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INTRODUCTION
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Un syndrome est un ensemble des signes et des symptomes qui caractérisent une
maladie, une affection.

Les malformations osseuses congénitales rassemblent un grand nombre de syndromes.
Le sujet de notre étude porte sur le Syndrome de Scheuthauer ou Dysostose Cléido-

cranienne.

Rappelons nous les termes qu'a utilisé Homere pour décrire Thersite (un personnage de
I'lliade) :

«c'était I'homme le plus difforme qui fut venu devant Ilios. Il était louche et boiteux, ses
épaules recourbées se rejoignaient sur sa poitrine et quelques cheveux épars poussaient
sur sa téte pointue.»

En psychologie, le terme de complexe de Thersite est aussi utilisé pour définir une

personne qui se trouve affreuse.

La dysostose cléido-cranienne est un syndrome peu fréquent mais non rarissime,
découvert pour la premiere fois en 1765 par Martin (85).

Cependant c'est Gustav Scheuthauer qui en donne une premiere description en 1871
(106).

Pierre Marie et Sainton, deux médecins francais lui attribuent le terme de dysplasie
cléido-cranienne le 14 Mai 1897 apres présentation de leur premiere observation du
syndrome (82).

En fonction des signes rencontrés, plusieurs dénominations sont proposées.
Quelques exemples:

1- la dysostose cléido-cranio-vertébrale en 1923 (Léri et Trétiakoff)

2- la dysostose cléido-maxillo-cranienne en 1954 (Ginestet)

3- la dysplasie cléido-cranio-dentaire en 1964 (Kauffman)
Cen'est qu'en 1970 que le terme de DYSPLASIE CLEIDO-CRANIENNE est retenu (84).

La découverte en 1895 des rayons X par Rontgen a I'origine de la radiographie va
permettre une étude plus approfondie des atteintes squelettiques, tres difficiles

a objectiver lors d'un examen clinique de routine au cabinet dentaire.
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Cette affection est caractérisée par:
* une hypoplasie claviculaire ou une aplasie dans les cas séveres;
* une ossification imparfaite et retardée du crane;
* le patient est de petite taille et présente d'autres anomalies du squelette
* unretard d'exfoliation des dents lactéales;
* une absence ou un retard d'éruption des dents permanentes;

* de multiples dents surnuméraires.

Les anomalies de la face, des clavicules, des dents aussi bien que celles de 1'ossification
pelvienne sont plus fréquentes et peuvent étre considérées comme les signes cardinaux
de la maladie.

Les désordres dentaires sont presque pathognomoniques du syndrome (63).

La prévalence de cette affection est sous-estimée car c'est une maladie bien tolérée et

beaucoup d'individus affectés ne consultent pas.

Notre étude s'axe autour de deux parties principales.

Dans la premiere partie nous présenterons le tableau clinique du syndrome qui
permettra ainsi aux cliniciens que nous sommes d'en faire le diagnostic sans confusion
avec d'autres affections osseuses.

Dans la deuxiéme partie, nous verrons les divers moyens médicaux et les différentes
thérapeutiques a mettre en place afin d'améliorer les demandes esthétiques et

fonctionnelles du patient.

Ainsi le patient pourra bénéficier d'une meilleure intégration sociale bien que

ses anomalies soient compatibles avec une existence et une espérance de vie tout a fait
normal.

Cette prise en charge implique une symbiose pluridisciplinaire entre le chirurgien-

dentiste, le chirurgien maxillo-facial et I'orthodontiste.

Nous désignerons dans notre étude la dysplasie cléido-cranienne par l'abréviation
DCC.
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I- DIAGNOSTIC DU SYNDROME
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I-1 PRESENTATION

La dysostose cléido-cranienne est étymologiquement issue du grec ancien :
“dys” =mauvais
“ostéon” =os

“kleidion” =clavicule

C'est une pathologie osseuse par anomalie de développement de 1'os en particulier la
clavicule et le crane.

Elle apparait comme un véritable trouble de la croissance osseuse et non comme une
simple anomalie de l'ossification.

En effet en 1978, des études cliniques détaillées ont montré que la DCC est une

dysplasie généralisée du squelette affectant non seulement les clavicules et le crane mais
aussi le reste du squelette.

De fait on privilégiera le terme “dysplasie” au terme de“dysostose” qui est plus

restrictif (52,103,113).

Une dysplasie désigne toute anomalie du développement d'une cellule, d’un tissu ou
d’un organe se traduisant par une déformation ou une malformation cellulaire,
tissulaire ou organique.

Cependant, la dysostose désigne une déformation qui touche préférentiellement une ou

plusieurs piéces osseuses.

La DCC est une maladie héréditaire autosomique a caractére dominant avec une forte
pénétrance (18,26,31,70) et une expressibilité phénotypique variable (41,116,120).
Elle se transmet donc de génération en génération en touchant indifféremment les deux

sexe et les différentes races (35).

Ce syndrome est caractérisé par une triade réunissant un retard ou une absence de
soudure des os du crane, une aplasie ou une hypoplasie des clavicules et des

malformations dentaires.

La DCC est peu fréquente de l'ordre de 1/1000000 (26,91,116) mais non rarissime
(110).
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Elle est congénitale et évolutive.

Cependant, il est difficile d'avoir une estimation exacte du nombre de personnes
atteintes car il est rare de rencontrer des formes completes, ou toutes les
caractéristiques cliniques sont réunies. De nombreux patients présentent en effet des

formes incompletes ou atypiques.

Le diagnostic est alors plus difficile a porter. De plus, les malformations facilement mises

en évidence chez le jeune patient (65) s'atténuent avec l'age (120).

On peut donc vraisemblablement penser que le nombre de personnes atteintes de
dysplasie cléido-cranienne est en réalité bien supérieur au nombre de cas recensés par

le clinicien.

La DCC est une maladie squelettique héréditaire dont le gene a été localisé sur le bras

court du chromosome 21 plus précisément en 6p21.

Le tableau de signes que nous allons a présent dresser n'est pas exhaustif étant donné le
polymorphisme phénotypique du syndrome.
Ce sont les signes les plus fréquemment rencontrés qui pourront orienter le praticien

vers un diagnostic de DCC.
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I- 2 DIAGNOSTIC POSITIF

La variabilité de I'expression phénotypique de la DCC rend complexe la classification des
formes cliniques rencontrées a ce jour.

Il existe donc une forme typique de la maladie et d'autres formes cliniques atypiques.
Cette classification ne sera pas traitée dans cette étude diagnostique mais on peut
cependant signaler qu'il existe des formes en fonction de 1'étiologie, des symptomes, de

'age du patient et de l'association a d'autres malformations.

Dans cette partie, nous allons décrire les signes cliniques de la forme typique de la

maladie.

I- 2.1 Anomalies Squelettiques Générales

I- 2.1.1 Anomalies Craniennes

Elles sont nombreuses et plus ou moins prononcées selon le cas clinique.

Rappelons le mode d'ossification du massif cranio-facial qui regroupe a la fois :

* une ossification membraneuse du neurocrane et du viscérocrane laissant des
sutures membraneuses entre les piéces osseuses. Secondairement, ces sutures
vont s'ossifier ;

* une ossification enchondrale de la base du crane;

* une ossification mixte (a la fois enchondrale et membraneuse) pour la mandibule.

Chez les patients dysplasiques, la saillie des bosses frontales et pariétales (61) donne
un crane brachycéphale c'est-a-dire que ce dernier est plus élargi dans le sens
transversal/latéral que dans le sens sagittal (3,12,61,86,101).

Cependant en 1962, Kalliala et Taskinen ont montré l'inconstance de cette anomalie

chez quelques rares cas atypiques (65).
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Cette saillie des bosses craniennes apparait comme un outil diagnostique (7,37,70,79,
93,99).

Figure 1- Schéma de Trimble et West (1982), on note une brachycéphalie associée a une proéminence

des bosses frontales ainsi qu'une atrésie maxillaire.

En 1937, Carriére et Coll. ont souligné la présence d'un sillon médian qui sépare les
bosses frontales proéminentes. Il va de la fontanelle antérieure a la racine du nez.

Le front est large et marqué par cette dépression médio-frontale (22).

Le forme du crane fait penser a une hydrocéphalie héréditaire (83).

Dans des cas extrémes, les nouveaux-nés naissent sans os pariétaux (115).
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Signalons que la fermeture normale du lambda s'effectue entre le 3-6 éme mois apres la
naissance. Celle de la fontanelle mastoidienne se réalise entre le 12-18 éme mois avant
celle du bregma qui s'ossifie de maniere physiologique entre le 18 eme mois et 2ans (37,
43,79,).

Il peut arriver qu'elle s'ossifie vers 3 ans chez certains enfants.

Chez I'adulte un retard voire une absence de fermeture de la fontanelle antérieure ou
bregmatique, de la synchondrose occipitale et des sutures craniennes (sagittale et
meétopique) est quasi constant (25, 94).

Lors de la toux, on peut observer un battement au niveau de ces zones (119).

Figure 2- 3D Scan du crdne d'un patient atteint de DCC sur lequel est visible la persistance de la

fontanelle antérieure, Dr Ravi Prakash S. Mohan, Journal of Oral Science, 2010.

Enfin, on note une hypoplasie au niveau des apophyses zygomatiques et des écailles des
os temporaux conduisant ainsi a une discontinuité de la suture entre le zygomatique et

le temporal (87).
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I-2.1.2 Anomalies faciales

Le facies est particulier et triangulaire (86).

Surmonté d'un gros crane, il est atrophié et étroit en raison d'une hypoplasie du
maxillaire.

L'hypodéveloppement du massif facial moyen se traduit par une micro-rétrognathie

maxillaire et un pseudo-prognathisme mandibulaire (20).

”
L

3 ,/ R i il
Le maxillaire N

supérieur

La mandibule

Figure 3- Moulages en pldtre présentés par Bureau (1953) modélisant I'atrésie maxillaire.

Il existerait une mobilité quasi constante du massif facial (37, 120) par rapport au crane
rapportée sous le terme de “dysarthrose cranio-faciale”. Elle ne constitue pas pour

autant un outil de diagnostic.
L'écart entre les sourcils est augmenté (17, 29).

On peut observer un hypertélorisme oculaire (augmentation de la distance inter-

pupillaire) et une exophtalmie apparente (37).

Cliniquement, signalons une hyperobliquité anti-mongoloide des fentes palpébrales
(32).

Les os nasaux sont fréquemment réduits (65) ou absents (61).

L'apparence du nez est caractéristique. Il est dévié et sa racine est aplatie donnant

I'aspect d'un nez épaté (43) comme le montre cette photo ci- apres.
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Figure 4- Un cas de DCC du Dr Vaysse (2010) : Benjamin. P, 14ans

Le macxillaire et la mandibule sont réduits en hauteur et en largeur d'un point de vue
squelettique.

La mandibule présente un retard d'ossification de la symphyse mentonniére et un
allongement du ramus.

L'angle mandibulaire est anormalement arrondi (25).

Le menton est proéminent.

La levre supérieure est courte tandis que la levre inférieure est éversée et
hyperdéveloppée d'ou sa projection vers l'avant (24, 37).

L'aspect en "museau de tapir" survient en présence d'une biprochéilie (24).
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Les joues sont plates (99) et les pommettes effacées du fait de I'hypoplasie des

apophyses zygomatiques (Hertz et Louste, 1937)

Les muqueuses et les téguments sont normaux.
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I- 2.1.3 Anomalies des ceintures scapulaire et pelvienne

L'hypoplasie congénitale claviculaire est un des signes prinicipaux de la DCC bien que
parfois dans certains cas on ne retrouve aucune atteinte claviculaire (30, 114).

On note en plus de I'hypoplasie claviculaire, une hypoplasie de l'apophyse coracoide et
de l'acromion de la scapula (37,110).

L'atteinte claviculaire est définitive.

La symétrie est la régle mais ce n'est pas toujours le cas (26).

On pourra ainsi observer certains cas ou le segment claviculaire manquant est situé

soit au niveau de |'extrémité sternale soit au niveau de I'extrémité acromiale.

La jonction avec le sternum ou la scapula se fera par une pseudo-arthrose (tissu fibreux)
(22).

On a pu aussi observer certains cas dans lesquels le segment manquant se situait plutot
entre les deux extrémités articulaires. Dans ces cas, les extrémités restent libres ou

réunies par une pseudo-arthrose.

