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SOMMAIRE

La séquence de Pierre-Robin (SPR) est une anomalie congénitale qui implique
une triade de caractéristiques cliniques. La triade classique est une micrognathie ou
rétrognathie mandibulaire, une glossoptose - qui occasionne différents degrés
d’obstruction respiratoire - et une fissure palatine.

L’hypothése de notre étude est que la morphologie et la croissance mandibulaires
chez des sujets atteints de la SPR et d’hypodontie mandibulaire (SPR-H) sont différentes
de celles des sujets atteints de la SPR avec dentition compléte (SPR-N). De plus, le but
de notre projet est d’étudier I’association entre la sévérité de la détresse respiratoire a la
naissance et la morphologie mandibulaire future.

Le groupe a I’étude est composé de 32 patients présentant la forme « non-
syndromique » de la SPR. Lorsque I’hypodontie est la variable, 20 sujets ont une
dentition compléte et 12 présentent une hypodontie mandibulaire. Lorsque la
glossoptose est la variable, 17 sujets ont une glossoptose 1égére (GL-1), 8 sujets ont une
glossoptose moyenne (GL-2) et 7 sujets ont une glossoptose sévere (GL-3). Le groupe
de patients a été sélectionné parmi les patients des cliniques de fentes palatines et
craniofaciale de I’Hopital Sainte-Justine de Montréal du CHUM. Le groupe contrdle
provient de I’échantillon du Dr Demirjian. Il est composé de 64 patients. Des tracés
céphalométriques des sujets faisant partie du groupe expérimental et contrble ont étés
réalisés a T1 (moyenne :7,8 ans) et T2 (moyenne :12,6 ans) en utilisant 1’analyse
céphalométrique de I’Université de Montréal.

Des comparaisons statistiques pairées entre les groupes SPR-H, SPR-N et
contrdle ainsi qu’entre les groupes GL-1, GL-2 et GL-3 ont été réalisées en utilisant le
test one-way ANOVA. Le seuil de signification a été fixé a p<0,05.

Les patients atteints de la SPR avec hypodontie mandibulaire comparés a ceux
avec dentition compléte présentent une base cranienne postérieure plus courte
(observation a T2 uniquement), une longueur du corps mandibulaire plus petite, un angle
ANB plus grand, une hauteur du tiers inférieur plus petite, une convexité faciale
augmentée, une valeur A-B (FH) (position relative de la mandibule par rapport au
maxillaire) augmentée et une longueur de I’axe Y (axe entre S (Sella) et Gn (Gnathion))
augmentée. Toutes ces caractéristiques cliniques ne se normalisent pas avec la
croissance.

Les patients atteints de la SPR avec une sévérité de glossoptose 3 comparés a
ceux avec une sévérité de 1 présentent une branche montante plus courte et un angle
gonial plus ouvert a T1. Ces caractéristiques sont inexistantes a T2.

En conclusion, la morphologie mandibulaire chez des sujets atteints de la SPR et
d’hypodontie mandibulaire est différente de celle des sujets atteints de la SPR avec
dentition compléte. Ceci s’observe par une relation de Cl II plus sévére qui ne se
normalise pas avec la croissance. De plus, la sévérité de la détresse respiratoire a la
naissance affecte la morphologie mandibulaire, mais de fagon transitoire.

MOTS CLES: Glossoptose, analyse céphalométrique, détresse respiratoire,
micrognathie .
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ABSTRACT

Pierre Robin Sequence (PRS) consists of a triad of distinctive symptoms that are
expressed concurrently: micrognathia, glossoptosis — causing respiratory distress — and
cleft palate.

The hypothesis of this study is that the mandibular morphology and growth in
subjects with PRS and mandibular hypodontia is different from that of subjects with
PRS and complete mandibular dentition. In addition, the purpose of this study was also
to investigate the association of the severity of respiratory distress seen at birth and
future mandibular morphology.

The experimental group consisted of 32 patients with the non- syndromlc
“isolated” form of PRS. When hypodontia is the variable, 20 of them had a complete
mandibular dentition and 12 of them presented mandibular hypodontia. When the
variable is the severity of respiratory distress, 17 patients had mild respiratory distress
(GL-1), 8 patients had average respiratory distress (GL-2) and 7 patients had severe
respiratory distress seen at birth (GL-3). The group was selected from the patient
database of the Craniofacial and Cleft Palate Clinics at the Sainte-Justine Hospital. The
control group consisted of 64 subjects from the Demirjian sample. Cephalometric
tracings were performed for all the subjects of the experimental and the control group at
T1 (mean 7.8 years) and T2 (mean 12.6 years) using the “Université de Montréal”
analysis. ‘

Paired statistical comparisons were made between the PRS with hypodontia
group, the one with complete mandibular dentition and the control group using one-way
ANOVA. Paired comparisons between the groups of respiratory distress were made
using one-way ANOV A as well. The significance level was set at p< 0.05.

The patients with PRS and mandibular hypodontia when compared to those with
PRS and normal dentition, have a shorter posterior cranial base (observed at T2 only), a
shorter mandibular body, a larger ANB angle, a shorter lower facial height, a higher
facial convexity, a higher A-B(HP) value (relative position of the mandible in relation
with the maxilla) and a longer Y-axis. All these clinical characteristics don’t normalize
with growth.

The patients with a severe respiratory distress compared to those with a mild
respiratory distress observed at birth have a shorter ramal length and a higher gonial
angle. These clinical characteristics are inexistent at T2.

In conclusion, mandibular morphology and growth in subjects affected by the
PRS and mandibular hypodontia is different than those affected by the PRS with normal
dentition. This results in a more severe Class II jaw relationship that does not normalize
with growth. In addition, the severity of respiratory distress observed at birth affects
future mandibular morphology but only in a transitory manner.

KEY WORDS: Glossoptosis, cephalometric analysis, respiratory distress, micrognathia.
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1.1 HISTORIQUE

La séquence de Pierre-Robin (SPR) est une anomalie congénitale qui implique
une triade de caractéristiques cliniques. La triade classique est une micrognathie ou
rétrognathie (petite mandibule ou position postérieure de la mandibule), une glossoptose
(descente de la base de la langue postérieurement vers le pharynx) - qui occasionne
différents degrés d’obstruction respiratoire - et une fente palatine, présente dans la
majorité des cas. Les problémes respiratoires causés par la glossoptose peuvent mettre la
vie du nouveau-né en danger par malnutrition, asphyxie, bronchopneumonie ou par
aspiration'>?, Les taux de mortalité rapportés dans la littérature se situent entre 10-30%*
et 50%”.

Cette anomalie a été initialement nommée le « syndrome de Pierre-Robin »
(1923), jusqu’a [I’utilisation du terme « Robin anomalad » (1975), puis « Robin
malformation complex » (1978). De nos jours, le terme couramment accepté est
« séquence de Pierre-Robin » et ce depuis 1982°. Les changements dans la terminologie
utilisée reflétent I’évolution de la pensée des chercheurs concernant I’étiologie de la
séquence de Pierre-Robin (SPR). Celle-ci n’est d’ailleurs pas encore bien établie. Parmi
les étiologies proposées, on retrouve entres autres, la théorie mécanique, la théorie
génétique, une aberration dans le cartilage de Meckel et la théorie de la dysfonction
neuroembryologique. De plus, il y a un manque d’uniformité au niveau des criteres
diagnostiques utilisés dans les différents centres hospitaliers pour I’identification de la
SPR. Cette variabilité proviént du fait que les caractéristiques cliniques de la SPR sont
également présentes avec d’autres désordres. Ceci améne un manque de consensus dans

la littérature sur tout ce qui concerne la SPR (prévalence, genre).

1.2 BUTS

Cette recherche fait suite & une étude précédente intitulée « Une étude clinique
rétrospective comparative sur I’hypodontie chez des sujets atteints de la SPR et
d’une fente palatine isolée selon la distribution, le nombre et les sites affectés ».
Dans ce projet réalisé par les Drs El-Khatib, Daher et Laberge, I’hypodontie chez les
"patients atteints de la SPR a été comparée a celle des patients ayant une fente palatine

isolée. Leurs résultats ont démontré une plus grande prévalence d’hypodontie chez les
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patients atteints de la SPR. Cependant, il n’y avait aucune corrélation entre le degré de
sévérité de glossoptose a la naissance et la présence ou non d’hypodontie.

Les principaux buts de notre étude sont 1) de déterminer s’il existe une relation
entre I’hypodontie mandibulaire et la morphologie mandibulaire a un dge prédéterminé
et 2) de déterminer s’il existe une relation entre le degré de sévérité de la glossoptose a
la naissance et la morphologie mandibulaire future. En d’autres termes, est-il réaliste
d’utiliser des caractéristiques cliniques comme 1’hypodontie et la glossoptose afin de
prévoir la morphologie mandibulaire future?

Suri et al.(2006) ont réalisé une étude qui avait comme but le premier objectif de
notre projet a I’aide d’une analyse céphalométrique adaptée. lls ont observé que les
patients atteints de la SPR et d’hypodontie mandibulaire avaient des mandibules plus
petites lorsqu'ils sont comparés aux patients avec dentition compléte’. Schubert et al.
(2005) ont réalisé une étude similaire ayant comme but le deuxi¢éme objectif de notre
projet®. Les sujets de cette étude étaient des souris. Il a ét¢ démontré que la position de la
langue a la naissance n’affecte pas la sévérité de la rétrognathie mandibulaire.

Dans notre projet de recherche les concepts des deux études décrites ci-haut
seront combinés. Les mémes sujets seront utilisés afin d’obtenir des résultats plus
cohérents.

Il a déja été proposé que la micrognathie ou rétrognathie mandibulaire est la
cause primaire de la SPR®. Notre projet souhaite expliquer comment sa morphologie est
affectée par la sévérité de la glossoptose a la naissance et par la présence ou non

d’hypodontie.

1.3 IMPORTANCE DE L’ETUDE

Dans I’éventualité ou nos résultats montreraient qu’il y a une corrélation entre
I’hypodontie, la glossoptose et la morphologie mandibulaire, on pourrait proposer dans
nos conclusions que les sujets atteints de la SPR et’d’hypodontie et ceux atteints de SPR
avec dentition normale devraient étre traités comme deux entités cliniques isolées
présentant des morphologies mandibulaires différentes et potentiellement des étiologies

différentes.
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Si nos résultats confirment 1’hypothése que la morphologie mandibulaire est
différente en présence d’hypodontie, les traitements orthodontiques pourront étre
adaptés en fonction de la situation clinique; I’hypodontie étant une caractéristique
pouvant étre détectée longtemps avant le début des traitements orthodontiques.

Si une corrélation entre I’hypodontie, la glossoptose et la morphologie
mandibulaire est établie, des prédictions pourraient étre effectuées aussi tot que le stage
prénatal. Le diagnostic utilisant des sonographes a rendu possible la détection précoce de
signes de glossoptose et de micrognathie'®. Donc, nos. résultats pourraient
potentiellement aider au diagnostic de la SPR.

Ceci pourra aider les parents a connaitre 1’état de santé de leur nouveau-né le
plus tot possible. En général, toute détection rapide ouvre des voies pour un traitement

réalisé a temps, améliorant ainsi le pronostic d’une situation clinique donnée.



CHAPITRE 2

RECENSION DES
ECRITS
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2.1 DEFINITION

Le syndrome de Pierre-Robin, aussi appelé séquence de Pierre-Robin (SPR) ou
malformation de Pierre-Robin, est caractéris€ par une combinaison de micrognathie
(petite mandibule) ou rétrognathie (déplacement postérieur de la mandibule), de
glossoptose et d’obstruction respiratoire a la naissance. Une fente palatine accompagne
trés souvent cette combinaison d’anomalies'' (Figure 1). Lannelongue et Menard étaient
les premiers a décrire le syndrome de Pierre-Robin en 1891 dans un rapport de cas de
deux patients avec micrognathie, fente palatine et rétroglossoptose’z. Pierre Robin
(1867-1950), un stomatologue francais, professeur et éditeur en chef du journal Revue de
Stomatologie est celui qui est reconnu par les chercheurs comme étant le premier a
considérer ces désordres comme une triade de caractéristiques d’un syndrome. La cause
de la SPR n’est pas certaine. Il existe plusieurs théories sur le sujet. Les principales
peuvent étre classifiées en trois : 1) mécanique ( position intra-utérine du nouveau-n¢ ),
2) génétique et 3) environnementale. Une analyse des admissions d’un centre hospitalier
traitant des fentes palatines, qui a ét¢ menée par Bush et Williams (1983) durant une
période de 23 ans, a estimé I’incidence du syndrome de Pierre-Robin & une sur 8,500
naissances vivantes'®. Cette étude a été réalisée dans le but d’éclairer le sujet de
I’incidence qui était trés variable dans la littérature jusqu’a ce moment. Selon Bush et
Williams, cette grande variabilité était due a des criteéres diagnostiques inconstants parmi
les chercheurs.

La SPR survient comme une anomalie congénitale isolée, comme faisant partie
d’un syndrome connu ou comme une partie d’un ensemble d’anomalies congénitales'’.

Dans I’analyse de Bush et Williams (1983), le nombre de gargons présentant la
SPR était plus grand que celui des filles'. Cependant, il a déja été rapporté que
I’incidence d’une fente palatine isolée est supérieure chez les filles mais, les données sur
les fentes palatines isolées ne peuvent s’appliquer qu’indirectement aux données de la
SPR". Quelques années plus tard, Dulude et Payette (1991) ont conclu que 60% des
patients avec une fente palatine isolée (53 sujets) et 73% des patients présentant la SPR
(15 sujets) étaient des filles'®. Dans 1’étude de Caouette-Laberge et al. (1994), 64 des
125 sujets avec la SPR étaient des filles (51,2%)'". Le travail de Amaratunga (1989) a

démontré que 59,5% des patients diagnostiqués avec la SPR et 58% de ceux
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diagnostiqués avec une fente palatine isolée étaient des filles'®. 11 est impossible de tirer

des conclusions valables a partir de ces études a cause du manque d’importance

statistique et de constance dans les résultats.

Figure 1: Nouveau-né avec la Séquence de
Pierre-Robin (Photo: Dr Louise Caouette-
Laberge)

Le diagnostic de la SPR est difficile parce que ses caractéristiques peuvent se
retrouver avec d’autres syndromes. La sévérité de chaque caractéristique clinique varie
selon le cas. Un guide de grades de sévérité sur lequel peut s’appuyer le diagnostic de la

séquence de Pierre-Robin n’a pas encore été accepté de facon universelle.

L’utilisation d’un terme approprié pour se référer a cet «ensemble » de
caractéristiques cliniques a aussi été un sujet de débat. Pour se référer a la SPR il existe

différentes terminologies.

2.2 TERMINOLOGIE

Pierre Robin a publié initialement le cas d’un enfant comportant toutes les
caractéristiques du syndrome en 1926. Depuis cette publication, cette combinaison de
caractéristiques était référée comme « syndrome » jusqu’aux années 1970. Apres cette
période, elle était référée comme « anomalad » et plus tard comme « séquence >0 Le
terme syndrome se réfere a un groupe d’anomalies reliées, qui surviennent ensemble et
caractérisent un désordre particulier. Des exemples sont le syndrome de Down, le
syndrome de Binder, de DiGeorge etc. Ces anomalies se référent a des déviations par

rapport a des structures normales du corps et de fagon plus générale, des déviations par
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rapport & la configuration normale du corps humain. Elles peuvent étre des
malformations, des déformations ou des perturbations. Une malformation est une
déviation dans la forme d’un organe résultant d’erreurs produites pendant le processus
de développement. Une déformation est une déviation dans la forme ou la position d’un
organe étant causée par des forces mécaniques. Une perturbation est un défaut de la
structure d’un organe, mais qui n’affecte pas sa fonction'®. Dans les années 1960,
Randall et ses collégues étaient parmi ceux qui acceptaient la description traditionnelle
du syndrome de Pierre-Robin, mais dans un article paru dans le Cleft Palate Journal, ils
rapportaient que dans leur échantillon de patients, environ un tiers, avaient des
mandibules en distorsion, mal positionnées mais pas anormalement plus petites. Ceci
suggérait qu’un déplacement postérieur de la mandibule (rétrognathie) était une fagon
plus précise de décrire les anomalies mandibulaires que le terme micrognathie?®. Dans
les années 1960-1970, les chercheurs continuaient de se questionner sur 1’étiologie et
I’embryologie des différentes composantes individuelles du syndrome, ainsi que sur la
relation entre elles. Vers le milieu des années 1970, lors d’une conférence de I’Institut
national de la santé sur la «classification et la nomenclature des défauts non-
pathologiques », le terme Robin anomalad a été adopté. Dans cette période, 1’explication
des chercheurs concernant I’étiopathogenése de cette anomalie était attribuée a un arrét
de croissance au niveau mandibulaire avant la naissance. Selon eux, le développement
mandibulaire anormal empéchait la langue de descendre a partir des deux proces palatins
en formation, les empéchant ainsi de se fusionner*’. Le terme anomalad se référe & une
malformation combinée a des déviations structurelles. A travers les années, les
chercheurs ont préféré le terme séquence de Pierre-Robin. Une séquence est une série
d’anomalies ayant comme origine une seule malformation'. Son origine (pathogenése)
peut étre identifie, tandis que son étiologie peut demeurer inconnue'’. Dans la
séquence de Pierre-Robin, la 'micrognathie ou rétrognathie est présumée comme étant la
cause de la fente palatine et de 1’obstruction respiratoire. Olney, Kolodziej, MacDonald,
et Schaefer (1997) sont parmi ceux qui ont porté une attention particuliére a 1’étiologie.
IIs ont décrit la séquence de Pierre-Robin comme étant une « cascade d’événements »

causée en premier par une hypoplasie mandibulaire qui arrive tt dans la gestation®.
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Mises a part les différentes terminologies qui existent, les caractéristiques
cliniques utilisées pour le diagnostic de la SPR varient selon les chercheurs. Prenons
comme exemple Ricks, Ryder, Bridgewater et al. (2002). Selon eux, la présence
simultanée d’une fente palatine en forme de U et d’une rétrognathie mandibulaire est
requise. Ces auteurs ont aussi suggéré que la séquence de Pierre-Robin peut présenter
une pseudomacroglossie, une condition dans laquelle la langue est de volume normal,
mais la cavité oronasale est anormalement petite, ce qui engendre une obstruction
respiratoire.” Par contre, Figueroa, Glupker, Fitz, et BeGole (1991) ont trouvé dans
leur étude que la langue des sujets atteints de SPR était plus petite que la
normale®*. D’autres chercheurs ont associé la séquence de Pierre-Robin a une
variété de conditions qui semblent étre fortuites. Par exemple, Handzic, Bagatin,
Subotic, et Cuk (1995) ont trouvé de fagon fréquente des problémes auditifs chez
des enfants avec SPR?’. Vingt ans avant les travaux de Ricks, et al. (2002)%,
Carey, Fineman, et Ziter (1982) ont également associé la fente palatine en forme
de U (fente large en forme de U inversé) a la SPR au lieu d’une fente en forme de
V (fente plus étroite en forme de V inversé); ils n’étaient cependant pas certains
au niveau étiologie®® (Figure 2). L’étude approfondie des conséquences palatines
les a menés a conclure que c’était « un défaut isolé ou une particularité de
plusieurs syndromes différents ». De fagon similaire, Cohen a déja affirmé
qu’« une personne avec un syndrome est définie comme porteuse d'anomalies
“multiples ayant toutes une pathogenése commune »*’; pour une séquence, un
individu peut avoir de multiples anomalies dont une seule est responsable des
autres. Dans notre cas, 1’anomalie au niveau de la mandibule pourrait étre
responsable des autres anomalies comme la glossoptose, 1’obstruction respiratoire

et la fente palatine.
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Figure 2: Fente palatine en forme de U d’un
enfant atteint de la Séquence de Pierre-Robin.

(Photo : Dr Louise Caouette-Laberge)

La terminologie, qui varie dans la littérature, peut avoir un impact
important sur la fagon dont les études sont réalisées, et encore plus sur la fagon
dont les résultats sont interprétés. Il est donc important d’analyser ces termes et
de comprendre leur signification clairement. Pour le reste de la discussion de
cette revue, SPR veut dire Séquence de Pierre-Robin, en accord avec la littérature
actuelle qui utilise ce terme en remplacement du précédent qui était

« syndrome ».
2.3 EMBRYOLOGIE CRANIOFACIALE

2.3.1 Morphologie du crine humain

Le crane est une structure squelettique importante. Il assure la protection
du cerveau et en méme temps il sert de fondation aux tissus et aux muscles de la
face et de la téte. Le crane se compose de 28 os qui protegent le cerveau; huit de
ces derniers forment le neurocrine ( base et voiite cranienne ). A la naissance, le
crane est une structure molle, avec des espaces entre les os remplis de cartilage
appelés fontanelles (Figure 3). Ceux-ci permettent aux os craniens du nouveau-né
de bouger durant la naissance, rendant ainsi 1’accouchement plus facile, tout en
diminuant les risques de fractures craniennes a la naissance. Eventuellement, ces

fontanelles sont remplacées par de I’os et des joints fibreux.
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Figure 3: Crdne humain a la naissance (Netter’s Head and Neck Anatomy for Dentistry,
2007

Plus I’age adulte approche et plus le crane prend sa forme rigide et
immobile. Le crdne protége aussi des organes sensoriels tel que les yeux, les
oreilles, le nez et la langue. Les huit os qui composent le neurocrdane sont : 1) le
frontal, 2) les pariétaux (2), 3) les temporaux (2), 4) I'ethmoide, 5) le sphénoide, et 6)
I'occipital®® (Figure 4).

