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INTRODUCTION

L'Atrésie des Voies Biliaires est une maladie congénitale rare du nouveau-né, affectant
environ 1/20 000 naissances en Europe (1), dans laquelle on assiste a une obstruction
progressive de I'arbre biliaire due a la fibrose des voies intra et extra hépatiques (2). Il s’agit
d’une atteinte des voies biliaires appelée cholangiopathie oblitérante inflammatoire
destructrice dont les effets comme la cirrhose sont irréversibles en |I’absence de traitement
dans les deux premiers mois de vie (3). On assiste a un décés avant I’age de 2 ans en dehors
de toute prise en charge chirurgicale comme I’hépato-porto-entérostomie (intervention de
Kasai) et la transplantation hépatique (1,4). Ce sont les deux techniques de choix
respectivement réalisées en premiére et en seconde intention chez les patients porteurs
d’une Atrésie des Voies Biliaires (AVB). L’oblitération des voies biliaires entraine le passage
de la bilirubine dans le sang en proportions variables pouvant aller jusqu’a
I’"hyperbilirubinémie (HBR). Cela favorise le dép6t du pigment dans les tissus mous et les
tissus minéralisés en formation. Les dents temporaires et les dents permanentes peuvent
étre atteintes (5). Elles adoptent alors une teinte pouvant aller du jaune au vert. On parle
de green teeth (dents vertes). L'étendue et lintensité de la dyschromie semblent
directement liées a la rapidité de prise en charge et a la sévérité de la maladie (6,7).

A I’heure ou I"esthétique du sourire occupe une place prépondérante dans notre société,
les solutions proposées vont de I’éclaircissement externe aux facettes en composite ou en
céramique, en passant par des restaurations adhésives directes mais sont laissées a la
charge financiére de ces jeunes patients. Les conséquences esthétiques et psychologiques
deviennent d’autant plus préoccupantes lorsque I’enfant grandit (4).

L'objectif principal de ce travail est d’évaluer par une méthode qualitative I'impact
esthétique et psychologique de I’atteinte dentaire sur la qualité de vie des patients, a partir
d’un recueil de leur point de vue sur leur situation. Les objectifs secondaires sont :
répondre a une demande esthétique avec des moyens techniques en accord avec les
données acquises de la science, sensibiliser les décideurs politiques au vécu de ces jeunes
patients pour lesquels rien n’est actuellement proposé, débloquer une prise en charge
financiere des soins.

La littérature ne contenant que des cas cliniques rapportés isolés, il s’agit ici de la premieére
série de cas publiée concernant la dyschromie dentaire associée a I'Atrésie des Voies
Biliaires en collaboration avec le Centre de Compétence pour I’AVB pédiatrique et adulte

du Centre Hospitalier Universitaire (CHU) de Toulouse.
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. PATIENTS ET METHODE

A. Approche générale

Il s’agit d’'une étude unicentrique transversale. La méthodologie adoptée vise a obtenir une
meilleure compréhension des conséquences des effets de I’Atrésie des Voies Biliaires sur
les tissus dentaires. L'approche analytique est qualitative, adaptée pour comprendre les
phénomenes sociaux dans le domaine de la santé, et déja utilisée dans le contexte dentaire.
La population recensée d’AVB a Toulouse regroupe 103 patients dont 44 succes, 4 déces
dont 3 atteints de « dents vertes » ou green teeth (2 déces post transplantation hépatique
et 1 sur liste d’attente), 55 patients greffés dont 3 échecs secondaires, et 52 atteints de
« dents vertes » (Photo 1). Le choix de I’échantillon s’est porté sur des patients atteints
d’AVB et de dyschromies dentaires agés de 12 a 24 ans, période importante en termes
d’intégration sociale et d’estime de soi, indépendamment de leur genre (8). Quinze
patients ont été contactés parmi ceux des services d’hépatologie pédiatrique et adulte. La

période de I’étude s’est étendue du mois de mars au mois de juin 2022.

Photo 1 : Cas d'une patiente atteinte d’AVB et de dyschromie séveére, greffée a I’dge de 2 ans (photo prise au fauteuil
dans le service d’odontologie de Toulouse)

Pour la réalisation des entretiens, un appel a participation a été transmis par téléphone,
par e-mail ou a I'oral a I'ensemble des patients sélectionné ou a leurs parents dans le cas
ouils étaient mineurs, avec une lettre de présentation de I’étude a I’appui, jointe en annexe
de ce travail. Onze patients ont répondu favorablement et quatre n’ont pas donné suite a
la prise de contact. Les entretiens se sont déroulés avec 20% des patients ayant une
anomalie de teinte dentaire dans I’AVB. Le tableau ci-dessous (Tableau 1) regroupe les
données des traitements de I’AVB pour les patients interrogés permettant de comprendre
la liaison entre gravité de la maladie hépatique et sévérité de I'atteinte dentaire. Les
patients ont tous bénéficié en période post-natale d’une intervention de Kasai puis d’une
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transplantation hépatique. Il n’était pas nécessaire de rencontrer tous les patients en

consultation puisque I'analyse thématique privilégie I'expression de leur expérience

personnelle.
Patient Patient
Patient 1 | Patient 2 | Patient 3 | Patient4 | Patient5 | Patient 6 | Patient 7 | Patient 8 | Patient 9 10 11
Genre Féminin Féminin Féminin Féminin Féminin Féminin Féminin Féminin i
Age (ans) 13 19 23 21 15 24 21 12 16 16 15
. . 4mois et 2mois et
Age Kasai 1 mois 126 130 3jours 2 mois 130 J60 J58 2 mois 5jours 18 jours
. 16/07/2005 15/01/2001 11/03/2003 26/10/2011 08/11/2006
Age greffe 2ans (31 mois) (21mois) 6 mois 18 mois 17 mois (20 mois) (15 mois) 22 mois (12 mois) 10 mois
immuno-
suppresseur Neoral / Neoral /
actuel Advagraf Cellcept Neoral Advagraf Advagraf Neoral Advagraf Neoral Neoral Neoral Cellcept
Née 1 mois
Notes prématurée
Date
naissance 07/09/2008 28/12/2002 16/04/1999 17/04/2001 27/08/2006 01/11/1998 04/07/2001 20/07/2010 18/12/2005 15/11/2005 11/03/2007

Tableau 1 : Tableau regroupant les données des patients ayant accepté de participer a I'étude

B. Recueil des données

Les entretiens individuels ont été menés dans les locaux du service d’odontologie de
Toulouse en présence des patients ou a distance par téléphone. Il s’agissait d’entretiens
semi-structurés sur un échantillon minimal de 10 patients, fixé a priori et potentiellement
évolutif en fonction du degré d’atteinte de la saturation des données. Les discussions ont
été conduites en francais et sur une durée allant de 15 a 50 minutes. Un guide d’entretien
a été élaboré avec l'aide de Frédéric Vaysse et de Mathieu Marty (MM) a partir des
problématiques soulevées dans les objectifs de cette étude. Deux investigateurs (MM et
Théo Barange) ont mené ces entretiens. lls débutaient par des questions générales sur I’age
du patient, son métier ou son niveau d’étude (si étudiant.e), puis sur le point de vue du
patient sur son propre sourire en grandissant, sa facon de le décrire et I'impact sur son
guotidien. Les entretiens ont aussi abordé la question de la relation soignant-soigné et de
la difficulté a trouver un praticien aux compétences adaptées. Le besoin de prise en charge
financiere des soins esthétiques par [I’Assurance Maladie et les organismes
complémentaires, ainsi que le role des décideurs politiques ont été évoqué au cours de ces

discussions. Les entretiens ont été menés jusqu’a I'obtention de la saturation thématique.

