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Introduction

L’ichtyose est une affection génétique rare entrainant un trouble cutané de la
kératinisation se manifestant majoritairement par une desquamation généralisée de la
peau.

Il en existe différents types, héréditaire ou acquise, seule ou associée a des syndromes.
A travers ce travail de thése, nous avons voulu étudier les répercussions que cette
maladie dermatologique pouvait avoir au niveau de la sphére orale et en faire un état
des lieux des connaissances actuelles.

Pour ce faire, nous avons réalisé une analyse exhaustive de la littérature et complété

cela par les cas inclus a la consultation de dermatologie buccale du CHU de Toulouse.

Dans une premiére partie, nous présenterons l'ichtyose en général, les différentes
formes, leurs traitements ainsi que les conséquences de cette pathologie.
Puis dans un second temps, nous présenterons une revue systématique de la littérature
faite selon les criteres PRISMA. Cette partie se présente sous forme d’un article dans le

but d’une publication dans une revue internationale.
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I. A PROPOS DES ICHTYOSES

L’ichtyose est un trouble cutané de la kératinisation.

Elle se manifeste cliniquement par une desquamation généralisée de la peau et/ou une

hyperkératose, ainsi que des anomalies de la fonction de la couche cornée de la peau

(1)(2).

Les ichtyoses peuvent étre localisées seulement au niveau de la peau (non
syndromiques) ou présenter une atteinte d’autres organes (syndromiques). Elles peuvent

également étre acquises.

I.1. LES PRINCIPAUX TYPES D’ICHTYOSES
1.1.1. ICHTYOSES HEREDITAIRES NON SYNDROMIQUES

A. ICHTYOSE VULGAIRE

Il s’agit de I'ichtyose la plus commune. Elle apparait dans la petite enfance et va
persister tout au long de la vie avec une tendance a I'amélioration avec I'age.
Elle est caractérisée par une xérose et une desquamation fine et généralisée mais
respectant les plis et zones de flexion. On peut également retrouver un prurit et un
érytheme.
Elle peut étre associée a une dermatite atopique, de I'asthme ainsi qu’une rhinite

allergique, car l'altération de la barriere cutanée prédispose a une sensibilité allergique

(3).
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L’ichtyose vulgaire est non syndromique et autosomique dominante a pénétrance
incompléte.
Elle est causée par des mutations de perte de fonction du géne FLG qui entrainent un
défaut de formation de la filaggrine, composant essentiel de I’enveloppe cellulaire cornée
(2).
Ces mutations inactivatrices du géne codant la filaggrine conduisent a une hyperkératose

de rétention par 'augmentation de la perte d’eau trans-épidermique.(3)

Ichtyose vulgaire (1)

B. ICHTYOSE RECESSIVE LIEE A L’X

Il s’agit du deuxieme type d’ichtyose le plus courant.

C'est untrouble génétique de la kératinisation se présentant par une desquamation
généralisée sous forme de grandes écailles polygonales adhérentes et de couleur brun
foncé.

En période néonatale on retrouvera volontiers une érythrodermie et/ou une
desquamation généralisée. Ce type d’ichtyose ne s’améliore pas avec I'age.
On peut également retrouver des manifestations extra-cutanées comme une opacité

cornéenne et une cryptorchidie (testicule non descendu) (4).
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Elle est causée par une délétion ou mutation inactivatrice du géne codant pour
I’enzyme stéroide sulfatase sur le chromosome X. Cela conduit a une augmentation du
sulfate de cholestérol qui inhibe la desquamation et entraine une hyperkératose de

rétention (3).

Ichtyose récessive liée a I'’X (3).

C. ICHTYOSES CONGENITALES AUTOSOMIQUES RECESSIVES

Il s’agit d’un groupe hétérogéne de troubles de la kératinisation caractérisés
principalement par une desquamation anormale de la peau sur tout le corps.
Les principaux phénotypes sont l'ichtyose lamellaire, I'érythrodermie ichtyosiforme

congénitale et I'ichtyose arlequine (5).

i BEBE COLLODION

Ce terme désigne un nouveau-né enveloppé dans une membrane tendue et
vernissée entrainant en ectropion (éversion des paupiéres), un éclabion (éversion des
levres), une attitude en flexion, ainsi qu’une hypoplasie des cartilages du nez et des
oreilles.

Ces nouveau-nés sont la plupart du temps prématurés.
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Cette membrane se détache entre la premiére et quatrieme semaine de vie pour laisser

place au phénotype définitif (6)(3).