Figure 5- Agénésie des portions latérales des clavicules (Film Courtesy of American College of Radiology,

Reston, Virginia), Dr Victor Feldman, | Can Chiropr Assoc 2002; 46(3).
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Figure 6- Agénésie des portions médiale et centrale des clavicules avec une hypoplasie de la portion
latérale(Film Courtesy of American College of Radiology, Reston, Virginia), Dr Victor Feldman, ] Can
Chiropr Assoc 2002; 46(3).

Figure 7- Agénésie de la portion centrale de la clavicule avec une pseudo-arthrose(Film Courtesy of

American College of Radiology, Reston Virginia), Dr Victor Feldman, ] Can Chiropr Assoc 2002; 46(3).

Les scapulas peuvent présenter des exostoses ou des aplasies partielles.

Lors de I'examen clinique, la palpation claviculaire du patient porteur du syndrome de
DCC est normale en cas d'hypoplasie.

Ce n'est que grace a un examen radiologique, que 1'on pourra déceler une quelconque
anomalie de la clavicule ainsi que la présence d'une attache fibreuse entre les

les articulations ou entre les deux segments claviculaires restants.

Les épaules sont étroites, tombantes et projettées en avant (20, 37).
Du fait de I'hypoplasie claviculaire, les épaules sont tres mobiles (101) aussi bien en

avant qu'en arriere (52).
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Une adduction forcée permet au patient de rapprocher ses deux épaules de telle sorte

qu'elles sont en contact I'une avec l'autre (21, 26).

Figure 8- Photographie de Maroteaux (1972).
Une petite fille atteinte de DCC qui arrive en adduction forcée a amener ses épaules de fagon a
rapprocher ses bras parallélement sur le devant du thorax. Les tétes humérales sont quasiment en

contact.
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Ces anomalies morphologiques au niveau de la ceinture scapulaire n'entrainent pas un
handicap pour la plupart des patients qui peuvent alors effectuer sans difficulté des
travaux manuels. Ils ne ressentent pas de géne et ne sont pas limités dans leurs

mouvements (18, 116).

Ces atteintes au niveau de la clavicule ne nécessitent pas de traitement particulier, sauf
en cas de compression vasculo-nerveuse qui nécessitera 1'excision des débits

claviculaires (116).

Il est trés important de signaler que I'hypoplasie de I'acromion est constante.
Dans 10% des cas, on retrouve une aplasie claviculaire compléte.

On peut ainsi observer un déplacement pathologique des scapulas.

Les modifications morphologiques au niveau pelvien sont considérables.
Crouzon et Buttier ont donc proposé le terme de "dysostose cléido-cranio-pelvienne”.
Il existe un retard d'ossification des branches ilio et ischio-pubiennes et de la symphyse

pubienne (43).

Le patient présente :
* un retard de fermeture de la symphyse pubienne a 1'age adulte (37) voire une
absence de fermeture dans les cas extrémes (24, 41) ;
* une hypoplasie et une rotation antérieure des ailes et des articulations sacro-
iliaques ;
* un bord antérieur des ailes iliaques vertical ;
* un bassin étroit (rétrécissement du diametre pelvien): une césarienne sera donc

nécessaire dans 35% des cas chez les patientes atteintes (19, 22).
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I- 2.1.4 Anomalies Thoraco-Rachidiennes

La scapula hypoplasique présente des carences tant au niveau des facettes acromiales
que de la fosse supra-épineuse.
La cage thoracique en forme de cone (59) est étroite et convexe avec des cotes courtes

anormalement obliques et amincies (43)

On souligne également la présence de cotes et de vertébres surnuméraires (37).
Ce qui a pour conséquence des troubles fréquents parfois séveres au niveau de la
colonne vertébrale, tels que: la scoliose, la lordose, la cyphose ou la cyphoscoliose (31).

Ces troubles statiques contribuent a la petite taille du patient (111).

Apres Delaire et Le Diascorn, Visoky a montré que les cotes a l'inverse d'étre
surnumeéraires, peuvent étre agénésiques (120).
Pierre Marie et Sainton (1898) et Carriere (1937), présentent un cas d'agénésie et de

dépression du manubrium sternal (22, 83).

Le rachis est incomplétement ossifié.

Le patient atteint de DCC présente une platyspondylie (aplatissement des vertebres).
Les vertébres sont cunéiformes avec une absence de fermeture de leurs arcs postérieurs
a l'origine d'une spina bifida (fissure du rachis a travers laquelle les méninges et parfois
la moelle épiniere font hernie).

Il peut en résulter 'apparition de tumeurs (97).

Les corps vertébraux des patients dysplasiques sont biconvexes.
La colonne vertébrale présente une déformation double: elle est a la fois convexe et

latérale.
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I- 2.1.5 Anomalies des Membres Supérieurs et Inférieurs

Le patient présente une hypoplasie de l'extrémité inférieure de I'humérus et de la téte
du radius (37).

Une anomalie quasi constante au niveau des mains et des pieds est la présence de
pseudo- épiphyses a la base du 2éme méta.

Ce qui se traduit par une croissance et une longueur plus importante de ce méta par
rapport aux autres (59, 60).

L'aspect caractéristique en cone des épiphyses essentiellement au niveau des
deuxiemes phalanges et leur ossification prématurée entrainent un raccourcissement
des autres os (49).

Les doigts sont alors courts et trapus en particulier les phalanges intermédiaires et

distales des 2éme et 5eme doigts.

Figure 9- Mains dysostosiques, Delaire et LeDiascorn (1974).
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Les ongles sont typiques:
* de mauvaise qualité parfois hypoplasiques ou dysplasiques voire absents dans les
cas extrémes (24) ;
* de forme ogivale incurvée ou en verre de montre ;

» striés avec des cannelures longitudinales.

Une deuxieme caractéristique que I'on peut objectiver a la radiographie est I'hypoplasie
de la houppe au niveau des troisiemes phalanges rendant ainsi les doigts effilés (37).

La houppe ne présente plus les rugosités que 1'on observe habituellement (Forét, 1976).

Enfin il est possible d'observer une syndactylie (26) qui se définit comme une
malformation congénitale caractérisée par la fusion plus ou moins complete de deux ou

de plusieurs doigts ou orteils.

Figure 10- Photographie publiée par Golan (2002) qui montre les mains d'un patient atteint de DCC

avec une syndactylie.

Ces anomalies décrites au niveau des mains sont retrouvées au niveau des pieds.

Elles sont cependant tres inconstantes.

Au niveau du fémur, les cols sont larges. L'épiphyse fémorale supérieure est plus haute
que large donnant ainsi I'aspect d'un chapeau ou chef’s hat appearance (5)

La téte fémorale peut apparaitre hypertrophique (84) ou au contraire hypoplasique

voire absente (11).
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Le calcanéum peut étre déformé ou hypodéveloppé. Le pied sera donc plat (34, 37).

Chez le patient dysplasique, il est possible de retrouver des déformations telles que la
coxa- vara (ou coxa- adducta, coxa- flexa,...) et le genu valgum (ou genou en X).

La coxa- vara est le signe le plus fréquent (20, 65) dans les anomalies des membres
inférieurs.

La hanche se retrouve ainsi tournée en dedans tandis que dans le genu valgum, I'axe du
membre inférieur est dévié vers l'extérieur avec une saillie du genou en dedans (31).

Il a été rapporté des cas de défauts d'ossification des diaphyses fémorales (42) et des

épiphyses tibiales.
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I- 2.1.6 Anomalies Staturo-pondérales

Une tres légere disproportion est observée chez les patients dysplasiques (39).

Le retard de croissance (111, 116) di a une ossification déficiente et retardée des os
longs se traduit par une petite taille de I'ordre de 1m33 pour les femmes et 1m56 pour
les hommes (Miest et Coll., 1976).

Les membres apparaissent courts pour le tronc.
Cette observation est plus marquée au niveau des membres supérieurs.
Certains cas de nanisme ont été décrits mais en réalité il s'agit de nanisme harmonieux

qui est secondaire aux atteintes osseuses (6, 37, 50).

Toutefois des auteurs comme Prudhon et Burgos ont montré que plus fréquemment les

sujets ont un développement staturo pondéral quasi normal.

La prise de poids infantile est médiocre surtout entre 4 et 8 ans (67, 78).

Ces anomalies de retard staturo- pondéral touchent volontairement les femmes comme

le signalent Jensen en 1990 et Cooper en 2001.
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I-2.2 Tableau Clinique Maxillo-Dentaire

LE MAXILLAIRE

* il est hypoplasique, réduit en hauteur et en largeur ;

* sa courbe s'inscrit dans celle de la mandibule (Lebourg, Bureau, Delaire, 1953):
c'estI'endognathie maxillaire ;

* il est enretrait par rapport al'os frontal ;

* Le palais apparait ogival (arqué), étroit, en position haute avec une fente palatine
apparente sous la muqueuse ;

* le sinus maxillaire est de petite taille voire inexistant a 1'origine parfois d'une
confusion avec l'orbite. Selon Jensen et Kreiborg, ceci serait dii a un défaut de

résorption osseuse (62).

LA MANDIBULE

* atteinte chez 64% des enfants et chez 3% des adultes (62);

* une branche mandibulaire ascendante au canal du nerf dentaire inférieur de fine
épaisseur linguale ;

* plutdt normale avec une longueur et une hauteur postérieures réduites ;

* une ossification incomplete de la symphyse mentonniere (Wood, 1957) ;

* un pseudo-prognathisme du fait de l'allongement de la mandibule: signe
pathognomonique de la DCC (37) ;

* une rotation antérieure ;

* un angle mandibulaire plus ouvert : en forme de banane (50).

L'examen radiologique de la mandibule révele d'autres anomalies.

Nous aurons l'occasion d'y revenir plus loins dans notre étude.
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Les Articulations Temporo-Mandibulaires (ATM)

Les publications rapportent peu de troubles mais il convient de noter:
* une morphologie anormale des cavités glénoides dans leurs parois latérales ;
* une atrophie des processus tympaniques et de la zone postérieure de l'arcade
zygomatique ;
* le condyle est donc completement visible dans la fosse sur un cliché latéral (87) ;
* en général, les patients atteints de DCC ne présentent pas de probléemes

fonctionnels d'ouverture buccale.

LA LANGUE ET LES MUQUEUSES

* la langue est normale: pas de macroglossie ni d'aspect plicaturé ou fissuraire, ni
de glossite exfoliatrice marginée (24) ;

* lamuqueuse jugale est indemne, de méme que les tissus gingivaux.

En 1944, Millhon et Austin ont tout de méme signalé quelques rares cas atypiques qui

présentaient des gingivites généralisées ou localisées avec des fistules de drainage.

LES DENTS

Les anomalies dentaires sont quasi pathognomoniques de la DCC (60).

Elles touchent plus la denture permanente que la denture temporaire.

Les deux caractéristiques principales de la maladie au niveau dentaire sont,
l'inclusion ou la rétention des dents permanentes au niveau osseux et la polyodontie qui
résulte de la présence de dents surnuméraires, aussi bien au niveau de la denture

temporaire que de la denture permanente.

> Les Dents Temporaires

La plupart des auteurs constatent que I'éruption des dents temporaires se fait

normalement; tandis que Carriére et Coll. rejettent cette idée en 1937.
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Selon eux, elle est tardive et incomplete (22).

En 1966, Laroche et Cremer vont confirmer cette derniere hypothese (76).

Schématiquement, les dents temporaires font leur éruption entre le 6eme et le 30eme

mois de vie comme le montre ce tableau (16).

6-8 mois Incisives centrales inférieures
10 mois Incisives centrales supérieures
12 mois Incisives latérales supérieures
14 mois Incisives latérales inférieures
16 mois Premiéeres molaires

18 mois Canines

20-30 mois Deuxiemes molaires

Les dents temporaires ne présentent aucune anomalie de nombre et de forme bien que
Sommermater ait décrit en 1981 des anomalies de nombre chez un enfant dysplasique
(113).

Les dents temporaires se carient plus facilement. Des visites régulieres chez le
chirurgien dentiste et une hygiene bucco-dentaire rigoureuse seront nécessaires a leur

maintien sur l'arcade.

Ce qui est tres important de souligner c'est qu'il existe un retard ou une absence dans
|'exfoliation de ces derniéres, elles persistent sur I'arcade bien apres leur date habituelle
de chute physiologique (3, 6, 79). Elles peuvent méme y rester définitivement (Ginest,

1954).

C'est ce phénomene qui attire le plus souvent I'attention.
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Figure 11- Benjamin. P, 14 ans (Dr Vaysse)

Chez ce patient, il persiste sur I'arcade les dents temporaires 65, 74, 75, 84, 85.