C. Analyse des données

Une analyse thématique des verbatims issus des entretiens individuels a été réalisée selon
une approche hypothético-déductive. Elle permet de vérifier des themes (hypothéses)
élaborés grace a I'expérience clinique du praticien et la recherche bibliographique, ainsi

gue d’apporter de nouveaux thémes qui n’étaient pas prévus avant I'analyse. Les
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entretiens étaient enregistrés puis retranscrits par traitement de texte. La collecte et
I’analyse continuaient jusqu’a I'obtention de la saturation des données et de la stabilité des
conclusions.
L'analyse thématique s’est faite en suivant plusieurs étapes :
- retranscription des entretiens enregistrés au dictaphone, lecture et re-lecture des
données, anonymisation ;
- codage des données, et regroupement des données affiliées a un méme code par
deux investigateurs (MM et TB). Le logiciel Nvivo (QDR international, Cambridge
(MA), USA) a été utilisé pour le codage ;
- regroupement des différents codes en thémes généraux, a la suite de I’analyse, sans
détermination a priori ;
- organisation des thémes (modifications, fusions et/ou suppressions) ;
- description des themes et illustrations avec des extraits de données ;

- rapport d’analyse, interprétation et discussion selon les objectifs de la recherche.

D. Considérations éthiques

Cette étude a été approuvée sur le plan éthique par la direction générale du CHU de
Toulouse et le Centre de Compétence pour I’Atrésie des Voies Biliaires et Cholestases
Génétiques coordonné par les docteurs Pierre Broué (hépatologue pédiatre) et Karl
Barange (hépato-gastro-entérologue adulte). Ces derniers assurent également la
consultation de transition d’hépatologie de I'enfant a I’'adulte a partir de 15 ans permettant
le maintien d’un suivi avec peu de patients perdus de vue au fil du temps (8).
Avant le début de I’entretien, les patients volontaires ont donné leur consentement apres
avoir été informés de :
I’anonymat des participants (transcriptions ne faisant pas paraitre les noms des
participants ou de tiers, ou d’événements permettant d’identifier le patient) ;
- la garantie que tout ce qu’ils évoqueraient au cours de I’entretien ne serait utilisé
gue dans le cadre d’une analyse anonyme des résultats, sans aucune conséquence
possible sur la prise en charge médicale future ;

- du caractére volontaire du recrutement (possibilité de refuser).
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1. RESULTATS
L'analyse des données obtenues effectuée avec le logiciel Nvivo fait ressortir, a partir
des entretiens réalisés, la fréquence des thémes abordés, les mots qui reviennent le plus

souvent, ainsi que les citations des patients associées.

Figure 1 : Diagramme illustrant les codes comparés par nombre de références d'encodage

La figure 1 représente la proportion des themes abordés lors des entretiens. Les trois
themes les plus abordés avec les patients sont: 1) I'impact que peut avoir I'atteinte
dentaire sur leur qualité de vie, leurs relations sociales, la difficulté a s’insérer dans la
société ; 2) le probléeme financier lié a I'absence de prise en charge qui les contraint
généralement a ne pas se faire soigner; 3) le regard des autres sur leur différence
notamment en milieu scolaire. Cela se traduit par des remarques, des moqueries voire du
harcelement et des enfants qui rentrent en pleurs a la maison ou qui n’osent plus sourire
en montrant leurs dents.

Viennent ensuite d’autres themes liés a ces trois premiers : la demande d’une prise en
charge précoce a I’age ou I'enfant commence a avoir une estime de soi afin de pouvoir
« sourire comme tout le monde sans attirer I’attention » (Patient 3 ou Pt.3), la relation avec
les chirurgiens-dentistes et orthodontistes qui semble bien se passer, la qualification de
leurs dents avec leurs propres mots ainsi que I’dge de prise de conscience de la dyschromie,

généralement au début de I’adolescence.
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Figure 2 : Nuage des cent mots les plus utilisés lors des entretiens

Le logiciel Nvivo permet d’établir une relation entre les cent mots le plus souvent

prononcés (Figure 2) et les thémes évoqués plus haut (Tableau 2).

Thémes

Mots les plus utilisés

Impact sur la qualité de vie

Le besoin de prise en charge financiére

Regard des autres

« complexer », « confiance », « blanches »,
«jaunes », « vertes », « géné », « pleurant »,
« compliqué », « couleur », « teintées »,

« photos », « sourire »

«remboursé », « changer », « facettes »,
« payer », « permettre », « moyens », « maladie »,
« pOUVOiI‘ », « rien »

« probléme », « jeunes », « socialement »,

« moqueries », « moquait », « remarques »,
« college », « subi », «harcelé », « enfants »,
« école »

Tableau 2 : Tableau des mots les plus fréquemment utilisés illustrant les themes abordés

La notion de « complexe » se répéte a de nombreuses reprises. Ces jeunes patients vivent

un quotidien et une adolescence compliqués. lls sont complexés par leur sourire et la

couleur de leurs dents. Cela provoque un manque de confiance en eux et rend difficile

I'action de sourire pourtant si naturelle, par peur de subir des moqueries ou du

harcelement. En I'absence d’aide financiére et sans les ressources nécessaires pour la

plupart, ils se retrouvent dans une impasse et sont quotidiennement confrontés au regard

de leurs camarades qui n’ont pas conscience de la gravité du probleme et des

conséquences qu’il peut y avoir sur le développement de I'enfant.
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Theémes Citations des patients
Impact sur la qualité de vie « L’enfance cest la période ou on peut étre complexés et

perdre confiance en soi a cause de son sourire, ¢a peut
avoir un impact psychologique important » (Pt.7)
«Je ne souris pas trop avec les dents. Je souris souvent la
bouche fermée » (Pt.11)

Le besoin de prise en charge « Cest hors de prix parce que c’est considéré comme de

financiére I'esthétique et pas comme dans le cadre de la maladie »

(Pt.3)
«Le dernier devis que j’ai fait s’élevait a 20.000e pour 8
facettes en haut et 8 facettes en bas, ce qui n’était pas

possible pour moi » (Pt.2)

Regard des autres «A chaque fois on me demandait pourquoi javais les
dents vertes et y’en avait toujours qui se moquaient par
rapport aux dents » (Pt.8)

« Ce qui m’a vraiment marqué c’est qu’on me disait que
mes dents étaient couleur pisse ou couleur paille en 5™
et 4™ » (Pt.10)

Tableau 3 : Citations des patients (Pt.) illustrant les thémes abordés

A. Impact sur la qualité de vie (Tableau 3)

Les patients atteints de dyschromie dentaire dans le contexte de I’AVB décrivent leurs
dents telles qu’ils les percoivent quand ils se regardent dans un miroir : « elles sont jaunes »
(Pts.2, 3, 10 et 11), « elles sont vertes » (Pts.1, 7, 8). Lorsqu’on leur demande de donner
une note a leur sourire, celle-ci dépasse rarement la moyenne. Pour la plupart, ils se situent
entre 3 et 5 sur une échelle de 0 a 10. Ces patients sont généralement exposés a une qualité
de vie affectée par ce phénomene : « Le sourire est trés difficile a cacher surtout quand les
colorations sont assez fortes ¢a peut complexer vraiment énormément » (Pt.10). Ce sont
des jeunes pour lesquels sourire demande un effort et provoque la peur de subir des
remarques : « Je n’ose pas sourire, je ne veux pas qu’on voit mes dents, dés qu’on sourit on
ne voit que ¢a » (Pt.2). Aujourd’hui et depuis plusieurs années, les jeunes des nouvelles
générations sont vigilants a I'apparence physique qu’ils dégagent et a ce que les autres
percoivent d’eux, en lien avec des idéaux et des standards véhiculés par la publicité, les
réseaux sociaux : « Quand on voit les gens a la télé, avec la téléréalité et qu’on voit leurs
dents, ¢a rend encore plus complexé parce qu’ils nous font réver. La mentalité des jeunes
de mon dge est trés axée sur le physique et sur I'apparence donc ¢a blesse encore plus »
(Pt.3). La différence peut étre difficile a accepter pour les gens qui doivent vivre avec, et le