Les os frontaux forment le front de la téte et la région des sourcils. En arriere des
os frontaux se trouvent deux os pariétaux. Les os paritaux composent la partie
supérieure du neurocrane et s’étendent sur ces co6tés, o I’on peut aussi retrouver les
deux lobes temporaux, placés en arriere des yeux. Chaque lobe temporal est responsable

de protéger les structures internes des oreilles. Les lobes temporaux sont aussi connectés
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avec la mandibule, ce qui est la seule articulation du crane capable de bouger. Entre les
deux os temporaux se retrouve un os de forme irrégulieére qui s’appelle sphénoide, qui
est la structure protégeant la glande pituitaire (hypophyse). Le petit os ethmoide forme
une partie de la cavité orbitaire a c6té du nez. Des nerfs olfactifs passent a travers 1’os
ethmoide vers le cerveau. L’os occipital comporte un orifice appelé le foramen magnum,
a travers lequel passe la moelle €piniere pour se connecter au cerveau. Les os qui
donnent une forme aux joues, aux yeux, au nez et la bouche sont:1) le nasal, 2) le
zygomatique, 3) le maxillaire et 4) la mandibule. Les os nasaux forment |’aréte du nez.
Les os zygomatiques forment les joues et les cavités orbitaires. Le maxillaire est formé
par la fusion de deux os, ce qui correspond au maxillaire supérieur. Le maxillaire
inférieur est la mandibule. C’est le seul os mobile du crane, donc responsable de la
parole et de la nutrition.

La mandibule est connectée avec les os temporaux via I’articulation temporo-
mandibulaire (ATM). Les os lacrymal, palatin, cornets et vomer sont parmi les os qui
forment les différentes parties intérieures des cavités orbitaires, du nez et de la cavité

orale.
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Figure 4: Le crdne humain (Netter’'s Head and Neck Anatomy for Dentistry, 2007
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Une autre structure osseuse importante, séparée du crane, est I’os hyoide qui se
trouve a la base de la langue. Il sert de point d’attache pour la langue ainsi que pour
certains muscles du cou®®. Le créne fait partie du squelette axial reposant au-dessus de la
colonne vertébrale. La colonne vertébrale protege la moelle épiniere qui est responsable
de la transmission de signaux dans le corps. Elle est composée de 33 vertebres empilées
les unes sur les autres. Sept de ces vertebres correspondent au cou. La premiére s’appelle
I’atlas qui permet le mouvement de haut en bas de la téte. La deuxie¢me s’appelle 1’axis,

aussi appelée « pivot », parce qu’elle permet les mouvements de rotation de la téte®.

2.3.2 Morphologie du maxillaire
Le maxillaire supérieur contient les dents, forme la volite de la cavité orale,
contribue aux parois latérales et a la vofite de la cavité nasale, contient le sinus

maxillaire et fait aussi partie du plancher de I’ orbite® (Figure 5).
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Figure 5: Le maxillaire (Netter’s Head and Neck Anatomy for Dentistry, 2007

Le maxillaire est composé€ des deux os maxillaires fusionnés au milieu; il forme
le tiers moyen de la face. Le corps du maxillaire entoure les sinus maxillaires. Le

foramen sous-orbitaire passe a travers la surface antérieure du maxillaire (juste sous la
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cavité orbitaire). Sous le foramen sous-orbitaire se retrouve une dépression peu profonde
qui s’appelle la fosse canine®. Le proces alvéolaire qui se trouve au niveau de la paroi
inférieure du maxillaire contient les alvéoles dentaires et les dents (incisives, canine,
prémolaires et molaires). Le procés frontal du maxillaire fusionne en haut avec I’os
frontal, médialement avec I’os nasal et postérieurement avec I’os lacrymal. La portion
latérale du maxillaire forme le procés zygomatique. Le sinus maxillaire joint I’os palatin
et I’os ethmoide postérieurement, 1’os lacrymal et le cornet inférieur médialement. La
partie médiale du plancher de I’orbite est formée par la surface supérieure du maxillaire.
Postérieurement, dans la cavité orbitaire, le bord libre forme la partie antérieure de la
fissure orbitaire inférieure. Médialement, la surface supérieure du maxillaire s’unit aux
os ethmoide et lacrymal. Cette surface agit comme plancher pour I’orbite et en méme
temps sert comme voute pour le sinus maxillaire. Latéralement, elle s’articule avec la
surface orbitaire de ’os zygomatique. Le maxillaire, & sa surface inférieure, comporte
les proces palatins qui forment la voilte du palais dur et se fusionnent entre eux au
niveau du raphé et postérieurement avec la plaque horizontale de I’os palatin®.

Le maxillaire commence son ossification dans la région alvéolaire pendant le
troisiéme mois de vie intra-utérine. Le prémaxillaire et le maxillaire se fusionnent apres
la naissance, mais des régions de non fusion pourraient €tre visibles jusqu’a I’age

g.dultem.

2.3.3 Morphologie de la mandibule

Le maxillaire inférieur s’appelle la mandibulee. Comme mentionné
précédemment, c’est la seule partie mobile du crane. Elle contient les dents inférieures.
La mandibule est formée par ossification intra-membraneuse. C’est un os en forme de U
composé de deux hémi-mandibules qui se joignent a la symphyse. La fusion des deux
hémi-mandibules pour former un seul os est compléte a I’age de deux ans. Chaque hémi-
mandibule comporte, postériecurement, des extensions verticales qui se nomment

branches montantes®® (Figure 6).
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La protubérance mentonniere est située antérieurement a la région médiane de la

structure hémi-mandibulaire. C’est un épaississement d’os de forme triangulaire. Son

bord s’étend latéralement a partir de la ligne médiane de la mandibule. L’angle de la

mandibule est I’angle entre le bord inférieur du corps mandibulaire et le bord postérieur

de la branche montante. La partie supérieure du ramus se divise en deux sections : la

section antérieure se nomme 1’apophyse coronoide et la postérieure se nomme le proces

condylien. L’échancrure sigmoide se trouve entre ces deux sections. L’apophyse

coronoide est le site d’insertion du muscle temporal. Sous I’échancrure sigmoide se

trouve 1’épine de spix sous laquelle se situe le foramen mandibulaire, lieu d'entrée du
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nerf dentaire inférieur et de I’ arteére alvéolaire inférieure™.

2.3.4 Développement prénatal

2.3.4.1 Introduction

Les techniques avancées d’imagerie diagnostique en biologie moléculaire ont

permis de connaitre la séquence du génome humain, révolutionnant ainsi nos

connaissances et notre compréhension des mécanismes de développement impliqués
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dans ’embryogenese. Tout dérangement de ces mécanismes complexes peut résulter en
une morphogenése altérée et en anomalies. Le diagnostic, le pronostic, le traitement et
la prévention de désordres de développement sont de plus en plus basés sur les
observations génétiques®'.

Afin de mieux comprendre les caractéristiques cliniques qu’on retrouve chez les
patients atteints de la SPR & la naissance, il est important d’avoir une base dans la
morphogenése chez les embryons et les feetus normaux. Ce qui différencie un feetus d’un
embryon est le stade de développement prénatal. De la troisiéme a la huitiéme semaine
apres la fécondation, soit la période embryonnaire, le produit de la conception est appelé

embryon, et de la neuvieme semaine jusqu’a la naissance, soit la période feetale, le

produit de la conception est appelé feetus?.

2.3.4.2 Les arcs branchiaux

Le systéme branchial, qui donne naissance a la majorité des structures oro-
faciales, apparait vers la deuxiéme semaine intra-utérine et disparait vers la sixiéme
semaine. Il comprend des arcs branchiaux et des poches ou fentes branchiales (Figure
7). 1l résulte d’un épaississement de forme cylindrique du mésoderme de la paroi du
pharynx. Six arcs branchiaux existent, parmi lesquels seulement les 4 premiers sont
majeurs chez ’humain. Suite a leur formation, des cellules de la créte neurale migrent
dans les arcs pour induire le développement de diverses structures musculaires,
squelettiques, nerveuses et vasculaires qui composent la région de la téte et du cou.

Le premier arc ou arc mandibulaire forme la mandibule et le cartilage de Meckel.
La mandibule se forme a partir d’'une condensation de mésenchyme latéralement au
cartilage de Meckel. L’arc mandibulaire forme aussi deux bourgeons; le bourgeon
maxillaire et le bourgeon mandibulaire. Le bourgeo\n maxillaire permet la formation du
maxillaire, des os malaires et des apophyses zygomatiques. Le premier arc branchial
permet aussi le développement de tissus musculaires : le digastrique antérieur et le
mylohyoidien.

Le deuxi¢éme arc ou arc hyoidien forme le cartilage de Reichert. Ce dernier

forme I’étrier de I’oreille moyenne, I’apophyse styloide du temporal, le ligament stylo-
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hyoidien et les petites cornes de 1’os hyoide. Le cartilage de Reichert donne également
naissance au nerf facial.

Le troisieme arc branchial forme le corps et les grandes cornes de 1’os hyoide.
Le quatrieme arc branchial est plus rudimentaire et forme le cartilage du larynx. Les
cinquieme et sixieme arcs sont trés rudimentaires chez 1’humain et ne participent pas au

développement de la face.
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Figure 7: Les arcs branchiaux (Netter’s Head and Neck Anatomy for Dentistry,
2007y

I1 existe 4 poches branchiales et elles délimitent les arcs branchiaux. Au niveau
des poches, I’ectoderme et ’endoderme sont délimités par une mince couche de
mésoderme. Les poches branchiales ectodermiques sont des sillons assez profonds qui
apparaissent sur les parois latérales de ’embryon en-dessous de la cavité buccale
primitive. La premiere poche ectodermique est la seule a persister et forme 1’épithélium
du conduit auditif externe. Le pavillon de I’oreille est formé de I’arc mandibulaire et de
I’arc hyoidien. Les poches branchiales endodermiques dépriment 1’endoderme intestinal
sur les parois latérales de !’intestin céphalique, ils donnent lieu au thymus, aux
amygdales ainsi qu'a la parathyroide. Les 2e, 3e et 4e poches ectodermiques sont
recouvertes par un repli du 2e arc branchial. Elles forment le fond du sinus cervical qui

disparait au moment du redressement du cou de ’embryon. Si le sinus persiste, il y a
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formation d’une fistule branchiale qui s’ouvre au niveau du cou et qui communique avec

le pharynx 31,3234

2.3.4.3 Développement de la face

Le développement de la face prend place, dans sa majeure partie, entre la
quatriéme et la dixiéme semaine intra-utérine. Essentiellement, la face commence a se
former lorsque les cinqg bourgeons (bourgeons fronto-nasal, maxillaires et
mandibulaires) qui entourent la cavité buccale primitive (le stomatodéum), s’élargissent
et se déplacent d’une fagon prédéterminée. La cavité buccale est limitée a 1’arriére par
une cloison didermique (ecto et endoderme) appelée membrane pharyngienne. A la fin
de la 4° semaine, il y a rupture de cette membrane et, de ce fait, communication de la
cavité buccale avec la voie intestinale. De chaque cdté du bourgeon fronto-nasal (qui
donne naissance aux os frontaux), légérement au-dessus des bourgeons maxillaires, on
apergoit une forme ronde convexe qui est la placode optique (ébauche des yeux). Du
coté ventral du bourgeon fronto-nasal, on retrouve les placodes olfactives. A la 6°
semaine, il y a apparition des bourgeons nasaux internes et externes qui sont le résultat
d’une poussée d’ectoderme et de mésoderme du bourgeon fronto-nasal, qui entoure ainsi
les placodes olfactives. La placode olfactive ressemble de plus en plus & un puits
olfactif. La limite supérieure de la cavité buccale est maintenant délimitée par les
bourgeons nasaux internes ainsi que par le bourgeon fronto-nasal dans le centre. Tout au
long du développement il se produit un rétrécissement des structures vers le centre. Cela
a pour effet de rapprocher les structures latérales.
La mandibule se fusionne au centre et donne lieu a la symphyse mentonniére. Ce
rétrécissemerit provoque le rapprochement des yeux et des narines. Les proceés
maxillaires se rapprochent du centre et fusionnent avec les nasaux internes et externes
ainsi qu’avec le procés mandibulaire afin de limiter I’ouverture de la cavité buccale. La
fusion entre les deux nasaux internes forme le palais primaire et la portion centrale de la

lévre supérieure (philtrum) *>¥*** (Figure 8).
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Figure 8: Croissance prénatale a A- 4 semaines et demie, B- 6 semaines. Bishara
2001)*
2.3.4.4 Développement du maxillaire

Le maxillaire se développe entierement par ossification intra-membraneuse. Il
n’y a pas de cartilage ( ni primaire, ni secondaire ) qui intervienne dans sa formation.
Les premiers centres d’ossification apparaissent vers le milieu de la septiéme semaine. A
ce moment, les bourgeons mésenchymateux qui concourent au développement de 1a face
ont déja fusionné entre eux.

L’ossification intra-membraneuse implique la différenciation de cellules
mésenchymateuses en cellules ostéogéniques. Celles-ci se transforment en ostéoblastes
et sécretent les fibrilles collagenes et des protéines non collagéneuses. Les ostéoblastes
déposent une couche d’ostéoide qui se calcifie graduellement pour former de 1’0s.
Pendant la sécrétion de la couche d’ostéoide, certains ostéoblastes restent emprisonnés
dans leur sécrétion et deviendront les ostéocytes qu’on retrouve dans 1'os. La premiere
structure osseuse est formée d’os embryonnaire (non lamellaire) et sera éventuellement

remplacée par de 1’os lamellaire. *'*%*35,

2.3.4.5 Développement de la mandibule

La mandibule apparait vers la sixieme semaine in utero et consiste en une
condensation de mésenchyme située latéralement au cartilage de Meckel. La mandibule
se développe aussi par ossification intra-membraneuse mais avec la participation d’un

cartilage secondaire.
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A) Cartilage de Meckel

A la sixiéme semaine, le cartilage de Meckel consiste en une tige de cartilage
hyalin entouré d’une capsule fibreuse (périchondre) et qui s’étend de la région de
I’oreille jusqu’a la ligne médiane, ou se sont fusionnés les deux bourgeons maxillaires.
B) Points d’ossification

i-Formation de la branche montante

Vers le début de la septiéme semaine, il y a apparition d’un point
d’ossification a I’endroit du futur trou mentonnier. Ce point d’ossification
apparait a la face externe du cartilage de Meckel et s’étend antérieurement et
postérieurement. Cette formation osseuse s’¢tend aussi verticalement et il y a
ainsi la formation de la lame osseuse externe. Celle-ci émet un prolongement
interne qui remonte verticalement contre la face externe du cartilage de Meckel
et forme la lame osseuse interne.

L’ébauche de la branche horizontale de la mandibule présente alors, en
coupe transversale, la forme d’une goutticre ouverte vers le haut. Dans cette
gouttiére, on trouve les vaisseaux sanguins et le tronc nerveux ainsi que les
bourgeons dentaires issus de la lame dentaire.

La formation de travées osseuses va séparer les follicules dentaires du
nerf et des vaisseaux sanguins en créant le canal dentaire inférieur. De méme, des
lames osseuses vont s’introduire entre les follicules dentaires eux-mémes de
fagon a individualiser chacun dans sa crypte osseuse.

ii-Formation de la région symphysaire

Durant toute la vie foetale, la mandibule est un os pair. Les deux os sont
unis ensemble par ’intermédiaire d’une zone transitoire de fibrocartilage. Le
fibrocartilage n’est pas un dérivé du cartilage de Meckel mais se différencie a
partir du tissu conjonctif de la ligne médiane qui unissait les deux cartilages de

. Meckel.

Dans cette zone, vers le 40™™ jour, le fibrocartilage va subir une

ostéogenése. Cependant, ’ossification intra-membraneuse de la mandibule va

’entourer et le cartilage aura disparu entre le 50° et le 90° jour.
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iii-Formation de la branche montante, de I’apophyse coronoide et du condyle

Le centre d’ossification se prolonge en arriére en s’infléchissant
légeérement vers le haut pour former la branche montante avec un angle trés
ouvert de 170°, alors que chez I’adulte il est de 130°. Vers la dixiéme semaine, le
rudiment mandibulaire se forme entiérement par ossification intra-membraneuse,
sans implication directe du cartilage de Meckel. Ce dernier a été résorbé, depuis
le point de division du nerf mandibulaire, en branche alvéolaire inférieure et en

branche linguale jusqu’a la ligne médiane®'**>*%.

C) Réle des cartilages secondaires

Les cartilages secondaires se distinguent du cartilage de Meckel, considéré
comme primaire, non seulement par leur apparition plus tardive mais également par leur
structure. Ils ont des chondrocytes plus grands et moins de substance fondamentale que
les cartilages primaires. Le cartilage coronoidien apparait vers le 4™ mois sur le bord
antérieur et le sommet de 1’apophyse coronoide. I va disparaitre assez rapidement sans
contribuer a I’ossification de la mandibule. Le cartilage condylien va apparaitre durant la
douziéme semaine et prendre la forme d’un cone dont la pointe se situe au niveau de

I’épine de spix. Il occupe une grande partie de la branche en formation.

D) Evolution du cartilage condylien

Le cartilage condylien se transforme par ossification endochondrale. Cette
ossification va en direction supérieure, vers la téte du condyle, jusqu’a la 20°™ semaine.
A ce moment, il ne reste qu’une mince couche de cartilage condylien sur la téte du
condyle. Ce qui est important pour notre étude est que cette couche de cartilage demeure
sur la téte du condyle et provoque une croissance, selon un mécanisme similaire aux
plaques épiphysaires, qui peut aller jusqu’a 1’age de 18-20 ans.

Pour résumer, la formation osseuse a partir du cartilage condylien se fait en deux
temps. En un premier temps, dans la vie prénatale, il y a remplacement de bas en haut du
cartilage par les travées osseuses. Ce premier temps va de la 12° 4 la 20° semaine de vie

intra-utérine. Dans un deuxiéme temps, une période qui s’étend jusqu’a I’4ge adulte, le
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cartilage continue de se former & la périphérie de la téte condylienne, grace a la présence

d’une couche de cellules jeunes qui entoure le cartilage dans le tissu conjonctif ',

2.3.4.6 Développement du palais

Au début de la 6° semaine in wutero, le palais primaire se forme suite au
développement de la face inférieure des deux bourgeons nasaux internes*®. Le palais
primaire est la portion du palais antérieure au foramen incisif. Un défaut dans le
développement du palais primaire peut mener a des fentes labiales avec ou sans fentes
du palais secondaire®’.

La formation du palais secondaire commence suite a la formation du palais
primaire, vers la 7° semaine in utero. Trois excroissances apparaissent alors dans la
cavité buccale. Le septum nasal, qui est une lame médiane verticale émanant du
bourgeon frontal, et les processus palatins, qui sont deux lames latérales horizontales
originant des bourgeons maxillaires supérieurs. Durant la 8° semaine ces lames
convergent et se fusionnent sur une ligne médiane, séparant ainsi complétement la cavité
nasale de la cavit¢ buccale. La fusion se fait ventro-dorsalement (antéro-
postérieurement) et le palais secondaire sera complété vers le 3° mois.

La langue, qui occupait toute la cavité buccale primitive, est refoulée vers la
cavité buccale. A la jonction des palais primaire et secondaire, on retrouvera le canal
palatin antérieur. Le voile du palais et la luette sont des formations complémentaires qui
apparaissent plus tard et qui formeront le palais mou®'>?**,

Ferguson (1991) a décrit une « force élévatrice intrinséque » assez large pour
surpasser les facteurs de résistance. Un exemple est la force nécessaire pour déplacer la
langue lors de I’extension latérale des processus palatins. Toute interférence avec la
descente de la langue peut résulter en une fente du palais secondaire®.

Environ dans la méme période, I’élongation du cartilage de Meckel fournit la
place nécessaire a la langue pour descendre davantage dans la mandibule en
développement. Simultanément, le maxillaire se développe antérieurement, ce qui éléve

la téte et facilite aussi le retrait de la langue des processus palatins®’.
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2.3.4.7 Développement de la langue

Le développement de la langue se produit lors de la 4° semaine de vie intra-
utérine (Figure 9). Elle origine de la prolifération de cellules mésenchymateuses dans le
plancher buccal, le tubercule impars et les deux tubercules latéraux. Ces tubercules
latéraux se développent et fusionnent postérieurement avec 1’éminence hypobranchiale
(originant du 3 arc branchial, caudal au foramen caecum) et antérieurement entre eux>".
Donc, le corps de la langue (les 2/3 antérieurs) origine du premier arc branchial, tandis
que la base (le 1/3 postérieur) est dérivée du 3° arc.

Le corps et la base, d’abord indépendants, se fusionnent au cours de
’accroissement et de la spécialisation le long d’une ligne appelée le V lingual ou sulcus
terminalis. A la pointe de ce V lingual, du c6té de la base de la langue, se trouve le
foramen caecum. Cet endroit représente le niveau a partir duquel a débuté 1’ébauche de
la glande thyroide embryonnaire et qui chez I’adulte représente le reliquat du canal
thyréoglosse qui faisait communiquer 1’ébauche thyroidienne avec I’épithélium buccal®®.