La persistance sur l'arcade s'explique par un ralentissement ou un arrét de la
résorption radiculaire physiologique des dents lactéales qui va de pair avec un délai
d'éruption accru des dents permanentes (60, 99, 110) et une dysharmonie dento-

maxillaire (DDM) liée a la présence de dents surnuméraires.
Il en résulte un encombrement intra-osseux important refoulant ainsi les dents
permanentes en position ectopique (sinus maxillaire, fosses nasales, tubérosités,...)

(36).

» LES DENTS PERMANENTES

Elles sont les plus touchées aussi bien au maxillaire qu'a la mandibule.

Les dents ont une orientation anarchique (70, 86) empéchant toute éruption.

Elles peuvent se ranger en créneaux ou faire saillie vers la langue et la joue qu'elles

ulcérent secondairement (22).
On y retrouve tous les types de malpositions (rotations, mésioversions et distoversions).

Les anomalies de structure sont moins bien documentées.



37

L'émail est plus souvent normal de méme que la matrice dentinaire.
Il a cependant été rapporté des cas:

* d'émail et de dentine hypoplasiques ;

* des perles d'émail ;

* des densin dente (35).

La formation et la maturation des dents incluses sont normales au stade précoce du
développement.

Les deux anomalies principales qui s'effectuent a ce niveau sont:

l'inclusion des dents permanentes et la présence de dents surnuméraires.

Certains cas de DCC ne présentent cependant pas de dents surnuméraires (25, 65, 99),
elles n'apparaissent donc pas comme un caractere quasi obligatoire dans le diagnostic

de la pathologie.

L'INCLUSION

Schématiquement, les dents permanentes font leur éruption entre 6 et 12 ans comme le

montre ce tableau (16).

6 ans Premiéres molaires et incisives centrales
inférieures

7 ans Incisives centrales supérieures

8 ans Incisives latérales

9 ans Premieres prémolaires

10 ans Canines

11 ans Deuxiemes prémolaires

12 ans Deuxiémes molaires

18-25 ans Troisiemes molaires

Une dent est dite incluse lorsque son éruption est manifestement retardée par rapport a
|'état d'éruption des autres dents de la denture, en relation avec 1'age du patient.
Dans la DCC, leur nombre varie selon les auteurs. Yamamoto en 1989, décrit un cas qui

reste a ce jour le plus surprenant. Il identifie 63 dents incluses (123).
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Le potientiel éruptif des dents incluses est fortement diminué voire absent.
On parle d'éruption retardée ou de retard d'éruption lorsque I'éruption survient tres au-

dela des ages limites d'éruption admis habituellement (4)

On consideére qu'il y a un retard d'éruption lorsque 1'évolution de la dent est retardée de
plus d'un an par rapport a sa date normale d'éruption pour les dents définitives et de six

mois pour les dents temporaires (51).

Les dents permanentes les plus touchées par l'inclusion sont les canines et les
prémolaires.
Les molaires ne sont quasiment pas ou du moins peu touchées, elles ont donc

généralement une éruption spontanée (50).

La détection clinique de la polyinclusion peut se faire par la palpation des tables
osseuses qui apparaitront bosselées et déformées (25, 110).

La forme des dents incluses apparait normale ou altérée.

La grande part des anomalies sont radiculaires (dilacération, compressions,

entortillement, réduction importante du volume pulpaire,...) (37).
Les pulpolithes sont les plus fréquents (69).

Ces anomalies de forme touchent aussi bien les dents incluses que les dents

surnuméraires.

Une irritation chronique du sac péricoronaire des dents incluses serait a 1'origine de la
présence de kystes folliculaires ou coronaires et para-dentaires qui peuvent déplacer les

dents et conduire a des pertes osseuses importantes (56, 105).
Le retard ou l'arrét d'éruption des dents pemanentes peut étre attribué a :

* un défaut de résorption de l'os alvéolaire et des racines des dents lactéales a

cause d'une mutation du facteur de transcription CBFA 1 (54) ;
* une augmentation de la densité des os maxillaires ;
* au manque de cément cellulaire sur les dents permanentes (105) ;

* a l'absence d'union entre le follicule dentaire et la muqueuse orale lors de
l'induction du germe: il se forme alors un tissu fibreux qui s'oppose a I'éruption
(123);
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* la présence de dents surnuméraires multiples obstruant le chemin d'éruption

des dents permanentes.

L'HYPERODONTIE

Le nombre de dents est supérieur a la normale. Il existe donc plus de 20 dents lactéales

et/ou plus de 32 dents permanentes.

Certains sujets peuvent avoir jusqu'a 48 dents surnuméraires (122) dans les cas

extrémes de DCC, a l'origine d'une 3éme denture ou 2éme dentition permanente.

Les dents surnuméraires se développent dans toutes les régions de la cavité buccale des
incisives aux molaires mais elles siegent plus fréquemment au niveau de la région

incisive maxillaire (73).

Les molaires surnuméraires se situeront en distal des dents de sagesse ou 3eme

molaires.

La présence de germes surnuméraires touche aussi bien les hommes que les femmes

dysplasiques, il n'existe donc pas de différence de sexe.

Les dents surnuméraires ressemblent aux dents “normales” sur le plan morphologique

et fonctionnel néamoins on peut observer des anomalies coronaires et radiculaires.

Toutefois, leur maturation est décalée de 3 a 4 ans par rapport a la dent permanente

normale.

Les dents des sujets malades ne présentent pas de cellules du cément dans la région
apicale des racines dentaires (54). Une augmentation du pourcentage des GAP-

JUNCTIONS au niveau amélo- cémentaire et une augmentation des résorptions

radiculaires notamment sur les dents surnuméraires ainsi que sur les dents
permanentes seraient a l'origine d'une ankylose ostéo-dentaire chez le patient porteur

de dyslasie cléido-cranienne.

Une étude de Cooper en 2001 a cependant montré que les dents surnumeéraires peuvent

avoir une éruption spontanée (31).
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La polyodontie peut se présenter a 3 stades de la denture:

* soit avant la denture normale: on parlera de denture pré-primaire ou

prédéciduale (ce sont les dents natales ou néonatales) ;
* soitapres la denture normale: denture post permanente ou 3eme denture ;

* soit en méme temps que la denture permanente: le phénomeéne est plus visible
au maxillaire (90%) qu'a la mandibule (10%). Elles y restent incluses dans 70%

des cas.

Chez les patients porteurs du syndrome, il semblerait que la formation des dents

surnumeéraires s'explique par la résorption incompléte ou retardée de la lame dentaire.

Elle serait alors réactivée au moment de l'achevement de la couronne de la dent

permanente normale (110).

La formation de la dentine est normale. Cependant on note une agénésie compléte au
niveau histologique du cément cellulaire a la fois sur les dents ayant fait leur éruption et

sur les dents retenues (54).

Le diagnostic de polyodontie est essentiellement radiologique. Il peut également étre

posé grace a un examen endobuccal qui permet de détecter ces différents signes:

* une absence de fermeture du diastéme interincisif médian apres éruption des

incisives latérales et des canines ;
* laprésence de dystopies isolées ;

* des voussures irrégulieres des crétes alvéolaires a la palpation du vestibule

supérieur et inférieur ;

* la persistance d'une ou plusieurs dents temporaires sur l'arcade (signe le plus

évocateur de la présence d'une dent surnuméraire incluse) ;
* une inflammation ;

* lesversions/rotations dentaires sans cause apparente ;
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* la non éruption d'une dent définitive longtemps aprés sa date normale

d'éruption.

Figure 12- Orthopantomogramme de Benjamin. P, 14 ans (Dr Vaysse).

Sur cette radiographie, on retrouve une polyinclusion (12, 13, 14, 15, 22, 23, 25, 32, 33,
34, 35,42,43, 44, 45) et des dents surnuméraires notamment 13', 14', 23", 24', 35", 45'".

Un bilan radiologique et dentaire complet doivent donc étre systématiquement effectués

a chaque consultation pour une détection précoce de I'hyperodontie.

En outre, il convient de préciser que les anomalies structurales au niveau de 1'émail, de
la dentine et de la pulpe retrouvées chez les patients dysplasiques ne sont pas

significatives de la DCC car inconstantes.
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I- 2.3 Intérét de la Radiographie

Golan et al. insistent sur la nécessité d'une étude clinique et d'un examen radiologique
minutieux avant de poser le diagnostic d'une maladie rare (49).

Dans le cadre de la suspicion d'une DCC, en I'absence de signes cliniques visibles et
évidents comme les anomalies cléido-craniennes, plusieurs clichés radiographiques
doivent étre mis en place pour confirmer ou infirmer ce diagnostic.

La radiographie permet d'objectiver d'autres manifestations infra-cliniques.

Anomalies radiologiques du massif cranio-facial

Une téléradiographie a la fois de face et de profil ainsi qu'un examen tomographique
réveleront :

* un élargissement transversal du crane ;

* une hypo-pneumatisation des sinus ethmoidal, frontal, sphénoidal et maxillaire ;

* une hypoplasie du corps du sphénoide qui apparait élargi et raccourci ;

* une selle turcique en position haute ;

* un foramen magnum incliné vers le haut et vers I'avant ;

e unraccourcissement de la base du crane ;

* une hypoplasie des os nasaux, des apophyses zygomatiques, du maxillaire ;

* une épine nasale inclinée en bas;

* un prognathisme mandibulaire ;

* des processus coronoides fins, orientés vers le haut et I'arriere ;

* une échancrure sigmoide courbée en U ;

* une discontinuité de l'arcade zygomatique ;

* un parallélisme des bords du ramus ascendant ;

* une analyse céphalométrique de profil met en évidence une classe Il
squelettique (Cooper, 1991) et un angle naso-labial ouvert traduisant une
hypoplasie du maxillaire ;

e labéance des fontanelles et des sutures ;

* les os wormiens.
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Avec I'age, il arrive parfois que dans certains cas on observe une réduction des zones
craniennes non ossifiées (sutures, fontanelles). Cela conduit a la formation autour de la
suture lambdoide d'os wormiens (37, 43) qui correspondent a des os surnuméraires
inconstants et mobiles dont le développement se fait par des points d'ossifications

anormaux (50, 70).

Le scanner est tres important dans 1'évaluation du degré de disjonction des sutures

craniennes.

Figure 13

a- 2D CT de face montrant la persistance de la fontanelle antérieure, un profond palais arqué en forme
de V et l'absence d'ossification de la symphyse mentonniere chez un jeune garcon de 7 ans atteint de

DCC, Dr Guido Gonzalez, Pediatric Radiology 2008.

b- Radiographie d'une jeune fille de 11 ans et 7 mois atteinte de DCC montrant la présence d'os

wormiens au niveau occipital, Dr H.E. Mansell.
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Anomalies radiologiques du rachis

L'analyse d'une radiographie du rachis pourra indiquer une scoliose ou une
hyperlordose lombaire ainsi que certains des signes suivants :
* des défauts de maturation osseuse des arcs latéraux, des processus et des corps

spondylaires (37) ;
* des vertébres biconvexes: aspect infantile des vertebres (43) ;
* une synchondrose entre les arcs postérieurs et les corps vertébraux (20) ;
* une localisation variable de la spina bifida (37) ;
* des vertébres surnuméraires ou aplasiques ;
* une dysplasie ou une hypoplasie acétabulaire ;
* desanomalies de la segmentation du rachis (20).

Le squelette d'un nouveau-né atteint de DCC est identique a celui d'un foetus de 6 mois

de grossesse (62).

Figure 14- SPINA BIFIDA OCCULTA. On note de multiples défauts médians au niveau des zones cervicale
et thoracique haute, Dr Victor Feldman, Film courtesy of American College of Radiology, Reston

Virginia).
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Anomalies radiologiques du thorax

Elles pourront étre appéciées sur un cliché thoracique. Ainsi on peut espérer voir :

* une cage thoracique en forme de cone ;

* des cotes obliques, surnuméraires et courtes ;

* laprésence de larges espaces entre les cotes ossifiées et les vertebres ;

* appréciation du degré d'atteinte de la clavicule: uni/bilatérale, partielle ou
totale ;

* des pseudo-arthroses entre les fragments claviculaires (31, 37, 50, 57) ;

* un diastasis acromio ou sterno-claviculaire: affection pathologique qui se traduit
par la séparation permanente entre la clavicule et I'acromion ou entre la clavicule
et le sternum (65) ;

e appréciation des anomalies du sternum, du manubrium et des scapulas ;

Figure 15- Radiographie de poitrine montrant un thorax étroit, des cétes obliques et des clavicules

hypoplasiques, Dr Ravi Prakash S. Mohan, Journal of Oral Science, 2010.
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Anomalies radiologiques bucco-dentaires

Les radiographies dentaires permettront de mettre en évidence a la fois les dents

surnumeéraires et les inclusions dentaires.

