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Résumé 

Les manifestations phénotypiques dentaires et crânio-
faciales de la dysplasie ectodermique hypohidrotique liée
à l’X (DEX) sont une oligodontie de sévérité variable, des
anomalies morphologiques coronaires et des dysmorphies
crânio-faciales indiquant une prise en charge thérapeu tique
prothétique, voire implanto-prothétique précoce.Le bilan
pré-implantaire, les étapes chirurgicales et prothéti ques des
thérapeutiques implantaires précoces présentent des
spécificités liées au contexte anatomo-physiopatho logique
de la DEX. La Haute Autorité de Santé (HAS) a émis un
avis favorable à la mise en place de deux à quatre implants
symphysaires mandibulaires sous-prothétiques, à partir de
l’âge de 6 ans dans le cadre de phénotypes mandibu laires
sévères et d’un échec au traitement prothéti que convention -
nel. La mise en place précoce d’implants ostéo  intégrés n’est
pas associée à des complications d’ordre systémique,
crânio-facial ou local et doit donc être considé rée comme
une possibilité thérapeutique des agénésies dentaires
multiples liées à la DEX et à d’autres maladies génétiques.

Summary

Dento-craniofacial phenotypic features of X-linked
hypohidrotic ectodermal dysplasia (XLHED) associate
oligodontia, cone-shaped teeth and craniofacial dysmor -
pho logy requiring prosthetic and implants therapy.
Pre-operative examinations, surgical and prosthetic
aspects of early implants therapy need specific attention
linked to the pathological context of XLHED. Early
placement of two osteointegrated implants is recom -
mended for patients exhibiting severe mandibular
oligodontia and therapeutic failure of conventional
prosthetic treatment. Early implants therapy is not
associated to general, craniofacial or local complications
and should be considered as a promising therapy of
syndromic or non-syndromic multiple dental ageneses.
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que[46,47,50], mais également l’ostéogenèse, la différentiation
ostéoclastique, les réponses immunitaires ou l’apoptose[60].
Une altération de cette voie de signalisation moléculaire
entraîne une dyshistogenèse ectodermique et des troubles
de l’organisation cellulaire.

Les formes autosomiques dominantes et récessives de DEH
(OMIM 224900) [15], indissociables sur le plan phénoty -
pique, sont liées à une mutation sur le récepteur de l’EDA
(EDAR) entraînant un dysfonctionnement de la voie EDA-
EDAR-NF-kappaB. Des anomalies neurologiques ou
osseuses sont intégrées au tableau clinique expliquant
l’extension du spectre phénotypique des DEH [58].
Dans le prolongement des classifications phénotypiques des
DEH [55], les classifications clinico-moléculaires identifient,
à côté des formes pures, des formes syndromiques avec
phénotypes squelettiques, cutanés, rétiniens, immunitaires
ou neurologiques associés [38,57]. Ces classifications clinico-
moléculaires distinguent 2 groupes majeurs en fonction des
atteintes moléculaires : le groupe 1 avec altérations des
interactions épithélio-mésenchymateuses et de la voie de
transduction des TNF-TNF récepteurs (TNFR)-NF-kappaB.
Le groupe 2 est défini par des anomalies de l’homéostasie
cytosquelettique et de la stabilité cellulaire [57].
Les DEH syndromiques sont classées en fonction des
manifestations phénotypiques associées, le groupe 1
intégrant les atteintes purement ectodermiques ainsi que les
atteintes neurologiques, squelettiques et endocriniennes
associées. Le groupe 2 distingue les DEH avec hyperkératose,
anomalie cornéenne-surdité, fente labio-palatine et
dégénérescence rétinienne associées [57] (Tableau 1).
Des corrélations génotype-phénotype ont été établies
pour certaines DEH syndromiques, facilitant ainsi la
démarche du diagnostic moléculaire, en l’occurrence les
DEH avec atteintes squelettiques et fentes labio-palatines:
EEC (Ectrodactylie-Ectodermal Dysplasia-Cleft lip palate),
AEC (Ankyloblepharon-Ectodermal Dysplasia-Cleft lip
palate) et le syndrome de Rapp-Hodgkin, qui sont liés à
une mutation du gène p63, appartenant à la famille du
proto-oncogène p53 [13].

I Manifestations phénotypiques
dentaires et crânio-faciales
de la dysplasie ectodermique
hypohidrotique liée à l’X (DEX)

1 Bases moléculaires de la DEX [16]

Les dysplasies ectodermiques hypohidrotiques (DEH)
forment un vaste groupe nosologique d’environ 200
syndromes polymalformatifs caractérisés par une forte
variabilité d’expression sur le plan phénotypique et
moléculaire [24,57,58]. Une anomalie du développement et
de la morphogenèse des dérivés ectodermiques (dents,
phanères, glandes exocrines, adéno-hypophyse) constitue
la base étiologique des DEH (Fig. 1) [24,55].
L’étiopathogénie moléculaire de la forme la plus prévalente,
la dysplasie ectodermique hypohidrotique liée à l’X (DEX)
(OMIM 305100) est une mutation du gène codant pour
le facteur morphogène ectodermique de la famille des
Tumor Necrosis Factor, l’ectodysplasine (EDA) [49]. La voie
de transduction intracellulaire NF-kappaB de l’EDA est
impliquée dans l’initiation et l’organogenèse ectodermi -

Fig. 1 : Les dérivés ectodermiques (selon Pispa et coll.).
Ectodermal derivatives (from Pispa et al.).

Fig. 2 & 3 : DEX : Oligodontie et dysmorphies coronaires des canines temporaires - Dental manifestations of XLHED with oligodontia and cone-shaped canines.
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Tableau 1 : Classifications clinico-moléculaires des DEH
pures et syndromiques
(d’après Priolo et coll., 2001).
Clinical and molecular classification of HED
(from Priolo & coll., 2001).