En ce qui concerne son innervation, la langue recoit une innervation motrice et
sensorielle de plusieurs nerfs craniens. La muqueuse couvrant le corps de la lanigue est
innervée par le 5° nerf cranien (nerf trijumeau) provenant du premier arc branchial tandis
que celle de la base de langue est innervée par le 9° nerf cranien (nerf glossopharyngien).
Les muscles squelettiques de la langue sont innervés par le nerf hypoglosse34. Il est
intéressant de noter que les muscles sduelettiques de la langue ainsi que leur innervation

se forment a partir de myoblastes; pas des arcs branchiaux™.
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Figure 9: Développement de la langue (Netter’s Head and Neck Anatomy for Dentistry,
2007y

2.3.4.8 Développement de la dentition

L’origine phylogénétique de la dentition, impliquant I’apparition d’une matrice
extracellulaire minéralisable, remonte & plus de 400 millions d’années. La plupart des
mammifeéres possédent une dentition hétérodonte (incisives, canines, prémolaires,
molaires). De plus, I’origine d’une dentition primaire suivie d’une dentition permanente
remonte aux mammiféres primitifs.

Le développement dentaire commence vers le milieu de la 6° semaine intra-
utérine. Ce développement commence avec la migration des cellules de la créte neurale

dans la région des maxillaires supérieur et inférieur® (Figure 10).

Figure 10: E: Dent non-éruptée chez un foetus F: Dent partiellement éruptée

(Carlson, 2004)*.
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Les bourgeons dentaires se forment par une contribution ectodermique et
mésodermique. L’émail est d’origine ectodermique tandis que la dentine, le cément, le
ligament parodontal et la pulpe sont d’origine mésodermique. En une région donnée de
I’épithélium qui recouvre la cavité buccale primitive, il y a changement dans
I’orientation du fuseau mitotique des cellules basales. Au lieu de se juxtaposer, elles se
superposent, produisant un enfoncement de l’épithéliﬁm dans le tissu conjonctif ou le
mésenchyme sous-jacent (endroit ou se trouvent les cellules de la créte neurale). Cet
enfoncement s’appelle la lame dentaire’'. Cette lame dentaire s’allonge et s’élargit
durant la 7° semaine, pour prendre la forme de la future arcade dentaire*'.

Durant la 7° semaine, également, il se produit un épaississement de forme ronde
ou ovale sur la face externe de la lame dentaire’"*?. Cet épaississement apparait 4 dix
endroits différents qui correspondent aux dix dents primaires, ce sont les bourgeons
primaires. Les bourgeons dentaires continuent a proliférer de fagon inégale, de sorte
qu’ils changent de forme. Ils passent du stade de capuchon au stade de cloche. Durant le
processus d’histodifférentiation, les améloblastes (cellules produisant 1’émail) et les
odontoblastes (cellules produisant la dentine) commencent a sécréter des produits
précurseurs de dentine et d’émail pendant le stade avancé de cloche dentaire. La pulpe
est formée par la papille dentaire, qui est une invagination dans 1’organe de 1’émail
contenant des cellules mésenchymateuses de la créte neurale. L’activité fonctionnelle de
la lame dentaire passe a une deuxiéme phase vers le 5° mois de vie intra-utérine. C’est la
phase d’initiation des dents permanentes. Elle se produit par 1I’allongement de la partie
profonde de la lame dentaire. Les bourgeons des dents permanentes qui se trouvent
lingualement a ceux des dents primaires vont se développer selon les mémes étapes que
les dents primaires®**!.

Lorsque la formation de I’émail et de la dentine atteignent la future jonction
énamo-cémentaire, la formation de la racine commence. La forme de la racine est
déterminée par la membrane d’Hertwig. Cette membrane se forme par la fusion des
couches externe et interne de I’organe de 1’émail. Elle s’atrophie 4 mesure que la racine
se forme et si quelques cellules persistent aprés la fin de la formation dentaire, on les

appelle «les restes épithéliaux de Malassez ». Toutes ces activités prénatales
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surviennent entre la 6° et 14° semaine de la vie intra-utérine. Par la suite la calcification

commence.

2.3.4.9 Conclusion

Une base solide en embryologie craniofaciale est essentielle 2 la compréhension
de la pathogenése des différentes malformations congénitales. A I’inverse, plusieurs cas
cliniques pathologiques, appelés « experimentations de la nature » (Poswillo 1988)*,

ont déja servi a la compréhension de I’embryologie craniofaciale normale.
2.3.5 Développement post natal

2.3.5.1 La dentition permanente

11 y a une grande variabilité concernant la chronologie des événements impliqués
dans le développement dentaire des différents individus. Cependant, une approximation
de moyennes peut étre trés utile dans le diagnostic de ces anomalies. Les tableaux I et II,
tirés du Wheeler’s Dental Anatomy, Physiology, and Occlusion®, représentent un
résumé de chaque étape du développement dentaire. La connaissance des différents
moments de minéralisation et de la séquence d’éruption peut étre utile dans la détection

de déviations.



11 — 12 ans

13 -15 ans

1% -1 3% ans 5 -6 ans 10 - 11 ans 12 - 13 ans
2 -2 % ans 6 — 7 ans 10 - 12 ans 12 - 14 ans
‘A la naissance |3 -4 ans 6 ans 9 - 10 ans
2% -3 ans 7 — 8 ans 12 - 13 ans 14 - 16 ans
7 -9 ans 12-16 ans | 17 - 21 ans 18 — 25 ans

Tableau I: Stades de développement des dents maxillaires permanentes

( Ash, 1984)%




9 - 10 ans 12 — 14 ans

13 -2 ans 5 — 6 ans 10-12 ans | 12-13 ans

24 -2%ans | 6 -7 ans 11-12 ans | 13 - 14 ans

| A la naissance |2 % -3 ans 6 — 7 ans 9 - 10 ans

2 Y% -3 ans 7 — 8 ans 11-13 ans | 14 - 15 ans

8 — 10 ans 12 - 16 ans 17-21 ans 18 — 25 ans

Tableau II: Stades de développement des dents mandibulaires permanentes

( Ash, 1984)*

2.3.5.2 Croissance et développement de la mandibule

La contribution de la croissance de la base cranienne au déplacement secondaire
de la mandibule est négligeable33 . La croissance post-natale de la mandibule survient
majoritairement au niveau du condyle et de la surface postérieure de la branche

montante. Simultanément, il y a des grandes quantités d’os qui sont résorbées sur sa
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surface antérieure. Ceci a pour effet de déplacer le condyle postérieurement, laissant
plus d’espace disponible pour I’éruption des dents (deuxi¢mes molaires primaires et plus
tard les molaires permanentes). La croissance du corps mandibulaire est assurée

essentiellement par apposition et résorption™ (Figure 11).

Figure 11: Croissance antéro-postérieure de la mandibule et remodelage au niveau de

la branche montante (Proffit & Fields, 2000)>.

Le cartilage qui recouvre la téte condylienne, malgré qu’il ne soit pas identique
au cartilage des plaques €piphysaires ou des synchondroses, a le potentiel de subir une
hyperplasie, une hypertrophie ou un remplacement endochondral. Principalement, la
croissance au niveau de la téte condylienne prend place dans une direction supérieure et
postérieure, ce qui résulte en une translation ou un déplacement de la mandibule vers le
bas et ’avant, gardant ainsi un contact condylien avec la fosse glénoide.

Le patron général de croissance de la mandibule peut se représenter de deux
fagons (Figure 12). Les deux facons sont correctes, dépendamment du plan de référence
utilisé. Si le crane est utilisé comme référence, le menton se dirige vers le bas et I’avant.
D’une autre perspective, des informations provenant du « staining vital », nous montrent
clairement que les principaux sites de croissance mandibulaire sont 1) la surface
postérieure de la branche montante et 2) la région condylienne et la région de 1’apophyse
coronoide. Il y a peu de changements dans la région antérieure. Selon cette perspective,

la figure b représente mieux la réalité.
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Figurel2: Croissance au niveau de la téte du condyle (Proffit & Fields, 2000).

Comme site de croissance, le menton est presque inactif. Il se dirige en direction
antérieure et inférieure par déplacement secondaire suite a la croissance du condyle et de
la surface postérieure de la branche montante. Le corps de la mandibule croit en
longueur grice 2 I’apposition osseuse sur la surface postérieure. Au méme moment, une
certaine quantité d’os est retirée de la surface antérieure de la branche montante. Ce qui
était auparavant la branche montante postérieure devient le centre, pour éventuellement
finir par devenir la région antérieure. Cela est d0 au remodelage. Pour ce qui est de la
croissance en hauteur, elle se fait par remplacement endochondral et par apposition au
niveau des condyles.

Plusieurs auteurs s’entendent pour dire que la croissance mandibulaire est sous
une influence génétique. Cependant, selon la théorie de la matrice fonctionnelle de Moss
et Salentijn (1969), le déterminant majeur de la croissance du complexe mandibulo-
maxillaire est ’élargissement des cavités orale et nasale. Ces dernieres, a leur tour,
expriment leur croissance en réponse aux demandes fonctionnelles : « la croissance de
la face survient en réponse aux demandes fonctionnelles par I’intermédiaire des tissus
mous dans lesquelles les maxillaires sont logés 4>

I1 est généralement admis qu’une combinaison de deux théories explique la
croissance mandibulaire : la prolifération au niveau de la téte condylienne et la
croissance appositionnelle aux surfaces postérieures des branches montantes
génétiquement programmées en combinaison avec une stimulation par la croissance des

muscles et des tissus avoisinant la mandibule®. Les muscles et les tendons agissent
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indirectement sur la structure squelettique par le périoste, influengant ainsi les zones

d’apposition et de résorption®*.

2.3.5.3 Facteur génétique dans le développement craniofacial

Les dimensions du complexe craniofacial, qui inclut le visage, le crane et la base
cranienne, sont héritées comme des traits polygéniques et sont fortement génétiques. Des
études ont montré que les membres d’une méme famille ont une morphologie cranio-
faciale comparable et que cela est di a la génétique*®. Des facteurs exogénes peuvent
aussi influencer I'anatomie faciale.

La génétique joue clairement un rdole dans la croissance cranio-faciale.
Cependant, la fagon dont les différents génes ménent & différents patrons de croissance

demeure encore inconnue.

2.3.5.4 SPR et morphologie craniofaciale

Certains chercheurs ont étudié la morphologie craniofaciale des enfants atteints
de la SPR (forme non syndromique). Hermann et al (2003), dans leur étude, ont comparé
la morphologie craniofaciale de sujets atteints de la forme isolée de la SPR a celle de
sujets présentant une fente labiale incompléte unilatérale’’. Leur méthodologie
comprenait des mesures céphalométriques linéaires, angulaires et de surface réalisées a
deux moments de la croissance, soit a 2 et a 22 mois d’4ge. Leurs résultats ont montré
que les sujets atteints de la SPR comparés aux porteurs de fentes labiales incomplétes
avaient une dimension transverse postérieure du maxillaire plus grande, une cavité
nasale élargie, un maxillaire court en longueur avec une hauteur postérieure diminuée,
une mandibule courte, une rétrognathie bi-maxillaire, et une réduction sévére des voies
aériennes pharyngées. Les incréments de croissance étaient égaux pour les deux groupes.
Par contre, une tendance vers une croissance verticale a été observée chez les SPR.

Le méme groupe de chercheurs a réalisé une étude similaire pendant laquelle la
morphologie cranio-faciale de patients atteints de la SPR a été comparée a celle de
patients atteints de fentes palatines isolées et de fentes labiales complétes unilatérales®.
Les résultats ont montré que les trois conditions avaient des caractéristiques cranio-

faciales communes. Les trois groupes ( SPR, fentes palatines, fentes labiales complétes )



50

avaient un maxillaire élargi, de longueur et de hauteur postérieure diminuées, une cavité
nasale élargie, une mandibule courte, une rétrognathie mandibulaire et des voies
aériennes (pharyngée) diminuées. La longueur mandibulaire la plus courte a ¢été
retrouvée chez le groupe de SPR, suivi du groupe de fentes palatines isolées et du
groupe de fentes labiales. Les voies aériennes étaient encore plus diminuées chez les
groupes de SPR et de fentes palatines isolées. Le complexe naso-maxillaire était le plus

élargi chez le groupe de fentes labiales complétes™®.
24 CARACTERISTIQUES CLINIQUES DE LA SPR

2.4.1 Micrognathie

La micrognathie est la caractéristique principale de la séquence de Pierre-Robin
(Figure 1). A la naissance, la mandibule est différente de celle de la population normale.
Son corps est plus court”, la hauteur de la branche montante est plus petite’® et le
menton est sous-développé®’. De fagon significative, les surplombs verticaux et
horizontaux sont plus grands, comparés a ceux des patients présentant une fente palatine
isolée®. De plus, le maxillaire est plus rétrusif par rapport a la base cranienne.
Cependant, les tissus mous sont plus protrusifs, ce qui résulte en un profil plus
convexe>>.

Concernant la croissance mandibulaire post-natale, Eriksen et al. (2006) ont
réalisé¢ une étude impliquant des patients avec une fente palatine isolée, des patients
présentant la SPR et un groupe contrdle avec une fente labiale unilatérale incompléte.
Les groupes de fentes palatines et de SPR avaient, de fagon significative, des mandibules
plus petites (en longueur et en hauteur de la branche montante) comparés au groupe
contrdle. Cependant, le groupe de SPR avait les mesures les plus petites. Il n’y avait pas
de différence statistiquement significative concernant les incréments de croissance >,

Comme mentionné précédemment, il est généralement admis de nos jours que la
SPR est occasionnée par une cascade d’événements, d’ou le terme « séquence ». 1l est
aussi rapporté que la micrognathie mandibulaire est l’énomalie principale®***¢,

Schubert et al. (2005), dans leur étude, ont utilisé des souris de race A/WySn qui

montrent un taux de fentes palatines spontanées de 44%°. Leur objectif était d’étudier
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certains aspects morphologiques cranio-faciaux des foetus de souris A/WySn avec et
sans fente palatine. Les résultats ont montré que tous les foetus avaient une rétrognathie
mandibulaire marquée qui était plus sévére en présence de fente palatine, mais il n’y
avait pas de corrélation entre le degré de rétrognathie et la largeur de la fente. La langue
était placée dans la fente chez les 12 foetus ayant une fente large (plus que 3,4 mm de
1argeur) et libre dans la cavité buccale chez les 12 autres. Il n’y avait pas de corrélation
entre la position de la langue et le degré de rétrognathie. Ce qui est étonnant est que la
langue était libre dans la cavité buccale (et non dans la fente) chez tous les foetus avec
‘une rétrognathie sévere’. Cette étude supporte la théorie selon laquelle la micrognathie
mandibulaire est I’anomalie principale du fait qu’aucune corrélation valable n’a pu étre
établie entre la largeur de la fente, la position de la langue et la sévérité de la

rétrognathie.

2.4.2 Glossoptose

La glossoptose (chute postérieure de la langue vers le pharynx), d’une sévérité
variable a la naissance, est un phénomeéne transitoire qui se résout progressivement entre
2 et 4 ans (Figure 13). Une étude par Rintala, Ranta et al. (1984) a montré qu’une
glossoptose mineure peut étre retrouvée chez 27% des nouveaux-nés, une glossoptose
modérée chez 56% et sévére chez 17% des nouveaux-nés>". Dans cette étude, la sévérité
de la glossoptose a été évaluée selon la position de la langue et 1’élévation du bout de la
langue au repos. Dans une autre étude réalisée par Caouette-Laberge et al. (1994)"7,
I’obstruction respiratoire causée par la glossoptose a €té classifiée selon trois degrés de
sévérité : Groupe I: respiration adéquate en position couchée et alimentation a la
bouteille sans difficulté; Groupe II : respiration adéquate en position couchée mais avec
problémes d’alimentation ou un gavage est requis (alimentation forcée avec un tube,
connu comme « PEG tube »); et le Groupe III : détresse respiratoire avec intubation
naso-trachéale et gavage pour I’alimentation. 125 patients atteints de SPR ont étés inclus
dans cette étude. Les résultats montrent que 44,8% des sujets appartenaient au groupe I,

32% au groupe II et 13.6% au groupe 111"



52

Figure 13: Glossoptose chez un nouveau-né avec la SPR

(Photo : Dr Louise Caouette-Laberge).

2.4.3 Fente palatine

Une fente palatine est présente chez 90,4% des sujets atteints de la SPR". La
fente palatine se trouve au niveau du palais secondaire, partie du palais se situant
postérieurement au foramen incisif (Figure 2). Elle peut affecter le palais dur et/ou le
palais mou'®. Certains auteurs rapportent que les fentes palatines des sujets présentant la
SPR, sont plus larges que les fentes palatines isolées”. Une luette bifide peut étre

présente ou non’®.

2.4.4 Hypodontie

L’hypodontie se référe a une anomalie dans le nombre, la forme, la grandeur
ainsi que dans le taux de développement et le taux d’éruption d'une ou de plusieurs
dents. Le terme agénésie est plus précis, dans le sens qu’il se réfere a une absence de
formation d'une ou de plusieurs dents®.

L’agénésie d'une ou de plusieurs dents est I’anomalie de développement la plus

commune chez ’homme®’. Selon certaines études, la prévalence se situe entre 2% et
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10%52636465  Upe agénésie dentaire se limitant & quelques dents spécifiques est

considérée comme une condition dans les limites de la normale, étant donné que ¢a
survient couramment®>,

Plusieurs théories sur I’étiologie de I’hypodontie ont déja été proposées™.

Plusieurs chercheurs s’entendent sur la nature génétique de cette anomalie. Des études

sur des jumeaux ont montré I’importance de la composante génétique au niveau de la

grandeur et de la forme des dents®”%6%70,

Des cas de jumeaux monozygotes qui
concordent au niveau de 1’agénésie dentaire ont déja étés rapportés dans la littérature.
Cependant, d’autres rapports montrent des variations dans [’expression de
TLILT3T4 oo

I’agénésie formes isolées d’agénésie peuvent é&tre familiales ou

sporadiques’™. L agénésie dentaire familiale peut &tre le résultat d’un seul défaut sur un

. : . ot . 76,77,78,79
géne -autosomique dominant, récessif ou relié aux chromosomes X'>7¢7"7%

(cette
théorie ne semble pas pouvoir s’appliquer 4 I’agénésie de 3° molaires” ).

Plus de 60 syndromes transmis génétiquement sont associés a des anomalies
dentaires, ce qui implique que des mécanismes moléculaires communs sont responsables
du développement des dents et d’autres organes®. L’agénésie de plusieurs dents est
souvent associée a des syndromes spécifiques, ou des anomalies systémiques,
particulierement la dysplasie ectodermique®*®!. En plus des défauts congénitaux, il y a
des maladies qui peuvent affecter le développement dentaire. Les exemples les plus
communs sont la syphilis et le rachitisme. Des problémes de nutrition ainsi que la
radiation dans la région de la téte et du cou pendant la période de développement
peuvent également avoir un effet 2%,

Concernant la localisation de I’agénésie, les chercheurs ont déja proposé que les
endroits de fusion embryogénique sont plus susceptibles de subir des influences
épigénétiques. Au maxillaire, la dent la plus souvent manquante est I’incisive latérale.
Elle se développe dans la région de la fusion du bourgeon maxillaire et nasal interne. A
la mandibule, le site fragile est la région de la deuxiéme prémolaire. Elle correspond a la
partie distale de la lame dentaire de la dentition primaire®*®’.

Le développement dentaire normal semble étre particuliérement sensible aux

défauts du développement®. Selon Vastardis (2000), des défauts du complexe cranio-
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facial peuvent étre masqués par le remodelage osseux de surface et I’agénésie dentaire
peut servir comme indicateur de ces défauts®.

~ Ranta et Rintala (1983) ont été les premiers chercheurs ayant étudié I’hypodontie
et en général les anomalies dentaires qui peuvent étre présentes chez les patients
présentant la SPRY. Ils ont aussi étudié le taux de développement par rapport 4 I’4ge
chronologique ainsi que la forme de la lévre inférieure. Leur échantillon comprenait 56
enfants présentant la SPR. Les résultats ont été comparés aux données analogues chez un
groupe de fentes palatines isolées et un groupe normal. Les résultats ont montré que
I’hypodontie (excluant les troisiémes molaires) était plus prévalente pour le groupe de
SPR (50%) que pour le groupe de fentes palatines (31,5%) et le groupe normal (8%).
L’hypodontie était plus prévalente chez les filles que chez les gargons. Le maxillaire
inférieur était affecté deux fois plus souvent que le maxillaire supérieur et la distribution
des dents manquantes dans les deux maxillaires était différente pour le groupe de SPR et
pour le groupe de fentes palatines. Chez les Pierre-Robin, les 2° prémolaires inférieures
étaient absentes chez 20,5% des patients, I’incisive latérale supérieure chez 10,7% et les
2° prémolaires supérieures dans 5,4% des cas. D’autres dents, comme les incisives et les
canines inférieures, étaient absentes chez 1% des patients. Pour le groupe de fentes
palatines, chez 10,4% des sujets leurs 2° prémolaires inférieures manquaient et chez
11,2%, leurs incisives latérales supérieures. Concernant la forme de la levre inférieure,
une dépression médiane était notée chez 54% des SPR, chez 39% du groupe de fentes
palatines et chez 0,7% du groupe normal®’.