fait de la cacher est parfois le seul moyen d’améliorer I’acceptation de soi quand cela est
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possible : « L’appareil dentaire lui sauve la vie, ¢ca camoufle trés bien » (Pt.8), « Jai
longtemps essayé de les cacher, comme j’avais le masque ¢a ne se remarquait pas trop »
(Pt.10). Les patients décrivent aussi des difficultés dans les interactions sociales,
notamment affectives et professionnelles : « On sait trés bien que dans la vie adulte ¢a va
étre compliqué, professionnellement et quand il va faire des rencontres féminines par
exemple, méme avec une forme modérée » (Pt.11), explique une maman. La notion de
« complexe physique » revient systématiquement lors des entretiens. La prise de
conscience de ce probléme apparait au début de I'adolescence, au collége vers les classes
de 5%™M¢ ou 4®me (13-14 ans) mais parfois plus précocement dés I’école primaire : « Jai
commencé & m’en rendre compte au collége, en 5™ ou 4°™¢, & force de me voir dans la
glace et qu’on me dise que j’avais les dents noires, qu’on me le fasse remarquer » (Pt.7).
Enfin, la relation avec les soignants, dentistes ou orthodontistes est de bonne qualité. Ils
ne semblent pas réticents a I'idée de prendre en charge ces enfants une fois qu’ils ont
compris I'origine de I'anomalie et I’absence de risque lié a la prise en charge médicale :
« J’ai toujours été bien prise en charge » (Pt.6), « Il n’était pas perturbé, tout se passe trés
bien, il fait comme avec les autres enfants » (Pt.8), « C’est un jeune, il est tres bien, il m’a
demandé ce qu’elle avait, c’était la premiére fois qu’il voyait ¢ca mais n’était pas choqué »
(Pt.1). Néanmoins, malgré la motivation des praticiens, les patients se retrouvent
confrontés a la notion de « soins esthétiques » et I'absence de remboursement inhérente,
contrairement a la prise en charge intégrale de la réfection chirurgicale de la cicatrice de
laparotomie abdominale secondaire a la greffe hépatique. Les patients interrogés
s’expriment en majorité sur la priorisation d’'une prise en charge dentaire plutét
gu’abdominale, si un choix devait s’'imposer : « Méme si la cicatrice pose probléme, on peut
la cacher avec les vétements alors que le sourire est trés difficile a cacher surtout quand les

colorations sont assez fortes ¢a peut complexer vraiment énormément » (Pt.10).

B. Le besoin d’une prise en charge financiére précoce

Afind’améliorer leur qualité de vie et de ne pas étre victimes de discrimination, ces patients
sont demandeurs d’une prise charge esthétique pour avoir un sourire qui paraisse le plus
naturel possible et pouvoir sourire en montrant leurs dents comme tout le monde :
« Toutes les familles ne peuvent pas se permettre de payer des blanchiments, des

facettes...etc. ils n’ont pas les moyens, c’est pas sérieux, ils se rendent pas compte. Il s’agit
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juste d’avoir un sourire normal » (Pt.11). La méconnaissance de ce probleme par les caisses
de remboursement conduit a I'absence de prise en charge financiére et laisse les patients
sans solution face a des sommes trés importantes : « Ce n’est pas du tout pris en charge
par la Sécurité Sociale donc ¢a chiffrait beaucoup et pour des gens modestes comme nous,
on ne pouvait pas se le permettre a moins d’emprunter de I'argent » (Pt.8). Ceux qui le
peuvent seraient préts a autofinancer les soins pour ne plus avoir ce probléeme mais jugent
gue cela n’est pas normal : « Je me dis quand méme qu’a long terme, méme si c’est pas
remboursé, je le ferai quand méme par mes propres moyens. Je ne trouve pas ¢a normal.
On devrait méme pas se poser la question, surtout pour ceux qui le subissent au quotidien,
au niveau professionnel, relationnel, familial » (Pt.6). Les patients et leurs parents ne
comprennent pas qu’un tel probléme avec les conséquences qu’il peut avoir ne soit pas
pris en charge par la Sécurité Sociale dans le cadre de la maladie et le vivent comme une
injustice : « Pour moi c’est di a sa maladie donc elle doit étre prise en charge a 100% y
compris les dents » (Pt.1), « Nos enfants n’ont pas choisi cette maladie donc il est important
de prendre en compte tout ce qui va avec » (Pt.8). Une patiente complexée par son sourire
a tenté d’obtenir une prise en charge exceptionnelle par la Sécurité Sociale avec appui de
son médecin et de son dentiste mais s’est finalement vue opposer un refus : « J'ai essayé
par le biais de la Sécurité Sociale, par le biais de la mutuelle mais évidemment je me suis
pris un refus. Je suis passée en commission et tout mais bon. Je trouve que ¢a serait bien de
généraliser ce remboursement » (Pt.6). Les patients s’accordent a dire qu’une prise en
charge précoce leur aurait permis d’éviter tous les désagréments auxquels ils ont été
confrontés durant leur enfance : « La prise en charge devrait avoir lieu dés le plus jeune dge
pour éviter les remarques qui peuvent blesser un enfant et pour que le résultat soit le plus
naturel possible » (Pt.7), « Si ¢a avait été fait plus tét elle n’aurait pas subi de harcélement.
Parce que les gosses, on sait que c’est moqueur (patiente en pleurs pendant que la maman

parle avec les larmes aux yeux) » (Pt.1).

C. Leregard des autres

Ces jeunes patients sont victimes du regard des autres qui peut étre jugeant et blessant :
« On me disait : T’as les dents jaunes, t’as pas de belles dents, brosse-toi les dents » (Pt.2).
IIs sont exclus du groupe a cause de leur différence provoquée par leur maladie. Les autres

enfants ne semblent pas vouloir rester avec eux : « Quand j’étais petite avec les moqueries
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j’étais un peu laissée a I’écart » (Pt.2). Ces moqueries s’accumulent sans que personne en
ait conscience et peuvent aller jusqu’au harcelement dans la cour d’école : « Elle a été
harcelée en primaire. Une année quatre gosses I'ont harcelé. llIs I'appelaient Shrek. C’est
pas gentil. On lui disait que ses dents vertes ne ressemblaient a rien (pleurs de la patiente
pendant que la maman parle). » (Pt.1). Les enfants sont sans concession les uns envers les
autres et la différence est un sujet de tension difficile a accepter : « Les enfants jugent
beaucoup, et de plus en plus tét selon moi, avec les réseaux sociaux, la publicité...etc. On ne
laisse pas assez de place a la différence. » (Pt.6). Le harcelement touche les enfants peu
entourés et qui ne savent pas comment réagir autrement qu’en s’isolant, qui ne le
verbalisent pas, d’ou un risque de retentissement sur le développement psychique :
« J’allais pleurer aux toilettes quand je subissais des moqueries, et je rentrais chez moi sans
rien dire a mes parents. Et c’était ¢a tous les jours. » (Pt.3). Au-dela de I'enfance, I'impact
esthétique est aussi important a I’dge adulte dans la vie sociale et professionnelle, méme
si les adultes semblent plus tolérants ou plus discrets sur leur facon de penser: « En
grandissant, a I'dge adulte, le regard des autres est aussi trés important » (Pt.7). En période
récente d’épidémie a COVID, le port obligatoire du masque dans I’espace public qui cache
naturellement le sourire des gens si ce n'est la quasi-totalité du visage a aussi aidé ces
patients a vivre en société : « Quand il y avait le masque j’étais contente. Au moins, on ne

voyait pas mes dents et on ne me faisait pas de remarques » (Pt.3).

. DISCUSSION

La littérature ne contenant que des observations isolées, nous publions la premiére série
de cas concernant les impacts de I’Atrésie des Voies Biliaires sur I’esthétique du sourire. Ce
travail a été possible grace au Centre de Compétence pour I’AVB pédiatrique et adulte du
Centre Hospitalier Universitaire de Toulouse. En médecine, I’age légal entre le patient
enfant et adulte se situe a 15 ans. La consultation de transition de I’enfant a I’adulte mise
en place au sein de ce centre pour ne pas perdre de vue les patients et maintenir leur suivi
régulier nous a permis d’inclure des patients de 12 a 24 ans.