Groupe 1 :
altérations
interactions
épithélio-
mésenchymateuses
Voie TNF-TNRF-NF-
kappaB 

- Implications
ectodermiques 

- Immunodéficience
(ID), anomalies
du SNC

- Implications
squelettiques

- Implications
endocriniennes

- DEX, DEH autosomiques, DE hydrotique,
syndrome amélo-onycho-hypohidrotique

- Incontinentia Pigmenti, DE-ID, DE-ID-
ostéopétrose-lymphoedème, onycho-tricho
dysplasie-neutropénie,
syndrome amélo-cérébro-hypohidrotique, ataxie
cérébelleuse et DE

- EEC, AEC, syndrome de Rapp-Hodgkin.
Dysplasie chondro-ectodermique,
syndrome de Sensenbrenner
(dysplasie crânio-ectodermique), Syndrome TDO

- Syndrome ANOTHER,
syndrome de Fryns-Soekerman
(DE-fente labio-palatine)

Groupe 2 :
anomalies
du cytosquelette
et stabilité cellulaire
Connexines,
protéines NAP, PDZ 

- Hyperkératose-
kératodermie
(mutations
des connexines)

- Anomalies cornéennes,
surdité

- Fentes labio-palatines
- Dégénerescence

rétinienne

- Syndrome de Clouston, DE-fragilité cutanée

- Surdité-onychodystrophie, 
- Syndrome de Rieger

- DE type Margarita
- Syndrome de Bork, oculo-tricho-dysplasie

Fig. 4 :
DEX : Incisives et canines conoïdes

chez un patient de 8 ans.

XLHED : Dental dysmorphologies
with cone-shaped incisors and canines.

4 

Fig. 5 & 6 : Oligodontie en denture permanente chez un patient DEX âgé de 38 ans - Severe oligodontia in permanent dentition in a HED 38-year-old patient.
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donc être associée à la DEX. Les mêmes anomalies mor -
pho logiques avec des dents antérieures conoïdes sont
retrouvées en denture permanente.
Une forte variabilité phénotypique dentaire caractérise les
DEH, rendant difficile l’établissement de corrélations
génotype/phénotype dentaire [65].
Un phénotype modéré d’hypodontie avec microdontie ou
dents conoïdes caractérise les femmes vectrices hétéro -
zygotes pour la mutation ED1, les femmes homozygotes
présentant un phénotype plus sévère. Ces manifestations
cliniques constituent des signes d’appel permettant
l’identification des femmes hétérozygotes pour la mutation
ED1 [26] (Fig. 7).
Les manifestations phénotypiques dentaires associées à la
DEX sont liées aux perturbations des fonctions moléculaires
morphogènes de la voie EDA-EDAR-NF-kappa B dans
l’odontogenèse.

3 Manifestations phénotypiques
crânio-faciales associées à la DEX

La dysmorphie crânio-maxillo-faciale observée dans la DEX
se traduit par des modifications anthropo métriques et
céphalométriques avec une hypoplasie et une rétrognathie
maxillaire, des relations squelet tiques sagittales de classe III,
une proéminence frontale et une réduction des hauteurs
faciales caractéristiques [11,22,40] (Fig. 8 et 9). La croissance
faciale antérieure est inférieure à la croissance ramique
menant à un profil hypodivergent [11]. L’hypoplasie du tiers
médian de la face associée à la DEX s’accentue durant la
croissance crânio-faciale [11]. Une étiologie multi-factorielle
est à la base de cette dysmorphie crânio-faciale avec une
contribution fonctionnelle et un éventuel rôle d’une altération
de la croissance osseuse (Fig. 8 et 9).

Les DEH avec immunodéficience ou ostéopétrose, tout
comme Incontinentia Pigmenti, ont pour étiologie molécu -
laire une mutation du gène NEMO/IKK (NF-kappa B
Essential modulator) participant à l’activation du facteur
transcriptionnel NF-kappa B [19,60].

2 Manifestations phénotypiques dentaires :
oligodontie et dysmorphies coronaires

Le phénotype dentaire en denture temporaire de la DEX est
représenté par les agénésies fréquentes des incisives
mandibulaires, des incisives latérales maxillaires, tout
comme des premières molaires temporaires maxillaires et
mandibulaires [64] (Fig. 2 et 3) (Tableau 2). Une anodontie,
correspondant au phénotype le plus sévère, peut également
être observée en denture temporaire [4].
Un taurodontisme ou des cuspides surnuméraires au niveau
des secondes molaires provisoires, ainsi qu’un diastème
médian inter-incisif peuvent être associés à l’oligodontie [26].
Des résorptions radiculaires externes, ainsi qu’une persistance
des molaires ou canines temporaires sont d’autres manifes -
tations phénotypiques dentaires [66]. Les incisives et canines
maxillaires temporaires présentent des dysmorphies
coronaires, de type dents conoïdes (Fig. 4). Des effets
délétères sur le plan de l’intégration psycho-sociale et des
fonctions oro-faciales justifient une thérapeutique précoce
par reconstitution composite.
Le phénotype dentaire en denture permanente correspond
aux agénésies, par ordre décroissant de prévalence, des
incisives latérales maxillaires, des incisives centrales et
latérales mandibulaires, des secondes prémolaires et
molaires maxillaires et mandibulaires [56] (Fig. 5 et 6)
(Tableau 2). Une altération préfèrentielle de l’odontogenèse
mandibulaire, liée à la mutation du gène ED1, semble

Tableau 2 : Distribution topographique et nombre d’agénésies maxillaires et mandibulaires dans la DEX (d’après les données de Barberia et coll., 2006
et Prager et coll., 2006) [2, 56] - Topographic distribution maxillary and mandibular agenesis number in XLHED (from Barberia et al., 2006 and
Prager et al., 2006) [2, 56].

Phénotype dentaire
en denture temporaire

Phénotype dentaire
en denture permanente

Agénésies
les plus prévalentes

Incisives mandibulaires >
Incisives latérales maxillaires >
Premières molaires mandibulaires >
Premières molaires maxillaires 

Incisives latérales maxillaires >
Incisives centrales mandibulaires >
Incisives latérales mandibulaires >
Secondes prémolaires et molaires
mandibulaires >
Secondes prémolaires et molaires
maxillaires

Nombre moyen
d’agénésies maxillaires 3,5 6,8

Nombre moyen
d’agénésies mandibulaires 5,33 7,9
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dans l’ostéogenèse et la possibilité d’anomalies structurales
et métaboliques osseuses associées au phénotype de la DEX
[36,51,59]. Une altération de développement des crêtes
neurales céphaliques et du mésoderme, menant à des
anomalies structurales osseuses au niveau du squelette
maxillo-facial, a été suggérée [59].
Une hyper-minéralisation médullaire de la région
symphysaire mandibulaire, accompagnée d’éventuelles
altérations de la vascularisation osseuse, doit être prise en
compte lors de la phase chirurgicale des thérapeutiques
implantaires précoces.