Bébé collodion (3) (6)

ii. ICHTYOSE LAMELLAIRE

L’ichtyose lamellaire est une forme sévere d’ichtyose.

A la naissance, les nouveaux nés apparaissent sous la forme de bébé collodion, puis
cela évolue vers de grandes écailles sombres et épaisses, étendues et en mosaique.
On note également un ectropion, un éclabion, une hypoplasie des cartilages du nez et des
oreilles, une hypohidrose avec intolérance a la chaleur, une alopécie cicatricielle, une

modification des ongles, ainsi qu’une kératodermie palmo-plantaire (3)(5).

Elle est causée, le plus souvent, par une mutation du gene codant pour la
transglutaminase 1. Il existe cependant d’autres génes impliqués identifiés ou non
identifiés.

Cette mutation provoque une altération de la formation de la couche cornée et de la
fixation des lipides intracellulaires, ce qui entraine un trouble majeur de la différenciation

et de la desquamation, conduisant a une hyperkératose rétentionnelle (3).
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Ichtyose lamellaire (3)

iiii. ERYTHRODERMIE ICHTYOSIFORME
CONGENITALE
Ce type d’ichtyose est moins grave que I'ichtyose lamellaire.
Elle se manifeste a la naissance par un bébé collodion, puis une érythrodermie, une
desquamation généralisée ainsi qu’un léger ectropion.
On note également la présence d’une hypohidrose, entrainant une intolérance a la
chaleur, ainsi qu’une alopécie cicatricielle et une modification des ongles. (3)

Au niveau de la peau, on retrouve un érythéme associé a des squames fines et blanches.(6)

Les génes codants pour les lipoxygénases épidermiques sont les plus fréquemment
touchés dans cette forme d’ichtyose.
En effet, cela provoque une diminution voire une absence des lipoxygénases épidermiques
ce qui entraine une accumulation intracellulaire de lipides, inhibant la différenciation et
stimulant la prolifération des cornéocytes. On se retrouve alors avec une hyperkératose

due a un renouvellement accru.(3)
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Erythrodermie ichtyosiforme congénitale(3)

iv. ICHTYOSE ARLEQUINE

C’est une forme grave, le plus souvent létale.
Elle se manifeste par un bébé collodion sévere. Le nouveau-né est recouvert de squames
tres épaisses jaunatres qui effacent les reliefs et empéchent les mouvements. Ces plaques
hyperkératosiques sont étendues et séparées par des fissures profondes rouges.
On retrouve donc une tension cutanée, un ectropion, un éclabion, une hypoplasie des
cartilages du nez et des oreilles, une attitude en flexion et des extrémités cedématiées.
Cette forme est létale par des complications respiratoires, la déshydration et

I'infection.(3)(6)(7)

Elle est causée par une mutation du géne ABCA12 qui code pour une protéine de
transport membranaire. Cela entraine une diminution des lipides intracellulaires ce qui

provoque une hyperprolifération compensatoire et une altération de la desquamation. (3)
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Bébé arlequin.(7)

D. ICHTYOSES KERATINOPATHIQUES

On classe dans cette catégorie, notamment, I'ichtyose épidermolytique (ancienne
ichtyose bulleuse).
A la naissance, on retrouve une érythrodermie sévére associée a une légeére
desquamation, des bulles ou de larges érosions.
Au cours de la premiere semaine, on note des poussées de vésicules séreuses. Cela
entraine une peau humide, douloureuse et malodorante.
Puis, on retrouve une hyperkératose en pavés ou en pointe principalement sur les

articulations et les plis.

Elle est a transmission autosomique dominante et implique des mutations des

génes 1 et 10 de la kératine, ce qui conduit a une hyperkératose.(3)

Ichtyose kératinopathique a 6 mois et 5 ans.(3)
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1.1.2. ICHTYOSES HEREDITAIRES SYNDROMIQUES

Les ichtyoses syndromiques sont des affections rares associant les caractéristiques

de lichtyose et I'atteinte d’un ou plusieurs autres organes que la peau.

Il existe de nombreux syndromes.