Parmi les onze patients sélectionnés dans cette étude on retrouve une majorité de filles
(huit), bien gu’il ne semble pas exister de prédisposition liée au genre dans cette maladie
(9). Lors des entretiens, nous avons constaté que les garcons comme les filles sont

demandeurs d’une prise en charge indépendamment de leur genre.
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Nos données montrent que tous les patients ayant les dents vertes ont été en échec
thérapeutique d’emblée, c’est-a-dire avec un ictére persistant pendant les six premiers
mois de vie et ayant nécessité une greffe hépatique suite a I’hépato-porto-entérostomie.
Un échec thérapeutique associé a un ictéere et une hyperbilirubinémie augmente le risque
d’avoir les dents vertes. Cela va dans le sens de la corrélation existante entre le degré
d’atteinte dentaire et la sévérité de la maladie (6,10).

Les entretiens convergent majoritairement en faveur d’un besoin de prise en charge
esthétique précoce pour ces jeunes patients complexés par leur sourire et sans solution.
Sur onze patients interrogés, les huit les plus concernés par la dyschromie aimeraient
bénéficier d’une solution esthétique pour leur sourire. Les trois autres atteints d’'une forme
plus légére ou ayant appris a vivre avec n’en ressentent pas le besoin immédiat mais
donnent leur opinion sur I'importance d’une prise en charge pour les formes les plus
importantes. Méme si les patients contactés n’ont pas tous le méme degré de dyschromie,
ils s’accordent a dire que les dents doivent étre considérées comme faisant partie
intégrante des soins dans le cadre de la maladie. Ils ne trouvent pas normal que des enfants
et adolescents soient laissés sans solution a I’heure ou l'esthétique prend une place
grandissante dans la société et ou les moqueries peuvent avoir un effet néfaste sur
I’assurance et la confiance que doit acquérir un enfant en grandissant.

Cette considération esthétique arrive aprés que la vie des patients ait été sauvée mais il
existe un décalage qui n’est pas propre a I’AVB entre la notion de leur sauver la vie et celle
du sourire quisauve leur vie. Ce dernier les autorise a avoir une vie normale faite de
relations sociales dans une société ou elles s’appuient beaucoup sur I'apparence physique.
Finalement, sauver la vie ne doit pas étre synonyme d’une qualité de vie dégradée, surtout
guand cela intervient dés I’enfance. L'exigence des patients contribue aussi aux progres de
la science et doit étre prise en compte.

Les deux problémes majeurs auxquels nous sommes confrontés aujourd’hui sont la
législation et le remboursement. Les solutions techniques existent et sont réalisables en
pratique mais I'absence d’autorisation légale ou de ressource financiére limite les options
de traitement. La France et I'Europe interdisent les thérapeutiques d’éclaircissement
dentaire chez le patient mineur (directive du Conseil 2011/84/UE du 20 septembre 2011)
alors qu’elles pourraient étre un premier pas dans la prise en charge de ces patients.
Comme le montre le cas que nous avons réalisé au CHU de Toulouse ainsi que le cas étudié

par I"équipe du professeur Rangé (CHU d’lle de France APHP)(4), cette thérapeutique
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s’avere efficace bien qu’insuffisante dans le gestion esthétique initiale de la dyschromie.
Elle doit étre suivie de restaurations composites ou céramiques de type facettes afin de
recouvrir les dents et de masquer compléetement le défaut de teinte avec une apparence

qui soit la plus naturelle possible.

L'équipe d’odontologie pédiatrique du CHU de Toulouse a mis en ceuvre une prise en
charge esthétique chez une patiente de 13 ans (Pt.1) atteinte d’AVB et de dyschromie
dentaire sévére (Photo 1). Le protocole s’est déroulé en plusieurs étapes. Dans un premier
temps, une consultation de bilan avec prise de photographies a conduit a la décision de
débuter par un éclaircissement externe de I’arcade maxillaire, la plus visible. On note que
la démarcation entre la portion dyschromiée et la portion non dyschromiée des incisives
centrales maxillaires permanentes correspond a la durée d’exposition a 'HBR. Sachant que
la minéralisation du bord libre de ces dents s’effectue vers 3-4 mois et que la minéralisation
cervicale a lieu vers 4-5 ans, la zone de démarcation observée dans notre cas (Photo 1)
correspond a I'age de guérison de la patiente soit 2 ans. L'éclaircissement est suivi par la
conception au fauteuil de facettes en composite injecté sans préparation des dents pour
des raisons techniques et économiques. La croissance n’étant pas terminée, les facettes

céramiques définitives ne sont pas envisageables.

L’éclaircissement s’est déroulé sur 4 semaines aprés remise de la gouttiere thermoformée
maxillaire et du produit a base de peroxyde de carbamide concentré a 10% comme suggéré
par Van B. Haywood (11,12). La patiente devait porter les gouttiéres avec le produit, apres
le repas et le brossage au moins une heure le premier soir, deux heures le deuxiéme soir,
trois heures le troisieme soir, jusqu’a arriver a les porter toute la nuit. En cas de sensibilités
modérées, un dentifrice contre les sensibilités dentaires a été prescrit. En cas de sensibilités
séveres, I'arrét du traitement pendant une journée était préconisé avec une reprise du

protocole sur la durée précédente ne les provoquant pas.
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Photo 2 : Résultat de 4 semaines d'éclaircissement externe
A l'issue de ce traitement la patiente a été revue en consultation pour objectiver I'effet de
I’éclaircissement (Photo 2). Les résultats étaient encourageants mais insuffisants pour

répondre a la doléance esthétique de la patiente. La décision de faire des composites

injectés a été prise, et le protocole s’est déroulé en cing séances.

Photo 3 : Confection des gouttieres a partir du wax-up numérique

Photo 4 : Injection du bloqueur en technique 1/2 Photo 5 : Bloqueur en place pour une dent sur deux
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Photo 6 : Bloqueur en place de canine a canine Photo 7 : Résultat apreés injection des composites

Photo 8 : Polissage des composites injectés apres retrait des exces

Lors de la premiére séance, la prise d’'une empreinte optique permet de réaliser un wax-up
numérique. Le principe du wax-up en laboratoire de prothése est d’augmenter ou de
recréer le volume des dents avec de la cire montée a la main. C'est une maquette qui vise
a ménager I'espace pour le futur matériau qui viendra ensuite remplacer la cire. Le wax-up
numérique permet de faire la méme chose de maniére virtuelle, en 3D sur un ordinateur.
Deux modeles 3D sont imprimés pour I'arcade maxillaire : un premier modele avec le wax-
up pour une dent sur deux et un deuxieme modeéle avec le wax-up sur toutes les dents.
L'objectif est d’injecter les matériaux selon la technique une dent sur deux pour éviter qu’ils
ne fusent dans les embrasures et n"adhérent aux dents adjacentes. Ainsi, sur le premier
modele, une dent sur deux n’a pas de wax-up pour que la gouttiére soit parfaitement
adaptée et donc limiter la fusée des matériaux utilisés. Sur le deuxieme modeéle, toutes les
dents ont un wax-up afin que la gouttiére s’insére méme avec la présence des nouvelles
restaurations et toujours pour une adaptation optimale lors de I'insertion. Les gouttiéres
utilisées pour I'injection sont réalisées dans la séance a partir des modeles 3D (Photo 3).

Au deuxiéme rendez-vous, une couche de résine trés opaque appelée bloqueur visant a

masquer la dyschromie, est mise en place selon la technique une dent sur deux a 'aide
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d’une gouttiere perforée sur mesure (Photo 4). Du téflon est déposé sur les dents
adjacentes pour ne pas que la résine fuse dans les embrasures pendant l'injection. Le
bloqueur est injecté sur une dent pendant que les dents adjacentes sont protégées. Une
fois I'opération terminée (Photo 5), la méme chose est faite pour les dents restantes (Photo
6). La patiente se sent déja mieux et commence a anticiper le résultat final.

