).

En effet, les Iésions carieuses et parodontites apicales entretiendraient la
réponse immunologique du SMR et participeraient a la persistance de ses signes
cliniques, comme I'a démontré I'étude de Xiaosheng Hu et coll. De ce fait, un
assainissement bucco-dentaire avec élimination des foyers infectieux est
indispensable. De plus, une attitude prophylactique est nécessaire, celle-ci

passant par un enseignement a I’hygiéne bucco-dentaire ainsi que par des visites
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de controle réguliéres (1,43).

De plus, outre le maintien du phénoméne immunitaire présent dans le SMR,
les lésions carieuses et parodontites apicales pourraient étre une étiologie
probable du SMR selon Xiaosheng Hu et coll. Leur élimination est donc
primordiale si une évolution favorable du syndrome est attendue. Il est donc
important d’éliminer toutes les pistes faisant penser a une possible étiologie
bucco-dentaire (4,43).

7.1.3. Accompagnement psychologique du patient

Le dernier réle du chirurgien-dentiste s’effectue lors du suivi régulier du
patient atteint du SMR. L’accompagnement de ce syndrome est important,
notamment psychologiquement puisque celui-ci peut avoir des répercussions
esthétiques faciales, notamment causées par les cedémes ainsi que par la
paralysie faciale. Si le poids psychologique de ces conséquences esthétiques est
trop lourd, le réle du praticien est d’orienter le patient vers des spécialistes
adéquats, notamment un neurochirurgien ou un chirurgien plasticien. Le but est
ici d’envisager une potentielle intervention chirurgicale permettant de pallier

partiellement ou totalement a cette problématique esthétique (1).

7.2. Risques médicaux induits par un traitement

médicamenteux

Les patients atteints du SMR ne présentent aucune anomalie sur leurs
examens biologiques sanguins (71,72).
Les risques médicaux gqu’ils présentent sont donc principalement ceux induits
par le traitement médicamenteux. lls se divisent en deux catégories :
= Risque médicamenteux,

= Risque infectieux.

7.2.1. Risques médicamenteux

Le risque médicamenteux regroupe les interactions médicamenteuses.
On parle d’interaction médicamenteuse quand la prise d’une substance modifie
I'effet d’'un ou plusieurs autres principes actifs présents au méme moment dans
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'organisme.
Les patients atteint du SMR peuvent présenter un risque médicamenteux dans
la pratique du chirurgien-dentiste (73,74).

Il existe de nombreuses interactions médicamenteuses selon les principaux

traitements. Les principales sont les suivantes (75) :

Tableau 8 : Interactions médicamenteuses des principaux traitements des
patients atteints du SMR (75).

Association non-recommandée Association contre-indiquée
Corticoides = AINS = Antituberculeux
=  AAP — AVK - héparine = Corticoides
= |nsuline supplémentaires

= Antidiabétiques oraux

= (Cisapride

= Phénytoine

= Carbamazépine
Méthotrexate = Pénicillines

= AINS
Métronidazole = AVK

= Disulfamide

= Ciclosporine

=  Phénytoine

Il est important de connaitre certaines de ces interactions dans la pratique
dentaire, notamment les interactions avec les pénicillines et anti-inflammatoires
non-stéroidiens (AINS), molécules pouvant étre prescrites par le chirurgien-
dentiste (1).

7.2.2. Risque infectieux

Le risque infectieux est le risque majeur chez les patients atteints du SMR.

7.2.2.1. Risques induits par la corticothérapie

Les glucocorticoides (GC) sont utilisés lors de maladies inflammatoires,
notamment le SMR. Ceux-ci ont deux effets principaux (74) :

= lIs ont un effet délétére sur les acteurs de la réponse inflammatoire.
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= lls affectent quantitativement et qualitativement le systéme immunitaire
provoquant un déficit de 'immunité cellulaire ('immunité humorale étant

moins concernée).