La situation, la direction et la forme des dents surnumeéraires au niveau du
secteur incisif maxillaire et mandibulaire pourront étre appréciées sur des clichés

occlusaux et des incidences de SIMPSON ou de BELOT.

Les radiographies rétro-alvéolaires des dents permanentes n'ayant pas encore fait leur
éruption sont difficiles a interpreter du fait des déformations qui peuvent étre

engendrées sur l'image.

ATheure actuelle, la technique de choix pour I'analyse dentaire dans le cadre de ce
syndrome est I'orthopantomogramme.

Il nous permet a lui seul, d'apprécier non seulement une hyperodontie, une
hypodontie, un assynchronisme d'éruption mais aussi la présence de kystes corono-

dentaires, d'odontomes, de malformations coronaires et de racines coudées.

Figure 16- Orthopantomogramme d'un jeune patient de 16 ans atteint de DCC. On y retrouve une
hyperodontie et une polyinclusion a l'origine d'un encombrement intra-osseux important, Dr Jefferson
Tanaka, Journal of Oral Science 2006 vol 48 (3).
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Anomalies radiologiques des Membres

Des examens radiologiques au niveau de I'épaule, de la main et du poignet pourront faire

ressortir:

* des anomalies caractéristiques des métacarpiens et des phalanges: I'aspect de
|'épiphyse en cone et I'hypoplasie de la houppe au niveau des troisiemes
phalanges ;

* une hypoplasie de I'hnumérus et du radius ;

* des diaphyses gréles (42).

Figure 17- Radiographie d'une main dysplasique sur laquelle on remarque des anomalies des phalanges
notamment une épiphyse accessoire a la base du second métacarpien, des phalanges distales

hypoplasiques et aplaties, Dr Ming Ta Michael Lee, Genomic Med 2008, 2: 45-49.
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Des radiographies du bassin nous permettront de montrer le caractere évolutif de la

coxa-vara ainsi que :
* unretard de maturation de la symphyse pubienne ;

* un hypodéveloppement des cavités cotyloides, des ailes iliaques, des branches

ischio et ilio-pubiennes, de la téte fémorale, du calcanéum ;

* une hypoplasie de la téte fémorale et une exagération de la hauteur de 1'épiphyse

fémorale ;

Rappelons que les lésions au niveau des membres inférieurs et des pieds sont

inconstantes. Elles ne seront pas obligatoirement observées sur un cliché.

Figure 18- Radiographie du bassin qui révéle une symphyse pubienne large, incomplétement ossifiée et

un “chef’s hat appearance” de la téte fémorale, Dr Ravi Prakash S. Mohan, Journal of Oral Science 2010.
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Les principaux signes cliniques et radiologiques de la DCC sont résumés sur ce schéma

de Canepa et Mardeaux (20).
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I- 2.4 Aspects Génétique et Pathobiologique

Le diagnostic génétique confirme le diagnostic clinique.

La dysplasie cléido-cranienne est une maladie osseuse héréditaire a transmission
autosomique dominante.

Cela signifie qu'une personne malade hérite d'une copie normale d'un gene et d'une
copie anormale du méme gene.

Celui-ci est dominant c'est pourquoi il s'exprime par rapport au gene normal.

Cette personne est alors affectée par une maladie génétique.

La DCC est une maladie a forte pénétrance (18, 26, 31, 70) et expressivité variable
(41,116, 120).

Un alléle morbide peut s’exprimer par des signes cliniques différents d'un individu a
'autre. Le sujet porteur de la mutation a une tres forte probabilité de présenter la

maladie.

Le caractere héréditaire a été proposé par Pierre Marie et Sainton en 1898 (83).
Cependant pour Koch, la transmission se ferait selon le mode autosomique récessif.
Dans ce cas les hétérozygotes sont sains et la maladie ne s'exprime que chez

I'homozygote (70).

Il existe 20% de cas sporadiques de la maladie. Les parents du patient porteur de DCC
sont indemnes. Ces cas sporadiques sont le fruit d'une mutation spontanée qui survient

au cours du développement entrainant I'apparition des symptomes de la maladie (77).

Les génes impliqués dans les maladies transmises sur le mode autosomique, sont
localisés sur les autosomes (chromosomes différents des chromosomes sexuels X et Y).
L'allele muté responsable de la maladie est dominant sur I'alléle "sauvage".

La maladie s'exprime alors chez I'hétérozygote.

Les deux sexes sont atteints avec la méme fréquence.
Tout sujet porteur d'un allele morbide autosomique dominant a un risque de 50% de le

transmettre a ses enfants quelque soit leur sexe.
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Symboles utilisés poor la réalisation des arbres généalogiques
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Les sujets atteints se retrouvent sur plusieurs générations et leur répartition apparait
verticale sur I'arbre généalogique.

Il convient également de noter qu'il n'y a pas de distinction ethnique ou raciale (58, 77).

Il s'agit d'un désordre de lI'organogeneése, les bourgeons étant formés au quatrieme mois
de la vie intra-utérine.

La syphilis, autrefois invoquée, est donc a écarter, car elle frappe le foetus et non
I'embryon (Lepoivre).

La prolifération anormale de la couche externe de la gaine épithéliale du germe a été

mise en évidence par Meze], citée par Dechaume.

Le géne de la maladie, CBFA1, mis en cause est situé sur le bras court du chromosome 6
au sein du locus 21 (6p21) (91, 92).

CBFA1 appartient a la famille des facteurs de transcription CBF (Core Binding Factor).
Ce sont des protéines hétérodimériques avec une sous unité alpha et une sous unité
béta.

La sous unité alpha qui se lie a 'ADN est codée par trois genes distincts (CBFA1, 2, 3) qui
ont en commun un domaine de 128 acides aminés appelé le domaine RUNT par son

homologie avec la drosophile.

En 1997, Ducy et Coll. ont montré que la régulation de CBFA 1 dépendait de la vitamine
D3 et de la BMP 7 (Bone Morphogenic Protein)(40).

Situé entre les genes TCTE1 et MUT, CBFA1 est composé de 8 exons codant pour un
facteur de transcription de I'ARN.

L'ARN est alors traduit en une protéine Cbfa 1 qui régule I'activité d'autres génes cibles.
Comme beaucoup de facteurs de transcription, I'extrémité amino terminale ou N-

terminale de CBFA1 contient une portion polyglutamine et une portion polyalanine.

Il s'agit d'une mutation (micro délétion, insertion, mutation non sens) du domaine RUNT
2 ou Osf 2 du gene CBFA1 (Core Binding Factor Alpha 1).
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Selon Mundlos et Palmer, une micro délétion serait a I'origine des troubles de

l'ossification (91, 92, 96).

Dans le cas des patients porteurs de la maladie, il a été retrouvé un nombre
d'alanine de 27, supérieur au nombre habituel qui est de 17.
Cette expansion d'alanine a un effet négatif important sur la fonction de la protéine qui

se retrouve tronquée et défectueuse (92).

Otto et al. ont ainsi montré en 1997 le réle de CBFA1 par des expériences sur des souris
mutantes (26, 95).
Apres croisement, on constate:

* 50% de souris hétérozygotes CBFA1 +/-

* 25% de souris normales CBFA1 +/+

e 25% de souris homozygotes CBFA1 -/-

Les souris hétérozygotes (CBFA1 +/-) ont un phénotype quasi similaire aux patients
porteurs de DCC avec une absence de clavicule et une formation squelettique

défectueuse.

Les souris homozygotes donc completement déficientes en CBFA1 (CBFA1 -/-) meurent
d'insuffisance respiratoire immédiatement apres la naissance, leur cage thoracique n'est
pas assez rigide pour assurer une respiration normale car il n'y a pas d'ossification
membraneuse.

Elles présentent une aplasie du squelette (27, 40) avec des membres anormalement
courts.

Des analyses histologiques ont permis de mettre en évidence un arrét au niveau de la

formation osseuse enchondrale et membraneuse.

Le développement des germes dentaires est interrompu au stade bourgeon, il n'y a donc
pas de différenciation en odontoblastes/améloblastes ou de formation de la matrice
dentinaire. Les dents sont hypoplasiques, dépourvues de tissus amélaire et dentinaire

normaux (Coffman J.A, 2003).
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Les souris CBFA -/- présentent une ébauche normale de cartilage sans aucune
différenciation des cellules souches mesenchymateuses en ostéoblastes.

Le cartilage se retrouve non vascularisé et le processus d'ossification s'interrompt (72).
CBFA 1 controle donc la différenciation des cellules souches précurseurs en
ostéoblastes (Karsenty, 1996).

Un manque de maturation des ostéoclastes a aussi été signalé par Otto (95).

Figure 21- Expérience d'Otto (1997): souris a 17,5 semaines post-coitum,
a: type sauvage et b: type mutante homozygote pour RUNXZ2.
L'os est coloré en rouge et le cartilage en bleu. La souris mutante ne présente ni ossification

enchondrale ni ossification membraneuse.

Des constatations récentes de Porte suggerent que CBFA1 est non seulement

essentiel dans la formation des ostéoblastes mais il apparait aussi comme un régulateur
dans la différenciation des chondrocytes (100).

En effet lors de la formation des os enchondraux (vertébres et autres os longs), les
chondrocytes proliferent et se différencient par hypertrophie grace a une trame
cartilagineuse temporaire qui secondairement, sera remplacée par de 1'os.

Chez les souris homozygotes, I'absence d'hypertrophie des chondrocytes indique le role
de CBFA1 dans la régulation de la différenciation chondrocytaire (68, 91, 95).

CBFA1 régule en fait un enzyme interstitiel, la collagenase-3, responsable de la

vascularisation du cartilage calcifié (100).
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Huang et al. en 1997 étudient le développement de la clavicule chez des souris CBFA1
+/-(55).

Il existe bien un recrutement des cellules souches mésenchymateuses sans
différenciation en cellules précurseurs. Il en résulte une absence de 1'ébauche
claviculaire.

IIs en concluent que CBFA1 est un facteur crucial dans la régulation de la différenciation
des cellules souches mésenchymateuses en précurseurs osseux, les ostéoblastes (qui
secretent la matrice osseuse) et cartilagineux, les chondrocytes pendant la formation
d'os enchondral (124).

D'autres études utilisant I'hybridation in situ ont permis de mettre en évidence le role de
CBFA1 dans les tissus épithéliaux et mésenchymateux destinés a former non seulement
les tissus parodontaux comme le desmodonte (64) mais aussi les tissus dentaires

minéralisés.

Il a donc un réle prépondérant dans I'ostéogeneése foetale et post-natale (92).
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Figure 22- Role de CBFA1 dans la formation osseuse publiée par Stefan Mundlos, 1999.
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Figure 23- Fonctions de régulation du facteur de transcription RUNXZ2 proposées par Cohen, American

Journal of Medical Genetics, 2001.

Si la maladie est présente dans la famille et que 1'on redoute sa survenue chez un futur
enfant ou si des interrogations se posent sur une éventuelle origine génétique face a des
signes d'appel cliniques maternels ou échographiques, on peut poser un diagnostic
prénatal lors d'une échographie prospective au deuxiéme trimestre.

Il est encore assez peu développé mais il pourra révéler un déficit d'ossification osseuse,
une réduction en longueur des os longs, une réduction de taille des ébauches

claviculaires, ...

Le syndrome peut quand méme passer inaper¢u malgré un examen minutieux.
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I- 3 DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

Il est trés important de réaliser un diagnostic différentiel car certaines affections que
nous citerons dans ce prochain paragraphe présentent beaucoup de similitudes avec la
DCC.

I- 3.1 LE MYXOEDEME CONGENITAL

Il survient aprés une hypothyroidie a I'origine entre autre d'une fragilité des tétes
fémorales, d'un épaississement cortical et d'un retard d'éruption dentaire et
d'ossification squelettique.

C'est ce dernier signe qui pourrait étre a l'origine de la confusion avec la DCC.

I-3.2 LA PYCNODYSOSTOSE

C'est une affection osseuse rare et héréditaire qui apparait comme celle qui présente le
plus de similitudes avec la DCC.

En effet elle consiste en un accroissement de la fragilité et de la densité osseuse.