El-Khatib, Daher et Laberge (2005) ont réalisé¢ a 1’Université de Montréal, en
collaboration avec 1’Hopital Ste-Justine, une étude rétrospective sur ’hypodontie et la
SPR. Le but de cette étude rétrospective était d’étudier 1’hypodontie (absence
congénitale d’au moins une dent), particulierement I’agénésie de la deuxiéme prémolaire
inférieure, chez les patients présentant la SPR, selon la distribution, le nombre et les sites
affectés®®. Le groupe étudié comprenait 39 patients (17 gargons et 22 filles) souffrant de
la forme non syndromique (isolée) de la SPR. Le groupe contréle était composé de 47
patients (19 garcons et 28 filles) ayant une fente palatine isolée (FP). Les deux groupes
ont été sélectionnés parmi les patients des cliniques de fentes palatines et cranio-faciales

de I’Hopital Sainte-Justine (CHUM). Tous les sujets avaient, au moins, une radiographie
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panoramique réalisée a I’age moyen de 7,97 ans pour le groupe SPR et de 7,65 ans pour
le groupe FP. La prévalence de I’hypodontie était hautement significative dans le groupe
SPR (46%) comparativement au groupe FP (19%). Le maxillaire inférieur était plus
affecté dans le groupe SPR (41%) que dans le groupe FP (15%). Les deuxieémes
prémolaires inférieures €taient plus souvent absentes dans les deux groupes (SPR 33%,
FP 13%). Aucune différence statistique n’a été observée entre 1’agénésie dentaire gauche
ou droite dans les deux groupes. Aucune corrélation statistique n'a été détectée entre
l'agénésie des prémolaires inférieures et le degré de sévérité d'obstruction respiratoire
dans des sujets de SPR. Une prépondérance chez les filles était observée dans les deux
groupes (56% pour les SPR, 60% pour les FP). Avec un « odds ratio » de 3,4, cette étude
a permis d’établir une association clinique et statistique entre la SPR et ’agénésie de la
deuxiéme prémolaire inférieure®.

Dans une autre étude, Ranta et al. ont montré que I’hérédité semblait contribuer a
I’hypodontie chez les enfants atteints d’une fente palatine (la fente palatine ayant une
composante étiologique génétique)®. Dans leurs conclusions, ils ont suggéré que la
prévalence d’hypodontie, qui était légerement augmentée dans ce groupe, serait
davantage reliée aux facteurs causant la fente qu’a la fente elle-méme. Cet argument
vient rejoindre les arguments utilisés précédemment concernant la définition de la
« Séquence de Pierre-Robin », avec lesquels on expliquait qu’il faut séparer les causes
des conséquences impliquées dans la triade classique des caractéristiques présentes a la

naissance.

2.4.4.1 Périmétre d’arcade

Laitinen et Ranta (1998) ont trouvé que les arcades dentaires, maxillaire et
mandibulaire, étaient plus petites chez les sujets avec la SPR si comparées aux sujets
avec une fente palatine isolée. Cela est un fait trés intriguant et les auteurs, dans leurs
conclusions, font une tentative d’explication sur I’étiologie possible de la dimension
réduite des arcades. lls suggérent que la dimension réduite des arcades peut étre le
résultat d’un dérangement pendant le développement prénatal ou tout simplement de
I’hypodontie elle-méme®. Une étude israélienne réalisée par Ben-Bassat et Brin (2003)

a comparé les patrons dentosquelettiques de patients avec absence congénitale d'une ou
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de plusieurs dents avec la population israélienne normale®. Leurs résultats montrent que
les os basaux maxillaire et mandibulaire des patients avec agénésies étaient plus rétrusifs
que ceux des patients du groupe controle. Un profil plus droit, une dimension verticale
réduite et des incisives plus rétroclinées étaient aussi des caractéristiques présentes dans
ce groupe. Cette étude a montré que les patrons dentosquelettiques des sujets avec
agénésies étaient différents de la normale et que les patrons des sujets a qui il manquait
plus de 10 dents montraient des déviations extrémes.

Ranta et Rintala (1983) ont suggéré que I’absence congénitale de dents a la
mandibule chez des sujets présentant une fente palatine, est due a un mésenchyme facial
déficient. Par conséquent, il est incapable de supporter le développement dentaire. Un
manque de mésenchyme facial pourrait, jusqu’a un certain point, expliquer la dimension
réduite des maxillaires®’. Dans le méme ordre d’idées, Thesleff (2000) mentionne que
« le développement dentaire est sous une influence génétique stricte »*, un énoncé
supporté par la littérature, les génes et substances spécifiques impliquées ayant déja €té
identifiés (facteurs de croissance tels que BMP-2, BMP-4 :famille des TGFB, facteurs de
transcription Msx-1 et Msx-2)°"92% Les chercheurs s’entendent sur le fait que ces génes
servent a d’autres fins, de telle sorte que des défauts dentaires peuvent étre reliés a

d’autres défauts congénitaux et a d’autres syndromes*.

2.4.4.2 Retard de développement dentaire

Ranta, dans une autre étude réalisée en 1983, a trouvé que chez les patients ayant
une fente palatine isolée, 33,7% avaient des 2° prémolaires maxillaires en retard et
26,9% de ces mémes sujets avaient des 2° prémolaires mandibulaires en retard de
développement’. L’incidence de ’hypodontie était d’environ 11% au maxillaire et de
9% a la mandibule. Dans une autre étude, Ranta (1984) a confirmé que 1’hypodontie,
chez des sujets présentant la SPR, était un facteur significatif dans le retard de
développement dentaire et a aussi suggéré que le retard était encore plus grand lorsque le
nombre de dents absentes augmentait®. Ces faits ont convaincu Ranta de I’implication
génétique versus la malposition foetale dans 1’utérus dans 1’étiologie de toutes les

anomalies connues de ces patients.
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2.4.5 Hypodontie et morphologie craniofaciale

Plusieurs études ont déja associé I’hypodontie a une base cranienne plus

96.97 . . . . .
courte’™’, ayant aussi une inclinaison plus petite’®®, un maxillaire plus

rétrusifo 100100 o plus court’ 97,100,101 96,97,103

97,98,103

, une mandibule plus protrusive , un angle

98,100,101

mandibulaire plus petit , des profils plus droits

96,98,99,101

, une plus grande
rétroclinaison des incisives maxillaires et mandibulaires , un angle interincisif
plus grand®®®"'% et un tiers inférieur diminué®”*®. D’autres études ont conclu que
’hypodontie n’a aucun effet sur la morphologie cranio-faciale'**!%.

Une étude réalisée au Japon par Endo et al. (2006) a vérifié si différents patrons
d’hypodontie avaient une corrélation avec la morphologie cranio-faciale de 50 filles

japonaises'%.

Des radiographies céphalométriques latérales ont été utilisées sur
lesquelles il y a eu 28 mesures angulaires et 37 mesures linéaires. Ces mesures ont €té
comparées a celles d’un groupe contrle sans hypodontie et d’age comparable. La
localisation de I’hypodontie a été aussi notée et le groupe expérimental a été divisé en
trois sous-groupes (hypodontie antérieure, postérieure ou antérieure et postérieure). Les
résultats ont montré que le groupe hypodontique avait une base cranienne antérieure et
globale plus courte, un maxillaire plus court, une rétroclinaison des incisives inférieures
et un angle inter-incisif plus grand que le groupe contrdle. L’ensemble des trois sous-
groupes ont montré une mandibule protrusive, une rétroclinaison des incisives
maxillaires et une rotation anti-horaire de la mandibule. Toutes ces caractéristiques
¢taient plus marquées chez le sous-groupe avec hypodontie antérieure et postérieure' .
Cette étude montre comment la morphologie cranio-faciale peut étre affectée en
présence d’hypodohtie. Le fait que la mandibule soit protrusive semble étre di & un
manque de support occlusal a cause de I’absence de dents (surtout dans le sous-groupe
d’hypodontie antérieure et postérieure) ce qui améne une rotation mandibulaire anti-
horaire (antérieure).

Une seule étude a vérifié si une corrélation existe entre 1’hypodontie
mandibulaire et la morphologie et la croissance cranio-faciales chez des sujets atteints de
la SPR. L’hypothése de Suri et al (2006) était que la morphologie mandibulaire avec
hypodontie était différente de celle sans hypodontie’. Tous les sujets a I’étude

présentaient la forme non-syndromique de la SPR. 1l y avait deux groupes a 1’étude, un



58

avec hypodontie et un avec dentition compléte. Des radiographies céphalométriques
latérales avec une analyse céphalométrique adaptée. a cette étude ont étés utilisées. Les
analyses ont été effectuées a deux moments de la croissance : T1 avec un dge moyen de
11,7 ans et T2 avec un 4ge moyen de 16,6 ans. Les résultats ont montré qu’a T1, le
groupe hypodontique avait des mesures céphalométriques plus petites concernant le
corps mandibulaire, la hauteur de la branche montante, le montant d’éruption molaire et
la hauteur faciale postérieure. A T2, les différences avaient augmenté au niveau de tous
les points mentionnés précédemment. Cette étude montre qu’une différence dans la
morphologie et la croissance craniofaciales des sujets atteints de la SPR avec hypodontie
existe. En présence d’hypodontie, la croissance n’a pas aidé au rattrapage du retard

observé a T1.

2.5 ETIOLOGIE

Comme discuté précédemment (section II), il est évident qu’il existe une
confusion sur tout ce qui concerne I’étiopathogénése de la Séquence de Pierre-Robin. La
multitude de termes utilisés pour décrire la condition prouve jusqu’a quel point il peut y
avoir une divergence d’opinions sur le sujet. Becker (1 960)°°, Becker et Palm (1966)°° et
Cohen (1976)**, étaient parmi les premiers chercheurs a se questionner sur I’étiologie et
le fait d’appeler cette anomalie un « syndrome ». Cohen (1976), a suggéré que c’était un
complexe de caractéristiques qui pouvaient survenir seules, comme faisant partie d’un
syndrome connu ou avec d’autres anomalies congénitales qui ne faisaient pas partie d’un
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syndrome connu’’. Amaratunga (1989) a résumé [’ensemble de propositions sur

I’étiologie en disant qu’«il n’y a pas qu’une seule théorie qui donne toutes les
réponses »8,

Parmi les théories déja proposées sur I’étiologie, on pourrait dire en résumé
qu’elles se rapportent a des facteurs mécaniques et tératogénes. Ces facteurs sont aussi
influencés par des facteurs génétiques. Prows et Bender (1999) ont trouvé des causes
génétiques dans prés de 80% des SPR'Y et Ricks et al (2002)*, suggerent que toutes ces
causes peuvent s’entrecroiser.

Dans la section qui suit, nous allons voir en détail les différentes théories

proposées.
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2.5.1 Théorie mécanique

Cette théorie propose que la téte du foetus est poussée contre la poitrine, ce qui a
comme conséquence de pousser le menton vers le haut et ’arriere (la téte est coincée
sur la poitrine). Si la téte ne se redresse pas a temps lors du processus de développement,
la langue reste entre les deux proces palatins, les empéchant ainsi de se fusionner. Cette
théorie a été proposée dans une tentative d’expliquer la plus grande incidence de fentes
palatines en forme de U qu’en forme de V chez des nouveaux-nés présentant la SPR*®,

L’hypoplasie mandibulaire a déja été le centre de la recherche sur I’étiologie de
la SPR. Les chercheurs s’entendent pour dire qu’une période critique pendant le
développement foetal se trouve entre la 7° et la 11° semaine de vie intra-utérine, une
période pendant laquelle la langue descend a partir de sa position originale pour
permettre aux procés palatins de se fusionner ( 11° semaine ).

Plusieurs causes pourraient étre responsables de cette malposition foetale. Parmi
les causes possibles, on retrouve la présence de jumeaux ou de triplets, une anomalie
physique de I’utérus ou un désordre neuromusculaire affectant le volume de ’utérus et
sa flexibilité. Une autre possibilité est la présence de désordres de tissu conjonctif qui

influencent la position du foetus ou sa mobilité dans I’utérus®.

2.5.2 Théorie environnementale

Des chercheurs ont récemment observé que plusieurs facteurs externes pourraient
étre a lorigine de la triade classique de la SPR*. Ces facteurs pourraient empécher la
téte du foetus de se redresser a temps ou pourraient empécher la langue de descendre
dans la cavité buccale pour permettre aux proces palatins de se fusionner. Un autre
facteur externe pourrait étre responsable de la malposition de la téte du foetus contre la
poitrine. Parmi ces facteurs, Ricks et al. (2002) incluent I’oligohydramnios (déficience
de liquide amniotique) qui pourrait causer la descente de la téte contre la poitrine, et
entrainer une dépression mandibulaire. Les mémes auteurs ont aussi suggéré qu’un
certain effet tératogéne pourrait étre 4 Iorigine de I’inhibition de la croissance
mandibulaire qui ne fournit pas I’espace nécessaire pour la descente de la langue®.

Voici quelques substances a effet tératogéne connues pour leur implication dans

’étiopathogénése de la SPR:1) alcool éthylique, 2) hydantoin (traitement de
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I’épilepsie, grand mal) et 3) triméthadione (traitement de 1’épilepsie, petit mal)*’.
D’autres tératogénes associés avec une fente palatine sont 1) 6-mercaptopurine (agent

antinéoplasique), 2) aspirine, 3) cigarette, 4) dilantin et 5) valium'®.

2.5.3 Pathogenése neuro-embryologique

Abadie et al (2002) ont réalisé une étude qui avait comme but d’étudier les
désordres cardiorespiratoires et orodigestifs de 66 sujets atteints de la SPR admis a
Hopital Necker-Enfants Malades™. Les projections neurales du tronc cérébral aux
organes associés a la nutrition, a la respiration et a la régularité cardiaque ont été
inspectés. Des problémes respiratoires et alimentaires de différents degrés étaient
présents chez tous ces patients. Les auteurs ont conclu que la présence d’hypertonie
(tension musculaire augmentée) au niveau de I’oesophage avec un effondrement
pharyngo-laryngé implique certainement la présence d’une dysfonction au niveau du
tronc cérébral. Un réflexe de succion et de déglutition intra-utérin faible pourrait étre la
cause de la rétrognathie mandibulaire. Des mouvements normaux du complexe cranio-

facial sont primordiaux pour le développement normal de ces structures faciales’ s

2.5.4 Aberration dans le cartilage de Meckel

Dans cette théorie, I’emphase est mise sur le fait qu’une croissance mandibulaire
normale est nécessaire pour la descente de la langue inférieurement vers la cavité
buccale. Une croissance retardée ou insuffisante pourrait interférer avec ce processus,
gardant la langue entre les deux proces palatins, les empéchant de se fusionner. Ricks et
al. (2002)*, dans leur étude sur des souris, ont montré que lorsque la croissance du
cartilage de Meckel était retardée, avant la fermeture du palais, le résultat était une
micrognathie associée a une fente palatine. Les auteurs concluent donc qu’une anomalie
dans I’élongation du cartilage de Meckel pourrait contribuer indirectement a la
formation d’une fente palatine. Edwards et Newall (1985) avaient aussi décrit
I’implication d’un dommage au niveau du cartilage de Meckel dans la formation d’une
fente palatine’’. A ce moment, les auteurs avaient émis comme hypothése que si le

dommage in utero était mineur, un profil facial normal serait obtenu par la déglutition
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infantile, I’alimentation et les différents mouvements fonctionnels. Cependant, si le

dommage était sévére, la mandibule resterait petite et distortionnée?'.

2.5.5 Génétique

Ranta et Rintala (1983) proposent que la cause étiologique de la fente palatine
chez les patients SPR n’était pas la position de la langue au moment de la fermeture du
palais secondaire, mais la méme cause qui occasionne un développement anormal de la
mandibule’’. Ranta et Rintala étaient parmi les premiers a croire que I’anomalie primaire
de la triade classique a la naissance des SPR ¢était le manque de développement
mandibulaire et que la fente palatine était une anomalie secondaire due a une
malposition de la langue ou & un facteur inconnu qui causait un arrét ou un retard au
niveau de la croissance mandibulaire®’.

11 a déja été proposé que les fentes palatines en forme de U étaient plus souvent
présentes chez les patients présentant la SPR?. Dans une étude de Rintala, Ranta, et
Stegars (1984) la théorie de la malposition foetale a été vérifiée en comparant un groupe
diagnostiqué avec la forme isolée de la SPR et un groupe de fentes palatines isolées
(sans micrognathie ni détresse respiratoire)™ . Ils ont trouvé que les fentes palatines en
forme de U et en forme de V survenaient avec la méme fréquence dans les deux groupes,
ce qui suggére que des facteurs génétiques plutdt qu’une position foetale anormale sont
responsables de la SPR. Ces résultats pourraient étre une preuve indirecte qui rejette le
role de la position du foetus *°.

L’étude de Marques, Barbieri et Bettiol (1998) rapporte que 1’hérédité pourrait
avoir un réle important sur I’étiopathogenése de la SPR'®. Dans un échantillon de 36
sujets a SPR non syndromique, des cas de fentes palatines dans la descendance familiale
ont été rapportés a 6 reprises. Aucun cas de SPR n’a été rapporté¢ dans I’histoire
familiale. Les auteurs admettent que ces résultats pourraient étre expliqués par le hasard
mais qu’une succession polygénique multifactorielle ne peut pas étre exclue'®.

Les syndromes velocardiofacial et le syndrome de Stickler sont parmi les
syndromes les plus souvent associés a la SPR. Le syndrome de Stickler est dii a des
mutations autosomiques dominantes de COL11A2 et le syndrome velocardiofacial est

dti 4 une délétion interstitielle du chromosome 22q11'"°,
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Lors d’une étude de Holder-Espinasse et al. (2001), il a été montré que dans un
groupe de SPR non-syndromique, au moins une des caractéristiques de la triade
classique était retrouvée dans la parenté de 13% de ces patients'''. De plus, 9% des cas
avaient. un frére ou une soeur jumelle, ce qui supporte la théorie de la constriction
mécanique. Cette tendance familiale notée, supporte le fait qu’une composante
génétique existe. _

En 2001, Houdayer et al. ont publié leur découvertes dans le American Journal of

Medical Genetics'"?

. Une translocation chromosomale non équilibrée 46,XX, t(2;21), del
2(q32.3q33.2), trouvée dans un « proband » de SPR, a confirmé le réle de la génétique
pour la SPR. Plus spécifiquement, les délétions englobaient la région 2q31-q33 connue
pour étre associée avec les manifestations cliniques d’une fente palatine et d’une
micrognathie''?.

Plus récemment, Jamshidi et al. (2004) ont identifié une translocation
chromosomale entre les chromosomes 2 et 17 dans une famille de SPR pour trois

générations'"?

. En utilisant la technique FISH, ils ont identifi¢é une translocation
chromosomale balancée réciproque t(2;17)(q23;923.3) chez tous les 6 membres de la
famille présentant la forme isolée de la SPR, mais chez aucun des membres non-affectés.

Trois autres études ont étés publiées décrivant des translocations impliquant la
région 17g23.3-17q25'*

Plusieurs études ont déja associé la SPR, la micrognathie et la fente palatine
avec des mutations de génes codant pour les collagénes II(COL2A1) et XI(COL11A1 et
COL11A2). Les collageénes II et XI sont associés avec le cartilage de Meckel et offrent
un support mécanique au développement mandibulaire' . Melkoniemi et al.(2003), ont
étudié le possible lien génétique qu’il pourrait avoir entre la SPR non-syndromique, une
micrognathie et une fente palatine”6. Leur échantillon comprenait 24 patients avec la
SPR isolée, 21 patients avec une micrognathie non-syndromique et 17 patients avec une
fente palatine isolée et non-syndromique également. Ils ont étés vérifiés pour des
mutations au niveau de COL2A1, COL11A1 et COL11A2. Un nombre additionnel de
patients SPR ont étés étudiés pour COL2A1 et COL11A1. Chez les patients SPR, une
mutation au niveau de COL11A2 et COL11A1 a été notée. Une mutation au niveau de

COL11A2 a été trouvée chez un patient micrognathe tandis qu’une autre mutation au
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niveau COL2A1 a été notée chez deux patients SPR. Une mutation commune n’a pu
étre identifiée avec ces trois désordres. En concluant, les auteurs spécifient qu’il est sir
que la génétique joue un rdle dans I’étiologie de la SPR , la micrognathie et la fente
palatine mais qu’il n’y a pas de lien génétique entre eux.

Une étude récente de Benko S. et al. (2009) a montré que la SPR est causée par
des mutations au niveau de SOX?9, impliqué dans la croissance cartilagineuse. De plus le
SOX9 influence le facteur de transcription Msx1, impliqué dans le développement

dentaire!"’.