Ces effets ont donc pour conséquence I'apparition d’'un risque infectieux (76) :
= Si cette corticothérapie long cours est inférieure a 10mg/j, les précautions
générales dans la pratique dentaire sont a appliquer.
= En revanche, si celle-ci excéde 10mg/j, les actes invasifs sont a réaliser
sous antibioprophylaxie qui sera poursuivie jusqu'a cicatrisation
muqueuse. Les actes non-invasifs, quant a eux, sont réalisables en

respectant les précautions générales.

7.2.2.2. Risques induits par les immunosuppresseurs ou

traitements a visée immunosuppressive

Les patients atteints de SMR sous traitement immunosuppresseur
(méthotrexate...) ou traitements biologiques ciblés a visée immunosuppressive
(anti-TNF...) présentent un risque infectieux important puisque le patient est
immunodéprimé.

Avant tout acte invasif, il faudra contacter le médecin prescripteur afin de se
renseigner sur le potentiel arrét de ce traitement, ou sur la nécessité de mettre

en place une antibioprophylaxie (76).

Le méthotrexate est un immunosuppresseur. Il inhibe la prolifération des
cellules tissulaires. C’est un antagoniste de I'acide folique, ayant pour une
conséquence une réduction des défenses immunitaires, notamment de la
prolifération des lymphocytes T. Il est donc utilisé dans certains cas pour les
maladies auto-immunes. Cette immunosuppression induit donc un risque

infectieux (77).

Le TNF alpha est une cytokine ubiquitaire ayant des propriétés
inflammatoires et antibactériennes. Cette cytokine est impliquée dans les
pathologies inflammatoires, néoplasiques, vasculaires, infectieuses et auto-
immunes. Les médicaments anti-TNF ont une action immunomodulatrice. lls se

classent en deux groupes (78) :
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= Anticorps monoclonaux (bloquent les protéines effectrices) : infliximab —
adalimumab — golimumab — certolizumab.
= Récepteurs solubles (miment I'action des récepteurs spécifiques au TNF

alpha) : étanercept.

En plus de présenter un risque infectieux accru, les patients sous anti-TNF alpha
peuvent développer un risque majoré de complications cicatricielles puisque le
TNF alpha est essentiel au bon déroulement de la cicatrisation.

Une suspension du traitement afin de réduire le risque infectieux au moment de
I'acte invasif peut étre étudiée avec le médecin traitant, si cela n’altére pas le
pronostic de la pathologie systémique ainsi que I'état général du patient. Sa
reprise aura généralement lieu aprés cicatrisation complete. Une

antibioprophylaxie doit étre mise en place (78).

7.2.3. Mesures a prendre en cas de risque infectieux

Les patients traités par GC au long cours, immunosuppresseurs ou
traitements a visée immunosuppressive sont qualifiés d'immunodéprimés. Les
chirurgiens-dentistes doivent donc prendre des précautions particuliéres
(notamment I'antibiothérapie prophylactique) avec ce type de patient puisque le

risque infectieux qu’ils présentent est exacerbé (79).

7.2.3.1. Antibiothérapie prophylactique

L’antibiothérapie prophylactique permet de limiter un risque d’infection
locale et son extension éventuelle. Elle correspond a une prise unique
médicamenteuse dans I'heure précédent I'acte dentaire. L’amoxicilline et la
clindamycine sont les deux antibiotiques les plus couramment utilisés. Les

recommandations des doses sont les suivantes (79) :

Tableau 9 : Posologies de I'antibiothérapie prophylactique (79).

Adulte Enfant
Amoxicilline 2g 50mg/kg
Clindamycine* 600mg 20mg/kg

*En cas d’allergie ou intolérance aux B-lactamines.
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L’antibiothérapie prophylactique n’est pas indiquée pour la réalisation d’actes

non-invasifs (79) :
= Actes de prévention non-sanglants,
— Soins conservateurs,
= Soins prothétiques non-sanglants,
= Dépose post-opératoire de sutures,
= Pose de prothéses amovibles,
= Pose ou ajustement d’appareils orthodontiques,
= Prise de radiographies dentaires.