Les points communs qu'on pourrait retrouver dans le cadre de la DCC sont les suivants:

* un hypodéveloppement staturo-pondéral ;

* des malformations a la fois au niveau du crane (bosses frontales), du maxillaire,
de la mandibule (prognathisme), des phalanges (mains et pieds anormalement
courts) ;

e d'éventuelles anomalies claviculaires ;

* unretard d'éruption dentaire ;

* des fontanelles ouvertes avec des sutures larges.

Il existe cependant des caracteres différentiels permettant de faire la distinction entre
ces deux affections osseuses; comme par exemple:
* un mode de transmission autosomique récessif contraire a la DCC qui se
transmet selon un mode autosomique dominant ;
* une hypoplasie mandibulaire avec des branches verticales et horizontales

plutot gréles ;
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* une absence de dents surnumeéraires ;
* l'angle mandibulaire est ouvert;
* la ceinture pelvienne est classiquement intacte ;

* une augmentation de la densité osseuse et une fragilité anormale des os.

I- 3.3 L'HYDROCEPHALIE

Un épanchement de liquide séreux dans les cavités ventriculaires cérébrales ou au
niveau des méninges est responsable de cette maladie.
Elle se confond volontier avec la DCC par les signes suivants:

* une volumineuse boite cranienne avec un crane mou ;

* les sutures sont larges et béantes ;

e des troubles de la marche.

Cependant, elle pourra s'en distinguer par les signes pelviens (surtout des extrémités) et
rachidiens.
Le patient peut notamment présenter des troubles sphinctériens et des clavicules

indemnes.

I- 3.4 LA MALADIE DE CROUZON ou DYSOSTOSE CRANIO-
FACIALE

Le patient présentera un certain nombre de signes semblables a la DCC notamment :
* un hypertélorisme et une exophtalmie ;
* une hypolasie du maxillaire avec une volte palatine courte, étroite et ogivale ;
* la transmission se fait selon le méme mode que la DCC (mode autosomique
dominant avec forte pénétrance et expressivité variable) ;
* desbosses frontales
Cette pathologie se distingue de la DCC par un petit nez convexe (en bec de perroquet),

une absence de pathologies pelviennes et claviculaires.

Les mains, les pieds et les dents sont également indemnes.
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Figure 24- Syndrome de Crouzon, Dr Vaysse.

I- 3.5 LE RACHITISME

Il survient a la suite d'une carence en vitamine D durant la période de croissance.
Le patient présente des déformations squelettiques variables comme:
* un thorax conique (en entonnoir) ;
* un craniotabes: malformation cranienne par ramollisement des os du crane ;
e unretard d'ossification ;
* des anomalies de la structure dentaire.

A cela s'ajoute un retard d'éruption dentaire comme dans le tableau clinique de DCC.
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Plusieurs signes permettent au clinicien de différencier cette affection comme par
exemple :

* une exagération de la courbure claviculaire sans la moindre agénésie

* des troubles gastro-intestinaux ;

* une hypotonie musculaire ;

* une inflexion des diaphyses ;

* un gonflement des épiphyses ;

* une altération du bilan phosphocalcique.

I- 3.6 L'ACHONDROPLASIE

Cette affection résulte d'une anomalie de formation du cartilage provoquant un arrét de
développement en longueur des os longs a I'origine d'altérations physiques importantes.

Elle peut étre confondue avec la DCC par les signes suivants :
* unretard staturo-pondéral a I'origine d'un nanisme prononcé ;
e des membres courts;
* une transmission autosomique dominante ;
* une brachycéphalie avec des bosses frontales proéminentes ;
* une hypoplasie du maxillaire ;
* une dépression de la racine du nez;
* une cage thoracique étroite.
Néamoins certains signes permettent d'en faire la distinction.

Dans I'achondroplasie, il n'y a pas d'anomalies claviculaires et d'anomalies dentaires.

I-3.7 LA MALADIE D'APERT ou Acrocéphalosyndactylie

On y retrouve en plus d'une exophtalmie et d'un hypertélorisme, des malformations

craniennes telles que:
* une téte aplatie d'avant en arriere et tres développée en hauteur ;

* lapersistance d'ouverture de la fontanelle antérieure ;
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e des bosses frontales ;

* une hypoplasie du maxillaire ;

* une syndactylie des quatre extrémités (soudure des doigts entre eux).
La transmission se fait selon un mode autosomique dominant comme dans la DCC
Parcontre dans le syndrome d'APERT, il n'existe pas d'atteinte claviculaire, le reste du

crane reste intacte et enfin le patient présente des troubles mentaux tres fréquents.

I- 3.8 LE SYNDROME DE YUNIS-VARON

C'est un syndrome rare dont le tableau clinique rappelle celui de la DCC :
* le patient est de petite taille ;
* il présente une dysplasie claviculaire et une syndactylie ;

* de méme des anomalies pelviennes et un retard d'ossification du crane sont

décrits ;
* une hypoplasie des ongles.

Toutefois en 1980, Yunis et Varon ont identifié des signes permettant de faire le

diagnostic différentiel avec la DCC:
* une absence de pouce;
* l'existence de cheveux épars;
* laperte prématurée des dents temporaires ;
* un crane dolichocéphale ;
* une transmission autosomale récessive ;
* des oreilles basses et postérieures ;
* des anomalies génito-urinaires ;

* une micrognathie sévere et une glossoptose.
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I- 3.9 LA DYSPLASIE MANDIBULO FACIALE ou SYNDROME
DE FRANSCESCHETTI ou de TREACHER-COLLINS

Dans ce syndrome plusieurs éléments cliniques pourraient faire penser a un diagnostic
de DCC:

* le mode de transmission ;
* Il'hypoplasie du massif facial ;
e les anomalies dentaires ;

* l'absence de pneumatisation mastoidienne.

En 1978, Piette et al. ont montré que l'atrophie mandibulaire, le retard mental, les
malformations viscérales, la dépression des rebords orbitaires inférieurs et des
pommettes, la déformation des oreilles et du menton signent plutét un tableau de

dysplasie mandibulo-faciale.

I-3.10 LA DYSOSTOSE ORO-DIGITO-FACIALE ou
DYSMORPHIE ORO-DACTYLE

C'est une affection qui touche exclusivement le sexe féminin. La dysostose oro-digito-

faciale differe de la DCC sur plusieurs points :
* une langue fissurée;
* des freins hyperplasiques au niveau de la gencive ;

* une levre inférieure qui présente de maniere inconstante une pseudo-fissure.

A part ces points, les signes craniens et bucco-dentaires sont semblables a ceux de la
DCC.
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I-3.11 L'OSTEOGENESE IMPARFAITE ou MALADIE DES OS

DE VERRE

La caractéristique essentielle de cette maladie est la fragilité osseuse: les fractures sont
donc assez fréquentes. C'est une affection héréditaire rare dans laquelle on peut

observer comme dans la DCC :
* un hypo-développement statural ;
* une hypoplasie du maxillaire ;
* une transmission autosomique dominante ;
e des bosses frontales saillantes ;
* laprésence d'os wormiens ;
* une hydrocéphalie ;
* un prognathisme mandibulaire ;
e des atteintes dentaires ;
* une diminution de la densité et de la trabéculation osseuse.

Cependant, dans l'ostéogenése imparfaite, les dents lactéales sont les plus touchées par

une opalescence caractéristique et les fractures sont spontanées.

Les sclérotiques apparaissent bleutés et dans 1/3 des cas une surdité survient

tardivement entre 20 et 30 ans. Enfin on note une généralisation de 1'ostéoporose.

Elle est responsable de la fragilité osseuse et se traduit par une radiotransparence sur

les clichés radiologiques.



64

Figure 25- Ostéogénése Imparfaite. Marion M, 8 ans (Dr Vaysse).

I-3.12 LE SYNDROME DE GARDNER

Tout comme dans la DCC, le patient souffrant du syndrome de Gardner présente un
nombre inaccoutumé de dents surnuméraires incluses. Le mode de transmission est le

méme.
Parcontre, la distinction peut s'établir de la maniere suivante :

* la présence de tumeurs fibreuses ou musculaires rétro-péritonéales ou intra-

meésentériques ;
* de multiples kystes sébacés ;

¢ des ostéomes bénins au niveau du crane, du maxillaire et de la mandibule ;
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* deslipomes sous cutanés;

* une polypose rectocolique disséminée a fréquente dégénérescence maligne.

Figure 26- Syndrome de Gardner avec de nombreux ostéomes notamment au niveau de la branche
montante droite et du sinus maxillaire gauche, Dr LC Fonseca et Dr NK Kodama, Dento Maxillo Facial

Radiology(DMFR) 2007,vol 36.

I- 3.13 LE CHERUBISME

C'est un processus kystique extensif bénin qui se transmet selon un mode autosomique
dominant. Les atteintes osseuses (base du crane, os longs,...) et les atteintes dentaires

(agénésies, défaut d'éruption des dents permanentes,...) sont présentes comme dans la
DCC.

Toutefois, les patients atteints de chérubisme présentent :
* une expulsion précoce des dents lactéales ;

* un élargissement mandibulaire lié a une tuméfaction de consistance dure qui

respecte le condyle ;
* de possibles taches café au lait au niveau des téguments ;

* des adénopathies sous mandibulaires lors des phases expansives.
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Figure 27- Chérubisme (Dr Vaysse).

Rappelons que le diagnostic différentiel de la DCC peut aussi s'établir avec :
* latrisomie 18 ou syndrome d'Edward ;
* latrisomie 21 ou syndrome de Down ;
* ladystrophie acro-faciale de Nager-Reynier ;
* l'acro-ostéolyse ou syndrome d'Hadju-Cheney ;
* lapolydystrophie de Hurler ;
* ladysplasie métaphysaire familiale ou maladie de Pyle ;
* ladysplasie métaphyso-mégaépiphyso-spondylienne ;

* le syndrome de Sturge-Weber.

La liste n'est donc pas exhaustive mais elle peut aider le clinicien a différencier une

maladie d'une autre étant donné l'aspect peu répandu de ces syndromes ou maladies.
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I-4 COMPLICATIONS

Le diagnostic de la DCC révele plusieurs anomalies tant au niveau du massif cranio-facial

que du squelette entier.

Le pronostic de la maladie n'est pas pour autant défavorable. Au contraire avec 1'age,

certains signes s'atténuent (120).

L'espérance de vie du patient n'est pas affectée. Ce dernier ne présente aucun retard

mental (3, 20) dans la majorité des cas mais l'éventuelle surdité peut devenir un

handicap pour lui.

Les complications observées sont nombreuses et diverses:

de possibles kystes hémorragiques de 1'encéphale (65) ;

une détresse respiratoire diie a I'hypo-développement des muscles respiratoires
accessoires ou a la déformation de la cage thoracique et de la colonne vertébrale
(26,52);

des dorsalgies dlies aux troubles statiques (scoliose, cyphose, hyperlordose, ...) ;
des dystocies par rétrécissement de la ceinture pelvienne ;

des troubles neurologiques par compressions nerveuses (116) ;

une hyperactivité musculaire ;

des atrophies musculaires (65) ;

des malpositions et troubles de 1'occlusion associés: une malocclusion sévere de

classe III d'Angle ;

des troubles de la marche diis au genu valgum, a la coxa vara, a une inégalité de la
longueur des membres et a un élargissement de la symphyse pubienne et du col

fémoral ;

de multiples kystes folliculaires (56, 105) autour des dents incluses qui
détruisent l'os a l'origine de fractures pathologiques et de manifestations

infectieuses ;

la survenue d'ostéites, cellulites et péricoronarites ;



68

* des sinusites chroniques (31) ;

* une surdité de transmission avec une prédisposition a faire des otites moyennes

7

a répétition en relation avec une atrésie de l'oreille moyenne et des anomalies
morphologiques du pavillon, des osselets et du conduit auditif externe (7, 20, 31,
34) ;

* une hypoplasie claviculaire avec persistance d'un reliquat osseux parasternal
peut entrainer une compression du plexus brachial ou de l'artére sous-claviere
(65);

* de possibles troubles de la vision ;

* des atteintes carieuses et les parodontopathies.

En 1898, Pierre Marie et Sainton ont relevé l'existence possible d'une hypertrophie
thyroidienne et d'un retard de puberté chez les deux sexes avec une prédominance pour

le sexe féminin (83).