Pendant le troisieme rendez-vous, les composites injectés sont réalisés au fauteuil a I'aide
de gouttieres congues sur la base d’'un wax-up numérique. La résine est injectée selon la
technique une dent sur deux, comme pour le bloqueur. Aprés deux séances dédiées au
polissage (Photo 8), la patiente est trés satisfaite du résultat méme s’il reste perfectible
(Photo 7). Toutes les photos sont prises lors des consultations dans le service d’odontologie
de Toulouse avec I'accord de la patiente et de son responsable légal.

L'arcade du bas n’a pas été traitée en premiere intention. L'objectif était de masquer les
dents les plus visibles du sourire lors de ce premier essai. Le rendu photographique avec
une lumiere intense laisse paraitre une différence de teinte importante entre les dents. Elle
est cependant bien moins marquée lors de I'observation a I'ceil nu. L'encombrement
dentaire observé sur les photos a rendu la pose de digue trés compliquée, raison pour
laquelle il a été décidé d’essayer sans, méme si cela reste préférable et recommandé. Tous
les moyens ont été mis en ceuvre pour limiter au maximum la présence d’humidité sur les
surfaces dentaires lors du protocole de collage réalisé de maniére conventionnelle.
L'arcade mandibulaire moins visible, sera traitée dans un second temps, apres discussion
avec l'orthodontiste et en fonction de I’évolution des composites maxillaires. La patiente
qui n’hésite pas a appeler dans le service en cas de besoin, ne s’est pas présentée au dernier

rendez-vous de contréle, ce qui laisse penser que tout va bien.

Ce protocole bien que perfectible, semble étre ce qu’il peut y avoir de plus pertinent
comme prise en charge initiale pour des patients mineurs en cours de croissance et dont
les dents n’ont pas toutes terminé leur éruption. Les dents n’ont pas besoin d’étre
préparées pour recevoir les restaurations qui peuvent étre reprises a la demande en
fonction d’éventuelles fractures du composite liées a la mastication ou a un traitement
orthodontique par exemple. Un autre avantage de ce protocole est qu’il peut étre
considéré comme des restaurations composites classiques et facturé selon les tarifs de
I’Assurance Maladie, donc remboursé intégralement. Malgré tout, le résultat esthétique

n’est pas parfait. Une patiente plus agée de 21 ans (Pt.7) déja dans la vie active et ayant
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bénéficié de ce type de prise en charge précise qu’elle reste quand méme génée et n’évalue
son sourire qu’a 4 ou 5 sur une échelle de 0 a 10. « Je trouve que ¢a se voit quand méme,
ce n’est pas tres joli et ¢a ne fait pas naturel », se confie-t-elle. Cela laisse comprendre que
le traitement par composites directs au fauteuil est une bonne alternative pour les jeunes
patients, mais qu’une prise en charge plus poussée par facettes céramiques afin d’obtenir
un résultat le plus discret possible semble étre le traitement de choix pour les patients

adultes dont la denture n’est plus susceptible d’évoluer.
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CONCLUSION

L’Atrésie des Voies Biliaires (AVB) est une maladie rare (1/20 000 naissances) dont la prise
en charge doit étre pluridisciplinaire et gérée par un Centre de Compétence dans ce
domaine, a 'image du CHU de Toulouse. La littérature ne contient que trés peu d’articles
abordant la problématique dentaire dans ce contexte.

Notre étude est la premiére série de cas publiée sur le sujet en s’intéressant a un effectif
de onze patients. Les échanges avec les patients ont pu mettre en évidence une demande
générale concernant la reconnaissance du probléme dentaire lié a cette pathologie.
L'impact sur la qualité de vie est majeur et ne peut étre solutionné que par des soins
d’esthétique dentaire le plus précocement possible, pour lesquels tout est disponible au
plan technique.

A ce jour, en France, aucune prise en charge n’est proposée par les organismes de
remboursement alors que le co(t des soins s’étalant sur plusieurs mois de traitement varie
de 10 a 20 mille euros. Les seuls freins existants reléevent donc des domaines légal et
financier. Il devient urgent d’inclure I'esthétique dentaire dans la prise en charge globale
de la maladie afin que les patients puissent retrouver un sourire satisfaisant et n’ayant plus
de répercussion négative sur leur quotidien.

Un dépistage systématisé dans le milieu scolaire aux alentours des classes de maternelle
ou de primaire lors des visites médicales déja existantes pourrait aider a la mise en
évidence et a la prise en charge des conséquences de cette maladie face au manque de

connaissances des praticiens a ce sujet.

Vu le Président du Jury Vu le directeur de these
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ANNEXES

I. Rappels anatomiques, foie et voies biliaires (13)

Le foie est un organe de I'appareil digestif. |l participe a la fabrication et a I'excrétion de la
bile mais aussi a d’autres fonctions métaboliques nombreuses. C'est un organe
indispensable a la vie qui pése environ 1500 grammes et qui occupe toute la région sous la
coupole diaphragmatique droite, dans I’"hypochondre droit. Il s’étend vers la gauche de
I'abdomen du fait de son volume important et déborde sur I’épigastre et 'hypochondre
gauche.

Il présente trois faces dont deux sont en rapport avec le diaphragme. Il y a la face ventro-
supérieure dite diaphragmatique (Schéma 1) sur laquelle s’insére le ligament falciforme qui
est un repli du péritoine (séreuse recouvrant le foie). La face dorsale (Schéma 2) sur la
droite est en contact avec le diaphragme et le veine cave inférieure. La face inférieure est
aussi appelée face viscérale car elle repose sur des organes abdominaux dont ceux de
I’appareil digestif. On y trouve le hile (orifice d’entrée et de sortie de divers éléments qui
constituent le pédicule hépatique). A droite et en avant du hile, la fosse de la vésicule
biliaire. A gauche et avant, il y a le prolongement sur la face inférieure du ligament rond
(vestige de la veine ombilicale) qui chemine dans un sillon : la fissure du ligament rond. En
arriere on a la fosse du conduit veineux (canal d’Arantius) qui est une communication entre
la veine ombilicale et la veine cave inférieure.

En avant du hile, entre la fosse de la vésicule biliaire et la fissure du ligament rond, une
petite partie de la face inférieure du foie constitue le lobe carré. Une autre partie du foie
sur la face inférieure prend le nom de lobe caudé en arriére du hile.

Anatomiquement, le foie est divisé en deux lobes majeurs par rapport au ligament

falciforme : le lobe gauche et le lobe droit, beaucoup plus volumineux.

Schéma 1 : Anatomie du foie en vue ventrale Schéma 2 : Anatomie du foie en vue dorsale
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Le pédicule hépatique (Schéma 3) se trouve entre le hile du foie en haut et le bord supérieur
du duodénum en bas. Les éléments qui arrivent au foie sont la veine porte qui se divise
avant le hile en deux branches terminales, et I'artére hépatique propre qui vient de l'artére
hépatique commune depuis le tronc cceliaque. Elle va se diviser en deux branches
terminales et chemine en avant et a gauche de la veine porte. Les éléments qui sortent du
foie sont les voies biliaires pour excréter la bile. Il y a les voies biliaires intra-hépatiques qui
se résument a deux canaux hépatiques, droit et gauche, au départ des voies biliaires extra-
hépatiques. Ces deux conduits sortent au niveau du hile et se réunissent pour former le
canal hépatigue commun qui descend en avant et a droite de la veine porte. Le canal
hépatiqgue commun s’unit avec le canal cystique qui vient de la vésicule biliaire. Elle
accumule la bile entre les repas et la chasse vers le tube digestif pour la dégradation des
aliments. Cette union entre les canaux cystique et hépatique commun forme le canal
cholédoque qui se dirige vers le bord interne du deuxieme duodénum en passant derriére

le premier duodénum et derriere la téte du pancréas pour y entrer a sa terminaison.