5 Croissance osseuse maxillo-faciale
et implications thérapeutiques

á Croissance palato-maxillaire
La croissance osseuse crânio-maxillo-faciale est un pro -
cessus dynamique incluant des mécanismes d’ossification
différents. En effet, une croissance suturaire transversale du
complexe palato-maxillaire, grâce au jeu sutural internasal
et intermaxillaire, intervient dans la croissance maxillaire
[34,48]. Les implications thérapeutiques sont importantes
avec la nécessité d’éviter toute inter férence avec la croissance
osseuse [6]. Le remodelage osseux des planchers des cavités
sinusiennes et nasales, ainsi que l’apposition osseuse
remodelante du palais contre-indiquent la mise en place
précoce d’implants maxillaires. Ces mécanismes complexes
de remodelage osseux constituent un facteur principal de
réduction du taux de réussite des implants maxillaires mis
en place durant la croissance chez des patients atteints de
DEX [28]. Une croissance osseuse verticale par apposition
au niveau des sutures frontales et zygomatiques, tout
comme des processus alvéolaires, est à l’origine d’enfouis -
sements implantaires maxillaires, complication la plus
fréquente des thérapeutiques implantaires précoces [41].
Une temporisa tion jusqu’à la fin de la croissance crânio-
faciale est donc préférable pour la mise en place d’implants
endo-osseux maxillaires.

Fig. 7 : Incisives et canines mandibulaires dysmorphiques chez une patiente
hétérozygote - Heterozygous female patient exhibiting dysmorphic
incisors and canines.

Fig. 8 & 9 : Manifestations phénotypiques crânio-faciales de la DEX - Craniofacial phenotype associated to XLHED.

98

L’importance des modifications morphologiques crânio-
faciales, notamment l’hypoplasie maxillaire, est corrélée
au nombre d’agénésies maxillaires, ce qui correspond à
une altération de la croissance squelettique liée à l’oligo -
dontie [40].
La croissance de l’os basal semble moins influencée que la
croissance osseuse alvéolaire. Néanmoins, une réduction de
la longueur antérieure de la base du crâne et de l’angle basi-
crânien ainsi qu’une malposition antérieure de l’ethmoïde
ont été décrites [40]. Ces manifestations osseuses basi-
crâniennes de la DEX, indépendantes du phénotype dentaire,
montrent l’existence d’une altération de la croissance
squelettique liée à la mutation ED1.
D’après Bergendal et Tarjan, une prise en charge thérapeu -
tique précoce par prothèse pédiatrique permettrait une
amélioration des paramètres céphalométriques, des
hauteurs faciales et des praxies oro-faciales [6,63].

4 Phénotype osseux associé à la DEX
L’EDA est exprimé durant le développement embryonnaire
au niveau des ostéoblastes en phase de sécrétion
matricielle, suggérant une fonction moléculaire de l’EDA
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l’arc mandibulaire reste constant à partir de l’âge de 6 ans
(Fig. 10) [42]. La croissance de la région symphysaire
supérieure est plus importante dans le plan vertical et
durant la période pubertaire [14], alors que dans le plan
sagittal, elle consiste en un déplacement en direction
linguale des repères anatomiques symphysaires [14].
Ces mécanismes de croissance osseuse symphysaire devront
être pris en compte lors de la mise en place d’implants en
cours de croissance. C’est ainsi que celle-ci affecte peu les
dimensions transversales de la région symphysaire
mandibulaire, à partir de l’âge de 6 ans et permet donc
la mise en place d’implants endo-osseux [9,28,30,42].

II Mise en place d’implants
symphysaires
avant la fin de la croissance.
Prothèses stabilisées
sur implants

La mise en place d’implants ostéo-intégrés en cours de
croissance dento-squelettique est généralement contre-
indiquée en raison des risques décrits au niveau des germes
dentaires en développement et de la croissance sque -
lettique. Néanmoins, les thérapeutiques implantaires
précoces sont indiquées dans des contextes d’oligodontie
ou d’anodontie mandibulaire, avec échec prothétique
antérieur [3,9,30]. En effet, la prise en charge thérapeutique
de première intention se fait préférentiellement par prothèse
adjointe convention nelle jusqu’à la fin de la croissance
squelettique [7,8,35].

Le pronostic prothétique à long terme requiert souvent la
mise en place d’implants endo-osseux. Dans des situations
d’instabilité prothétique ou d’intolérance prothétique pour
des raisons fonctionnelles ou psycholo giques, la mise en
place d’implants symphy saires précoces a été décrite par
différentes équipes [1,3,9,25,31,41] et évaluée par le service
d’évaluation des actes professionnels de la HAS en 2004:
« Pose d’implants pré-prothétiques dans le traitement des
agénésies dentaires multiples liées aux dysplasies
ectodermiques ou à d’autres maladies rares ». Un avis
favorable a été également rendu en 2006 par la HAS :
« Traitement des agénésies dentaires multiples liées aux
dysplasies ectodermiques ou à d’autres maladies rares chez
l’enfant atteint d’oligodontie, avec pose de 2 implants
(voire 4 maximum) uniquement dans la région antérieure
mandibulaire, au-delà de 6 ans et ce jusqu’à la fin de la
croissance, après échec ou intolérance de la prothèse
conventionnelle ».

Fig. 12 : Aspect clinique de deux implants symphysaires.
Clinical aspect of mandibular implants.

Fig. 11 : Orthopantomogramme d’un patient DEX âgé de 6 ans.
Panoramic X-ray of a 6-year-old XLHED patient.