On peut noter que des troubles de la peau peuvent s'associer aux malformations

osseuses. Ainsi, il est possible d'observer:
* des anomalies de pigmentation: vitiligo, couleur jaune de la peau, ...;
* des hyperkératoses;

* une élasticité anormale de la peau;

Nous allons a présent décrire les différentes thérapeutiques possibles dans la prise en

charge bucco-dentaire de la DCC.
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II1: LA PRISE EN CHARGE
BUCCO-DENTAIRE
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Apres le diagnostic du syndrome de dysplasie cléido-cranienne, nous allons parler

de la prise en charge des patients.

Dans cette partie, il sera question des différentes thérapeutiques bucco-dentaires.
Gardons cependant a I'esprit que les anomalies de la DCC touchent aussi le reste du
corps.

Ainsi une chirurgie orthognathique par des ostéotomies de type Lefort [, Il ou III peut
étre réalisée afin de redonner au patient un aspect plus harmonieux du massif facial.
De méme que les impotences fonctionnelles dlies aux anomalies du squelette peuvent
étre corrigées par une chirurgie orthopédique (ostéotomie de valgisation)(32, 106) et

une chirurgie de la colonne vertébrale.

Le choix de I'option thérapeutique est fonction de plusieurs parametres :

* la demande et la motivation du patient ;

» 1'age de ce dernier et les thérapeutiques possibles a cet age ;

* son état général ;

* ]'état bucco-dentaire au moment de la consultation (nombre et localisation des
dents incluses et surnuméraires, hygiene du patient, ...) ;

* ladifficulté des différentes techniques a prévoir.

Le plan de traitement est donc adapté a chaque patient. Il n'existe pas de traitement

spécifique étant donné la variabilité phénotypique de la DCC.

Il convient de noter que les thérapeutiques médicamenteuses par les vitamines (65) ou
les extraits thyroidiens n'ont abouti a aucun résultat probant car la DCC ne trouve pas

son étiologie dans un dysfonctionnement endocrinien.
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II- 1 LES SOINS CONSERVATEURS

Une fois le diagnostic de DCC posé, en fonction de 1'age du patient (selon qu'il soit adulte

ou enfant), le chirurgien-dentiste peut alors intervenir.

Cette prise en charge passe tout d'abord par des conseils d'hygiene et d'alimentation car
les dents des sujets dysplasiques se carient plus facilement. La consommation de
boissons sucrées est donc a éviter.

Les dents doivent étre renforcées par des techniques régulieres de fluoration.

La réalisation de scellement des sillons est aussi a prévoir dans le plan de traitement en

cas de sillons molaires profonds.

Les techniques restauratrices conventionnelles vont permettre au patient de garder ses
dents le plus longtemps possible sur 'arcade.
Ce qui lui permettra de conserver une esthétique convenable et une fonction

masticatoire la plus pratique possible.

Le but des thérapeutiques bucco-dentaires est de corriger les anomalies dentaires,
d'extraire les dents surnuméraires et positionner les dents permanentes sur l'arcade de

maniere a obtenir une occlusion fonctionnelle, durable et esthétique.

Les techniques chirurgicales nécessitent au préalable des radiographies (clichés rétro-
alvéolaires, orthopantomogramme, tomodensitométrie) qui donnent des indications sur
les dents intra-osseuses (surnumeéraires et permanentes incluses).

Ainsi, on détermine le nombre, la taille, la position, les complications possibles et le

rapport anatomique éventuel avec des structures voisines.
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II- 2 L'EXTRACTION ET LA LIBERATION
CHIRURGICALE

Dans la premiere partie de notre étude, nous avons vu que les anomalies bucco-
dentaires de la DCC sont principalement la persistance des dents lactéales sur

'arcade, la rétention des dents permanentes au niveau osseux et la présence de dents
surnuméraires.

On serait tenté d'avulser toutes les dents lactéales et surnuméraires pour permettre une
évolution spontanée des dents incluses.

La seule extraction des dents lactéales ne suffit en général pas a provoquer I'éruption

des dents permanentes incluses, mais elle peut toutefois la favoriser (37).

Des auteurs comme Migliorsi et Farrar ont présenté certains cas d'éruptions spontanées
des dents exposées chirurgicalement sans traction orthodontique (42, 88).
Mais ce n'est pas toujours le cas car I'éruption est incomplete voire inexistante dans
d'autres cas.
Ceciestdliau:

* faible pouvoir éruptif des dents permanentes ;

* nombre important de dents surnuméraires ;

* aleur forme ou leur position dans 1'os.

On préfere dans ce cas réaliser l'extraction chirurgicale des éléments suivants :
* les dents qui présentent des lésions kystiques;
* les dents incluses en position ectopique ;
* les dents incluses qui empéchent I'éruption des autres dents ;
e les dents surnuméraires ;
* etenfin des dents dont le pouvoir éruptif est faible du fait de leur forme ou de

leur position. La traction orthodontique est alors impossible.

On pourra selon le patient, suivre une codification chronologique pour les germectomies
en une ou plusieurs étapes laissant ainsi l'espace nécessaire aux germes normaux

d'évoluer spontanément.
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Cette chronologie est aussi fonction de I'apparition de kystes, de caries ou d'atteintes

parodontales.

Apres 'extraction, on procéde a la libération ou a I'exposition chirurgicale.

Les techniques d'exposition chirurgicale sont nombreuses. On retiendra ici la libération
chirurgicale par alvéolectomie conductrice. C'est une technique qui consiste a dégager
I'os et la fibromuqueuse qui recouvrent la couronne de la dent incluse créant ainsi un
canal éruptif trans-osseux artificiel pour I'évolution de la dent a la position souhaitée sur
I'arcade. Elle se fait sous anesthésie locale ou générale selon I'dge et la coopération du

patient.

En 1974, Delaire et Le Diascorn insistent pour ce faire sur la condition suivante: la dent
doit avoir une direction proche de la verticale et étre au voisinage de sa position

normale sur l'arcade (37).

Sur ce trajet éruptif artificiel, la muqueuse doit alors étre incisée et laissée ouverte sur
une largeur suffisante. Les lambeaux sont d'épaisseur totale sans pansements

chirurgicaux pour une cicatrisation de premiére intention (14).

Néanmoins, Jensen et Kreiborg constatent que certaines dents restent incluses bien que
cette condition soit respectée (62).

Désormais, la fermeture du site d'exposition se fait completement.

Le dégagement du volet osseux lors de la libération chirurgicale doit étre minimum
(121) sinon l'intégrité du support parodontal est fragilisée et compromise.
Il arrive parfois qu'on ait a réintervenir plusieurs fois sur un méme site.
Celaestdia:

* la profondeur des germes dans les maxillaires ;

* leur faible potentiel éruptif’;

* |'épaisseur de la fibromuqueuse.

La conduite a tenir face aux molaires lactéales est de les garder en place au moins

jusqu'a l'éruption des premiéres molaires permanentes.
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La dimension verticale est de ce fait maintenue et par la méme occasion on prévient une

supracclusion mandibulaire.

La thérapeutique d'extraction-libération chirurgicale nécessite tres souvent le recours a
un traitement orthodontique.

En effet, I'éruption des dents incluses n'est rendue possible que sous ces trois
conditions:

* sil'exposition coincide parfaitement avec la physiologie dentaire ;
* sile patient présente peu de dents surnuméraires ;

» sil'axe des dents incluses est quasi normal.
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I1- 3 LA MISE EN PLACE CHIRURGICO-
ORTHODONTIQUE

L'inclusion dentaire est un probléme thérapeutique difficile a résoudre par la diversité
des conduites.

Il peut arriver que malgré la libération chirurgicale, I'éruption des dents incluses ne se
fasse pas.

Dans ce cas, on entreprend une mise en place chirurgico-orthodontique.

Cette thérapeutique qui est assez fréquemment pratiquée aujourd'hui et appliquée selon
des techniques différentes, permet la récupération de dents autrefois irrémédiablement

condamnées.

En 1962, Chatellier et Coll. définissent les impératifs de cette thérapeutique (23):

* la communication du sac péricoronaire et de la cavité buccale par la chirurgie(on
découvre la couronne en supprimant l'os qui la recouvre) ;
* lasollicitation de la dent en vue de sa migration vers une position correcte sur

I'arcade.

Le but de la thérapeutique chirurgico-orthodontique est donc le méme que 1'extraction-
libération chirurgicale mais dans cette technique on tracte les dents incluses grace a un

dispositif orthodontique (37).

L'orthodontie va permettre de positionner et d'aligner les dents.

Pour ce faire, certains auteurs comme Hall et Hyland (53) utilisent comme moyen de
traction les brackets collés (ce sont de petites plaquettes métalliques ou en céramique
collées a la surface des dents, et destinées a maintenir I'arc dans les traitements).
Leur structure favorise I'accumulation de débris alimentaires a I'origine de la

plaque dentaire, responsable de 'apparition assez rapide d’irritations de la gencive.

La plupart des auteurs procedent a l'avulsion de toutes les dents lactéales et

surnuméraires et au désenclavement des dents incluses.
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Contrairement a Trimble qui pense que I'avulsion des dents lactéales ne permet pas de

maintenir une dimension verticale compatible avec I'esthétique du patient (118).

Selon lui, le choix des dents a extraire doit étre fonction de :

leur importance dans la détermination de la dimension verticale ;
leur localisation ;

la quantité de perte osseuse.

Le diagnostic orthodontique s'effectue apres:

un examen clinique exobuccal de face et de profil ;

un examen endobuccal ;

des analyses radiologiques sur une téléradiographie de profil, une panoramique,
et des clichés rétro-alvéolaires ;

une comparaison de 1'age civil, osseux et dentaire.

Comme Hall et Coll. (53) pendant le traitement orthodontique, on peut étre confronté a

des difficultés telles que :

une quantité d'os alvéolaire réduite liée a la présence de dents incluses et a
I'hypoplasie du maxillaire ;

un retard variable du développement radiculaire, il est alors délicat de
déterminer I'age idéal de début de traitement;

une gestion de la dimension verticale ;

une version vestibulo-linguale de certaines dents ;

des racines courtes avec une quantité réduite de cément cellulaire.

Les protocoles de traitement étant peu décrits, nous allons décrire trois approches

techniques différentes dans lesquelles, il est recommandé d'étre conservateur au niveau

chirurgical. Seule une quantité d'os suffisante est enlevée pour permettre l'acces

au germe et la mise en place d'une traction orthodontique efficace (121).

Le collage du bracket nécessite une petite surface d'émail (2, 11).

Un traitement parodontal tel que les greffes de conjonctif enfoui ou les greffes gingivales

libres est nécessaire en fin de traitement pour renforcer les structures gingivales

périphériques aux dents tractées.
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APPROCHE TECHNIQUE de TORONTO-MELBOURNE

Elle est proposée en 1974 par Smylski (112) puis en 1978 par Hall (53).

Y est décrite une série d'interventions chirurgicales en fonction de la date de

chute physiologique des dents lactéales et du stade d'édification des racines des

dents permanentes.

Les incisives lactéales sont d'abord extraites vers 1'age de 5-6 ans.

Le deuxiéme temps chirurgical intéresse les dents lactéales postérieures qui s'effectue

entre 9-10 ans.

Les dents surnumeéraires sont aussi extraites au cours de ces interventions.

On aménage ensuite un canal d'éruption au niveau des dents permanentes apres
I'évolution des premieres molaires.

Un pansement permet la cicatrisation du site et le maintien de l'ouverture du

canal.

Les attachements orthodontiques (les brackets) sont alors fixés sur les dents
permanentes apres la cicatrisation de la muqueuse (53, 112).

Un appareil multi-attaches en technique edgewise serait a I'origine de 1'alignement final
des dents.

L'inconvénient majeur de cette approche est le nombre d'interventions chirurgicales.

APPROCHE TECHNIQUE DE BELFAST-HAMBURG

L'avantage de cette technique est la réduction du temps chirurgical.

Grace a une anesthésie générale, toutes les dents lactéales et surnuméraires sont
avulsées. Par la méme occasion, on dégage les dents permanentes par élimination d'os
alvéolaire sus-jacent et on positionne des pansements chirurgicaux pour une
cicatrisation de deuxieme intention. Ceux-ci sont changés régulierement jusqu'a ce que
I'éruption des dents permanentes permette le traitement orthodontique.

Les brackets sont alors collés sur les dents évoluées et des élastiques les relient a un
arc pour stimuler I'éruption compléte (15).

Le temps chirurgical dans cette technique est certes réduit, mais le changement

régulier des pansements chirurgicaux peut étre a I'origine de douleurs.
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C'est aussi le cas dans la technique de Toronto-Melbourne.