Schéma 3 : Anatomie du pédicule hépatique, voies biliaires et pancréas
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1. La bilirubine

Les hématies ont une durée de vie d’une centaine de jours, suite a quoi ils sont détruits.
C’est I’'hémolyse. lls sont ingérés par les macrophages dans les vaisseaux de la moelle
osseuse, de la rate et du foie. L'héme ainsi libéré subit un catabolisme hépatique ou
dégradation enzymatique, entrainant la production de bilirubine. Ce pigment jaune-brun
est normalement éliminé par la bile et presque absent du plasma. On différencie la
bilirubine conjuguée dans le foie, de la bilirubine non conjuguée ou libre dans le plasma.
Cette forme native libre est toxique et insoluble dans |’eau. Elle est transportée jusqu'au
foie grace a "'albumine. Dans le foie, elle est conjuguée a 'acide glucuronique, étape
obligatoire afin de permettre son transport dans la bile en raison de son insolubilité. La
majeure partie de la bilirubine est excrétée dans la bile sous forme conjuguée. Elle sera
partiellement filtrée par le rein mais une partie est recaptée par le foie et secrétée dans la
bile, donc dans l'intestin gréle ou elle sera dégradée en stercobiline, pigment brun donnant

la couleur aux matiéres fécales (14).

Il. L’Atrésie des Voies Biliaires et sa prise en charge

L’Atrésie des Voies Biliaires (AVB) est une maladie rare qui touche environ 1/20 000
naissances vivantes. C'est une maladie congénitale faisant probablement suite a une
inflammation et a une fibrose progressive des voies intra et extra-hépatiques avec un
mauvais pronostic de survie (2 ans) en l'absence de prise en charge. On parle de
cholangiopathie oblitérante inflammatoire destructrice. Par cholangiopathie, on entend
toute atteinte des voies biliaires. La cause de la réponse inflammatoire est inconnue.
Plusieurs microorganismes infectieux sont impliqués, dont le réovirus de type 3 et le
cytomégalovirus, mais aucune association certaine n’est notée. En outre, il peut y avoir une
cause génétique avec des mutations des genes CFC1 et FOXA2 (15).

Les signes cliniques sont multiples et surviennent généralement plusieurs semaines ou
mois aprés la naissance : ictére sévere, hépatosplénomégalie, prurit, exanthéme, retard de
croissance, hypertension portale, saignements, ostéomalacie, ascite et insuffisance
hépatique (4).

La bilirubine qui ne peut alors étre sécrétée de facon physiologique diffuse dans le sang.
On parle d’hyperbilirubinémie quand la concentration de bilirubine dans le sérum dépasse

1,5 mg/dL, soit 21 umol/L. Lictére est cliniquement visible quand la concentration dépasse
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les 7 mg/dL de sérum. Chez le sujet sain, la bilirubine plasmatique est essentiellement non
conjuguée et son taux varie entre 0,3 et 1,0 mg/dL, soit 5,1 a 17,1 umol/L (6,9).

Aucun processus pathologique analogue n'existe chez les enfants plus agés ou les adultes.
Si elle n'est pas traitée, la cirrhose hépatique progressive pouvant débuter dées le deuxieme
mois de vie entraine la mort a I'dge de 2 ans.

La maladie est classée en fonction du niveau de I'obstruction biliaire la plus proximale. Le
type 1 (environ 5% des cas) a une perméabilité luminale jusqu'au canal cholédoque. Le type
2 (environ 2%) a une perméabilité jusqu'au niveau du canal hépatique commun. Et le type
3 (>90%), ou la partie la plus proximale de la voie biliaire extra-hépatique dans le porta
hepatis (hile du foie) est entiérement solide. Néanmoins, méme dans ces cas de type 3, on
trouve des canaux biliaires résiduels microscopiques qui conservent la continuité avec le
systéme biliaire intra-hépatique. Il existe donc un score en fonction du degré de sévérité

de I’AVB.

Schéma 4 : Classification de I'Atrésie des Voies Biliaires (1)

L'hépato-porto-entérostomie de Kasai est une procédure chirurgicale palliative réalisée
pour rétablir un drainage biliaire. La transplantation hépatique est indiquée en cas d'échec
de Kasai et I’AVB reste l'indication la plus fréquente de transplantation hépatique chez
I’enfant, représentant environ 75% des transplantations chez les enfants agés de moins de
2 ans (Registre européen des transplantations hépatiques 2005).

Concernant le diagnostic, le dépistage est indiqué si l'ictere est persistant au-dela de 14
jours aprés la naissance a terme, et au-dela de 21 jours en cas de naissance prématurée.
Les symptomes sont: un ictere persistant, des selles pales et des urines foncées. La
technique utilisée consiste en une mesure de la fraction de bilirubine conjuguée. Les

enfants atteints d’ictére physiologique (60% des nourrissons) ou d{ au lait maternel (15%)
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présentent des concentrations sériques accrues de bilirubine non conjuguée, tandis que la
bilirubine conjuguée est élevée dans l'ictere secondaire a la plupart des formes de maladie
hépatique. Notons que l'ictéere physiologique ou lié a I'allaitement n’a généralement
aucune conséquence et rentre dans l'ordre en quelques semaines. Une échographie
maternelle prénatale avec des résultats anormaux montrant un kyste lié au hile hépatique,
au canal biliaire ou au foie est observée chez environ 5% de tous les enfants atteints
d'Atrésie des Voies Biliaires (atrésie biliaire kystique). Bien que ce résultat ne soit pas
spécifique et qu'il indique souvent une malformation cholédocienne kystique ou un kyste
parenchymateux du foie, il justifie une évaluation post-natale approfondie.

Un diagnostic précoce est essentiel et par conséquent, I'examen des nourrissons
présentant une hyperbilirubinémie conjuguée est congu pour identifier une AVB et exclure
d'autres causes. La cholestase hépatique est évaluée par dosage de la bilirubine libre et
conjuguée, des gamma-glutamyl-transférases (GGT) et des phosphatases alcalines. Les GGT
sont généralement plus élevées en cas d'Atrésie des Voies Biliaires que dans les autres

causes de cholestase néonatale, en particulier lorsqu'elle est corrélée a I'age (1).

V. Détails sur l'intervention de Kasai

L’hépato-porto-entérostomie décrite pour la premiére fois par le chirurgien japonais Morio
Kasai dans les années 1950 peut permettre d'éliminer complétement l'ictére, de restaurer
les fonctions d'excrétion et de synthése du foie, et d’avoir une croissance et un
développement sains, bien que ce résultat ne soit ni certain ni prévisible. Dans cette
intervention, I'ensemble de |'arbre biliaire extra-hépatique est excisé de maniére a ce que
le hile hépatique soit sectionné au niveau de la capsule hépatique et que les canaux
restants, généralement microscopiques, soient exposés. Une anse jéjunale dite de Roux est

anastomosée a la surface de coupe, complétant ainsi la reconstruction.

Schéma 5 : Intervention de Kasai
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Le succes de l'intervention de Kasai est mesuré par la disparition de l'ictére et se définit
comme |'obtention d'une concentration normale de bilirubine dans les 6 mois suivants.
Plusieurs facteurs influencent le succés de cette chirurgie, notamment I'dge au moment de
I'intervention, I'étendue des lésions hépatiques et I'expérience du centre dans lequel
I'intervention est pratiquée (1).

Le risque de lésions hépatiques et I’évolution en cirrhose s'aggravent avec une obstruction
hépatique prolongée. Ce principe a donc suscité une campagne publique et professionnelle
pour encourager la prise en charge précoce de I’AVB et attire I'attention sur la nécessité du
dépistage (16,17).

La prise en charge de |'obstruction mécanique n'est qu'un des facteurs qui contribuent a
une issue favorable, car les processus inflammatoires intra-hépatiques se poursuivent
pendant au moins 6 mois apres I'intervention de Kasai (18). Ce processus pourrait expliquer
pourquoi certains nourrissons qui bénéficient d'une restauration initiale du flux biliaire
développent ensuite une fibrose progressive et une cirrhose (19,20).