á Croissance mandibulaire
La croissance osseuse mandibulaire fait appel à des méca -
nis  mes d’ossification membranaire avec une composante
endochondrale au niveau des cartilages condyliens,
symphysaires  et  coronoïdes.  Des mécanismes
d’apposition et de résorption osseuse sont responsables

de la croissance modelante mandibulaire
archiale dans le plan sagittal et

frontal. La croissance mandi -
bulaire se caractérise
par un déplacement
en direc tion post éro-
latérale du condyle,

néanmoins
l’angle de

Fig. 10 :
Faibles
modifications
transversales de
la région symphy-
saire à partir de 6 ans.
Low transversal growth
of symphyseal area from
6 years of age.
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á Nombre d’implants et site anatomique
La mise en place d’implants endo-osseux est préconisée
dans la région symphysaire mandibulaire. Le nombre de 2
implants symphysaires est suffisant dans le cadre d’une
prothèse implanto-stabilisée (Fig. 12). La mise en place de
4 implants symphysaires sous-prothétiques ne présente pas
d’intérêt supérieur sur le plan biomécanique. Néanmoins,
dans le cadre d’une réhabilitation fixée plurale supra-
implantaire, 4 implants symphysaires seraient nécessaires.
Il s’agit, dans ce cas, d’un pont scindé au niveau de la ligne
médiane avec 2 extensions postérieures ne correspondant
pas aux recommandations de la HAS [1].

á Antécédents prothétiques
Le traitement de première intention est la réhabilitation
prothétique précoce par prothèse adjointe conventionnelle
à base résine [9]. L’échec ou l’intolérance de la prothèse
pédiatrique conventionnelle constituent un autre critère
d’éligibilité des patients. 

á Anesthésie générale
La chirurgie implantaire chez l’enfant est caractérisée par
des conditions anatomiques peu favorables, l’anesthésie
générale est donc indiquée en première intention, selon
l’âge et la coopération du patient. En effet, selon le rapport
de l’ANAES 2004, le recours à l’anesthésie générale doit
être envisagé dans le cadre d’une intervention longue et
complexe, à côté des indications liées à une atteinte
systémique, cardia que ou hématologique, ou en rapport
avec une déficience psychomotrice. Toute contre-indication
liée au risque anesthé si que ou au rapport bénéfice/risque
défavorable sera discutée et remettra en question la
thérapeutique implantaire précoce.

1 Bilan pré-implantaire
Une fois l’indication posée, l’analyse des antécédents
médicaux, ainsi que des manifestations crânio-faciales et
dentaires est intégrée au bilan pré-implantaire, qui doit être
rigoureux et exhaustif. L’examen clinique est complété par
un  bilan radiographique.

2 Imagerie pré-implantaire
Un orthopantomogramme permet l’analyse du phénotype
dentaire avec l’identification des agénésies en denture
temporaire et permanente, ainsi que des anomalies
morphologiques, inclusions dentaires ou malpositions.

Une première approche non mensurative et anatomique
de la région symphysaire est complétée par l’étude des
structures anatomiques vasculo-nerveuses (foramen
mentonnier, canal mandibulaire) et dento-alvéolaires.
L’hypotrophie osseuse alvéolaire et basale est évaluée de
manière mensurative lors du bilan tomodensitométrique.

1 Indications
á Pathologies concernées
La forte variabilité moléculaire et phénotypique des DEH
complique la démarche du diagnostic génétique, de par les
différents exons du locus ED1 et les nombreux gènes impli -
qués dans les formes liées à l’X, autosomiques ou
syndromi ques [33,43-44]. De ce fait, le diagnostic moléculaire
ne peut être considéré comme un critère d’éligibilité absolu
et indispensable de la thérapeutique implantaire précoce.
Dans les formes non-ED1 de DEH, le diagnostic
moléculaire s’étendra aux formes autosomiques par
séquençage des gènes EDAR (25 % des formes non-ED1)
et EDARADD [15].
Les DEH syndromiques (Tableau 1), tout comme les
oligodonties non syndromiques liées à une mutation de
gènes homéo tiques, de type Msx1, Pax 9 ou Axin2,
correspondent également aux critères d’éligibilité des patients
pour la thérapeutique implantaire précoce.

á Tableau clinique
Les manifestations phénotypiques dentaires sont une
oligodontie sévère, soit au moins 6 agénésies de dents
permanentes mandibulaires (sans considérer les dents de
sagesse) ou une anodontie mandibulaire (Fig. 11).

á Âge et maturité squelettique
Le recours aux implants symphysaires mandibulaires sous-
prothétiques visant la stabilisation d’une prothèse adjointe
implanto-portée est préconisé à partir de l’âge de 6 ans
dans la région symphysaire mandibulaire [41-42]. Selon
Beikler, décrivant l’utilisation d’implants dans le cadre de
pathologies métaboliques osseuses ou de xérostomie [5], la
thérapeutique implantaire n’est pas contre-indiquée dans
le cadre des DEH. La chirurgie implantaire ne saurait être
envisagée avant l’âge de 6 ans pour des raisons
anatomiques et d’immaturité neuro-psychique.

Différentes méthodes ont été décrites permettant l’appré -
ciation de la maturité squelettique, notamment celles de
Greulych et Pyle ou Tanner et White-House [32]. La
méthode de Greulych et Pyle, consistant en la comparaison
d’une radiographie de face de la main et du poignet
gauche avec un atlas de référence, est la méthode la plus
simple et reproductible d’étude de la maturité squelettique.
La fusion des cartilages de croissance épiphysaire,
correspondant à la fin de la croissance osseuse intervient
vers 14-15 ans chez les filles et 17-18 ans chez les garçons
avec néanmoins une forte variabilité inter-individuelle.
Cette évaluation de la maturation squelettique sera
préalable à la mise en place d’implants endo-osseux
mandibulaires et maxillaires lorsqu’un doute existe
concernant la fin de la croissance osseuse du patient.
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la DEX et peut nécessiter une régularisation par ostéoplastie
durant la phase chirurgicale (Fig. 14).
Le type d’implant, son diamètre et sa longueur sont déter -
minés en fonction des examens tomodensitométriques et
de la simulation thérapeutique implantaire (Fig. 18 et 19).