2.5.6 La forme syndromique de SPR

Comme mentionné précédemment, ld SPR peut se présenter comme une entité
clinique isolée (SPR non-syndromique) ou associée a d’autres anomalies et syndromes
(SPR syndromique) (Tableau III). Il n’y a pas d’accord entre les différentes publications
concernant les pourcentages de distribution. La forme isolée de la SPR se retrouve dans
17% des cas, selon Shprintzen (1992)''®, dans 48% des cas selon Holder-Espinasse et al.
(2001)"'" et dans 63,5% des cas selon Van den Elzen et al. (2001)''°,

La combinaison de la SPR avec d’autres syndromes complique davantage son
image clinique. En 1982, Carey, Fineman et Ziter (1982), ont énuméré une liste de
syndromes qui peuvent causer des malformations foetales''®. Cette liste comprenait le
syndrome foetal de I’alcool, la séquence de Mobius (paralysie oculo-motrice),
’ostéochondrodysplasie (incluant le syndrome de Stickler) et un ensemble d’autres
conditions neuromusculaires congénitales. Ils ont rapporté deux cas de la méme fratrie
qui avaient une condition neuromusculaire généralisée dans laquelle la SPR n’était
qu’une des caractéristiques.

Olney et al. (1997), ont aussi commenté 1’association de la SPR avec d’autres
syndromes®*. Ils mentionnent que le syndrome de Stickler est le syndrome génétique le
plus souvent associ¢ a la SPR. L’hypoplasie mandibulaire, seule, a aussi été associée
avec des syndromes génétiques et tératogéniques variés : le syndrome cérébro-costo-
mandibulaire (un désordre rare et grave, caractérisé par une malformation de cotes
postérieures, présence de micrognathie et déficience mentale) et le syndrome de

dysostose mandibulo-faciale (Treacher-Collins).
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Evans et al. (2006) ont révisé 115 patients présentant la SPR syndromique et
non-syndromique de 1962 a 2002'®. Leurs résultats montrent que 54% des sujets
avaient la forme isolée (non-syndromique) de SPR, 18% avaient le syndrome de Stickler
comme diagnostic principal, 7% avaient le syndrome velocardiofacial, 5% avaient le
syndrome de Treacher-Collins, 3% avaient la microsomie hémifaciale, 3,5% avaient
d’autres syndromes connus et 9% des syndromes indéfinis. Dans cette étude, les
résultats ont montré que la forme isolée de la SPR est plus commune. Parmi les autres

syndromes associés, le syndrome de Stickler a été celui le plus souvent associé.



- Syndrome de Stickler

Syndrome del(22q11.2) (syndrome velocardiofacial)

Syndrome foetal de 1’alcool

Syndrome patron unique provisionel

Syndrome de Treacher Collins

Syndrome de dysgénésie bilatérale fémorale

Arthrogrypose distale

Syndrome de Larsen

Syndrome de Miller-Dieker

Syndrome de dysplasie spondyloepiphyséale

Syndrome de dysplasie diastrophique

Syndrome Popliteal pterygium

ADAM sequence (amnion rupture syndrome)

Beckwith-Wiedemann syndrome

Nager syndrome

Isolated (non-syndromic) PRS
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Tableau III : Résumé des diagnostics primaires associés a la SPR-syndromique

et leur prévalence. Le diagnostic le plus communément associé est le syndrome de

Stickler. (Shprintzen, 1992; Van den Elzen et al., 2001 )18.110
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2.6 DIAGNOSTIC

Les caractéristiques cliniques utilisées pour poser un diagnostic sur une condition
médicale sont primordiales lorsqu’on veut considérer une anomalie comme une entité
clinique distincte ou lorsqu’on veut poursuivre des études plus poussées sur I’étiologie
de cette anomalie. Dans le cas de la SPR, on doit admettre que le diagnostic est difficile.
Souvent, les critéres diagnostiques utilisés par les chercheurs varient. De plus, son
association avec d’autres syndromes complique davantage son image. Le résultat est que
le diagnostic de la SPR peut étre souvent manqué. Prenons comme exemple un enfant
qui est né avec la présence d’une fente palatine mais chez qui la rétrusion mandibulaire
et la glossoptose sont d’une expression légeére. Cet enfant pourrait facilement étre
classifié comme ayant une fente palatine isolée. De plus, lorsqu’on est en présence
d’autres syndromes séveéres comme le syndrome de Stickler, velocardiofacial, etc., il
s’agit que la SPR soit d’une forme légére pour qu’elle passe inapergue. Donc, avec ces
données, il est logique de penser qu’il est difficile de tirer des conclusions valables a
partir des études menées sur le sujet, méme si les chercheurs ont été stricts au niveau de
leur critéres d’inclusion et d’exclusion.

Les critéres diagnostiques suivants ont étés utilisés par Bush et Williams (1983)
dans leur étude rétrospective pour identifier les patients avec la SPR : présence d’une
fente palatine en forme de U, hospitalisation pour une durée d’au moins 28 jours avec
problémes respiratoires et alimentaires et la confirmation du diagnostic par deux

orthodontistes et un pédiatre'.

IIs ont exclu des patients avec une rétrognathie
mandibulaire sans fente palatine parce qu’ils ont considéré ces conditions comme des
entités cliniques distinctes.

Pasyayan et Lewis (1984), dans leur étude, ont éliminé une caractéristique
considérée trés importante par d’autres chercheurs, la fente palatine. Leur étude clinique
randomisée avait comme critéres d’inclusion des nouveaux-nés avec rétrognathie et
glossoptose avec ou sans fente palatine et ayant des problémes d’alimentation et de

respiration'?',

Ils ont cependant distingué la forme isolée de la forme syndromique de
la SPR. Dans une étude réalisée par Daskalogiannakis, Ross, et Tompson (2001),

pendant |’assemblage de leur échantillon, les chercheurs ont réalisé que plusieurs



67

patients ayant été diagnostiqués auparavant avec la SPR avaient d’autres syndromes
associés, lesquels syndromes sont également associés a une retrognathie 122

En se basant sur son hypothese selon laquelle la SPR est une séquence et non un
syndrome, Shprintzen (1992) a tenté de développer des critéres diagnostiques plus précis
pour les anomalies congénitales associées & la SPR, dans le but d’apporter des progres
au niveau des traitements et de la gestion clinique de ces conditions''®. 11 se référe a la
triade classique & la naissance (micrognathie, fente palatine en forme de U, et
obstruction respiratoire), mais argumente sur le fait que ¢a ne doit pas étre
nécessairement les seuls criteres diagnostiques utilisés: « si la SPR n’est pas un
désordre spécifique de cause connue, est-ce que ¢a fait du sens de discuter de
constatations physiques spécifiques? » Au lieu de voir la SPR comme un diagnostic
final, Shprintzen suggére qu'elle devrait étre le point a partir duquel les cliniciens
commencent leur recherche pour des syndromes associés qui ont trés probablement
mené aux constatations physiques de la SPR.

Aussi compliqué et discutable que le sujet du diagnostic de la SPR puisse
paraitre, il existe des moyens de diagnostiquer les caractéristiques cliniques de la SPR
pendant la vie foetale, Il n’y a que quelques publications concernant le sujet du

RIZRAIBIGRT Dans ces articles, le diagnostic a été basé

diagnostic prénatal de la SP
sur la présence ou non de micrognathie avec ou sans fente palatine. Cependant, comme
la micrognathie peut étre présente dans 274 syndromes et malformations', elle ne peut
pas étre considérée comme une caractéristique suffisante pour le diagnostic de la SPR.
Bronshtein et al. (2005) ont réalisé une étude prospective sur les caractéristiques
sonographiques de la glossoptose foetale'’. Une sonographie a été réalisée chez 8000
grossesses de 14 a 24 semaines de gestation. De plus, ils ont réévalué¢ de fagon
rétrospective des ultrasons de 4 foetus chez lesquels le diagnostic de SPR a été manqué a
22 semaines de gestation. Une micrognathie et une glossoptose a été détécfée chez 2
foetus & 14 et 15 semaines de gestation. Les deux grossesses ont €té arrétées. Le
diagnostic a été contirmé dans 1 cas aprés un examen post-mortem. 1l n’y avait pas de
faux négatifs dans les autres 7998 foetus. Une glossoptose et une micrognathie ont été

observées sur les ultrasons des 4 cas rétrospectifs (Figures 14, 15). Les auteurs concluent

que l’identification d’une glossoptose et d’une micrognathie par sonographe peut
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suggérer la possibilité de SPR. Cette étude nous montre que méme si on ne sait pas
clairement si la SPR doit étre considérée comme un désordre séparé ou non, il y a des

nouvelles méthodes qui peuvent la détecter dans la période prénatale .

Figure 14: Profil normal d’un foetus. A, image d’un foetus a 14 semaines de gestation.
La langue (fleche longue) atteint la créte alvéolaire inférieure. La fléche courte, indique
une position de menton normal. B, image post mortem d’un foetus a 16 semaines de
gestation. La fleche indique la langue positionnée normalement. L étoile indique un

oropharynx ouvert.( Bronshtein et al. 2005)"
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Figure 15: A, image du profil d’un foetus avec la SPR a 14 semaines de gestation. La
fleche localisée a l’intérieur de la cavité buccale montre la glossoptose. La petite fleche
montre la micrognathie. B, Coupe sagittale post mortem du foetus qui confirme le
diagnostic du sonographe. La langue positionnée postérieurement et bloquant
[’oropharynx est clairement indiquée (fleche longue). La micrognathie est sévere (petite

fléche) .( Bronshtein et al. 2005)"°

2.7 THEORIE DE LA CROISSANCE DE RATTRAPAGE

La théorie de la croissance de rattrapage a €té introduite par Randall et ses
collégues (1965)20. Selon cette théorie, la mandibule qui a eu un développement
perturbé avant la naissance montre tot aprés la naissance une croissance accélérée pour
le rattrapage de ce « retard ».

Randall et ses collégues ont étudié un échantillon de 22 patients qui avaient un
diagnostic de micrognathie mandibulaire et de fente palatine & la naissance. A un an,
moins de 70% de ces patients pouvaient encore étre classifiés comme rétrognathes. En
¢tudiant la croissance de ces sujets, trois patrons ont étés distingués. Dans un groupe, la
mandibule était devenue de taille normale. Dans un deuxiéme groupe, il y avait une
micrognathie persistante (6 patients). Malgré que ce groupe ait été suivi pendant
plusieurs années, d'un an a neuf ans, la mandibule est restée petite. Dans le troisi¢éme
groupe, la mandibule n’a pas montré de croissance significative. Cependant, la tendance

de ces patients a protruder la mandibule améliorait leur proﬁlzo.
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Dans une étude de Ranta, Laatikainen et Laitinen (1985), il a été noté qu’il y
avait une relation antéro-postérieure anormale entre le maxillaire et la mandibule mais
qu’elle se réajustait lors de la prémiére année apres la naissance®. Cependant, la
croissance ralentissait par la suite pour aboutir avec une micrognathie finale.

Selon Shprintzen (1992), une croissance de rattrapage peut étre espérée lorsque
I’anomalie mandibulaire a affecté sa position (rétrognathie) plutét que sa taille
(micrognathie )''®. Selon lui, une rétrognathie indique une étiologie positionnelle plutot
qu’un défaut congénital de développement. De plus, il mentionne que si la SPR est
accompagnée d’un syndrome qui affecte la croissance mandibulaire, aucune croissance
de rattrapage ne peut €tre espérée.

Selon Olney et al (1997), une bonne croissance de rattrapage était typique vers
I’age de 8 ou 9 ans?.

Dans une étude de Vegter F et al. (1999), la croissance de 7 sujets présentant la
SPR a été comparée avec la croissance d’un groupe de sujets normaux durant la
premiére année aprés la naissance'?’. Le « Jjaw index » a été utilisé (mesures facilement
prises en bouche). Le but était de voir si une croissance de rattrapage allait survenir.
Leurs résultats ont montré que la croissance du groupe a I’étude était similaire a celle du
groupe normal. Donc, selon eux, il n’y a pas eu de croissance de rattrapage.

Daskalogiannakis et al. (2001) ont réalisé une étude rétrospective sur la
croissance cranio-faciale de patients atteints de la SPR et d'une fente palatine isolée'?.
Leurs résultats ont montré qu’aprés ’dge de 5 ans, une croissance de rattrapage ne
survient pas. Les mandibules des sujets SPR étaient de 4 4 5 % plus courtes que celles
des patients avec une fente palatine isolée. Les mesures ont été effectuées a I’age de 5,5
ans, 10,3 ans et 16,8 ans. Les auteurs concluent que méme s’il y a une croissance de
rattrapage tOt aprés la naissance, celle-ci est insuffisante et le profil de ces individus
n’atteint pas des relations antéro-postérieures normales sans traitement.

Eriksen J, Hermann NV et al. (2006), dans leur étude sur la croissance
mandibulaire post-natale des sujets avec la SPR et une fente palatine isolée, ont conclu
que les sujets avec la SPR avaient des petites mandibules aprés la naissance, mais avec
un potentiel de croissance normal’. Ils n’ont pas trouvé, dans leur échantillon, une

croissance de rattrapage jusqu’a 22 mois aprés la naissance. lls n’ont pas trouvé de
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corrélation statistiquement significative entre la taille mandibulaire et la largeur de la

fente jusqu’a I’4ge de 2 mois, dans aucun des deux groupes.

2.8 TRAITEMENTS

Les approches thérapeutiques utilisées pour les patients présentant la SPR vont
dépendre de la sévérité de la glossoptose et de la détresse respiratoire a la naissance. Une
détresse respiratoire sévere peut avoir des effets catastrophiques pour la vie du nouveau-
né. La majorité des approches thérapeutiques présentées dans cette section sont celles
utilisées dans les cliniques de dysharmonies cranio-faciales et de fentes palatines de

I’Hopital Ste-Justine.

2.8.1 Traitement conservateur

Ces types de traitement sont généralement réservés pour les cas de glossoptose
mineure. Parmi les approches conservatrices, on retrouve I’intubation pour assurer une
oxygénation adéquate, une position couchée spécifique pour prévenir une obstruction
respiratoire causée par la langue (Figure 16), des appareils de traction mandibulaire

avancgant la mandibule et dégageant ainsi les voies aériennes.
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Figure 16: Lit adapté pour une position couchée sécuritaire.

(Photo : Dr Louise Caouette-Laberge).

Buchenau et al. (2007) ont étudi€ I’efficacité d’un nouvel appareil orthodontique
qui sert 2 améliorer la détresse respiratoire chez les nouveaux-nés atteints de la SPR'*".
La particularité de cet appareil est son extension postérieure qui sert a avancer la langue
antérieurement et a dégager les voies aériennes bloquées (Figure 17). Cet appareil a été
comparé a un appareil semblable mais sans extension postérieure vers le palais mou.
Onze (11) patients présentant la SPR ont étés inclus dans 1’étude, avec un indice d’apnée
de plus de 3. L’indice d’apnée a été amélioré de 71% avec la nouvelle version de

I’appareil, mais il n’y a pas eu d’amélioration avec 1’ancien.



73

Figure 17: Le bdton pré-épiglottique avec extension postérieure

(Buchenau et al. 2007)"!

2.8.2 Traitement chirurgical

L’approche chirurgicale est généralement réservée pour les cas de glossoptose
sévere. La trachéotomie (Figure 18), I'ostéogenese par distraction de la mandibule
(Figure 19-A,B,C) , la glossopexie (suture de la langue sur la leévre inférieure f)our le
dégagement des voies aériennes obstruées) sont parmi les procédures chirurgicales les
plus utilisées. L’étude de Denny et al. (2004) a étudié ’efficacité de la glossopexie a

long terme’ 2.

Son échantillon comprenait 11 patients. Sept (7) de ces patients
présentaient la forme syndromique tandis que 4 avaient la forme isolée de la SPR. Tous
ces patients ont ét€ traités par glossopexie a des 4ges variant entre 2 et 6 semaines. Dix
(10) des 11 patients ont nécessité des interventions subséquentes suite a la glossopexie.

Les auteurs concluent que cette approche n’est efficace qu’a court terme.



Figure 18: Trachéotomie chez un enfant avec la SPR

(Photo : Dr Patricia Bortoluzzi).

Figure 19-A

74
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Figure 19-C

Figures 19-A, 19-B, 19-C: Ostéodistraction de la mandibule

(Photo de: Dr Patricia Bortoluzzi).

La correction chirurgicale de la fente palatine peut étre réalis€e en deux étapes

(fermeture du palais mou dans un premier temps a I’a4ge de 18 mois et du palais dur vers

133

I’age de 5-8 ans) *”, ou en une étape. Concernant I’approche en une étape, les palais mou
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et dur sont fermés simultanément. C’est une intervention qui se réalise entre 1’4ge de 6 a
18 mois'*. L’approche en une phase est plus commune en Amérique du Nord.

L’ostéogénése par distraction peut se réaliser dans la période néonatale aussi tot
qu'a 14 jours d’dge. Cette approche peut étre utilisée comme alternative a la
trachéotomie. Il y a différents types de distracteurs internes et externes. Parfois ils
peuvent étre assez volumineux. Cependant, Brévi et al (2006) rapportent, dans un
rapport de 2 cas, 'utilisation d’un petit distracteur semi-enfoui, qui a été une bonne
alternative peu invasive 4 la trachéotomie'> (Figure 20).

Un avancement mandibulaire par ostéotomie sagittale bilatérale peut étre réalisé
apres que la maturité squelettique soit atteinte pour minimiser la récidive. Selon Proffit,

« le temps opportun pour cette chirurgie n’est pas clair »>.

Figure 20: Petit distracteur semi-enfoui.

Adapté de Brévi et al (2006'%)

2.8.3 Relachement de la musculature du plancher buccal

On a longtemps cru dans le monde scientifique que les muscles supra-hyoidiens
chez les patients présentant la SPR avaient une tension réduite, diminuant ainsi leur
habileté & tenir la base de la langue dans une position avancée’. Cette théorie a été
remise en question par une équipe de chirurgieris plastiques de I’Hopital Ste-Justine.
Delorme, Larocque et Caouette-Laberge (1989)* ont décrit une approche chirurgicale qui
consiste a un reldchement sous-périosté de la musculature du plancher buccal (c’est-a-
dire des muscles supra-hyo'l'diens) par I’intermédiaire d’une incision sous-mentonniére
de 2 cm (Figure 21, 22-A,B,C) .Le concept de cette approche est ’inverse de ce qui était
cru auparavant. Selon ce concept, les muscles supra-hyoidiens sont sous haute tension.
Ceux-ci, tirent le bout de la langue supérieurement, la base postérieurement, causant

ainsi une obstruction respiratoire. De plus, cette traction musculaire peut avoir des effets
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négatifs sur la croissance mandibulaire. L’approche utilisée par Delorme et ses collegues
pour les patients présentant une obstruction sévére des voies aériennes, a amené une

amélioration considérable de 1I’état physique post-opératoire de ces patients.

Figure 21: Représentation schématique du relachement sous-périosté des muscles du

plancher buccal. Le schéma de gauche montre une glossoptose sévére. Le schéma du
centre montre l’incision sous-mentonniére pour le reldchement de la musculature du
plancher de la bouche. Le schema de droite montre la correction de la glossoptose
(descente de la pointe de la langue)

(Schéma : Dr Louise Caouette-Laberge).
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Figure 22-A: Glossoptose (voir figure 23 schéma de gauche)
(Photo de Dr Louise Caouette-Laberge).

Figure 22-B: Incision sous-mentonniére durant la chirurgie (figure 23 schéma du
centre). La fléche noire indique la mandibule. La fleche rouge indique la musculature du

plancher de la bouche relaché. (Photo de Dr Louise Caouette-Laberge).
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Figure 22-C: Méme patient avec une position de la langue plus normale suite a la
chirurgie (voir figure 23, schéma de droite)

(Photo : Dr Louise Caouette-Laberge).

2.9 RESUME

D’apres cette revue de littérature sur la Séquence de Pierre Robin, il est évident
de constater qu’il y a une grande confusion concemant I’étiologie, la prévalence, méme
les criteres diagnostiques!

Quatre-vingt-cinq (85) ans se sont écoulés depuis que Dr. Pierre Robin a décrit
les caractéristiques cliniques de ce « syndrome ». La pensée des chercheurs a beaucoup
évolué depuis. Ce fait peut étre constaté premierement par les changements au niveau de
la terminologie utilisée (syndrome de Pierre-Robin, Pierre-Robin Anomalad, Séquence
de Pierre-Robin). Ces termes refletent un changement dans la perception de I’étiologie
qui n’a pas été€ trouvée jusqu’a maintenant. Le terme courant utilisé est la Séquence de
Pierre-Robin. Ce terme sous-entend qu’une des anomalies est 1’anomalie principale qui a
son tour engendre les deux autres™. Tl est généralement admis que I’anomalie principale

est la micrognathie mandibulaire®*!9?1225455%6 ] 4 déja été€ suggéré que I’étiologie de



80

la micrognathie mandibulaire peut étre mécanique (pression intra-utérine), génétique
(liée a une mutation) ou environnementale (exposition a des substances tératogénes).

Les ambiguités qui existent au niveau des critéres diagnostiques compliquent
davantage la recherche réalisée sur ce sujet. Les chercheurs ne sont pas tous d’accord sur
ce qui caractérise la SPR. Il y a également de la confusion concernant le pronostic des
sujets atteints de la SPR. On ne sait pas encore clairement si le défaut mandibulaire est
un défaut permanent ou transitoire et si une croissance de rattrapage survient ou non.