Voici, par exemple deux formes d’ichtyoses héréditaires syndromiques :

- Le syndrome de Netherton

Il s’agit d’'une affection rare a transmission autosomique récessive. Elle se présente
sous la forme de trichorrhexis invaginata (anomalie du cheveu visible en microscopie
optique), ichtyose linéaire circonflexe et terrain atopique. On retrouve également une
érythrodermie, des taux élevés d’immunoglobuline E, une hyperéosinophilie et des
retards de croissance.(8)(9)

Le pronostic peut étre mauvais pour les nouveau-nés séverement atteints, a cause du

risque d’infection et de déshydratation.

Ce syndrome implique une mutation du gene SPINK5 qui code pour un inhibiteur

de la sérine protéase.(8)
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Syndrome de Netherton.(10)(11)

- Le syndrome KID

Dans ce syndrome, on retrouve une kératite, une ichtyose et une surdité, associées a

des troubles du comportement.
Cette affection implique une mutation du gene codant pour la connexine 26.

Les patients sont a risque de surinfection cutanée du fait de I'étendue des lésions,
notamment la surinfection bactérienne et la candidose cutanéomuqueuse chronique.

On note également que les tumeurs bénignes sont fréquentes et peuvent évoluer vers la
malignité. (12)

1.1.3. ICHTYOSES ACQUISES

Les ichtyoses acquises sont un groupe hétérogene d’affections cutanées non
héréditaires.
On retrouve en général une sécheresse de la peau et une desquamation importante sur
des grandes parties du corps.
Cette forme d’ichtyose se manifeste le plus souvent a I’age adulte.

En effet, cela se produit lorsqu’il y a une modification dans le processus de cornification.
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Cette manifestation peut faire suite a un néoplasme malin, une maladie auto-immune,
inflammatoire, infectieuse, métabolique, endocrinienne, une réaction médicamenteuse

ou une carence nutritionnelle.(1)(3)

Ichtyose acquise suite a une sarcoidose.(1)

1.2. DIAGNOSTIC DE L'ICHTYOSE

Le diagnostic de I'ichtyose repose essentiellement sur les caractéristiques cliniques,
cependant des explorations complémentaires sont possibles et parfois nécessaires pour

déterminer le type d’ichtyose et pouvoir adapter la thérapeutique.

En premier lieu, on procede a l'interrogatoire de la famille sur I'aspect de la peau a
la naissance, les antécédents familiaux ainsi que sur le risque de consanguinité.
S’en suit I'examen clinique minutieux sur I'aspect des Iésions de la peau, ou des autres

organes dans le cas d’'un syndrome.

Puis viennent les explorations paracliniques. Cela comprend des tests biologiques,
une analyse microscopique des cheveux, des tests diagnostiques a partir de prélévements
cutanés, ainsi que des tests moléculaires. Ces derniers sont les seuls a partir desquels nous

pouvons émettre un diagnostic de certitude.(6)(13)
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Le diagnostic prénatal est également possible notamment lorsque qu’un premier
enfant est atteint ou qu’un risque accru d’ichtyose sévere est identifié.
Cela peut passer par une échographie, une amniocentése ou une biopsie du

trophoblaste.(14)

1.3. TRAITEMENTS DE L'ICHTYOSE

Le traitement de I'ichtyose est entierement personnalisé et individualisé car il est
symptomatique. En effet, la tolérance est patient-dépendante, ainsi que I'efficacité.
Il s’agit de prendre en compte de nombreux facteurs individuels, comme I’age, le type, la

gravité et I’étendue de I'atteinte, ainsi que la réponse aux traitements précédents.

Lichtyose étant une maladie chronique, le traitement est symptomatique et non

curatif. Son but est de soulager les patients et d’améliorer leur qualité de vie.(3)

1.3.1. TRAITEMENTS LOCAUX

Les traitements locaux sont souvent utilisés en premiére intention et tout au long
de la vie du patient, parfois en association avec des traitements systémiques. Ce sont des
traitements trés contraignants avec majoritairement des crémes qui doivent étre

appliquées une a deux fois par jour, laissant un film gras sur la peau.

Il s’agit principalement d’émollients et de kératolytiques topiques. Cela facilite la

desquamation et améliore la fonction barriere de la peau.

Les principaux composants hydratants utilisés dans les cremes sont le glycérol, 'urée et le

propyléne glycol. (13)

A l'application de crémes, s’ajoutent des bains quotidiens qui permettent

I’élimination des squames et la diminution de la charge bactérienne. Les patients utilisent
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des savons antiseptiques contenant une faible concentration en hypochlorite, ou de la

Chlorhexidine (1), dans les cas de surinfection et d’odeur malodorante.(3)

Il est également possible d’utiliser des rétinoides topiques et dérivés de la vitamine
D, notamment sur des zones d’hyperkératose localisée. Cependant ils ne possedent pas

encore d’autorisation de mise sur le marché pour cette indication.(15)

Certains patients profitent également de cures thermales qui permettent
d’hydrater la peau et donc de diminuer les démangeaisons, I'inflammation et la douleur.