De nouvelles techniques d’imagerie trouvent leurs
indications dans le cadre du bilan pré-implantaire de la
DEX, comme la tomographie volumique ou la tomographie
à faisceau conique, permettant une analyse structurale
osseuse. L’utilisation d’un logiciel de simulation implantaire
est particulièrement pertinente dans le contexte anatomique
de la DEX et préconisée par la HAS (Fig. 18 et 19). En effet,
la simulation thérapeutique implantaire assistée par
ordinateur permet de visualiser en 3D le degré d’hypotrophie
osseuse, les rapports anatomiques avec les éléments vasculo-
nerveux et le support osseux des implants mis en place
virtuellement (Fig. 18 et 19).

La téléradiographie de profil et l’analyse céphalométrique
permettent la réalisation d’un bilan des éléments dysmor -
phiques crânio-faciaux:

- Degré d’hypoplasie maxillaire;
- Hauteur osseuse au niveau de la région symphysaire

mandibulaire précédant les analyses mensuratives
réalisées à partir du scanner;

- Relations squelettiques dans le plan sagittal ;
- Profil musculo-cutané et rapport avec la ligne

esthétique;
- Degré d’hypodivergence mandibulaire;
- Hauteur faciale inférieure,

hauteur faciale antérieure et postérieure.

Un suivi céphalométrique longitudinal permettra une
évaluation des effets de la thérapeutique implanto-
prothétique sur la croissance du complexe crânio-facial.
Les clichés radiologiques intra-oraux permettent un bilan
des secteurs dentés, une analyse de la structure osseuse
trabéculaire et son suivi longitudinal.
Un bilan tomodensitométrique de la mandibule permet
une évaluation mensurative et qualitative du support
osseux de la région symphysaire. L’examen tomodensito -
métrique est réalisé en coupes jointives d’une épaisseur
maximale de 2 mm et consiste en plans d’acquisition
transversale (Fig. 13) et en reconstitutions dans le plan
sagittal et frontal (Fig. 14 et 15). La réalisation d’une
reconstruction tri-dimension nelle de la mandibule à partir
des coupes tomodensito métri ques est indiquée car elle
permet une visualisation du support osseux et du pédicule
vasculo-nerveux alvéolaire inférieur (Fig. 16 et 17). Le
phénotype osseux, à prédominance corticalisé (Type I) ou
spongieux (Type IV), est identifié sur l’examen tomo -
densito métrique, ce qui consti tue une information
importante pour le protocole chirurgical, la stabilité
implantaire primaire et l’ostéointégration.
Les coupes tomodensitométriques sagittales permettent
une évaluation de la hauteur osseuse au niveau de la région
symphysaire, mais également de la morphologie osseuse.
Un profil sagittal en « goutte d’eau » est caractéristique de

Fig. 15 : Coupes scanner frontales de la mandibule d’un patient DEX âgé de
6 ans - Frontal scanographic sections of a 6 year-old XLHED patient mandible.

Fig. 14 : Coupes scanner sagittales de la région symphysaire d’un patient
DEX âgé de 6 ans - Mandibular sagittal scanographic sections of a 6-year-
old XLHED patient.

Fig. 13 :
Coupe tomodensito -
métrique transversale
de la mandibule
d’un patient DEX.

Mandibular transversal
scanographic section
of a XLHED patient.
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Réalisation des guides radiologiques
et chirurgicaux pré-implantaire
Les guides radiologiques et chirurgicaux sont réalisés selon
les protocoles conventionnels décrits en implan tologie. L’utili -
sa tion d’un logiciel de simulation implan taire permet la
réalisation assistée par ordinateur du guide chirurgical direc -
tement à partir des examens tomodensito métriques (HAS:
Traitements des agénésies dentaires multiples liées aux dys -
pla sies ectodermiques ou à d’autres maladies rares. 2006).
Choix du type d’implants
Il existe une grande variété de diamètres et de longueurs
adaptés à la pratique pédiatrique et à la DEX. Des longueurs
d’implants comprises entre 10 et 13 mm sont généralement
préconisées dans le cadre des thérapeu tiques implantaires
précoces [9,61], avec des diamètres implantaires de 3 mm,
3,25 mm ou de 3,75 mm [12].

Ces logiciels utilisent les examens tomodensitométriques
numérisés et intègrent une fonction d’analyse densito mé -
tri que osseuse et de réalisation du guide chirurgical.

Étude prothétique pré-implantaire et réali sa -
tion du guide radiologique et chirurgical

Simulation des objectifs thérapeutiques
sur moulages
Des empreintes primaires à l’alginate, un enregistrement
des rapports intermaxillaires par une cire d’occlusion et un
montage sur articulateur des modèles d’étude permettent
une analyse de la dimension verticale d’occlusion et des
rapports interarcade dans le plan sagittal et transversal.
Un montage de dents prothétiques sur la base en cire
précède l’essayage esthétique et la vérification de la
dimension verticale d’occlusion.

Fig. 16 & 17 : Reconstruction tridimensionnelle de la mandibule d’un patient DEX âgé de 6 ans - Three-dimensional mandibular reconstruction of a 6 year-old patient.

1716

Fig. 18 & 19 : Simulation thérapeutique implantaire chez un patient DEX âgé de 6 ans - Mandibular implants therapy simulation for a 6 year-old patient.

1918
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l’intrados prothétique fixés de manière directe ou
indirecte. Ce moyen de liaison est inadapté aux
traitements implantaires précoces car il est trop rigide et
accroît les risques de restriction de la croissance
squelettique mandibulaire.

Les moyens de liaison sphérique unitaire sont donc à
privilégier car il s’agit d’un système plus flexible permettant
des modif ications mineures durant la croissance
mandibulaire (HAS, 2006).

5 Complications des thérapeutiques
implantaires précoces

La complication la plus fréquente des thérapeutiques
implantaires précoces, décrite notamment par Becktor et
coll. et Kearns et coll., est l’enfouissement [3,41].
Ce phénomène est lié à la croissance dento-alvéolaire
verticale des zones adjacentes, l’implant étant ankylosé et
non influencé par la croissance. Un geste chirurgical mineur
ou l’adaptation du système d’attache supra-implantaire
permettent de traiter l’enfouissement implantaire.
La réintervention ne peut être considérée comme une
complication étant donné la nécessité de s’adapter à la
croissance (HAS, 2006).
Une absence d’ostéointégration mène à l’ablation de
l’implant sans résection osseuse. L’ablation de l’implant
avec résection osseuse est un acte chirurgical plus lourd
indiqué en cas de nécessité de renouvellement implantaire
ou de fracture.