Notre étude est ‘la continuité de 1’étude des docteurs El-Khatib, Daher et
Laberge(2005)® pendant laquelle la grande prévalence d’hypodontie mandibulaire chez
les patients SPR (forme isolée) a été confirmée. Ces résultats ont été en accord avec des
travaux précédentsm, La nature génétique de I’hypodontie est également bien démontrée
dans la littérature®’-68.69.7091.92.93 Etant donné que les génes responsables de I’hypodontie
sont aussi impliqués dans d’autres facettes du développement (complexe cranio-facial)®,
il serait intéressant de vérifier si la morphologie mandibulaire est différente en présence
d’hypodontie chez les sujets présentant la forme isolée de la SPR. De plus on voudrait
vérifier comment la sévérité de la glossoptose a la naissance affecte la morphologie et la
croissance mandibulaires.

On espére, avec cette étude, éclairer le sujet sur le pronostic des anomalies
présentes a la naissance chez ces individus (surtout la morphologie mandibulaire),
toujours dans le but de bien informer les parents sur I’état de santé de leur nouveau-né et
pour mieux adapter nos approches thérapeutiques, dépendamment ‘de la situation

clinique.



- CHAPITRE 3

MAIERIEL ET
METHODES
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3.1 ETUDE

Cette recherche se réalise comme une suite & une étude précédente
intitulée « Une étude clinique rétrospective comparative sur I’hypodontie chez des
sujets atteints de la SPR et d’une fente palatine isolée selon la distribution le
nombre et les sites affectés ». Lors de cette étude, I’hypodontie chez les patients
atteints de SPR a été comparée a celle des patients ayant une fente palatine isolée. Leurs
résultats ont montré une plus grande prévalence d’hypodontie chez les SPR. Cependant,
il n’y avait aucune corrélation entre le degré de sévérité de glossoptose a la naissance et
la présence ou non d’hypodontie.

En utilisant les mémes sujets atteints de la SPR, les principaux buts de notre
étude sont de 1) déterminer s’il existe une relation entre I’hypodontie mandibulaire et la
morphologie mandibulaire & un 4ge prédéterminé et de 2) déterminer s’il existe une
relation entre le degré de sévérité de la glossoptose a la naissance et la morphologie
mandibulaire future (a un age précis). On veut savoir s’il est réaliste d’utiliser des
caractéristiques cliniques comme I’hypodontie et la glossoptose pour pouvoir prévoir la
morphologie mandibulaire future. Nos hypothéses de travail sont que la morphologie
mandibulaire varie selon la sévérité de la glossoptose a la naissance et la présence ou
non d’hypodontie.

Afin d’établir une telle association, nous allons comparer entre elles les mesures
céphalométriques latérales des patients atteints de la SPR avec et sans hypodontie.
Concernant la glossoptose, nous allons séparer le méme groupe de patients selon la
sévérité de la détresse respiratoire a la naissance et comparer les mesures
céphalométriques de chaque groupe entre-elles. Toutes ces mesures seront comparées a
des valeurs retrouvées chez les patients « normaux » tirées du groupe de référence du Dr

Demirjian.

3.2 INVESTIGATEURS

Les radiographies céphalométriques latérales ont été revues et analysées par deux
investigateurs: Christos Sideris (CS), résident finissant a 1’Université de Montréal,
Facult¢ de Médecine Dentaire, section d’orthodontie, et Hicham El-Khatib (HEK),

orthodontiste et professeur adjoint & la Section d’orthodontie de la Faculté de Médecine
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Dentaire de I’Université de Montréal et a ’Hopital Sainte-Justine (CHUM).

3.3 ECHANTILLONNAGES

Deux groupes d’étude ont €t¢ identifiés. Le groupe témoin comprend des patients
atteints de la forme isolée de la SPR qui ont été diagnostiqués par la clinique cranio-
faciale de I’Hopital Sainte-Justine. Le groupe contrdle provient de la base de données de
Demirjian (Université de Montréal, 1995-1996). |

Nous avons déterminé les critéres d’inclusion et d’exclusion avant I’analyse des
dossiers. Tous les patients respectant les critéres d’inclusion et d’exclusion ont étés
inclus a I’étude.

Une recherche a travers les archives des cliniques de dysharmonies cranio-
faciales et de fentes palatines de I’Hopital Sainte-Justine, réalisée par les docteurs El-
Khatib, Daher et Laberge lors de la premiére partie de ce projet, a permis d’identifier
initialement 230 patients atteints de la SPR admis entre 1988 et 2003. Lorsque les
critéres d’inclusion et d’exclusion ont été appliqués, le nombre initial de patients a été
réduit a 39 (22 filles et 17 gargons). Ce groupe de patients a été a 1’étude lors de la
premiére partie du projet qui portait sur I’hypodontie de ces sujets. Concernant 1’étude
présente, lorsque nos critéres d’inclusion et d’exclusion ont été appliqués, le nombre de
patients a été réduit a 32 (17 filles et 15 gargons). Le groupe contrfle provenant de
I’échantillon de Demirjian est composé de 64 patients (34 filles, 30 gargons). L’age
moyen du groupe témoin est de 7,92 ans 4 T1 et 12,55 ans a T2 pour le groupe SPR avec
hypodontie, de 7,80 ans a T1 et 12,78 ans a T2 pour le groupe SPR avec dentition
normale et de 7,84 ans a T1 et 12,34 4 T2 pour le groupe contrble provenant de la base
de données de Dr Demirjian. Lorsque le groupe témoin est divisé selon le degré de
sévérité de glossoptose 1’age moyen pour le groupe de glossoptose 1 est de 8,06 ans a T1
etde 12,95 ans a T2, de 7,25 ans a T1 et de 11,99 ans a T2 pour le groupe de glossoptose
2etde 7,84 ans a T1 et 12,52 ans a T2 pour le groupe de glossoptose 3 (Tableaux IV a
VII et VIII & XI).
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Tableau V : Répartition des échantillons selon I’hypodontie a T2.

10/5/2
17 15 n=32

Tableau VI : Répartition des échantillons selon la sévérité de la glossoptose a Tl

Tableau VII : Répartition des échantillons selon la sévérité de la glossoptose a T2
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Les caractéristiques suivantes ont ét¢ utilisées afin d’établir les critéres d’inclusion dans
le groupe témoin :
— Un diagnostic de SPR isolé confirmé par un généticien, au moins un
orthodontiste et un chirurgien plastique
» Rétrognathie, fente du palais secondaire et glossoptose avec ou
sans problémes respiratoires a la naissance
— Présence d’au moins deux radiographies céphalométriques latérales de
bonne qualité prises entre 1’age de 7 ans et 14 ans
— Patients ayant été classifiés dés leur admission a I’hopital selon le degré
d’obstruction respiratoire par le chirurgien plastique de 1’équipe cranio-
faciale (grade 1, 2a, 2b et 3) :
» QGrade 1 : respiration adéquate en position couchée et alimentation
a la bouteille sans probléme.
» Grade 2a: respiration adéquate en position couchée mais avec
difficulté¢ d’alimentation, nécessitant un gavage pour plus de S
jours.
» Grade 2b: problémes respiratoires nécessitant une intubation
endotraché€ale et un gavage pour plus de S jours.
 Grade 3: obstruction respiratoire sévére nécessitant une
intervention chirurgicale : glossopeXie ou relaichement de la
musculature du plancher intra-buccal.
Les caractéristiques suivantes ont ét¢ utilis€es afin d’établir les critéres d’exclusion dans
le groupe témoin :
— Patients avec SPR et autres syndromes associés.
— Patients ayant recu des traitements agressifs a la naissance (distraction

osseuse mandibulaire).

3.4 MATERIAUX
La source primaire de données provient des radiographies céphalométriques
latérales. Les radiographies ont été examinées et tracées par deux investigateurs (CS et

HK) en utilisant un négatoscope de 8 watts de la compagnie Porta-Trace (modéle 1012)
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ayant comme dimensions 25cm de largeur par 32cm de longueur. Les tracés

céphalométriques furent enregistrés sur un film d’acétate de 203mm x 254mm de la

compagnie 3M Unitek (référence 701-204) avec un crayon de plomb HB #2.

3.5 MESURES CEPHALOMETRIQUES EVALUEES ET ANALYSEES

Un ensemble de mesures céphalométriques a été utilisé pour arriver & répondre a

notre hypothese de départ. Au total, 26 mesures différentes ont étés utilisées sur les films

céphalométriques latéraux :

Sella a Nasion en mm (S-N)

Sella & Articulaire en mm (S-Ar)

Articulaire a la fissure Ptérygo-Maxillaire en mm perpendiculaire a FH (Ar-
Ptm)

Angle entre Nasion — Sella — Articulaire en degrés (N-S-Ar)

Basion a Sella en mm (Ba-S)

Angle entre Basion — Sella — Nasion en degrés (Ba-S-N)

Epine nasale postérieure a épine nasale antérieure en mm (PNS-ANS)
Articulaire & Gnathion en mm (Ar-Gn)

Gonion & Articulaire en mm (Go-Ar)

Pogonion a Gonion par rapport au plan mandibulaire en mm (Go-Pg(MP))
Angle entre Articulaire — Gonion — Menton en degrés (Ar-Go-Me)

Nasion a épine nasale antérieure en mm perpendiculaire au plan horizontal
HP (N-ANS)

Epine nasale antérieure 4 Menton en mm perpendiculaire 3 HP (ANS-Me)
Angle entre ligne épine nasale antérieure a épine nasale postérieure avec HP
en degrés (NF-HP)

Angle entre le plan mandibulaire et HP en degrés (MP-HP)

Angle entre Nasion ~ Point A — Pogonion en degrés (N-A-Pg)

Point A & Point B sur plan occlusal en mm (A-B(OP))

Nasion a Point A en mm sur HP (N-A(HP))

Nasion a Point B en mm sur HP (N-B(HP))

Nasion a Pogonion en mm sur HP (N-Pg(HP))
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- Point A a Point B en mm sur HP (A-B(HP))

- Sella a Gnathion en mm (Y-axis)

- Angle entre le Y-axis et le plan HP

- Angle entre Sella — Nasion — Point A en degrés (SNA)

- Angle entre Sella — Nasion — Point B en degrés (SNB)

- Angle entre Point A — Nasion — Point B en degrés (ANB)

3.6 CALIBRAGE DES MESURES

Apres calibrage avec un crine qui avait des micro-vis en métal implantées au
niveau du plan sagittal médian, toutes nos mesures ont €t€ ajustées par le facteur de 0,92
(Figure 23). Par conséquent, nos mesures représentent des distances réelles au niveau du

complexe cranio-facial.

Figure 23: Crane utilisé pour le calibrage des appareils céphalométriques de
I’Hopital Sainte-Justine et de I’ Université de Montréal.

(Photo : Dr Nabil Ouatik)
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3.7 ANALYSE DES DONNEES

Les données provenant des mesures des radiographies céphalométriques latérales
sont numériques (mm ou degrés). Les comparaisons statistiques entre les trois groupes
(SPR-H, SPR-N et de contrdle) ont été réalisées en utilisant le test one-way ANOVA
(comparaisons pairées Contrdle-SPR-N, Controle-SPR-H, SPR-N-SPR-H). Les
comparaisons statistiques concernant la glossoptose (sévérité de la détresse respiratoire
1, 2 et 3) ont étés réalisées en utilisant le test ANOVA également (comparaisons pairées
1-2, 1-3, 2-3). Les comparaisons statistiques ont été réalisées a deux temps (T1 et T2).
Le seuil de signification a été établi a p<0,05 qui signifie qu’il y a moins de 5% de

chances qu’une différence détectée soit due au hasard.



CHAPITRE 4

RESULTATS
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Dans 1’étude présente, on peut compter 5 groupes a I’étude. Etant donné qu’on
veut étudier I’influence de I’hypodontie et de la sévérité de la glossoptose a la naissance
sur la morphologie mandibulaire, il a fallu diviser notre groupe témoin, composé de 32
patients atteints de la SPR, dans un premier temps selon I’hypodontie (SPR-H, SPR-N)
et dans un deuxiéme temps selon la sévérité de la détresse respiratoire a la naissance.
Les patients atteints de la SPR, lors de leur admission a I’hdpital Ste-Justine, sont
classifiés selon quatre groupes de sévérité (1, 2a, 2b, 3). Pour des raisons statistiques,
nous avons rggroupé les groupes de sévérité 2a et 2b en | pour aboutir avec 3 groupes de
détresse respiratoire (glossoptose) (1, 2, 3). Toutes les informations concernant 1’age et
la répartition selon le sexe des groupes témoin et de contrle se retrouvent dans les

tableaux VIIT 3 XV.

4.1 DISTRIBUTION SELON L’AGE

Les tableaux suivants montrent qu’il y a des petites différences entre nos
groupes, expérimentaux et de contrdle concernant I’age (Tableaux VII, IX, X, XI).
Toutefois, ces différences sont non statistiquement significatives. Les comparaisons
statistiques multiples utilisant le test ANOVA (contrdle-SPR-N, controle-SPR-H et
SPR-N-SPR-H ainsi que glossoptose 1-2, 1-3 et 2-3) pour I’age montrent un P>0,900.

Tableau VIII : Distribution selon l’dge pour le groupe SPR-N, SPR-H et le groupe

controle a T1.



Tableau IX : Distribution selon l’dge pour le groupe SPR-N, SPR-H et le groupe

contréle a T2.

1,282

Tableau X : Distribution selon I’dge pour le groupe de glossoptose de sévérité 1, 2 et 3
aTl.

Tableau XI : Distribution selon ’dge pour le groupe de glossoptose de sévérité 1, 2 et 3
aT2.
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4.2 DISTRIBUTION SELON LE SEXE

Les tableaux suivants montrent qu’il y a des petites différences entre nos
groupes, expérimentaux et de contrble, concernant le sexe (Tableaux XII, XIII, XIV,
XV). Toutefois, ces différences sont non statistiquement significatives. Les
comparaisons statistiques multiples utilisant le test Pearson Chi-Square (controle-SPR-
N, contrdle SPR-H et SPR-N-SPR-H ainsi que glossoptose 1-2, 1-3 et 2-3) pour le sexe

montrent un P>0,483.

Tableau XII : Distribution selon le sexe pour les groupes SPR-N, SPR-H et contréle a
Tl

Tableau XIII : Distribution selon le sexe pour les groupes SPR-N, SPR-H et contrdle a
12.
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Tableau XIV : Distribution selon le sexe pour les groupes de glossoptose 1,2 et 3 a
T1.

Tableau XV : Distribution selon le sexe pour les groupes de glossoptose 1, 2 et 3 a T2.

4.3 TEST DE FIABILITE INTRA ET INTER-EXAMINATEUR

Une analyse statistique a été effectuée pour évaluer la fiabilit€ intra- et inter-
examinateurs. Le premier investigateur (CS) a trac€ a deux reprises 10 films
céphalométriques choisis au hasard. Les mémes films ont étés tracés a une reprise par le
deuxieme investigateur (HEK). Pour le test ICC, un résultat supérieur a 0,91 est
considéré comme trés bon, entre 0,90 et 0,71 comme bon, entre 0,70 et 0,51 comme
modéré, entre 0,50 et 0,31 comme médiocre et un résultat entre 0,30 et 0,0 est considéré
comme tres mauvais. Les résultats obtenus pour les tests de fiabilité sont compilés ci-

dessous (Tableau XVI).
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Tableau XVI : Valeurs des tests de fiabilité ainsi que l'intervalle pour les mesures

céphalométriques latérales.

4.4 MESURES CEPHALOMETRIQUES LATERALES
Les valeurs des 26 mesures des tracés céphalométriques latéraux a T1 et T2 ont
été analysées et comparées entre elles selon 1’hypodontie (SPR-N, SPR-H, contrdle),

dans un premier temps, et selon la sévérité de la glossoptose, dans un deuxieéme temps.
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Dans les tableaux qui suivent se trouvent les valeurs moyennes ainsi que les valeurs du
« p » aprés analyse statistique des comparaisons multiples avec le test ANOVA. De plus,

des graphiques ont été créés afin de mieux visualiser les résultats.

4.4.1 Valeurs céphalométriques pour la base crinienne des groupes SPR-H, SPR-N et
contréole a T1

Parmi les moyennes des mesures céphalométriques analysées pour la base
cranienne, les valeurs de S-Ar, N-S-Ar, Ar-Ptm, Ba-S et Ba-S-N sont statistiquement
significatives (p<0,05) pour les comparaisons entre le groupe contréle et soit le groupe
SPR-H ou N. Les comparaisons entre SPR-N et SPR-H n’ont pas montré de valeurs

statistiquement significatives pour la base cranienne (Tableau XVII).



61,14(0,45)

'60,78(0,81)

96

0,697

| 61,14(0,45) 62,46(1,05) |[0,482
60,78(0,81) | 62,463(1,05) | 0,415

[ 26,89(2,04) | 28,56(2,74) 0,006
[26,89(2,04) 27,24(3,03) | 0,635
28,56(2,74) | 27,24(3,03) | 0,125

123,19(4,05) | 122,90(4,80) 0,784
123,19(4,05) 120,403,48) | 0,036
122,90(4,80) | 120,40(3,48) | 0,232

[29.33246) | 27,00(2,46) 0,000
29,33(2,46) 26,33(1,79) | 0,000

| 27,00(2,46) | 26,33(1,79) | 0,446
37,42(0,30) | 40,57(0,54) 0,000
37,42(0,30) 39,31(0,70) | 0,016

| 40,57(0,54) | 39,31(0,70) | 0,158
131,14(4,08) | 129,48(6,32) 0,158

[ 131,14(4,08) 128,24(3,58) | 0,047
129,48(6,32) | 128,24(3,58) | 0,462

Tableau XVII : : Moyennes et valeurs du ‘p’ pour les valeurs céphalométriques

latérales de la base cranienne pour le groupe témoin (SPR-N, SPR-H) et controle a T1.

4.4.2 Valeurs céphalométriques pour le maxillaire et la mandibule des groupes SPR-
H, SPR-N et controlea Tl

Parmi les moyennes des mesures céphalométriques analysées pour le maxillaire
et la mandibule, les valeurs Ar-Gn, Go-Ar, Go-Pg, Ar-Go-Me, SNA, SNB et ANB sont
statistiquement significatives (p<0,05) pour les comparaisons entre le groupe contrdle et

soit le groupe SPR-H ou N. Les valeurs Go-Pg et ANB sont statistiquement
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significatives (p<0,05) pour les comparaisons entre les groupes SPR-N et SPR-H
(Tableau X VIII).



143.92(2,88)

| 44,092,73) 0,816

143,92(2,88) 44,53(3,25) | 0,504
' 44,092,73) | 44,53(3,25) | 0,680
84,96(4,24) | 83,40(5,87) 0,203
84,96(4,24) 80,21(5,45) | 0,002
83,40(587) | 80,21(545) | 0,070

135,28(2,48) | 32,60(4,76) 0,002
35,28(2,48) 32,14(3,58) | 0,002
32,60(4,76) | 32,14(3,58) | 0,690

160,03(3,68) | 58,08(4,23) 0,310
60,03(3,68) 55,56(5,00) | 0,001

| 58,98(4,.23) | 55,56(5,00) | 0,022
128,10(4,24) | 132,33(7,06) 0,002

[ 128.104.24) 134,15(527) | 0,000
132,33(7,06) | 134,15(5.27) | 0,326

81,12(3,14) | 78,65(3,00) 0,002
81,12(3,14) 78,83(3,04) | 0,021
78,65(3,00) | 78,83(3,04) | 0872

[76,652,49) |72,51(3,17) 0,000
76,65(2,49) 70,87247) | 0,000
72,51(3,17) | 70,87247) | 0,091

447(181) | 6,15(1,46) 0,001
4.47(1,81) 7,96(2,83) | 0,000
6,15(1,46) | 7,96(2,83) | 0,010

Tableau XVIII : : Moyennes et valeurs du ‘p’ pour les valeurs céphalométriques
latérales du maxillaire et de la mandibule pour le groupe témoin (SPR-N, SPR-H) et

controle a T1.
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4.4.3 Valeurs céphalométriques pour la hauteur faciale des groupes SPR-H, SPR-N
et controlea Tl

Parmi les moyennes des mesures céphalométriques analysées pour le maxillaire
et la mandibule, les valeurs N-ANS, ANS-Me, NF-FH, MP-FH sont statistiquement
significatives (p<0,05) pour les comparaisons entre le groupe contrdle et soit le groupe
SPR-H ou N. La valeur ANS-Me est statistiquement significative (p<0,05) pour les
comparaisons entre les groupes SPR-N et SPR-H (Tableau XIX).

41,75(2,56) 44,53(2,69)

41,75(2,56) 43,82(4,68) |0,027
4453(2,69) | 43,82(4,68) | 0,507

49,003,11) [ 53,25(4,78) 0,000
| 49,00(3,11) 50,50(2,60) | 0,174
53,25(4,78) | 50,50(2,60) | 0,032

0,81(5,39) 6,99(5,21) 0,000

[ 0,81(5,39) 8,57(4,66) 0,000
6,99(5,21) 8,57(4,66) 0,415

27,03(2,47) | 35,96(6,55) 0,000
27,03(2,47) 35,53(5,53) | 0,000

35,96(6,55) 35,53(5,53) 0,773

Tableau XIX : : Moyennes et valeurs du ‘p’ pour les valeurs céphalométriques

latérales pour la hauteur faciale du groupe témoin (SPR-N, SPR-H) et controle a Tl.