En revanche, I'antibiothérapie prophylactique est indiquée pour les actes invasifs
suivants (79) :

Tableau 10 : Recommandations de la mise en place d’une antibiothérapie
prophylactique en endodontie (79).

Actes bucco-dentaires invasifs

population générale immunodéprimé

Mise en place d'une digue
Soins endodontiques:

| Traitement des dents a pulpe vitale - R
Traitement des dents a pulpe nécrosée - V R
Reprise de traitement' - R
Chirurgie périapicale:
Sans comblement a l'aide d'un substitut osseux = . R

| Avec comblement & |'aide d'un substitut osseux - R

-:prescription non recommandée.

R:prescription recommandée.

Enindice: grade de larecommandation. Si celui-ci n'est pas indiqué, comprendre « Accord professionnel ».
t:avec ou sans |ésion inflammatoire périradiculaire d'origine endodontique (L.I.P.0.E.).
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Tableau 11 : Recommandations de la mise en place d’une antibiothérapie

prophylactique en parodontologie (79).

Actes bucco-dentaires invasif's

population générale ‘ immunodéprimé
Actes et soins parodontaux:
Détartrage avec et sans surfagage radiculaire - R
Sondage parodontal - R
Chirurgie parodontale:
Allongement de couronne clinique - R*
Chirurgie de la poche:
Lambeau d'accés % R*
Comblement et greffes osseuses - R*
Membrane de récjénération parodontale % ' R*
Protéines dérivées de la matrice amélaire - R*
Chirurgie plastique parodontale:
Lambeau déplacé - R*
Creffe gingivale - ' R*

-:prescription non recommandée.

R:prescription recommandée.

Enindice: grade de la recommandation. Si celui-ci n’est pas indiqué, comprendre « Accord professionnel ».

* Chez le patient immunodéprimé, le rapport entre bénéfice de l'intervention et risque infectieux devra &tre pris en compte.

Tableau 12 : Recommandations de la mise en place d’une antibiothérapie

prophylactique en pour les avulsions dentaires et transplantations (79).

. patient |
Actes bucco-dentaires invasifs T W

Avulsion dentaire:

Dent sur arcade, alvéolectomie, séparation de racines
Amputation radiculaire

Dent de sagesse mandibulaire incluse )
Dent incluse (hors dent de sagesse mandibulaire),
dent en désinclusion, germectomie I
Chirurgie préorthodontique des dents incluses ou enclavées
Autotransplantation

-:prescription non recommandée.

R:prescription recommandée.

Enindice: grade de larecommandation. Si celui-ci n'est pas indiqué, comprendre « Accord professionnel ».

* Chez le patient immunodéprimé, le rapport entre bénéfice de l'intervention et risque infectieux devra étre pris en compte.

D
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Tableau 13 : Recommandations de la mise en place d’une antibiothérapie

prophylactique pour les chirurgies des tissus durs et des tissus mous (79).

Patient
Actes bucco-entalres invastfs population générale immunodéprimé

Chirurgie osseuse R R

 (hors actes de chirurgie maxillo-faciale et ORL)
Exérése des tumeurs et pseudotumeurs bénignes } Rt

' de lamuqueuse buccale

Freinectomie 1 - l R
Biopsie des glandes salivaires accessoires - R!

-: prescription non recommandée.

R:prescriptionrecommandée.

Enindice: grade de la recommandation. Si celui-ci n'est pas indiqué, comprendre « Accord professionnel ».

#:Chez le patientimmunodéprimé, I'intérét de |'antibiothérapie prophylactique doit &tre déterminé en fonction du risque infectieux.

Tableau 14 : Recommandations de la mise en place d’une antibiothérapie
prophylactique pour les actes chirurgicaux en implantologie (79).