6 Suivi clinique et radiologique
post-implantaire

Le suivi rigoureux sur le plan clinique et radiologique
institué en phase post-implantaire comporte les paramètres
suivants:
n Vérification de l’absence de mobilité implantaire, de

douleurs ou de pathologie péri-implantaire;
n Prophylaxie au niveau des tissus mous péri-implantaires;
n Téléradiographie intra-buccale centrée sur les implants

tous les 6 mois la première année, puis annuellement:
suivi radiologique de l’ostéointégration, vérification de
l’absence d’ostéolyse péri-implantaire;

n Téléradiographie et analyse céphalométrique : suivi
longitudinal de la croissance crânio-faciale;

n Modifications éventuelles des piliers supra-implan -
taires en cas d’enfouissement ou de variation de
l’axe implantaire liée à la croissance rotationnelle
mandibulaire;

n Suivi de l’usure des attachements sphériques unitaires;
n Rebasage de l’intrados prothétique et renouvellement

prothétique visant une adaptation à la croissance
osseuse.

Des diamètres implantaires de 2,5 mm et 2,75 mm sont
également disponibles mais sont plus fragile. Des longueurs
implantaires minimales de 8 mm sont adaptées à
l’implantation symphysaire même dans des situations de
faible support osseux.

3 Étape chirurgicale
Un plateau technique adapté et une équipe multidiscipli -
nai re sont indispensables. Principaux éléments à considérer
durant cette phase et la période post-opératoire :
n Risque infectieux: antibioprophylaxie de rigueur;
n Anesthésie générale indiquée dans la plupart des cas

en fonction de l’âge du patient;
n Os alvéolaire hypotrophique et faibles dimensions

du support osseux dans le sens vertical et sagittal à
évaluer en phase pré- et per-opératoire;

n Vitesse de forage osseux basse et irrigation externe
durant la phase chirurgicale minimisant le trauma -
tisme thermique;

n Période initiale d’ostéointégration de 4 mois étant donné
les éventuelles altérations structurales et métaboliques
osseuses justifiant un allongement de la période
d’ostéointégration;

n Seuil de micro-mouvement implantaire inférieur à
100µ afin d’optimiser l’ostéointégration.

Technique en 1 ou 2 temps chirurgicaux
L’ensemble des cas cliniques de DEX avec implantation pré -
co ce décrits dans la littérature est caractérisé par un proto -
co le implantaire en 2 temps chirurgicaux [1,9,12,25,30,41,61].
La technique en 1 temps chirurgical ne prévoit pas
d’enfouissement implantaire sous-muqueux durant
l’ostéointégration. Elle présente l’avantage d’utiliser des
implants en 1 seule pièce sans « micro-gap » entre le pilier
et l’implant. L’autre avantage est l’absence d’un second
temps chirurgical pour dénuder l’implant.
La technique traditionnelle en 2 temps utilisant des
implants de type Bränemark consiste en une première
phase chirurgicale de mise en place, suivie d’une période
d’ostéointégration de 3 à 6 mois puis de la mise en charge
implantaire par technique vissée ou scellée.
La technique en 2 temps chirurgicaux reste privilégiée dans
un contexte de DEX avec xérostomie, risque infectieux et
anomalies osseuses, permettant une optimisation de
l’ostéointégration. La technique en 1 temps chirurgical ne
doit cependant pas être exclue.

4 Les moyens de liaison
Les moyens de liaison de la prothèse adjointe supra-
implantaire sont de 2 types:
a. Attachements sphériques unitaires.
b. Barre de conjonction avec cavaliers au niveau de
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8 et 68 ans (Tableau 3). Cette étude a permis d’évaluer
l’implication des facteurs locaux (hypotrophie osseuse,
xérostomie) et systémiques (modifications métaboliques
osseuses et immunitaires), ainsi que le rôle de la croissance
dento-squelettique dans l’ostéointégration. Le protocole
implantaire était en 2 temps chirurgicaux, avec un suivi
clinique post-opératoire de 6 ans. Les implants mis en place
étaient majoritairement mandibulaires (243 implants
symphysaires mandibulaires contre 21 implants maxil -
laires). Un taux de survie implantaire de 95 % a été apporté
pour les implants mis en place après la fin de la croissance.
Cette donnée permet de confirmer l’absence de contre-
indications locales ou générales à la thérapeutique
implantaire chez des patients atteints de DEX.
Les implants mis en place en cours de croissance ont
pré sen té respectivement un taux de survie implantaire de
91 % et 89 % pour le groupe de patients 11-18 ans et celui
des patients âgés de moins de 11 ans. Le suivi longitudinal
à 2 ans post-opératoire a montré un taux de survie implan -
taire de 87 % et 85 % pour ces mêmes groupes. Ces données
ont mis en évidence un impact relatif des modifica tions
osseuses liées à la croissance sur la survie implantaire.
La diminution du taux de survie implantaire concernait
princi pa lement les implants maxillaires qui ne présentaient
que 76 % d’ostéo intégration. Selon ces auteurs, le volume,
la densité osseuse et la croissance maxillaire semblaient
incompatibles avec la mise en place précoce d’implants.
Le suivi à long terme de ces patients traités au NIDCR
(National Institute of Dental and Cranio-facial Research)
(n = 53) présenté à la conférence internationale ED06
(Copenhague, 2006) a montré une absence de différence
du taux de complications implantaires entre enfants et
adultes. Un taux de satisfaction de 64 % et une fonction
masticatrice supérieure par rapport à la prothèse conven -
tion  nelle sur un os mandibulaire atrophique ont également
été décrits. 72 % de patients ont eu des avulsions durant la
phase pré-implantaire et 21 %, un traitement ortho dontique
pré-implantaire. Un taux d’infec tion de 11 % et 38 % de
complications prothétiques ont été rapportés.