4.4.4 Valeurs céphalométriques pour le profil facial des groupes SPR-H, SPR-N et
controle a Tl

Parmi les moyennes des mesures céphalométriques analysées pour le maxillaire
et la mandibule, les valeurs Y-axis angle, A-B (OP), N-A (FH), N-B (FH), N-Pg (FH),
A-B (FH), Y-axis, N-A-Pg, sont statistiquement significatives (p<0,05) pour les
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comparaisons entre le groupe contrdle et soit le groupe SPR-H ou N. Les valeurs N-A-
Pg, Y-axis, A-B (FH) sont également statistiquement significatives (p<0,05) pour les
comparaisons entre les groupes SPR-N et SPR-H (Tableau XX).



9,26(3,91)

111.87(3,58)

101

0,021

19,26(3,91) 15,29(6,92) | 0,000
11,87(3,58) | 15,29(6,92) | 0,032

[0,402,00 | -0,653,0) 0,685
-0,40(2,0) 2,20(2,93) | 0,017
0,653,00 | -2,20293) | 0,073

1,522,43) | -3,68(2,59) 0,001
-1,52(2,43) 3,55(2,63) | 0,011
3,68(2,59) | -3,55(2,63) | 0,889

8,49(3,40) | -15,20(4,52) 0,000
-8,49(3,40) -17,34(3,71) | 0,000
115,204,52) |-17,34(3,71) | 0,115

| -10,17(3,89) | -15,95(5,18) 0,000
-10,17(3,89) ~18,08(4,80) | 0,000
-15,95(5,18) | -18,08(4,80) | 0,179

~7.00(2,04) | -11,50(2,37) 0,000
~7,00(2,04) -13,77(3,48) | 0,000
“11,502,37) | -13,77(3,48) | 0,009

96,97(4,71) | 104,15(7,42) 0,000
96,97(4,71) 99,95(5,79) | 0,088
104,15(7,42) | 99,95(5,79) | 0,039

60,48(2,13) | 66,01(4,12) 0,000
60,48(2,13) 65,23(4,16) | 0,000
66,01(4,12) | 65,23(4,16) | 0,465

pour le profil facial du groupe témoin (SPR-N, SPR-H) et contrdle a T1.

Tableau XX: : Moyennes et valeurs du ‘p’ pour les valeurs céphalométriques latérales
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4.4.5 Valeurs céphalométriques pour la base crdnienne des groupes SPR-H, SPR-N et
controle a T2

Parmi les moyennes des mesures céphalométriques analysées pour la base
cranienne, les valeurs de S-Ar, Ar-Ptfn et Ba-S sont statistiquement significatives
(p<0,05) pour les comparaisons entre le groupe contrble et soit le groupe SPR-H ou N.
Les comparaisons entre SPR-N et SPR-H ont montré que seule la valeur Ba-S est

statistiquement significative pour la base cranienne (Tableau XXI).



63,75(2,83)

| 63,10(5,26)

63,75(2,83) 64,42(3,81) 0,572
63,10(5,26) 64,42(3,81) 0,339
30,25(2,81) 32,82(2,88) 0,001
30,25(2,81) 30,85(2,34) 0,511
32,82(2,88) 30,85(2,34) 0,068
122,79(4,21) | 123,48(3,89) 0,545
122,79(4,21) 122,59(4,40) |0,883
123,48(3,89) | 122,59(4,40) | 0,580
31,59(2,52) 28,48(2,24) 0,000
31,59(2,52) 28,73(2,62) 0,001
28,48(2,24) 28,73(2,62) 0,788
40,92(2,29) 44,93(3,16) 0,000
40,92(2,29) 41,82(2,29) 0,276
44.93(3,16) 41,82(2,29) 0,002
129,51(3,90) | 128,28(3,45) 0,231
129,51(3,90) 128,05(3,46) | 0,240
128,28(3,45) | 128,05(3,46) | 0,869

Tableau XXI1 : : Moyennes et valeurs du ‘p’ pour les valeurs céphalométriques

latérales de la base cranienne pour le groupe témoin (SPR-N, SPR-H) et controle a T2.
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4.4.6 Valeurs céphalométriques pour le maxillaire et la mandibule des groupes SPR-
H, SPR-N et controle a T2

Parmi les moyennes des mesures céphalométriques analysées pour le maxillaire
et la mandibule, les valeurs Ar-Gn, Go-Ar, Go-Pg, Ar-Go-Me, SNA, SNB et ANB sont
statistiquement significatives (p<0,05) pour les comparaisons entre le groupe controle et
soit le groupe SPR-H ou N. Les valeurs Ar-Gn et Go-Pg sont statistiquement
significatives (p<0,05) pour les comparaisons entre les groupes SPR-N et SPR-H
(Tableau XXII, graphique 1, 2, 3) .



147,18(2,69)

46,35(3,95)

0,319

47,18(2,69) 4598(3.27) | 0,237
46,35(395) | 45,98(3,27) | 0,751

93,48(3,75) | 92,86(8,36) 0,673
193,48(3,75) 88,25(7,07) | 0,005
92,86(8,36) | 88,25(7,07) | 0,030

39,06(2,77) | 36,84(5,60) 0,031
39,06(2,77) 36,64(4,55) | 0,052
36,84(5,60) | 36,64(4,55) | 0,884

66,99(3,30) | 66,07(5,96) 0,411
66,99(3,30) 60,52(4,59) | 0,000
66,07(596) | 60,52(4,59) | 0,001

125,52(5,85) | 130,07(9,09) 0,011
125,52(5,85) 131,04(3,37) | 0,012
130,07(9,09) | 131,04(4,37) | 0,699

81,93(3,79) | 78,35(3,14) 0,001
81,93(3,79) 78,60(3,76) | 0,007
7835(3,14) | 78,60(3,76) | 0,859

78,89(3,03) | 74,09(3,30) 0,000
78,89(3,03) 72,08(3,06) | 0,000
74,09(3,30) | 72,08(3,06) | 0,093

3,1002,08) | 4,.27(2,07) 0,054
3,10(2,08) 6,53(2,99) | 0,000
427207) | 6,53(2,99) | 0,009

Tableau XXII: : Moyennes et valeurs du ‘p’ pour les valeurs céphalométriques
latérales du maxillaire et de la mandibule pour le groupe témoin (SPR-N, SPR-H) et

contrdle a T2.
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Graphique 1 : Dispersion des valeurs de Go-Pg pour chacun des patients contriles,

SPR-H et SPR-NaTl et T2
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Graphique 2 : Dispersion des valeurs de Ar-Gn pour chacun des patients contréles,

SPR-H et SPR-Na Tl et T2
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Graphique 3 : Dispersion des valeurs de ANB pour chacun des patients contrdle, SPR-
Het SPR-NaTletT2

4.4.7 Valeurs céphalométriques pour la hauteur faciale des groupes SPR-H, SPR-N
et controle a T2

Parmi les moyennes des mesures céphalométriques analysées pour le maxillaire
et la mandibule, les valeurs N-ANS, ANS-Me, NF-FH, MP-FH sont statistiquement
significatives (p<0,05) pour les comparaisons entre le groupe contrdle et soit le groupe
SPR-H ou N. La valeur ANS-Me est statistiquement significative (p<0,05) pour les
comparaisons entre les groupes SPR-N et SPR-H (Tableau XXIII) .



4551(2,61)

49,54(4.19)

[45,51(2,61) 47,68(3,44) | 0,037
49,54(4,19) | 47,68344) 0,119

53,42(3,50) | 59,66(6,31) 0,000
53,42(3,50) 55,34(4,62) | 0,182
59,66(6,31) | 55,34(4,62) | 0,011

1,00638) | 6,75(4,40) 0,000
1,00(6,38) 7,87(4,35) | 0,001
6,75(4,40) | 7,874,35) | 0,615

24,84(3,75) | 35,14(6,91) 0,000
24,84(3,75) 33,50(5,74) | 0,000
35,14(691) | 33,50(5,74) | 0,376

Tableau XXIII : : Moyennes et valeurs du ‘p’ pour les valeurs céphalométriques

latérales pour la hauteur faciale du groupe témoin (SPR-N, SPR-H) et controle a T2.

4.4.8 Valeurs céphalométriques pour le profil facial des groupes SPR-H, SPR-N et
controle a T2

Parmi les moyennes des mesures céphalométriques analysées pour le maxillaire
et la mandibule, les valeurs Y-axis angle, A-B (OP), N-A (FH), N-B (FH), N-Pg (FH),
A-B (FH), Y-axis, N-A-Pg, sont statistiquement significatives (p<0,05) pour les
comparaisons entre le groupe contrdle et soit le groupe SPR-H ou N. Les valeurs N-A-
Pg, Y-axis, A-B (FH) sont également statistiquement significatives (p<0,05) pour les

comparaisons entre les groupes SPR-N et SPR-H (Tableau XXIV, graphique 4, 5).
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533(4,73) | 7,21(5,96)
5,33(4,73) 12,39(8,75) | 0,000
7,21(5,96) 12,39(8,75) | 0,018

0,02(2,33) -0,12(3,28) 0,867
0,02(2,33) -1,85(4,36) | 0,061
-0,12(3,28) | -1,85(4,36) | 0,126

-0,89(3,19) | -4,41(2,95) 0,000
-0,89(3,19) -4,05(3,48) | 0,003
-4,41(2,95) |-4,05(3.48) 0,768

-6,00(4,43) | -14,25(5,35) 0,000
-6,00(4,43) -16,69(4,71) | 0,000
-14,25(5,35) | -16,69(4,71) |0,175

-6,41(5,03) | -14,06(6,17) 0,000
-6,41(5,03) -17,22(6,22) | 0,000
-14,06(6,17) |-17,22(6,22) |0,131

-5,04(2,53) | -9,83(3,28) 0,000
-5,04(2,53) -12,65(3,46) | 0,000
9,83(3,28) |-12,65(3,46) [ 0,010

106,52(4,11) | 116,48(9,89) 0,000
106,52(4,11) 108,88(6,89) [ 0,241
116,48(9,89) | 108,88(6,89) [ 0,002

59.47(2,87) | 66,37(4,05) 0,000
59,47(2,87) 65,70(4,06) | 0,000
66,37(4,05) | 65,70(4,06) | 0,596

Tableau XXIV: : Moyennes et valeurs du 'p’ pour les valeurs céphalométriques

latérales pour le profil facial du groupe témoin (SPR-N, SPR-H) et contréle a T2.
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Graphique 4 : Dispersion des valeurs de N-A-Pg pour chacun des patients contrile,

SPR-H et SPR-NaTl etT2

10 T L
O_ p—
1
[«}]
5
© 10~ .
o)
=
20+ 7 GROUPE
" ctrl
® spr-h
-30° ® gspr-n
ABHPT1 ABHPT2
Trial

Graphique 5 : Dispersion des valeurs de A-B(HP) pour chacun des patients contrdle,
SPR-H et SPR-NaTl etT2



111

4.4.9 Valeurs céphalométriques pour la base cranienne des groupes de glossoptose 1,
2et3aTl
Parmi les moyennes des mesures céphalométriques analysées pour la base

cranienne, la valeur de Ba-S est statistiquement significative (p<0,05) pour les

comparaisons entre le ‘groupe de glossoptose 1, 2 et 2, 3 (Tableau XXV).

62,29(3,83) | 60,51(1,56)
62,29(3,83) 60,27(1,66) 0,318
60,51(1,56) | 60,27(1,66) 0,921

27,.81(2,89) | 27,55(1,73) 0,836
27,81(2,89) 29,27(3,86) 0,272

| 27,55(1,73) | 29,27(3,86) 0,262
121,79(4,04) | 121,38(5,37) 0,834
121,79(4,04) 123,04(4,88) | 0,546
121,38(5,37) | 123,04(4,88) | 0,486

27372,17) | 25,55(2,18) 0,059
27.372,17) 26,61(2,10) 0,437
25,55(2,18) | 26,61(2,10) 0,354

[20,83(1,59) | 37,93(1,82) 0,018
40,83(1,59) 40,79(4,94) 0,975
37,03(1,82) | 40,79(4,94) 0,049

[127,944,80) | 128,63(4,01) 0,765
127,94(4,80) 132,07(7,57) | 0,095
128,634,01) | 132,07(7,57) | 0,222

Tableau XXV : : Moyennes et valeurs du ‘p’ pour les valeurs céphalométriques

latérales de la base crdnienne pour les groupes de glossoptose 1,2 et 3a Tl.
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4.4.10 Valeurs céphalométriques pour le maxillaire et la mandibule des groupes de
glossoptose 1,2 et 3 a Tl

Parmi les moyennes des mesures céphalométriques analysées pour le maxillaire
et la mandibule, les valeurs Go-Ar, Ar-Go-Me et ANB sont statistiquement
significatives (p<0,05) pour les comparaisons entre le groupe de glossoptose 1, 2 et 3
(Tableau XXVI, graphique 6, 7, 8).



[[44,732,11)

[43,17(1,41)

| 44,73(2,11) 44,34(5,18) 0,764
' 43,17(1,41) 44,34(5,18) 0,446
84,22(5,68) | 80,22(4,73) 0,107
84,22(5,68) 79,58(6,28) 0,076
80,22(4,73) 79,58(6,28) 0,826
33,93(4,58) | 32,01(3,46) 0,273
33,93(4,58) 29,27(2,73) 0,015
32,01(3,46) 29,27(2,73) 0,197
58,86(4,31) [ 56,023(4,55) 0,183
58,86(4,31) 56,78(6,36) 0,348
56,023(4,55) | 56,78(6,36) 0,765
[131,13@,92) | 132,33(7,02) 0,641
| 131,13(4,92) 138,36(6,82) 0,011
132,33(7,02) | 138,36(6,82) 0,058
78,52(2,96) | 79,39(3,01) 0,512
78,52(2,96) 78,43(3,26) 0,945
79,39(3,01) 78,43(3,26) 0,546
72,49(2,91) | 71,48(2,89) 0,440
72,49(2,91) 70,93(3,42) 0,259
71,48(2,89) 70,93(3,42) 0,729
6,03(1,91) 7,93(3,07) 0,045
6,03(1,91) 7,50(0,93) 0,132
7,93(3,07) 7,50(0,93) 0,701

Tableau XXVI: : Moyennes et valeurs du ‘p’ pour les valeurs céphalométriques

latérales du maxillaire et de la mandibule pour les groupes de glossoptose 1, 2 et 3 a T1.
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4.4.11 Valeurs céphalométriques pour la hauteur faciale des groupes de glossoptose 1,
2et3aTl
Parmi les moyennes des mesures céphalométriques analysées pour la hauteur

faciale, aucune différence n’est statistiquement significative pour les comparaisons entre

les groupes de glossoptose 1, 2 et 3 (Tableau XVII).

42.52(3.27)

44,87(2,50) 0,125
44,87(2,50) 44,78(5,42) 0,957
42,523.27) | 44,78(5.42) 0,218

| 53,16(4,88) 50,99(2,10) 0,248
[53,16(4,88) 51,32(4,48) 0,347
50,09(2,10) | 51,32(4,48) 0,883

[7.313,77) 7,95(5,79) 0,773
7,31(4,77) 7,83(5,34) 0,823

| 7,95(5,79) 7,83(5,34) 0,064
34,85(5,15) | 34,29(4,75) 0,824
[34,85(5,15) 39,80(8,40) 0,072
34,29(4,75) | 39,80(8,40) 0,081

Tableau XXVII : : Moyennes et valeurs du ‘p’ pour les valeurs céphalométriques

latérales pour la hauteur faciale des groupes de glossoptose 1, 2 et 3a T1.

4.4.12 Valeurs céphalométriques pour le profil facial des groupes de glossoptose 1, 2
et3aTl

Parmi les moyennes des mesures céphalométriques analysées pour le profil
facial, aucune différence n’est statistiquement significative pour les comparaisons entre

les groupes de glossoptose 1, 2 et 3 (Tableau XX VIII).



3
11,955,000 | 13,83(7,19) 04 o .

| 11,95(5,00) 15,29(247) | 0,168
13,83(7,19) 1529(247) | 0,595

0,322,75) | -2,24(1,80) 0,138

20,32(2,75) 2.274,18) | 0,150

2,24(1,80) 2.274,18) | 0,984

3,82(2,59) | -3,00(2,58) 0,469

13,82(2,59) 3,902,72) | 0,948

73,00(2,58) 3.902,72) | 0,512

[-15,33(,17) | -16,49(4,45) 0,542
115,33(4,17) “17,08(4,81) | 0,383

16,49(4,45) | -17,08(4,81) | 0,798

16,22(4,82) | -16,55(5,76) 0,885

116,22(4,82) [18,26(537) | 0,389

116,55(5,76) | -18,26(5,37) | 0,528

11,492,55) | -13,48(4,11) 0,124

T11,49(2,55) 13,17(2,19) | 0,214

13,48(4,11) | -13,17(2,19) | 0,836

[ 104,14(5,94) | 99,08(5,05) 0,101
104,14(5,94) 102,76(10,53) | 0,663

99,08(5,03) 102,76(10,53) | 0,316

65,25(3,16) | 65,03(4,31) 0,900

65,25(3,16) 67,64(5,70) | 0,202

65,03(3,31) 67,64(5,10) | 0,441

latérales pour le profil facial des groupes de glossoptose 1,2 et3aTl.

Tableau XXVIII : : Moyennes et valeurs du ‘p’ pour les valeurs céphalométriques
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4.4.13 Valeurs céphalométriques pour la base crdnienne des groupes de glossoptose 1,
2et3aT2
Parmi les moyennes des mesures céphalométriques analysées pour la base

cranienne, aucune différence n’est statistiquement significative (p<0,05) pour les

comparaisons entre le groupe de glossoptose 1, 2 et 3 (Tableau XXIX).

63,09(4,22)

64,40(5,13)
64,40(5,13) 62,28(4,77) 0,371
63,09(4,22) 62,28(4,77) 0,759
32,04(3,16) | 31,62(2,13) 0,741
| 32,043,16) 32,77(3,04) 0,607
31,62(2,13) 32,77(3,04) 0,468
122,43(3,93) | 122,24(4,38) 0,909
122,43(3,93) 126,12(4,03) | 0,059
' 122,24(4,38) | 126,12(4,03) | 0,074
29,02(2,54) | 27,36(1,62) 0,112
29,02(2,54) 29,10(2,41) 0,943
27,36(1,62) 29,10(2,41) 0,174
44,14(3,45) | 42,46(2,58) 0,244
[44,143,45) 4450337) | 0818
42,46(2,58) 44,50(3,37) 0,251
127,54(3,17) | 127,76(3,42) 0,879
| 127,54(3,17) 130,40(3,55) | 0,086
| 127,763.42) | 130,40(3,55) | 0,153

Tableau XXIX : : Moyennes et valeurs du ‘p’ pour les valeurs céphalométriques

latérales de la base crdnienne pour les groupes de glossoptose 1, 2 et 3 a T2.




117

4.4.14 Valeurs céphalométriques pour le maxillaire et la mandibule des groupes de
glossoptose 1, 2 et 3 a T2

Parmi les moyennes des mesures céphalométriques analysées pour le maxillaire
et la mandibule, aucune différence n’est statistiquement significative pour les

comparaisons entre les groupes de glossoptose 1, 2 et 3 (Tableau XXX, graphique 6, 7,
8). |



[45,27(3,57)
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47,06(3,90)
47,06(3,90) 45,34(3,11) 0,342
45,27(3,57) 45,34(3,11) 0,973
92,21(9,12) | 89,79(8,01) 0,512
92,21(9,12) 90,13(6,00) 0,609
89,79(8,01) 90,13(6,00) 0,939
37,16(536) | 36,50(5,46) 0,778
37,16(5,36) 36,12(4,98) 0,689
36,50(5,46) 36,12(4,98) 0,897
65,44(6,90) | 62,50(4,61) 0,278
65,44(6,90) 62,23(5,34) 0,284
62,50(4,61) 62,23(5,34) 0,935
128,52(7,71) | 130,30(3,66) 0,584
128,52(7,71) 135,42(9,70) | 0,062
130,30(3,66) 135,42(9,70) | 0,208
78,47(3,65) | 79,25(3,45) 0,604
78,47(3,65) 77,30(2,30) 0,478
79,25(3,45) 77,30(2,30) 0,294
73,54(4,08) | 73,48(2,31) 0,966
73,54(4,08) 72,62(2,57) 0,580
73,48(2,31) 72,62(2,57) 0,645
4,94(2,58) 5,79(3,29) 0,483
4,94(2,58) 4,70(2,14) 0,856
5,79(3,29) 4,70(2,14) 0,465

Tableau XXX: : Moyennes et valeurs du ‘p’ pour les valeurs céphalométriques

latérales du maxillaire et de la mandibule pour les groupes de glossoptose 1, 2 et 3 a
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Graphique 6 : Dispersion des valeurs de Ar-Go pour chacun des patients de

glossoptose 1, 2(2a,2b) et 3a T1 et T2
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Graphique 7 : Dispersion des valeurs de Ar-Go-Me pour chacun des patients de
glossoptose 1, 2(2a,2b) et 3a T1 et T2
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Graphique 8 : Dispersion des valeurs de ANB pour chacun des patients de glossoptose

1,2(2a2b)et3aTl et T2

4.4.15 Valeurs céphalométriques pour la hauteur faciale des groupes de glossoptose 1,
2et3aT2

Parmi les moyennes des mesures céphalométriques analysées pour la hauteur
faciale, aucune différence n’est statistiquement significative pour les comparaisons entre

les groupes de glossoptose 1, 2 et 3 (Tableau XXXI).