Actes bucco-dentaires invasifs

population générale immunodéprimé
 Chirurgie préimplantaire:
Elévation du plancher sinusien avec ou sans matériau R R*
de comblement
Greffe osseuse en onlay R, R*
Membrane de régénération osseuse ou matériau " R*
de comblement
 Chirurgie implantaire:
Pose de l'implant - R*
Dégagement de 'implant - R*
l Chirurgie des péri-implantites:
Lambeau d'accés, comblement, greffe osseuse, _ R*
membrane

-:prescription non recommandée.

R:prescription recommandée.

Enindice: grade de la recommandation. Si celui-cin'est pas indiqué, comprendre « Accord professionnel ».

* Chez le patient immunodéprimé, le rapport entre bénéfice de I'intervention et risque infectieux devra &tre pris en compte.

Tableau 15 : Recommandations de la mise en place d’une antibiothérapie
prophylactique pour les actes bucco-dentaires invasifs (79).

Actes bucco-dentaires invasifs

population générale immunodéprimé

Anesthésie locale ou locorégionale dans un tissu non

infecté |
Anesthésie locale intraligamentaire \ - R
Soins prothétiques a risque de saignement ] - R

Soins orthodontiques a risque de saignement ! -

-:prescription non recommandée.

R:prescription recommandée.

€Enindice: grade de la recommandation. Si celui-cin'est pas indiqué, comprendre « rd pr

* Chez le patient immunodéprimé, une anesthésie locale ou locorégionale devra étre préférée al’ anesthéste intraligamentaire.
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7.2.3.2. Antibiothérapie curative

L’antibiothérapie curative est subordonnée a la mise en évidence d’un foyer
infectieux. L’amoxicilline et la clindamycine sont les deux antibiotiques les plus

couramment utilisés. Les posologies de ceux-ci sont les suivantes (79) :

Tableau 16 : Posologies de I'antibiothérapie curative (79).

Adulte Enfant
Amoxicilline 2g/j en 2 prises 50 a 100mg/kg/j en 2 prises
Clindamycine* 1200mg/j en 2 prises 25mg/kg/j en 3 ou 4 prises

* En cas d'allergie ou intolérance aux R-lactamines.

Pour résumer, selon TAFSSAPS, I‘antiobiothérapie curative chez le patient
immunodéprimé suit les mémes recommandations que celles de la population
générale concernant le traitement des caries, pulpopathies, complications
périapicales et autres infections bucco-dentaires (annexes 1 et 4).

Les recommandations sont également similaires pour les deux groupes
concernant le traitement des maladies parodontales, sauf en cas d’abcés
parodontal ou d’infection locale relative aux protocoles de régénération
parodontale. Dans ces deux situations, une antibiothérapie curative est
nécessaire chez le patient immunodéprimé, contrairement a la population
générale (annexe 2).

Enfin, en cas de péri-implantite, une antibiothérapie curative est nécessaire chez

le patient immunodéprimé (annexe 3) (79).
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8. Conclusion

Le syndrome de Melkersson-Rosenthal est encore peu connu a I'heure
actuelle. Bien que son incidence de 0,08% est faible, la pose du diagnostic est
importante afin de soulager les patients rapidement, et notamment d’améliorer
leur qualité de vie. Le chirurgien-dentiste a un réle primordial dans le diagnostic
précoce de ce syndrome. C’est pourquoi la connaissance de ses signes cliniques
est primordiale afin d’établir un diagnostic clinique puis histologique. Cette thése

a pour but premier d’orienter les praticiens dans cette démarche diagnostique.

L’explication de la pathologie (hypothéses étiologiques, physiopathologie)
ainsi que les possibles suites (traitements médicamenteux et chirurgicaux, prise
en charge odontologique) sont a connaitre afin de rassurer le patient atteint de
SMR, notamment lors du suivi odontologique régulier mis en place afin d’éviter
I'apparition de foyers infectieux odontogénes. Le chirurgien-dentiste est donc un
membre important de I'équipe pluridisciplinaire (composée de spécialistes de
médecine interne, neurochirurgien, chirurgien-plasticien...) qui prendra en

charge les patients atteints de SMR.