III Bilan des données
de la littérature traitant des
thérapeutiques implantaires
précoces de la DEX

La prise en charge thérapeutique d’enfants atteints de DEX
avec un tableau clinique d’oligodontie est multi-disciplinaire,
implique l’odontologie pédiatrique, l’orthopédie dento-
faciale et la prothèse à côté des spécialités médicales
concernées par le syndrome (génétique, dermatologie
pédiatrique, oto-rhino-laryngo logie, ophtalmologie, gastro-
entérologie). Une expérience solide dans le domaine de
l’implantologie orale chez des patients adultes avec des
édentements sévères et une atrophie osseuse marquée est
un avantage pour le dévelop pement d’indications pédiatri -
ques [30,41,61]. Un recul clinique de plus de 15 ans est rappor -
té dans le domaine des traitements implantaires de la DEX
en cours de crois sance squelettique (Tableau 4). Néanmoins
une évaluation à plus long terme de l’ostéointé gration et
une étude des implications au niveau de la crois san ce crânio-
faciale et de la structure osseuse seraient nécessaires.
En effet, dès 1991, une équipe a décrit l’implantation précoce
dans la région symphysaire mandibulaire de jeunes patients
atteints de DEX [9]. Cette équipe, forte d’une large expérience
dans le domaine de la prise en charge prothétique de la DEX,
a procédé à la mise en place d’implants chez un patient âgé
de 6 ans dans un contexte d’atrophie osseuse marquée [9].
La première conférence de consensus traitant des théra -
peutiques implantaires précoces de la DEX s’est tenue à
Stockholm en 1996 (Consensus conference on oral
implants in young patients) [42].

á Survie implantaire et ostéointégration chez
53 patients atteints de DEH en fonction
de l’âge: Étude de Guckes et coll., 2002 [28]

Une large étude longitudinale de l’ostéointégration et de
la survie implantaire a porté sur 264 implants posés chez
53 patients atteints de DEH dont l’âge était compris entre

Âge Nb
d’implants

Nb d’échec
implantaire

% survie 
Implantaire

6 mois

% survie 
Implantaire

12 mois

% survie 
Implantaire

18 mois

% survie 
Implantaire

24 mois

< 11 ans 46 6 89 % 89 % 85 % 85 %

11-18 ans 122 1,15 88 % 88 % 87 % 87 %

> 18 ans 96 5 95 % 95 % 95 % 95 %

Tableau 3  : Bilan de l’étude de l’ostéointégration de Guckes et coll. [28] - Data from the osteointegration study of Guckes et ali. [28].
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Tableau 4  : Cas de DEX avec thérapeutiques implantaires précoces : âge, tableaux cliniques, suivi de l’ostéointégration.
Early implant therapy in XLHED patients: age, clinical characteristics, osteointegration follow-up.

Auteurs,
année

Patients (N)
Âge

Tableau clinique

Nombre
et type d’implants

Technique
chirurgicale

Suivi Résultats

Bergendal
et coll.
1991 [9]

N = 1, 6 ans
Anodontie mandibulaire

atrophie osseuse

2 implants symphysaires
Bränemark
2 temps chirurgicaux avec
ostéointégration de 8 mois

4 ans

Absence de complications
implantaires ou prothétiques

Prothèse mandibulaire
stable et fonctionnelle

Smith
et coll.

1993 [60]

N = 1, 5 ans
Anodontie mandibulaire

1 implant symphysaire
Bränemark 
2 temps avec 3 mois
d’ostéointégration

5 ans de suivi clinique
et radiologique

Pas de retard de cicatrisation
ou d’ostéointégration

Pas d’effets sur la croissance
crânio-faciale

Gückes
et coll.

1997 [29]

N = 1, 3 ans
Anodontie mandibulaire

4 implants symphysaires IMZ
2 temps avec 1 mois
d’ostéointégration

5 ans Suivi de la croissance mandibulaire
par les implants

Davarpanah
et coll.

1997 [16]
N = 1, 14 ans

4 implants symphysaires
Bränemark
2 temps avec 4 mois
d’ostéointégration

- Impact positif sur le plan fonctionnel,
esthétique et psychologique

Escobar
et coll.

1998 [19]

N = 2, 9 ans
Anodontie mandibulaire

10 implants Bränemark
2 temps avec 4 mois
d’ostéointégration

5 ans de suivi clinique
et radiologique

Pas d’ostéolyse
Induction d’une croissance
osseuse alvéolaire de 3 mm

Stabilité prothétique

Kearns
et coll.

1999 [40]

N = 6 11, 2 ans
Anodontie N = 2

Oligodontie N = 4

41 implants 3I :
22 implants mandibulaires
et 19 implants maxillaires
2 temps avec 4 mois
d’ostéointégration

7, 8 ans de suivi
clinique

et radiologique

40 implants ostéointégrés
4 enfouissements maxillaires 

1 enfouissement mandibulaire
Pas de restriction de la croissance

sagittale ou transversale

Becktor
et coll.

2001 [3]

N = 1, 8 ans
Oligodontie mandibulaire

8 implants Bränemark
avec 4 implants maxillaires
et 4 implants symphysaires
mandibulaires 
2 temps avec 10 mois
d’ostéointégration

12 ans de suivi

Suivi de la croissance mandibulaire
Modification de l’axe implantaire
liée à la croissance rotationnelle

de la mandibule et enfouissement
implantaire au niveau maxillaire

Bonin
et coll.

2001 [12]

N = 1, 3 ans
Anodontie mandibulaire

2 implants symphysaires
recouverts d’hydroxyapatite
2 temps avec 6 mois
d’ostéointégration

4 ans de suivi
Croissance crânio-faciale normale
Pas de submergence implantaire

Giray
et coll.

2003 [24]

N = 1, 14 ans
Oligodontie mandibulaire

3 implants symphysaires ITI
2 temps avec 6 semaines
d’ostéointégration

4 ans Suivi par les implants de la croissance
rotationnelle mandibulaire

De Rezende
et Amado
2004 [17]

N = 1, 10 ans
Anodontie avec fente labio-
palatine bilatérale associée

2 implants mandibulaires
2 temps avec 5 mois
d’ostéointégration

32 mois Prothèse supra-implantaire
fonctionnelle

Alcan
et coll.