Cela permet aussi d’augmenter et d’accélérer la cicatrisation.(11)

1.3.2. TRAITEMENTS SYSTEMIQUES

Dans le cas d’ichtyoses sévéres ou ne répondant pas aux traitements topiques,

I"utilisation de rétinoides oraux est envisagée en complément des traitements locaux.

En premiere intention, l'acitrétine (Soriatane®) est prescrite, bien gu’il existe
d’autres molécules. Elle permet de réduire les squames et I’hyperkératose, améliore
I’hypohidrose et la croissance des cheveux notamment.(15)

Ce médicament a un effet tératogene, il faut donc suivre un programme de prévention de
grossesse. De plus, il a plusieurs effets secondaires, notamment la sécheresse des

mugqueuses.(11)

1.3.3. TRAITEMENTS DE L’AVENIR

Tous ces traitements, qu’ils soient locaux ou systémiques, restent peu efficaces sur
la douleur ou encore les démangeaisons. C'est pourquoi de nouveaux traitements sont a

I’étude pour améliorer encore plus la qualité de vie des patients.

Ces traitements d’avenir reposeraient principalement sur la thérapie génique qui a pour

but de corriger I'anomalie génétique ou d’introduire le géne manquant.

Sont également a I’étude, des traitements ciblant les voies de I'inflammation.(11)(15)

23



I.4. CONSEQUENCES DE L’ICHTYOSE

1.4.1. CONSEQUENCES MEDICALES

L’ichtyose provoque un inconfort d’une part a cause des douleurs et d’autre part a
cause des traitements contraignants qui laissent un film gras sur la peau.
De plus, ces patients sont a risque accru de surinfection de la peau causant des douleurs
encore plus importantes.
IIs présentent également une altération de I'audition du fait de I'accumulation de squames
au niveau des conduits auditifs externes, avec des otites fréquentes.
L’altération de la peau provoque des difficultés a réaliser des mouvements fins,
notamment de préhension, ainsi que des troubles fonctionnels du fait de la contracture

des extrémités.(11)

Par ailleurs, une étude sur la carence en vitamine D chez les patients atteints
d’ichtyose a été menée a Toulouse, révélant que la majorité des patients avaient des taux
trop bas voire une carence en vitamine D.

Les patients ayant les taux les plus bas étaient ceux les plus atteints par la maladie.
L’hypothése a donc été émise que les squames empécheraient les UV de traverser la

peau.(11)

De méme, plusieurs cas ont été rapportés associant le rachitisme et I'ichtyose. En
effet, les rétinoides auraient le méme processus d’action que la vitamine A qui entrerait

en concurrence avec la vitamine D et diminuerait donc son effet.(16)

Il est donc recommandé de doser systématiquement la vitamine D chez les patients
atteints d’ichtyose, afin de les prendre en charge et d’éviter de potentielles complications

osseuses.(11)
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1.4.2. CONSEQUENCES PSYCHOLOGIQUES ET SOCIALES

Ces patients présentent également une altération considérable de leur qualité de
vie ayant de lourdes conséquences psychologiques.
En effet, les atteintes cutanées peuvent étre visibles et malodorantes, entrainant une
faible estime de soi, de la honte voire une discrimination et une exclusion sociale.
La qualité de vie est définie par I’'OMS par un indice évaluant la capacité a avoir une vie
productive et agréable.
Une étude menée en 2020 a montré que les patients atteints de formes séveres avaient
plus de risques de développer une dépression et que la plupart des patients ont une
altération de leur qualité de vie du fait des douleurs, de I'apparence physique et de
I’'absence de traitement efficace notamment.
C’est pour cela qu’il est important d’avoir une gestion multidisciplinaire de la maladie avec

notamment des soins psychiatriques.(17)
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Approach to the oral phenotype of patients with ichthyosis

Ichthyoses are a heterogeneous group of cutaneous disorders of keratinization,
manifested by generalized desquamation of the skin and/or hyperkeratosis and
abnormalities of the stratum corneum of the skin (1)(2). The oral repercussions of this

pathology are very little described.