49,33(3,90) | 47,08(3,53) T0.204
149,33(3,90) 49,95(4,57) 0,746
47,08(3,53) | 49,95(4,57) 0,189
58,00(7,42) | 56,75(4,38) 0,434
58,90(7,42) 57,53(4,18) 0,652
56,75(4,38) | 57,53(4,18) 0,816
7,61(4,69) 6,55(5,20) 0,595
7,61(4,69) 6,93(2,23) 0,758
6,55(5,20) 6,93(2,23) 0,875
[34,18(5,50) | 32,49(3,53) 0,548
34,18(5,50) 38,07(10,37) | 0,216
| 32,49(3,53) | 38,07(10,37) | 0,116

Tableau XXXI : : Moyennes et valeurs du ‘p’ pour les valeurs céphalométriques

latérales pour la hauteur faciale des groupes de glossoptose 1,2 et 3 a T2.

4.4.16 Valeurs céphalométriques pour le profil facial des groupes de glossoptose 1, 2
et3aT2

Parmi les moyennes des mesures céphalométriques analysées pour le profil facial,
aucune différence n’est statistiquement significative pour les comparaisons entre les

groupes de glossoptose 1, 2 et 3 (Tableau XXXII).



19.31(9,60)
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8,01(7,47) 10,907
8,91(7,47) 9,65(4,97) 0,845
9,31(9,60) 9,65(4,97) 0,936
-0,68(4,05) -1,06(4,45) 0,826
-0,68(4,05) -0,63(2,21) 0,978
-1,06(4,45) -0,63(2,21) 0,840
-4,37(3,46) -3,35(3,14) 0,468
~4,37(3,46) -5,27(2,02) 0,558
| -3,35(3,14) -5,27(2,02) 0,270
-15,01(6,34) | -14,54(3,66) 0,841 e
| -15,01(6,34) -16,42(3,97) 0,590
-14,54(3,66) | -16,42(3,97) 0,520
-15,30(7,47) | -13,60(5,08) 0,547
-15,30(7,47) -17,37(4,29) 0,508
-13,60(5,08) | -17,37(4,29 0,283
| -10,64(3,97) |[-11,19(3,58) 0,738
[ -10,64(3,97) -11,16(3,01) 0,772
-11,19(3,58) | -11,16(3,01) 0,991
114,78(10,86) [ 110,92(7,05) 0,373
114,78(10,86) 114,21(9,52) [ 0,904
110,92(7,05) [114,219,52) |0,537
65,93(3,59) | 64,73(3,51) 0,487
65,93(3,59) 68,43(5,14) 0,198
64,73(3,51) | 68,43(5,14) 0,091

latérales pour le profil facial des groupes de glossoptose 1,2 et 3a T2.

Tableau XXXII : : Moyennes et valeurs du ‘p’ pour les valeurs céphalométriques



CHAPITRE 5

DISCUSSION
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5.1 DISTRIBUTION SELON LE SEXE

Le groupe témoin est composé de 32 patients atteints de la forme isolée de la
SPR dont 17 filles (53%) et 15 gargons (47%). Ces résultats se situent parmi les résultats
des autres études publiées a ce sujet, soit a peu prés 1 :1 avec une 1égére prédominance
pour les filles. Cependant, il y a de grandes controverses sur ce sujet'*'>'*'®, Lorsqu’on
divise ce groupe de patients selon I’hypodontie (SPR-H, SPR-N) et selon le degré de
sévérité de glossoptose (1, 2 et 3) présente a la naissance, les mémes proportions de sexe
persistent. Le groupe contrdle, qui a été construit & partir de la banque de données de
Demirjian, a respecté les proportions de filles et de gargons dans les groupes
expérimentaux pour que les comparaisons puissent se réaliser avec le moins de facteurs
confondants possible. Les comparaisons statistiques multiples avec le test « Pearson
Chi-Square » entre les groupes contrdles et expérimentaux montrent que les petites
différences qui existent ne sont pas statistiquement significatives (p=0,483, p=0,493,
p=0,333, p=0,362).

5.2 COMPARAISONS ENTRE LES GROUPES EXPERIMENTAUX (SPR-H,
SPR-N) ET LE GROUPE CONTROLE

5.2.1 Discussion des valeurs céphalométriques pour la base crianienne

Apres 'examen des valeurs obtenues pour la base crénienne, on retrouve
plusieurs différences statistiquement et cliniquement significatives entre les groupes
expérimentaux et de contrdle . A T1, pour les groupes SPR, on retrouve une longueur de
la base cranienne postérieure plus élevée (S-Ar, Ba-S) que chez la population normale ce
qui est en désaccord avec les résultats publiées par Laitinen et al. (1997)°°. De plus
’angle de la base cranienne est plus petit que chez la population normale.

La croissance de la base crénienne a une influence sur la croissance des
maxillaires. En général, une croissance diminuée et un angle obtus au niveau de la base
cranienne se répercute en une rétrusion bi-maxillaire.

La SPR se caractérise par une rétrusion mandibulaire et maxillaire*****"*2, Etant

donné que dans notre échantillon la base cranienne postérieure est plus longue et que son
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angle est plus aigu (& T1), cela pourrait étre expliqué comme un mécanisme
compensatoire qui tend a minimiser la rétrusion bi-maxillaire.

A T2, le méme patron persiste au niveau de la longueur de la base cranienne,
mais il semble qu’il y ait nor\tnalisation au niveau son éngulation. A T2, il n’y a plus de
différence statistiquemerit significative entre les groupes expérimentaux (SPR-H, SPR-

N) et contrdle pour les valeurs N-S-Ar et Ba-S-N (angle de la base cranienne).

5.2.2 Discussion des valeurs céphalométriques pour le maxillaire et la mandibule

En examinant les valeurs obtenues pour le maxillaire et la mandibule, on
remarque qu’il y a beaucoup de différences sfatistiquement et cliniquement
significatives entre les groupes expérimentaux et le groupe controle a TIl. Les
différences obtenues représentent une rétrognathie mandibulaire et maxillaire. Les
patients de notre échantillon atteints de SPR ont une branche montante plus courte (Ar-
Go), un corps mandibulaire plus court (Go-Pg), une longueur mandibulaire globale plus
courte (Ar-Gn), un angle gonial ouvert (Ar-Go-Me) ce qui suggére une hyper-
divergence au niveau vertical, un angle SNA et SNB diminué, ce qui indique une
rétrusion bi-maxillaire, et un angle ANB augmenté qui pourrait servir comme indice
pour une Cl II squelettique. Ces différences sont en accord avec d’autres études publiées
sur le sujet49’5 031,52
| A T2, le méme patron de différences existe. La croissance ne semble pas avoir
aidé au rattrapage du retard qui existe & T1 chez les sujets SPR, ce qui est en accord avec
plusieurs études publiées sur le sujet de la croissance de rattrapage (Randall et al.®,
Vegter F. et al."®, Daskalogiannakis et al.'*?) et en désaccord avec d’autres (Ranta et

al.*) Shprintzen et al.''®). Selon nos résultats, on peut continuer & se questionner sur

’existence de cette « croissance de rattrapage ».

5.2.3 Discussion des valeurs céphalométriques pour la hauteur faciale

En examinant les valeurs obtenues pour la hauteur faciale, on remarque qu’il y a
plusieurs différences statistiquement et cliniquement significatives qui montrent que les
patients atteints de SPR ont une hauteur faciale augmentée. Les valeurs N-ANS (hauteur

du tiers moyen), ANS-Me (hauteur du tiers inférieur), NF-FH (inclinaison du plan
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palatin), MP-FH (angle du plan mandibulaire) sont plus grandes pour les sujets atteints
de SPR et cela est statistiquement significatif & T1. Ces résultats sont en accord avec
Hermann et al.(2003)". A T2, les mémes différences statistiquement significatives
existent, ce qui montre qu’en plus du manque de croissance de rattrapage, il n’y a pas de

normalisation au niveau de la direction de croissance, qui est verticale.

5.2.4 Discussion des valeurs céphalométriques pour le profil facial

En examinant les valeurs pour le profil facial, on remarque beaucoup de
différences statistiquement et cliniquement significatives entre les groupes SPR et le
groupe contrdle. Les valeurs pour le profil facial des sujets SPR montrent une convexité
faciale augmentée (N-A-Pg), une relation squelettique de « CI II » (A-B(OP), A-B(FH)),
une rétrusion bi-maxillaire plus marquée (N-A (FH), N-B(FH), N-Pg (FH)) et une
direction de croissance plus verticale (Y-axis, Y-axis angle). Ces différences sont en
accord avec plusieurs études ayant décrit la morphologie craniofaciale des sujets SPR
par rapport a la population®**®*'2, A T2, ces différences persistent et semblent méme
s’accentuer (les valeurs du p sont plus petites, ce qui montre que les différences sont de

plus en plus statistiquement significatives).

5.3 COMPARAISONS ENTRE LES GROUPES SPR-H ET SPR-N

Une seule étude publiée jusqu’a aujourd’hui s’est intéressée au sujet de
I’hypodontie et de son influence sur la morphologie et la croissance cranio-faciales des
sujets atteints de la SPR. Comme mentionné précédemment, il existe dans la littérature
des études qui montrent que la prévalence de I’hypodontie est plus élevée chez des sujets
atteints de la SPR¥”®®. Suri et al.(2006)" ont montré qu’en présence d’hypodontie
mandibulaire, les sujets SPR ont des relations squelettiques de CI I plus sévéres que
les sujets SPR avec dentition compléte. De plus, en présence d’hypodontie, les
incréments de croissance sont plus petits, ce qui accentue cette différence avec le groupe

SPR de dentition normale.
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5.3.1 Discussion des valeurs céphalométriques pour la base crénienne

Dans notre échantillon, en examinant les valeurs obtenues par la comparaison
entre le groupe SPR-H et SPR-N pour la base crianienne a T1, aucune différence
statistiquement significative n’a pu étre démontrée. Ces résultats sont en accord avec
Suri et al. (2006)". A T2, selon nos résultats, la base cranienne postérieure est plus courte
pour le groupe SPR avec hypodontie mandibulaire et cela est statistiquement significatif.
Cette observation n’a pas été rapportée par I’étude de Suri et al.(2006)”. Concernant
I’inclinaison de la base cranienne (Ba-S-N), nous n’avons pas trouvé de différence
statistiquement significative dans les deux temps (T1 et T2), ce qui est en désaccord
avec Suri et al.”. Selon eux I’inclinaison de la base crénienne chez les SPR avec
hypodontie est plus grande & T2. Etant doriné que dans notre projet T2 représente 1’age
de 12,5 ans en moyenne et que celui de Suri et al. 16,6 ans, cette observation pourrait
étre confirmée dans un temps ultérieur pour notre échantillon également.

La nature génétique de [I’hypodontie est clairement rapportée dans la

67686970 Y e fait qu’en présence d’hypodontie, la base crinienne postérieure

littérature
soit plus courte et que celle-ci soit une structure craniofaciale qui, normalement, ne
comporte pas de dents, supporte la théorie de Vastardis (2000), qui suggere que les
défauts du complexe craniofacial peuvent €tre masqués par le remodelage osseux de

surface et que I’agénésie dentaire peut servir comme indicateur de ces défauts®.

5.3.2 Discussion des valeurs céphalomeétriques pour le maxillaire et la mandibule

En examinant les valeurs obtenues suite & une comparaison entre les groupes
SPR-H et SPR-N, le groupe hypodontique & T1 montre une longueur du corps
mandibulaire plus petite (Go-Pg (MP)) et un angle ANB plus grand que le groupe SPR
avec dentition normale. Ces différences sont statistiquement et cliniquement
significatives et montrent que le groupe SPR-H a des relations squelettiques de « C1 II »
plus séveres ainsi qu’une micrognathie mandibulaire plus marquée. Contrairement & Suri
et al. (2006)’, nous n’avons pas (;bservé de différence au niveau de la hauteur de la
branche montante entre les deux groupes (SPR-H et SPR-N). A T2, ces différences sont
toujours présentes. De plus, la valeur céphalométrique Ar-Gn est plus petite pour le

groupe SPR-H a T2 et cette différence est statistiquement significative. Avec ces
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résultats, on peut affirmer que la croissance n’a pas aidé au rattrapage de cette différence

entre les deux groupes.

5.3.3 Discussion des valeurs céphalométrigues pour la hauteur faciale

En examinant les valeurs obtenues suite a une comparaison entre le groupe SPR-
H et SPR-N pour la hauteur faciale a T1, il n’y a aucune différence qui soit
statistiquement significative sauf pour la hauteur du tiers inférieur qui est plus petite
pour le groupe SPR-H comparé au groupe SPR-N. A T2, cette différence existe et est
encore plus statistiquement significative (p=0,0032 a T1 et p=0,0011 a T2). Cette

différence n’a pas été détectée par Suri et al.(2006)7..

5.3.4 Discussion des valeurs céphalométriques pour le profil facial

En examinant les valeurs obtenues suite & une comparaison entre les groupes
SPR-H et SPR-N pour le profil facial a T1, plusieurs valeurs indiquent des différences
statistiquement et cliniquement significatives. Le groupe SPR-H montre une convexité
faciale (N-A-Pg) augmentée, une valeur A-B (FH) (position relative de la mandibule par
rapport au maxillaire) augmentée, et une longueur du Y-axis (plan entre S (Sella) et Gn
(Gnathion)) augmentée. Ces différences montrent que dans notre échantillon, les patients
atteints de SPR et d’hypodontie mandibulaire ont des relations squelettiques de Cl 1I
plus sévéres. A T2, les mémes différences existent et sont encore plus statistiquement

significatives. Ces résultats sont en accord avec Suri et al.(2006)’.

5.4 COMPARAISONS ENTRE LES GROUPES DE GLOSSOPTOSE 1,2 OU (2A
ET2B) ET 3

L¢tude de Schubert et al.2005)® supporte la théorie selon laquelle la
micrognathie mandibulaire est I’anomalie principale du fait qu’aucune corrélation
valable n’a pu étre établie entre la largeur de la fente, la position de la langue et la
sévérité de la rétrognathie. Les sujets de cette étude étaient des souris de race A/WySn
qui montrent un taux de fente palatine spontanée de 44%°7. Notre étude est la seule
ayant étudi¢ la corrélation entre le degré de sévérité de la glossoptose & la naissance et la

morphologie et la croissance craniofaciale chez des sujets atteints de la SPR.
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5.4.1 Discussion des valeurs céphalométriques po>ur la base crdnienne

En examinant les valeurs obtenues par les comparaisons au niveau de la base
cranienne, une seule valeur montre une différence statistiquement significative a T1.
C’est la longueur de la base cranienne postérieure (Ba-S). La différence se retrouve entre
le groupe de glossoptose de sévérité 1 et 2 et non entre le groupe 1 et 3. Donc, on ne
peut pas affirmer qu’il y a une corrélation entre la sévérité de la glossoptose et la
longueur de la base cranienne. La petite taille de 1’échantillon du groupe de sévérité 2 et
la similitude de la longueur de la base cranienne du groupe 1 et 3 rendent cette
différence statistiquement significative, mais non cliniquement significative. A T2,

aucune différence statistiquement significative n’a été détectée.

5.4.2 Discussion des valeurs céphalométriques pour le maxillaire et la mandibule

En examinant les valeurs obtenues pour le maxillaire et la mandibule, on
remarque plusieurs valeurs qui montrent des différences statistiquement et cliniquement
significatives a T1. Les sujets du groupe de sévérité de glossoptose 3 comparé€ au groupe
de sévérité 1 ont une branche montante plus courte (Ar-Go) et un angle gonial plus
ouvert (Ar-Go-Me). Les sujets du groupe de sévérité 2 comparé au groupe de sévérité 1
ont un angle ANB plus €é1évé mais ceci n’est pas cliniquement significatif.

Avec ces différences statistiquement svigniﬁcatives détectées, on -peut affirmer
que plus le degré de sévérité de la glossoptose est élevé, plus les relations squelettiques
tendent vers la Cl II avec une direction de croissance plus verticale. Cependant, a T2,
des petites différences existent encore, mais elles ne sont plus statistiquement
significatives. La croissance tend a favoriser les groupes de glossoptose sévere.

Selon ces résultats, étant donné que la sévérité de la glossoptose affecte la
morphologie mandibulaire a T1, il y a encore place a I’argumentation en ce qui concerne
I’anomalie principale de la triade classique des caractéristiques cliniques qui est la

micrognathie, selon plusieurs chercheurs®®'%21:22:34:55.56
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5.4.3 Discussion des valeurs céphalométriques pour la hauteur faciale
~ En examinant les valeurs obtenues pour la hauteur faciale, certaines différences

existent 2 T1 et T2 mais elles ne sont pas statistiquement significatives.

' 5.4.4 Discussion des valeurs céphalométriques pour le profil facial
En examinant les valeurs obtenues pour le profil facial, certaines différences

existent 2 T1 et T2 mais elles ne sont pas statistiquement significatives.



CHAPITRE 6

CONCLUSIONS



132

Les patients atteints de la SPR comparés a la population normale présentent :

et,

Un angle de la base cranienne plus petit qui semble se normaliser avec la

croissance,

Une longueur de la base cranienne postérieure plus élevée.
Une rétrognathie mandibulaire et maxillaire.

Une hauteur faciale augmentée (tiers moyen et inférieur).
Une convexité faciale augmentée.

Une relation squelettique de « C1 II » plus sévére.

Une rétrusion bi-maxillaire plus marquée.

Ces caractéristiques ne se normalisent pas avec la croissance (entre T1 et T2).

Les patients atteints de la SPR avec hypodontie mandibulaire comparés a ceux avec

dentition compléte présentent :

Une base cranienne postérieure plus courte (observation a T2 uniquement).
Une longueur du corps mandibulaire plus petite.

Un angle ANB plus grand.

Une hauteur du tiers inférieur plus petite.

Une convexité faciale augmentée.

Une valeur A-B (FH) (position relative de la mandibule par rapport au
maxillaire) augmentée.

Une longueur du Y-axis (plan entre S (Sella) et Gn (Gnathion)) augmentée.

Ces caractéristiques ne se normalisent pas avec la croissance.

Les patients atteints de la SPR avec une sévérité de glossoptose de 3 comparés a ceux

avec une sévérité de 1 présentent :

Une branche montante plus courte.

Un angle gonial plus ouvert.

Ces caractéristiques se normalisent avec la croissance (entre T1 et T2).
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En concluant, les principaux buts de notre étude €taient :

l.

De déterminer s’il existe une relation entre 1’hypodontie mandibulaire et
la morphologie mandibulaire & un 4ge prédéterminé.

De déterminer s’il existe une relation entre le degré de la sévérité de la
glossoptose a la naissance et la morphologie mandibulaire future.

De savoir s’il est réaliste d’utiliser des caractéristiques cliniques comme
I’hypodontie et la glossoptose pour pouvoir prévoir la morphologie

mandibulaire future.

Suite a I’analyse de nos résultats on peut affirmer que :

1.

Il _existe une corrélation entre 1’hypodontie mandibulaire et la
morphologie craniofaciale chez des sujets atteints de la SPR. Ces patients
ont des relations squelettiques de Cl II plus marquées qui ne se
normalisent pas avec la croissance.

Il existe une corrélation entre le degré de sévérité de glossoptose a la
naissance et la morphologie mandibulaire. Avec cette condition, la
mandibule a une branche montante plus courte et un angle gonial plus
ouvert que ceux avec une glossoptose moins sévere. Cependant, avec la
croissance, ces anomalies s’atténuent.

Il _est réaliste d’utiliser des caractéristiques cliniques comme

I’hypodontie et la glossoptose pour pouvoir prévoir la morphologie
mandibulaire future. Les patients atteints de SPR avec hypodontie ont des
relations squelettiques de Cl II plus sévéres avec un potentiel de
croissance qui ne favorise pas le rattrapage de ce retard. La glossoptose,
par contre, est une caractéristique clinique moins « sévére », car la
croissance tend a minimiser les décalages observés a un jeune age.

Finalement, nous proposons que les caractéristiques cliniques

d’hypodontie et de glossoptose chez les patients atteints de la SPR soient

“utilisées comme aides au diagnostic et & la planification des traitements

orthodontiques. Les parents pourront étre informés a temps sur les

traitements a venir et leur pronostic. Nous proposons comme recherche future

que les mesures céphalométriques soient re-effectuées, lorsque 1’échantillon
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de patients SPR sera plus grand et lorsque les sujets seront en période de
croissance post-pubertaire. Ces comparaisons pourront éclairer davantage le
sujet tres controversé sur la « croissance de rattrapage ».

Thesleff (2000)* a noté que “tous les génes qui ont été associés a la
morphodifférenciation lors du développement dentaire ont des fonctions
régulatrices au niveau d’autres organes aussi ». Etant donné que notre projet
démontre une corrélation entre 1’hypodontie, la morphologie cranio-faciale et
la croissance mandibulaire chez des sujets atteints de la forme non-
syndromique de la séquence de Pierre-Robin, nous proposons comme avenue
pour des recherches futures des études qui vont clarifier I’aspect génétique de

cette anomalie.
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