2006 [1]

N = 1, 8 ans
Anodontie mandibulaire

4 implants symphysaires
Frialit
3 mois d’ostéointégration

6 ans de suivi
avec prothèse fixée
supra-implantaire

Croissance normale
Evolution vers un profil brachyfacial
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syndromiques (n = 14 patients et 25 implants avec une
moyenne d’âge de 14,5 ans), de DEH (n = 5 patients et 14
implants avec un âge compris entre 5 et 12 ans) ou
présentaient un antécédent de traumatisme dento-alvéolaire
(n = 7 patients et 8 implants). Les résultats montraient un
taux de complication implantaire plus élevé dans le groupe
de patients DEH (Tableau 5). Selon Bergendal et coll., ce
taux de complication était multi-factoriel, impliquant le
protocole chirurgical et les sites implantaires. Une autre
hypothèse concernait les paramètres osseux biologiques,
physiologiques et morphologiques avec une corticale hyper-
minéralisée et un os médullaire hypovas cularisé. La faible
activité cellulaire ostéoblastique de l’os médullaire, ainsi que
le faible volume d’os médullaire résiduel participeraient
également aux complications durant l’ostéointégration.
L’ostéodensitométrie pourrait donc trouver son indication
en phase pré-implantaire. Un trauma tisme chirurgical per-
opératoire par échauffement pourrait être favorisé par
l’hyperminéralisation osseuse.

Selon Bergendal et coll., les faibles dimensions de la région
symphysaire dans le sens vertical et sagittal objectivées par
les examens tomodensitométriques contribuaient à un faible
volume osseux médullaire résiduel après mise en place des
implants. De plus, l’hypotrophie osseuse dans le sens sagittal
aurait entraîné un contact entre les corticales vestibulaire et
linguale et les implants, amplifiant le traumatisme chirurgical
per-opératoire. Une étude complémentaire a été présentée
par ces mêmes auteurs et a décrit des résultats contradic -
toires concernant le taux de complication implantaire entre
différentes équipes scandinaves. Cette étude intégrait 11
patients DEH (n = 6 avec 14 implants entre 6 et 11 ans pour
les équipes norvégiennes et danoises et n = 5 avec 14
implants entre 5 et 12 ans pour l’équipe danoise). Aucune
complication n’a été rapportée par les équipes norvé giennes
et danoises, alors qu’un taux de complication implantaire
de 64 % était décrit par l’équipe suédoise.

á Étude de l’ostéointégration
chez 14 patients atteints de DEH
par Sweeney et coll., 2005 [62].

Une autre étude menée chez 14 patients et 61 implants mis
en place dans différents sites anatomiques a été réalisée par
l’équipe de Sweeney et coll. La moyenne d’âge des patients
était de 17 ans 1/2 pour les implants mandibulaires (patients
entre 12 et 21 ans) et 18 1/2 pour les implants maxillaires
(patients entre 17 et 20 ans). Les critères cliniques retenus
pour l’évaluation de l’ostéointégration ont été une absence
de douleurs, de mobilité et de saignements, tout comme la
stabilité et la fonction nalité de la prothèse supra-implantaire.
Sur le plan radiologique, l’ostéointégration correspondait à
une absence de signes d’ostéolyse péri-implantaire. Le suivi
clinique et radiologique longitudinal de plus de 3 ans a
montré un taux d’ostéointégration de 88,5 % dont la
distribution a été la suivante : 91,3 % d’ostéointé gra tion
mandibulaire et 80 % d’ostéointégration maxillaire. Cette
étude confirme donc l’absence de contre-indications à
l’implantation précoce mandibu laire. De plus, les échecs
étaient liés à des facteurs locaux comme des antécédents
d’ostéotomie, d’extraction de canine incluse ou une
proximité dento-implantaire. Cette étude montre égale ment
la nécessité d’une sélection rigoureuse du patient et du site
anatomique, en fonction des antécédents locaux et généraux.
Les principales complications postopéra toires décrites ont
été l’irritation tissulaire (1/61), la fracture ou la perte de
l’attache supra-implantaire (2/61) et la perte de l’implant
(7/61) sans cas de submergence implantaire.

á Étude rétrospective scandinave
des thérapeutiques implantaires précoces

Bergendal et coll. ont recensé l’ensemble des patients ayant
bénéficié d’implantations précoces avant l’âge de 16 ans en
Suède. Ce travail a été présenté à la conférence internationale
sur les Dysplasies Ectodermiques (ED06, Copenhague). Les
patients (n = 26) étaient atteints d’agénésies dentaires non

Oligodontie
non-syndromique

Antécédents
de traumatisme
dento-alvéolaire

DEH

Nombre de patients 14 7 5 

Nombre d’implants 25 8 14 

Nombre de complications
implantaires 2 0 9

% de complications
implantaires 8 % 0 % 64 %

Tableau 5  : Bilan des complications implantaires dans la DEH, les oligodonties non syndromiques et les antécédents traumatiques décrites par Bergendal et coll. (2006).
Implants osteointegrations complications in patients affected by HED, non-syndromic oligodontia and trauma described by Bergendal et al. (2006).
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et limitées à la mise en place de 2 à 4 implants symphysaires
à partir de l’âge de 6 ans. Les nombreux cas cliniques décrits
ne rapportent pas de complications majeures au niveau
local, systémique ou crânio-facial. Le rapport bénéfice/risque
de ces thérapeutiques est donc favorable si les critères
d’inclusion sont respectés et le bilan pré-implantaire, clinique
et d’imagerie, réalisé de façon exhaustive et rigoureuse.
Les reconstructions tridimen sion nelles mandibulaires, à
partir des examens tomodensito métriques, et les simulations
thérapeuti ques implantaires constituent des démarches
diagnostiques pré-opératoires indispensables dans le
contexte pathologique de la dysplasie ectodermique.

Cette différence serait liée à la technique chirurgicale, aux
critères d’inclusion des patients ou au phénotype osseux
mandibulaire. En effet, les examens tomodensitométriques
réalisés chez les patients suédois ont montré des hauteurs
osseuses faibles dans la région symphy saire (14,5 mm dans
la région incisive et 17,5 mm dans la région canine) qui
pourraient être à l’origine de ces complications.

Conclusions
Les thérapeutiques implantaires précoces de la DEX sont
indiquées dans le cadre de phénotypes mandibulaires sévères
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