An exhaustive review of the literature was conducted, according to PRISMA criteria,
in order to establish the link between ichthyosis and associated oral manifestations. After
applying our inclusion and exclusion criteria, we found 16 publications, including 15 case
reports and 1 narrative review.

The most common finding was the high frequency of carious lesions. However, this may
not be a direct manifestation of ichthyosis but rather a consequence. Indeed, the lesions
on the skin, depending on the shape and the degree of damage, generate an alteration of
the fine motor skills and thus a lack of hygiene which could explain these carious lesions(3).
That could also explain the reported cases of gingivitis and/or periodontitis.

Several articles report cases of delayed dental development associated or not with defects
in the formation of the dental organ.

We also find a xerostomia which can cause carious lesions and limit speech because of the
reduction of the movements of the tongue in particular(4).

Angular cheilitis limiting the mouth opening is present in many of the cases.

A case of squamous cell carcinoma of the tongue has been reported in a patient with KID
syndrome(5). It is therefore obvious to perform a careful examination of the oral mucosa
during the consultation of these patients.

The narrative review includes all possible oral events that have been mentioned: gingivitis,
periodontitis, enamel hypoplasia, high incidence of caries, delayed eruption, bruxism,
malformations of the dental organ, hyperkeratotic plaques on the tongue, angular

cheilitis(6).
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At the oral dermatology consultation of the Toulouse University Hospital, we have
observed periodontal and gingival problems, dental hypersensitivity, dry mouth sensation,
presence of plague, dry mouth with angular cheilitis in these different patients.

We will detail the case of a 34-year-old woman with severe generalized lamellar ichthyosis
treated with acitretin, emollient and moisturizing cream, and vitamin D.

On extraoral examination, there is xerosis of the perioral skin, tense tissues due to
hyperkeratosis. As a result, the mouth opening is limited.

The nasal cartilages appear hypoplastic and the mouth slightly splinters (Fig.1).

On intraoral examination, we found a severe and generalized periodontitis with many loose

teeth that were not conservable. This is confirmed by the orthopantomogram (Fig.1).

Fig.1: (a) and (b) : Extraoral photos of the perioral area of the patient,
(c) : X-ray panoramic of the patient showing periodontitis, with severe bone loss.
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Patients with ichthyosis should be informed of oral complications. The oral specialist

should manage :

- Prevention of caries risk: use twice daily application of fluoride toothpaste, regular
check-ups, learning and adaptation of hygiene methods depending on the severity
of the disease, application of fluoride varnish and sealing of grooves(7).

- Prevention of the periodontal risk: maintaining good oral hygiene with the use of
dental floss and interdental brushes in addition to twice-daily brushing, regular
controls twice a year with scaling and radiological monitoring(8).

- Panoramic in children from 6 years of age to detect any anomaly of the dental
formula and a regular follow-up with control of the chronology of eruption and the
form and quality of the dental organ.

- The angular cheilitis and the alteration of the skin, especially the perioral skin of
these patients, lead to a reduced mouth opening. It is therefore necessary to
handle this area with care and to adapt the treatment to be as non-iatrogenic as
possible.

- Most of the articles reviewed here remind us to pay attention to patients treated
with oral retinoids. Indeed, this can lead to liver toxicity, so we must adapt the
quantity of local anesthetics(9).

- Evaluation of the quantity and quality of saliva. If there is a defect, it can increase
the risk of caries and lead to speech problems, especially in children(4).

- Dosage of vitamin D to prevent any deficiency. Indeed, a deficiency in patients with
ichthyosis has been described in a study conducted in Toulouse(3).

- Pay particular attention to the risk of depression and impairment of quality of
life(10). Indeed, as a caregiver, we must take into account the psychological aspect

of the disease and refer to someone competent if we detect a problem at that level.
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Search strategy

Database Search strategy

Pubmed “ichthyosis” AND (oral manifestations OR oral OR oral mucosa OR

peri

odontal OR teeth OR cavities OR tongue OR mouth OR lips)

Google “ichthyosis” AND “oral manifestations”

Scholar

Inclusion and Exclusion criteria

Inclusion criteria

We included all publications showing an association between
ichthyosis and oral manifestations in humans.
Only publications in French and English, published before March

2022, were considered.

Exclusion criteria

We excluded all articles about oral treatment of ichthyosis, as well
as those about general manifestations of ichthyosis without oral
manifestations.