Le SMR reste néanmoins une pathologie encore méconnue. Il faut donc
faire preuve d’un esprit critique et prendre du recul devant les articles disponibles,
qui sont en majorité des rapports de cas, ayant le plus faible niveau de preuve
scientifique (8).
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Annexes

Annexe 1 : Recommandations de la mise en place d’une antibiothérapie
curative dans le traitement des caries, pulpopathies et complications
périapicales (79).

Patient
Pathologies d'origine infectieuse

population générale | immunodéprimé

Caries - -
Pulpopathies et complications périradiculaires:

Pulpopathies (pulpites réversibles ou irréversibles) \ - -
Complications de la pathologie pulpaire i - -
-:prescription non recommandée (Accord professionnel).

Annexe 2 : Recommandations de la mise en place d’une antibiothérapie
curative dans le traitement des maladies parodontales (79).

Patient
Pathologies d'origine infectieuse

population générale | immunodéprimé

Gingivite induite par la plaque dentaire
Parodontites (débridement mécanique):
Chronique I - | -
Agressive localisée

Agressive généralisée ‘
|« Réfractaire au traitement »
Maladies parodontales nécrosantes
Parodontites (traitement chirurgical)
Abcés parodontal -
Lésion combinée endo-parodontale - -

Infection locale relative aux protocoles de régénération 5 e
parodontale '

-:prescription non recommandée.
R: prescription recommandée.

Q

B

o o
| o |00

o

Annexe 3 : Recommandations de la mise en place d’une antibiothérapie

curative dans le traitement des pathologies péri-implantaires (79).

Pathologies d'origine infectieuse

population générale immunodéprimé

- Mucosite péri-implantaire
Péri-implantite ] -*

-:prescription non recommandée (Accord professionnel).

R: prescription recommandée (Accord professionnel).
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Annexe 4 : Recommandations de la mise en place d’une antibiothérapie

curative dans le traitement des autres infections bucco-dentaires (79).

Patient
Retiivlogies d otigie ifectui population générale immunodéprimé
Accidents d'éruption dentaire:
Dent temporaire - - *
Dent permanente (péricoronarite) { R ‘ R
Cellulites:
| Aigué (circonscrite, diffusée, diffuse) | R | R
Chronigue ‘ - R
Actinomycose cervico-faciale R R
| Ostéites:

| Alvéolite suppurée

Ostéite (maxillo-mandibulaire)

Infections bactériennes des glandes salivaires
Stomatites bactériennes

Sinusite maxillaire aigué d'origine dentaire

-:prescription non recommandée.
R: prescription recommandgée.

0 DV DV OV D
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Thése d’exercice : Chir. Dent. : Lille : Année 2023

Syndrome de Melkersson-Rosenthal: une granulomatose oro-faciale
méconnue du chirurgien-dentiste / Margaux LEDUC. - p.81 :ill.29 ; réf.79

Domaines : Pathologie bucco-dentaire.

Mots clés Libres: Melkersson-Rosenthal, granulomatose oro-faciale,

cedeme, langue plicaturée, paralysie faciale.

Le syndrome de Melkersson-Rosenthal (SMR) est une granulomatose oro-
faciale. Avec son incidence de 0,08%, le SMR est un syndrome rare.

Ce syndrome associe une triade symptomatologique comportant paralysie
faciale, langue plicaturée et cedémes orofaciaux apparaissant de maniére
récurrente.

L’étiologie du SMR reste encore méconnue malgré les nombreuses
hypothéses émises nécessitant davantage d’approfondissement.

Le chirurgien-dentiste posséde un rble primordial dans la suspicion
diagnostique de ce syndrome. La confirmation diagnostique se fera suite a
une analyse anatomopathologie du tissu cedématié prélevé par une biopsie.
Suite a cela, l'orientation vers le service de médecine interne permettra la
prescription des traitements médicamenteux et/ou chirurgicaux adéquats.
Cette thése a pour but, suite a la description de ce syndrome, de développer
le rle que pourrait avoir le chirurgien-dentiste dans la prise en charge de ce

syndrome au cabinet.
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