Une centralisation des données par le ministére britannique de la santé a montré que
I'ictere était éliminé dans 57% des cas apres hépato-porto-entérostomie de Kasai, avec une
survie a 4 ans avec le foie natif de 51%, et une survie globale de 89% (21). L'avantage de
I'expérience chirurgicale a été reconfirmé dans une étude nationale francaise dans laquelle
une stratégie de collaboration entre plusieurs centres a été adoptée plutét qu'une
centralisation dans un trés petit nombre de centres (22,23). On note alors une survie du
foie natif a 4 ans plus faible (42%) qu'au Royaume-Uni, mais peu de changement dans la
survie globale (87%) par rapport au Royaume-Uni sur une période similaire. L'intervention
permet a 22% des enfants atteints d’Atrésie des Voies Biliaires de survivre jusqu’a 30 ans
avec leur foie natif. L'impact des facteurs pronostiques, notamment celui lié de I'dge a
I'intervention se poursuit jusqu’a I'dge adulte. La mortalité sans transplantation est stable
depuis 1997 (8%) malgré la diffusion des techniques telles que le foie partagé et la greffe a
donneur vivant. L'amélioration continue des résultats est principalement due aux meilleurs
résultats de transplantation hépatique (24).

L'intervention de Kasai est une procédure palliative qui ne guérit pas |'Atrésie des Voies
Biliaires. La maladie évolue chez 70% des enfants qui ont un drainage biliaire rétabli, avec
le développement d'une fibrose, d'une hypertension portale et a terme d'une cirrhose.
Malgré cela, plus de 80% de ceux qui ont subi une intervention réussie survivent plus de 10

ans avec leur foie natif avec une bonne qualité de vie (25).
34



V. Les conséquences de la maladie sur les tissus bucco-dentaires

Lors de I’hyperbilirubinémie (HBR), les cristaux de bilirubine se déposent sur les différents
tissus du corps, les os et les dents. Les tissus mous sont moins touchés car leur
renouvellement cellulaire est plus rapide. On peut cependant parfois observer une
pigmentation de la lévre inférieure. La bilirubine reste définitivement piégée dans les tissus
dentaires minéralisés car ils perdent leur activité métabolique aprés leur maturation,
conduisant a une dyschromie dentaire qui peut aller du jaune a des nuances de vert foncé.
D’autres manifestations orales peuvent étre retrouvées comme des degrés variables de
retard de développement osseux et dentaire, une hyperplasie gingivale, une hypoplasie de
I’émail et une susceptibilité accrue aux caries (2).

L’étendue de I'atteinte dentaire est le reflet de la période d’"HBR avec les dyschromies les
plus sévéres sur les dents les plus précocement formées. L'Atrésie des Voies Biliaires est |a
cause la plus fréquente de dents vertes (green teeth) due a I’'HBR mais les tissus dentaires
formés apres la guérison peuvent étre normaux. Cependant, il y aura une bande verte
profondément colorée dans la dentine qui sépare les parties pigmentées des parties non
pigmentées. Histologiquement, on observe des bandes circulaires vertes paralléles aux
lignes incrémentales de la dentine (2,9,26).

La pigmentation de la dentine pouvant aller du jaune au vert foncé est visible a travers
I’émail qui laisse passer la lumiére de par sa translucidité et peut étre tres difficile a
masquer. Il existe plusieurs options de traitement comme la transillumination a la lumiére
UV pour casser les cristaux de bilirubine (Giunta et Tsamtsouris), I’éclaircissement en
denture permanente, les restaurations composites en méthode directe, les facettes
(composites ou céramiques) et les couronnes, du moins au plus délabrant (7,9). Chambers
et collaborateurs proposent une prise en charge esthétique avec des facettes en résine
composite de laboratoire ne nécessitant pas de préparation des dents et suffisamment
opaques pour masquer la dyschromie (6).

Lors des soins chez ces enfants, on peut retrouver un saignement majoré, une incapacité a
métaboliser I'anesthésie, un risque augmenté de caries associé au besoin fréquent de
manger pour compenser une faible absorption intestinale des nutriments. En raison des
immunosuppresseurs, il existe un risque accru d’infections nécessitant une couverture
antibiotique pour les actes invasifs, un risque de retard de croissance et d’hyperplasie

gingivale. Il faut suivre ces enfants et prévenir les parents du risque de dyschromies sur les

35



dents de lait et définitives car la demande esthétique devient de plus en plus importante
lorsque I’enfant grandit et se rapproche de I’dge adulte avec I’estime de soi et I'intégration
sociale qui 'accompagnent (2).

L'hypoplasie de I'émail parfois rencontrée peut étre causée par des modifications de la
matrice organique de I'émail en développement résultant de perturbations métaboliques,
mais il est plus probable qu'elle soit liée aux effets de |'ostéopénie et a d'autres
perturbations du métabolisme du calcium et du phosphate rencontrées dans les maladies
chroniques du foie. Il apparait que I’"hypoplasie de I’émail pourrait aussi étre liée a une
intubation en période néonatale (6,27).

Sur la cinquantaine de cas rapportés dans la littérature, le genre est précisé dans 39 cas,
soit 20 filles et 19 garcons ce qui suggére une absence de susceptibilité liée au sexe. Dans
ces observations, les dents de laits sont plus souvent touchées mais cela n’exclut pas les
dents permanentes.

La pigmentation est toujours plus claire quand les dents font leur éruption et s’atténue
guand les enfants grandissent ce qui pourrait s’expliquer par une diminution de la

translucidité de I'’émail avec |’age, qui laisse donc moins passer la teinte verte de la dentine.

Il existe de nombreux facteurs pathologiques pouvant entrainer des dyschromies dentaires
mais I’Atrésie des Voies Biliaires est un des seuls cas ou il existe une réelle corrélation entre
la sévérité de la maladie et la dyschromie (9,10,26,28-31). La bilirubine a donc bien été
identifiée comme élément causal dans ces dyschromies (27,32). Des analyses directes
confirment que les pigments ne sont observés que dans la dentine, jamais dans I’émail qui
transmet la couleur verte de la dentine sous-jacente. Des études histologiques en stéréo-
microscopie ont montré avec des séries de coupes de 2mm que I’émail est sain, que seule
la dentine est atteinte et que l'orientation des tubulis dentinaires est modifiée dans la
dentine pigmentée (5,10).

Le diagnostic de la pigmentation a la bilirubine doit étre basé sur I'anamneése et fait plus
souvent le lien entre un antécédent d’ictére associé a une dyschromie (green teeth) et
moins a une hypoplasie de I'émail. Les diagnostics différentiels sont les dyschromies
externes liées a des bactéries ou des médicaments, et les dyschromies internes liées a une

dentinogenése imparfaite, une amélogenése imparfaite ou I'ingestion de tétracyclines (9).
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Les manifestations orales de ces patients sont peu rapportées mais parmi elles, on trouve
I’hypoplasie de I'’émail, une éruption dentaire retardée, et des dents vertes. Au niveau
systémique, les maladies hémolytiques, l'insuffisance hépatique aiglie, et I'hypoplasie
biliaire sont aussi des causes de dents vertes.

L'utilisation de la ciclosporine A comme immunosuppresseur est notamment responsable
de I'hyperplasie gingivale, mais d’autres facteurs jouent aussi sur la gencive comme la
plaque, I'inflammation gingivale, le dosage des médicaments, la quantité de médicaments
dans le sang et la durée d’administration du médicament. Un contréle de plaque
irréprochable associé a une chirurgie parodontale, si nécessaire, est le traitement de choix
pour réduire I"hyperplasie gingivale. Des études récentes ont montré que I'utilisation du
Tacrolimus plutét que de la ciclosporine A, associé a un contrble de plaque parfait
permettent de réduire voire de supprimer |’hyperplasie gingivale chez ces patients
transplantés (33-37).

Un traitement immunosuppresseur a base de Tacrolimus ou de ciclosporine peut aussi
entrainer la présence de taches hyperpigmentées typiques sur le bord des gencives, sur les

faces internes des joues et sur les surfaces des lévres (38).