We also found and eliminated articles about ichthyosis in animals
and those about another pathology that can be compared to

ichthyosis.
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Authors Publication date Country Type of ichthyosis Oral manifestations
Ambarkova et al.(1) 2019 Macedonia Congenital ichthyosiform | Poor hygiene, high caries
erythroderma risk
Bolgiil et al.(2) 2009 Iran Lamellar Ichthyosis Oligodontia
Cremers et al.(3) 1977 Netherland Congenital ichthyosiform | Delayed dental
erythroderma development, abnormal
morphology of the dental
organ
Derelioglu et al.(4) 2013 Turkey KID Syndrome (Keratitis, Carious lesions (s-ECC =
Ichthyosis, Deafness) severe early child caries),
poor hygiene
Desai et al. (5) 2014 India Congenital ichthyosiform | Delayed eruption, carious
erythroderma lesions
Homeida et al.(6) 2015 USA KID Syndrome Carious lesions, oral
squamous cell carcinoma
Kavya et al.(7) 2017 India Ichthyosis Gingivitis, periodontitis,
enamel hypoplasia, high
incidence of caries,
delayed eruption,
bruxism, malformations of
the dental organ,
hyperkeratotic plaques on
the tongue
Martin et al. (8) 1985 USA Epidermolytic Gingivitis, poor hygiene
hyperkeratosis
Nair et el. (9) 2016 India Lamellar Ichthyosis Delayed eruption,

malpositions, reduced
mouth opening due to
angular cheilitis, gingivitis
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at 31, erythematous
hyperplastic tissue at 21

Pallagatti et al. (10) 2012 India X-linked Ichthyosis Malocclusion,
periodontitis, gingivitis
Patil et al. (11) 2016 India Ichthyosis vulgaris Carious lesions, delayed
eruption, poor hygiene
Pranitha et al.(12) 2014 India Lamellar Ichthyosis Carious lesions
Ramar et al. (13) 2014 India Autosomal recessive Cervical carious lesions,
congenital ichthyosis xerostomia
Rathi et al. (14) 2013 India Lamellar Ichthyosis Reduced mouth opening
due to angular cheilitis,
carious lesions
Tewari et al.(15) 2020 India Lamellar Ichthyosis + Early exfoliation, lack of
rickets enamel formation
Tyagi et al. (16) 2021 India Lamellar Ichthyosis Reduced mouth opening

due to angular cheilitis,
carious lesions
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Conclusion

L'ichtyose étant une affection génétique entrainant des troubles cutanés, nous
avons voulus étudier les répercussions de cette maladie au niveau de la sphére orale.
Ce travail nous a permis de nous rendre compte que les manifestations buccales de
I'ichtyoses sont trés peu rapportées et décrites, nous permettant de réaliser une étude
exhaustive de la littérature existante a ce jour.

En effet, d’apres certains auteurs et grace a la consultation de dermatologie buccale du
CHU de Toulouse, nous pouvons émettre une liste de manifestations déja rencontrées :
gingivite, parodontite, hypoplasie de I'émail, incidence élevée de caries, retard
d'éruption, bruxisme, malformations de I'organe dentaire, plagues hyperkératosiques
sur la langue, chéilite angulaire, sensibilités dentaires, xérostomie.

Tout cela nous a permis de dresser une liste de conseils et de recommandations pour
les chirurgiens-dentistes prenant en charge des patients atteints d’ichtyose.

Pour pouvoir déceler et prendre en charge ces potentielles affections, il est important
gue les patients atteints d’ichtyose soient informés de ces risques et orientés vers un

chirurgien-dentiste.

Vu la directrice de these et Présidente du jury,

Le 8/6/2022, a Toulouse
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Approche du phénotype buccal des patients atteints d’ichtyose

RESUME EN FRANCAIS :

L’ichtyose est une maladie génétique rare entrainant un trouble cutané de la
kératinisation se manifestant principalement par une desquamation généralisée de la
peau. Il en existe différents types, plus ou moins séveres.

Les manifestations buccales de cette pathologie sont trés peu documentées et
investiguées. L’objectif de cette revue systématique est donc de faire un état de la
littérature concernant les manifestations orales pouvant étre causées par cette maladie,
ainsi que d’émettre des conseils de prise en charge de ces patients-la par les chirurgiens-
dentistes.
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Ichthyosis is a rare genetic disease causing a disorder of keratinization of the skin,
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