Pour ces deux approches que nous venons de présenter, l'intervalle de temps entre le
dégagement des dents permanentes et le début du traitement orthodontique est
considérable. Le patient se retrouve donc dans une situation d'inconfort. On lui retire
ses dents “anormales” mais ses dents normales ne sont pas encore positionnées sur

I'arcade.

Il convient ainsi de noter que dans ces deux cas, I'utilisation de packs chirurgicaux et du

faible potentiel éruptif retardent la mise en place des tractions orthodontiques.

APPROCHE TECHNIQUE DE JERUSALEM

Elle est aussi appelée Technique de Becker car ce dernier est l'auteur de cette
approche proposée en 1997 (14). Cette technique prend en compte plusieurs points :

* larésolution du préjudice esthétique dii a I'édentement antérieur. On se
concentre sur l'éruption et I'alignement des dents antérieures pour une
amélioration de l'image personnelle du patient ;

* le développement et les caractéristiques cliniques dento-alvéolaires de l'affection
(décrites dans la premiére partie de cette étude) ;

* les impératifs chirurgicaux pour y remédier ;

* lanécessité d'établir une stratégie de traitement adaptée aux circonstances ;

* lamise en place d'une contention collée de canine a canine au niveau des arcades
pour maintenir la position des dents et prévenir des récidives apres le traitement

orthodontique.

Concernant les mesures chirurgicales, I'approche de Jérusalem planifie sous anesthésie
générale deux interventions chirurgicales en fonction du développement radiculaire des

dents permanentes.

La premiere intervention a lieu a un age dentaire de 7-8 ans (donc un age civil de 10-12

ans).
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Lors de ce premier volet de chirurgie, on procede :
* al'extraction des dents antérieures temporaires et de toutes les dents
surnumeéraires ;
* al'exposition de maniere chirurgicale des seules incisives permanentes dont
I'édification de la racine atteint les 2/3 ;
* aucollage immédiat du dispositif de traction orthodontique sur ces incisives ;

* alafermeture hermétique du site opératoire.

Vers l'age civil de 13-14 ans (ce qui correspond a un age dentaire de 10-11 ans), on
programme la deuxiéme intervention.

Les dents lactéales restantes sont extraites, les canines et prémolaires permanentes
dégagées (sileur racine est édifiée au 2/3).

Les attachements orthodontiques sont immédiatement collés et le site opératoire est
totalement recouvert par les muqueuses grace aux sutures.

Les forces externes sont immédiatement appliquées aux dents exposées apres les
sutures.

Pour les deux interventions, les packs chirurgicaux ne sont pas nécessaires, la

cicatrisation est alors de premiére intention.

Les dents incluses peuvent espérer évoluer verticalement dans un espace fourni par
I'avulsion des dents lactéales et surnuméraires; et horizontalement par le

développement antéro-postérieur des arcades dentaires.

Les racines des dents permanentes peuvent alors se développer de facon normale.

Ce qui maximise le potentiel éruptif des dents incluses.

Il convient de noter que dans cette approche de Jerusalem, les dents servant
d'ancrage pour la traction ne sont pas précisées.

L'utilisation des dents temporaires comme ancrage est risquée car l'application de
forces importantes peut entrainer leur rhizalyse (19).

Pour entamer le traitement, I'éruption des molaires et des incisives centrales est

indispensable.
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L'application des forces de traction doit étre favorisée par:
* lamise en place possible d'un appareil rigide a partir des dents évoluées pour
résister a la distorsion engendrée par les forces orales ;
* un nombre suffisant de dents évoluées pour I'ancrage du dispositif de traction ;

* une réponse dentaire positive a l'application des forces légéres.

Plus les forces appliquées sont légeres sans torque, plus le support osseux est préservé
(71).

Il est tres important de ne pas léser les germes définitifs lors de la chirurgie car leur
évolution risque d'étre bloquée et une résorption de remplacement survient.
De méme on peut engendrer une ankylose des dents par une dilacération du

desmodonte (ligament parodontal).

Les Dr Farronato et Maspero ont présenté un cas de traitement orthodontique chez un

patient de 28 ans atteint de DCC.

Figure 28(a-c)- Vue frontale et latérale du patient avant traitement orthodontique.



Figure 30- Orthopantomogramme du patient.
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Figure 32- Vue apreés avulsion de toutes les dents temporaires et surnuméraires, et

exposition chirurgicale des dents incluses.

Figure 33- Vue intraorale de I'ancrage.



Figure 34- Vue intraorale latérale et frontale avec des élastiques de traction

orthodontique.

Figure 37- Orthopantomogramme a la fin du traitement orthodontique.



Figure 39- Vue latérale et frontale du patient en fin de traitement chirurgico-

orthodontique et prothétique.

La multiplicité des méthodes de traction orthodontique et les perfectionnements que
les praticiens essayent chaque jour de leur apporter prouvent que le repositionnement
orthodontique des dents incluses reste une intervention délicate méme entre des mains

expertes.

Le risque d'échec de la technique de mise en place chirurgico-orthodontique n'est pas a
écarter.
Dans ce cas, il existe d'autres alternatives thérapeutiques comme les

autotransplantations, la prothese et I'implantologie.
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II-4 L'AUTOTRANSPLANTATION

Différement de la transplantation qui désigne le déplacement d’un organe fonctionnel
(transplant) d’un site donneur vers un site receveur et de la greffe, plus générale qui
concerne aussi bien le déplacement d’un fragment de tissu que celui d’'un organe entier;
on parle de transplantation autogéne (ou autotransplantation) lorsque le transplant est
prélevé sur le méme individu.

S’agissant en 'occurrence de la transposition d’'un organe dentaire, il est donc plus
précis de parler de transplantation que de greffe dentaire.

De ce fait, dans la littérature internationale, il est essentiellement question de

transplantation dentaire (33).

En dehors de I'échec aux traitements chirurgico-orthodontiques, cette thérapeutique est
utilisée chez les patients adolescents voire plus agés chez lesquels la croissance est
terminée. L'éruption spontanée de leurs dents permanentes est quasi impossible.

La durée de traitement est relativement courte.

Le but est d'avulser les dents permanentes incluses et de les repositionner
immédiatement en position normale sur l'arcade dans une alvéole néoformée.
C'est Schwartz qui décrit le protocole en 1986 (109).

L'autotransplantation se réalise en trois étapes apres l'avulsion des dents et leur

cryopréservation dans du nitrogene liquide a -196°C. Elles restent ainsi vivantes.

Dans un premier temps, le site receveur est aménagé, la dent est alors
fonctionnellement positionnée dans I'alvéole sans interférence occlusale. Les dents
transplantées doivent étre maintenues par un arc et une ligature pendant 6 semaines.
Au bout de la quatrieme semaine on réalise des tests de vitalité pulpaire. S'ils sont
négatifs, on peut alors commencer le traitement endodontique de la dent.
L'obturation canalaire est provisoire et s'effectue avec I'hydroxyde de calcium (CaOH).
S'il y a apparition d'une résorption radiculaire, on change le CaOH au bout de 3 mois.
C'est seulement au bout de 6 mois que I'obturation définitive a la gutta percha

est effectuée pour une dent mature et 12 mois pour une dent immature.
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Les contraintes de la technique d'autotransplantation sont les suivantes :

 Jaformedeladent:

Une racine unique et de forme conique permettant une luxation par des mouvements
de rotation selon son grand axe constitue la situation la plus favorable (8, 9).
Al'opposé, la présence de racines multiples et divergentes sur le greffon dentaire rend
I'intervention délicate dans sa réalisation (extraction difficile) et dans la cicatrisation
(zone de furcation).

On peut cependant noter qu'’il est possible d’utiliser, apres séparation, une ou plusieurs

racines de facon indépendante si leur anatomie correspond a I’édentation a traiter (44).

» ]'état fonctionnel du greffon :

Un desmodonte non fonctionnel présente des fibres organisées parallelement aux parois
radiculaires et alvéolaires et donc peu ancrées sur ces derniéres.

Dans cette situation les fibres sont facilement clivées lors de la luxation.

En revanche, dans le cas d’'un desmodonte fonctionnel, les fibres qui sont alors

orientées perpendiculairement aux parois et ancrées sur ces dernieres, nécessitent des
forces de luxation bien plus élevées pour céder. Les corps cellulaires desmodontaux,
plus traumatisés dans ce cas, peuvent alors perdre une partie de leurs possibilités

régénératives.

* les conditions de prélévement:

Elles sont liées a I'anatomie radiculaire mais aussi a 'environnement osseux et dentaire.
La durée et I'intensité des efforts que doit subir le greffon, dans la mesure ou ils sont
prévisibles, ont un retentissement évident sur la qualité de la cicatrisation.

En 1980, Andreasen a montré que les corps cellulaires desmodontaux supportaient
mieux les efforts de traction et de cisaillement que les compressions. Ces derniéres ont
en effet tendance a faire exploser les cellules situées entre les parois alvéolaires et
radiculaires. Le mouvement de luxation radiculaire doit étre rotatif ou en traction

sur son axe (effet de cisaillements ou de déchirements) et le moins possible pendulaire

(effet de compressions) (8, 9).
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Par ailleurs, et toujours dans le but de majorer le potentiel réparateur des restes
desmodontaux, Gault a proposé en 2000 de réaliser le prélevement du greffon
préalablement a la préparation du site receveur puis de remettre celui-ci en nourrice sur
son site d’origine pendant deux semaines (48). Cette chronologie opératoire présente un
double avantage.

D'une part technique puisqu’elle permet d’essayer le greffon, lors de la préparation du
site receveur (laquelle est également réalisée deux semaines avant la mise en place du
transplant).

D'autre part biologique en provoquant une « stimulation inflammatoire » du
desmodonte a déplacer.

Il est enfin impératif que I’état parodontal du patient soit bon ou ait été préalablement
assaini. C’est un risque inacceptable que de tenter une autotransplantation dans un

environnement infecté tant au niveau du site donneur que du site récepteur.

Les interventions sont sectorielles et se font aprés un examen clinique et radiologique.
Le scanner tridimensionnel nous donne des informations sur la localisation précise et

la morphologie du germe (75).

Les dents transplantées sont assez solides pour servir d'appuis aux protheses fixes ou
amovibles (Muller, 1967).

Bien que cette technique apparait pour certains auteurs comme une alternative aux
thérapeutiques de prise en charge bucco-dentaire de la DCC, il existe des limites :

* de possibles dégénérescences pulpaires et résoprtions radiculaires au niveau des
dents réimplantées ;

* une durée de vie moyenne de 10 ans, c'est donc une thérapeutique non utilisable
sur le long terme ;

* nécessité d'avoir une quantité d'os suffisante pour maintenir la dent ;
* nécessité de I'orthodontie et de la prothese dans la plupart des cas ;

* desrisques d'ankyloses.

En 2002, Alain Garcia a montré que l'idée selon laquelle I'autogreffe dentaire aboutit
inévitablement a 'ankylose de la racine, a sa résorption et a son remplacement par I'os

est contestable (47).
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La revue de la littérature révele que I'ankylose radiculaire peut étre évitée a condition
que la couche cellulaire restant a la surface des racines extraites soit conservée.

Il est alors possible d’observer autour de la racine, au cours de la cicatrisation et de la
maturation tissulaire, la différenciation d’'un espace desmodontal fonctionnel stable.

La reconstruction de ce systéme d’attache est le garant de I'intégrité radiculaire dans le
temps.

Cette reconstruction est contrélable cliniquement par la mobilité physiologique du
greffon et radiographiquement par la présence d’une ligne périradiculaire radioclaire
associée a une ligne radio-opaque a sa proximité immédiate (lamina dura).

De nombreuses études utilisant un protocole expérimental d’extraction-réimplantation
ont montré le role protecteur joué par les cellules desmodontales encore présentes a la

surface des racines réimplantées contre I'ankylose et la résorption de remplacement.

En conséquence, toutes les techniques opératoires qui favorisent la préservation des
restes desmodontaux permettent de fiabiliser le résultat des autotransplantations
dentaires.

Il existe en effet une relation directe entre le traumatisme subi par ces restes et leurs

possibilités régénératrices (38, 44, 45, 46).

L'autotransplantation nécessite une technique rigoureuse bien codifiée et un contrdle
régulier.

Des conseils d'hygiéne et d'alimentation sont donnés aux patients ainsi qu'un traitement
médical a base d'anti-inflammatoire et d'antalgique pour assurer de bonnes suites

opératoires.