Les enfants malades n‘ont pas tous les dents vertes. Cela dépend des proportions de
bilirubine conjuguée et non conjuguée. Si la version non conjuguée est supérieure a la
conjuguée, I’enfant aura probablement les dents vertes (6,29). Il semble notamment que
lorsque la concentration de bilirubine conjuguée est supérieure a 100 pmol/L (5,9 mg/dL)
et que celle de bilirubine non conjuguée est supérieure a 30 mg/dL, la dyschromie soit
inévitable (1,5,10).

Il faut considérer que seule la minéralisation de la dentine est affectée par la bilirubine
pour proposer un plan de traitement adapté. L’éclaircissement externe a trés peu de

chances d’étre efficace a lui seul.

Il existe des dyschromies intrinseques liées a divers facteurs systémiques et des
dyschromies extrinséques liées a I’environnement (nourriture, médicaments, infections).
Les dyschromies internes sont associées a des modifications chimiques de la structure de
la dent et ne peuvent pas étre éliminées sans changer la structure de cette dent, c’est le
cas retrouvé dans I’HBR. Bien que la morphologie dentaire ne soit pas impactée, la

doléance esthétique est importante.
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VI. Le principe de I’éclaircissement externe et probleme lié a la

réglementation

Les dyschromies sont causées par la présence de pigments ou de chromophores piégées
dans les tissus dentaires. Un chromophore correspond a I’'ensemble des atomes reliés par
des doubles liaisons et responsables de la couleur d’'une molécule. L’ éclaircissement
externe est obtenu grace a une réaction d’oxydo-réduction entre la molécule chromogéne
et la molécule décolorante. Le principe actif est appliqué de maniére prolongée au contact
de la dent pour permettre sa diffusion au travers des différentes couches. Il va ainsi oxyder
les pigments responsables de la coloration. On recherche a travers ce phénomeéne, la
rupture ces cycles aromatiques présents dans les molécules colorées. Dans notre prise en
charge au CHU de Toulouse, nous utilisons le peroxyde de carbamide qui est aujourd’hui le
produit éclaircissant le plus utilisé sur dents pulpées. Ce composé chimique peut aussi étre
qualifié de peroxyde d'urée puisqu’il est constitué d’'une molécule de peroxyde
d’hydrogéne de formule H,0, associée a une molécule d’urée de formule CO(NH;).. Au
contact de la salive, il se transforme en urée et en peroxyde d’hydrogéne selon la réaction
suivante CO(NH3);-H20,—>CO(NH2), + H.0,. Le peroxyde d’hydrogéne se décompose
ensuite et libére des ions oxydants qui vont réagir avec les molécules pigmentées par
oxydo-réduction pour les décolorer par dégradation des doubles liaisons et modification
de leurs propriétés d’absorption de la lumiére (39-42).

La littérature s’accorde a dire que le changement de perception de la couleur de la dent est
lié a trois phénomenes (43—-45) : la diffusion du peroxyde d’hydrogéne a travers les tissus
dentaires, une interaction chimique entre le peroxyde d’hydrogene et les chromophores
(détaillée précédemment), et enfin une opacification de I’émail.

L'émail et la dentine étant trés perméables aux fluides, le peroxyde d’hydrogéne diffuse
facilement dans la dent jusqu’a la cavité pulpaire. On considére qu’il atteint le complexe
pulpaire en une quinzaine de minutes (46,47). Le temps de contact est un élément
influencant fortement la diffusion du produit. Cette derniére est clairement améliorée
lorsqu’il augmente (43,44,48).

Enfin, I'opacification de I’émail est a prendre en compte. Selon une étude récente de Ma
etal. (49), il est mis en évidence que le changement de couleur de I’émail est plus important
gue celui de la dentine lors de I'éclaircissement. On peut donc penser que le changement

de couleur de la dent est majoritairement lié a celui de I’émail. La transmission lumineuse
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de ce tissu est aussi beaucoup diminuée et sa participation dans le changement
colorimétrique est plus importante que celle de la dentine. Apres 28 jours de traitement,
la dentine reste assez jaune alors que la proportion de jaune dans I’émail diminue
nettement.

L’émail semble donc largement impliqué dans I’éclaircissement dentaire, notamment car il
est en contact direct avec le produit qui arrive probablement en quantité moindre au
niveau de la dentine. Mais aussi parce que sa translucidité diminuant, son opacité
augmentant, la majeure partie de la lumiere réfléchie provient de I'émail et non de la
dentine. Cette diminution de translucidité observée reste cependant difficile a expliquer.
Les changements optiques d’une dent éclaircie sont donc liés au changement de spectre
d’absorption de la lumiére suite a une réaction d’oxydo-réduction et a une baisse de la
translucidité de I’émail. La lumiére renvoyée par une dent éclaircie provient
majoritairement de I'’émail. La teinte finale est ainsi essentiellement due a celui-ci, alors

gue sur une dent naturelle la couleur provient majoritairement de la dentine.

Le probleme majeur lié a la réglementation dans le cadre de ce travail est le fait que
I’éclaircissement dentaire soit interdit chez le patient mineur (<18 ans). Il s’agit d’une
contre-indication juridique alors que les dyschromies dentaires, notamment lorsqu’elles
sont liées a une pathologie, peuvent représenter un réel handicap social (11,12). On
suppose que les risques de I'éclaircissement chez I’enfant sont faibles voire nuls puisque
dans les dents immatures ou jeunes, on retrouve des chambres pulpaires élargies associées
a une importante vascularisation. A ce jour, aucune Iésion pulpaire liée a un traitement
d’éclaircissement n’a été rapporté dans la littérature (50,51).

Un protocole allégé par rapport au protocole adulte pourrait étre proposé avec I’utilisation
d’une concentration de peroxyde de carbamide minimale (10%), une démonstration au
fauteuil en présence des parents en leur demandant de contréler le protocole, le port d’une
gouttiere limité a une heure par jour, une limitation aux dents antérieures visibles, et un

contréle a 15 jours aprés le début du traitement (11).

Il faudra désormais attendre la modification de la directive européenne interdisant les
éclaircissements chez les moins de 18 ans (directive du Conseil 2011/84/UE du 20
septembre 2011) pour pouvoir proposer ce type de prise en charge a nos patients atteints

de dyschromie associée a leur maladie hépatique.
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Courrier adressé aux patients en vue d’obtenir leur consentement pour participer a

I'étude

« Madame, Monsieur,

Vous étes atteint(e) de I’Atrésie des Voies Biliaires. Cette maladie peut étre a I'origine d’une

anomalie de la couleur de vos dents (dyschromie) qui peut parfois étre génante.

L’Assurance Maladie considére que le traitement de cette anomalie dentaire reléve de

soins esthétiques et n’apporte a ce jour aucune prise en charge.

Nous menons actuellement une enquéte sur le retentissement de cette dyschromie

dentaire sur votre vie quotidienne et sur vos attentes d’une prise en charge spécialisée.

Cette enquéte est menée par le service de chirurgie dentaire du CHU de Toulouse en accord

avec les médecins qui vous suivent habituellement (Dr P. BROUE et Dr K. BARANGE).

Les objectifs de ce travail sont :
- de décrire ces anomalies et d’évaluer le retentissement parfois important qu’elles
génerent (peu de données actuellement publiées),
- de constituer une base de discussion avec I’Assurance Maladie pour aboutir a une

prise en charge financiere des soins pour les corriger.

Vous serez prochainement contacté(e) par téléphone pour vous inviter a participer a cette
enquéte représentée par un entretien téléphonique ou présentiel. Ce dernier sera

enregistré au dictaphone et les données seront anonymisées.

Vous étes parfaitement libre de participer ou non a cette enquéte sans que cela n’affecte
a aucun moment la qualité des soins médicaux prodigués lors des prochaines consultations

médicales.

Nous vous remercions pour le temps que vous avez consacré a la lecture de ce document.

Bien a vous. »
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