Il faut cependant garder a I'esprit les risques habituels inhérents a la chirurgie buccale
comme le malaise, les hémorragies,...

En 1996, Abe et Coll. rapportent un cas d'endocardite infectieuse tres probablement a la
suite d'une transplantation dentaire (1).

Il apparait donc que ce type de chirurgie peut constituer une porte d’entrée non
négligeable, en particulier chez les sujets dont les défenses immunitaires sont

compromises.
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Chez I'enfant, une autotransplantation peut représenter une solution définitive ou
temporaire de maintien, voire de restauration du volume osseux alvéolaire apres un
traumatisme ou une agénésie (74, 81).

La présence du transplant contribue au développement de I'os alvéolaire en croissance.
Si le transplant vient a se perdre, les meilleures conditions locales seront alors réunies

pour accueillir un implant.

Les autotransplantations semblent étre parfois la solution de compromis entre la

pose d'implants qui est onéreuse et la solution prothétique qui est mutilante.

Globalement, les résultats actuels sont meilleurs que ce que rapportait I'école suédoise
au début des années 1980, a savoir une survie des autotransplantations sur 10 ans de
I'ordre de 60 % (108).

Aujourd’hui, avec 80 a 95 % de succes sur 10 ans, ces techniques n’ont rien a envier aux

implants dentaires (28).

HALAZONETIS présente dans les photos suivantes le cas d'un jeune homme dysplasique

dont les incisives maxillaires incluses ou en éruption partielle ont été transplantées.

- Figure 40 -

A- Vue frontale avant traitement. B- Vue occlusale avant traitement.
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- Figure 41 -
A- Vue frontale 5 ans et 4 mois apres B- Vue occlusale 5 ans et 4 mois apres

transplantation. transplantation.

- Figure 42 -

A et B- Rétro-alvéolaires 5 ans et 4 mois apres transplantation, | Oral Maxillofac. Surg, 1995(33).
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II- 5 LA SOLUTION PROTHETIQUE

Dans les années 1940 a 1970, cette solution thérapeutique consistait a avulser toutes les
dents lactéales et réaliser par la suite des prothéses amovibles.

Les dents incluses et surnuméraires sous-jacentes évoluaient par la suite et leur
éruption perturbait I'adapatation des protheses.

On était donc contraint de renouveller ces protheses pendant toute la période de
croissance des patients d'autant plus que les bases osseuses poursuivaient leur

croissance (19).

C'est une thérapeutique qui est encore utilisée de nos jours lorsque :
* les moyens de traction orthodontiques sont impuissants (90) ;
* 'état de santé du patient le lui interdit ;
* le patient refuse la chirurgie ;

* la motivation du patient est faible.

Cette méthode thérapeutique a été remise en cause par plusieurs auteurs car l'avulsion
de toutes les dents lactéales entraine une perte importante de 1'os alvéolaire.
En 1974, Kelly et Nakamoto pensent que les dents incluses doivent étre préservées pour

ralentir au maximum la résorption osseuse (66).

De nos jours, I'avulsion compléte de toutes les dents lactéales, surnuméraires et
permanentes est totalement abandonnée sauf lorsque le cas nous y contraint
(pathologies infectieuses, kystes,...).

Dans ces cas, des greffes osseuses autogenes ou de matériaux synthétiques doivent étre
utilisées pour remplacer les pertes osseuses dlies aux extractions.

La créte osseuse alvéolaire est ainsi maintenue le plus possible ce qui va permettre une

confection un peu plus aisée de la prothese.

Chez les patients jeunes, le recours a la prothése conjointe (bridge) ou amovible peut

avoir lieu lorsqu'il persiste des zones édentées a la fin du traitement orthodontique.
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En 2011, est parue dans le journal of prosthodontics, une nouvelle approche
thérapeutique en plus des trois différentes approches que nous avons abordé dans la

mise en place chirurgico-orthodontique (104).

En effet, I'approche de JERUSALEM privilégie dans un permier temps l'esthétique

par l'éruption et I'alignement des dents antérieures contrairement aux deux autres
approches de BELFAST-HAMBURG et de TORONTO-MELBOURNE.

Dans la thérapeutique de JERUSALEM, l'intervalle de temps entre le dégagement
chirurgical et la traction orthodontique pour la mise en place des dents antérieures est
long.

L'image personnelle du patient est altérée pendant cette période : il ne peut rire et

parler étant donné la géne occasionée.

C'est pourquoi, une quatrieme approche a été présentée par Berg et son équipe : c'est
I'approche chirurgico-prothétique de BRONX.

Elle permet au patient d'avoir une prothese transitoire supra-dentaire pendant toute
la durée d'éruption des dents antérieures.

L'esthétique est ainsi maintenue et la perception que le patient a de lui est ainsi

améliorée.

La confection de la prothese passe par la pose de bagues orthodontiques sur les
premieres molaires reliées par un arc transpalatin.

Des aimants en acier inoxydable de 4mm de diameétre sont soudés de part et d'autre a
l'arc et participent a la rétention du dispositif prothétique.

L'ensemble permet de réaliser au maxillaire une prothése en résine
polymethylméthacrylate (PMMA) qui comprend des dents artificielles antérieures pour
'esthétique et le support de la lévre.

Des “fenétres” palatines au niveau de la prothese sont réalisées pour ne pas interférer
avec l'éruption des dents permanentes.

Le traitement orthodontique en technique edgewise est mis en place par la méme

occasion.
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Les prothéses a réaliser seront donc de type prothése de recouvrement ou overdenture.
Les éléments de rétention sont des couronnes réalisées sur des dents préparées comme
le cas présenté par Hitchin (54). Il peut également s'agir de protheses téléscopiques

lorsqu'elles sont stabilisées par des extensions distales dans les secteurs latéraux.

Selon Arvystas (10), les effets psychologiques des thérapeutiques prothétiques sont
rapides. Il nous semble tout de méme important de souligner les inconvénients majeurs :
* un inconfort provoqué par la désinclusion des dents lorsqu'elles se trouvent sous
l'intrados prothétique ;
* une perte osseuse occasionée lors du curetage de kystes fréquents autour de ces

dents sous prothétiques.

Le traitement prothétique doit prendre aussi en compte 1'étroitesse de la voite palatine

et le défaut de profondeur du vestibule (17,19).

Les photographies suivantes nous présentent un cas de DCC du Dr Berg, présenté dans
I' American Journal of Prosthodontists.

Sur l'image ci-dessous, la patiente sourit avec et sans sa prothese de recouvrement.

- Figure 43 -
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Les différentes étapes de réalisation de la prothése sont présentées dans les images ci-

apres.

- Figure 44 -



95

II- 6 L'IMPLANTOLOGIE

La présence de multiples dents incluses et surnuméraires intra-osseuses semble réduire
la quantité d'os disponible pour la pose d'implants dans les cas de DCC.

La solution implantaire est donc plutot contre-indiquée.

Leur utilisation est cependant limitée dans les cas ou les patients sont réfractaires au
traitement orthodontique de traction et dans les cas ou le traitement prothétique
classique est difficle a mettre en place.

Des greffes osseuses assurent 1'ostéointégration de ces implants dans la cavité buccale.

Une étude de Lombardas en 1997, présente le cas d'un jeune adolescent de 15 ans
réfractaire aux tractions orthodontiques (80).

Il subit deux greffes osseuses iliaques a 3 mois d'intervalle et la pose de cinq implants 6
mois apres. Apres cicatrisation, on lui pose deux prothéses amovibles:

I'une stabilisée par un systémes de barres qui relie les implants au maxillaire et

'autre avec une base métallique a la mandibule qui recouvre certaines dents

partiellement en éruption.

Les auteurs ne sont cependant pas d'accord sur la mise en place précoce du traitement
implantaire bien que cette thérapeutique était la seule envisageable pour redonner au
patient une meilleure image de lui méme sur le plan du confort fonctionnel (mastication

et déglutition) que sur le plan esthétique.

En 2011, Pétropoulos présente dans le journal of Prosthodontics un cas de réhabilitation
implantaire chez une patiente de 45 ans atteinte de DCC (98).

Elle présente de séveres anomalies dentaires qui affectent sa qualité de vie.

Al'age de 12 ans, toutes ses dents lactéales et surnuméraires sont avulsées.

Un traitement orthodontique est mis en place pendant 7 ans mais la patiente n'est pas
satisfaite du résultat.

Les dents ne sont pas alignées et n'apparaissent pas lors de 1'élocution et du sourire.
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Au fil des années, il lui est arrivé méme de perdre quelques dents.
L'examen endobuccal révele alors :

e une classe I dentaire ;

e un cross-bite antérieur ;

* des dents non alignées;

* une perte de la dimension verticale d'occlusion (DVO) ;

* une importante perte osseuse horizontale et verticale.

Dans ce cas, il est impossible de réaliser au maxillaire un traitement prothétique
classique (prothése amovible compléete) car le palais est plutét plat et la patiente a un
réflexe nauséeux.

Il ne reste alors que la solution implantaire comme support de prothese.

La patiente accepte la solution a condition que la prothese implanto-portée soit fixe et

non amovible.

Apres un examen radiologique et une analyse implantaire, on décide de lui poser 14
implants dont 8 en position maxillaire et 6 a la mandibule.
La mise en charge des implants est immédiate par deux prothéses transitoires réalisées

a la nouvelle DVO validée par la patiente.

Les protheses fixes définitives sont placées 5 mois apres l'intervention chirurgicale
implantaire. Une gouttiere occlusale maxillaire est réalisée dans le méme temps et

portée la nuit

Des visites réguliéres de maintenance ont été nécessaires pendant 5 ans.
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- Figure 45 -
A- Patiente a I'dge de 2 ans.
B- Photographie pré-opératoire de face (racine nasale large).
C- Photographie pré-opératoire de profil qui montre une perte de la dimension verticale.
D- Rapprochement des épaules (caractéristique de la DCC).

E- Photographie pré-opératoire des dents maxillaires et mandibulaires en occlusion.

- Figure 46 -

A- Orthopantomogramme apreés la pose des prothéses définitives sur implants.

B- Orthopantomogramme 5 ans apreés la pose.
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- Figure 47 -
A- Pose des protheses.

B- Prothése mandibulaire.
C- Vue esthétique de face.
D- Vue esthétique de profil

La patiente est suivit par un dentiste local de 1'Ohio ou elle réside.

Cette derniére est tres satisfaite des résultats.
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Figure 48 - Schéma Récapitulatif des différentes solutions thérapeutiques face a un diagnostic de DCC.
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CONCLUSION
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La dysplasie cléido-cranienne est une maladie syndromique congénitale peu fréquente.

Les formes cliniques de I'affection sont diverses et rendent complexe toute classification.

Le role du chirurgien dentiste dans le diagnostic de la pathologie est prépondérant.

Les principaux signes cliniques que nous devons retenir sont I'hypoplasie des clavicules
ainsi que les anomalies craniennes et dentaires.

Il convient de rappeler que ces trois symptémes ne permettent pas a eux seuls d'établir
le diagnostic.

Les examens radiologiques et différentiels vont permettre au clinicien de confirmer ou

non l'hypothése de DCC.

La DCC se transmet selon un mode autosomique dominant mais il arrive parfois que
l'allele qui porte la mutation soit récessif.

C'est de cette maniére qu'on obtient des cas sporadiques bien qu'ils ne soient pas
majoritaires.

Une mutation du domaine RUNX 2 du géne CBFA 1 serait a I'origine de la pathologie.

CBFA 1 régule la différenciation des ostéoblastes et des chondrocytes.

Apres le diagnostic, il revient au chirurgien-dentiste de prendre en charge le patient
selon la solution thérapeutique envisagée en fonction de 1'age du patient, de son état de
santé général, bucco-dentaire et sa motivation. Le plan de traitement sera adapté a

chaque cas clinique.

Dans tous les cas, c'est une véritable symbiose multidisciplinaire qui se met en place
entre le médecin, le chirurgien-dentiste, le chirurgien maxillo-facial et I'orthodontiste

pour corriger I'hypoplasie du massif facial et les anomalies dentaires.

Les personnes atteintes de DCC ne présentent pas de véritables 1ésions handicapantes
pour la vie de tous les jours. Elles peuvent avoir un métier manuel et vivre normalement.
La demande de ces patients est double: a la fois fonctionelle (mastication) et surtout

esthétique.
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Réussir a leur redonner une meilleure image d'eux est un réel challenge pour les
professionnels de la santé.
Par conséquent les recherches doivent continuer; notamment sur la génétique qui est

aujourd'hui une perspective prometteuse.
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