Cas clinique

Manifestations craniofaciales et dentaires

de la pseudohypoparathyroidie : une observation exceptionnelle

Craniofacial and dental manifestations in a case of pseudohypoparathyroidism:

an exemplary observation
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RESUME

La pseudohypoparathyroidie est une affection héréditaire rare, caractérisée par des résistances hormonales
multiples. L'examen clinique et radiologique d’une patiente de 26 ans, atteinte d’une pseudohypoparathyroi-
die, montre un sujet brachycéphale, euryprosope (du grec : eurus, large et prosopsis, visage) et transfrontal,
avec un étage moyen de la face diminué, des arcades dentaires larges, des diastéemes, des dents hypopla-
siques avec des racines courtes et des pulpes larges ainsi qu’un prognathisme (classe lll squelettique) majoré
par une propulsion spontanée due a I'absence de calage postérieur bilatéral. La mandibule est courte, arquée,
ancrée postérieurement, avec un champ mandibulaire développé, associée a une brachymaxillie ; les corti-
cales des os du crane sont denses, la pneumatisation des sinus importante.

Une image radioclaire, peu dense et large, située entre les deux incisives centrales maxillaires fait évoquer un
kyste de la papille palatine. (Med Buccale Chir Buccale 2006; 12: 83-88).
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SUMMARY

Pseudohypoparathyroidism is a rare hereditary disease characterized by a multiple hormonal resistance. Clinical
and radiographic investigations concerning a 26 years old woman have shown a brachycephal, euryprosope and
transfrontal subject with a middle level of the face reduced, broad dental arches, diastemas, hypoplasias, short
roots with denticles and a prognatism lincked with the skeletal classe Ill and the propulsion of the jaw because of
the loss of posterior wedging. The jaw is short, curved, in posterior position with an augmentation of the mandi-
bular field and a brachymaxilly; the corticals of the bone of the skull are dense, the pneumatisation is important
with broad sinus.

A clear radiographic image, broad and not very dense can be seen between the two maxillary central incisors which
can refer to a cyst of the palatin papilla.(Med Buccale Chir Buccale 2006; 12: 83-88).
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La pseudohypoparathyroidie (PHP) est une affec-
tion héréditaire rare dont la fréquence semble étre
cependant sous-estimée. Albright et coll. en ont
fait la premiére description en 1942 évoquant déja
la notion de résistance hormonale 1. Elle se tra-
duit par la résistance des tissus cibles a I’action
de la parathormone (PTH), hormone hypercalcé-
miante produite par les glandes parathyroides.

On distingue différentes formes de PHP répon-
dant a une physiopathologie différente, basée sur
la résistance rénale a la PTH : le type | (avec les
sous-types la, Ib et Ic) et le type Il 2o, A cHté de
ces deux types principaux, il existe la pseudop-
seudohypoparathyroidie, souvent assimilée a la
PHP de type la. La forme la plus courante, la PHP
de type la ou ostéodystrophie héréditaire
d’Albright (OHA), est caractérisée par différents
signes cliniques : une petite taille, une obésité, un
retard mental fréquent d’intensité faible ou modé-
rée, une acromicrie par brachyphalangie (au
niveau des pouces) ou brachymétatarsie (4° ou 5°
rayons) donnant des mains et des pieds courts
et trapus, associés a des anomalies cervicofa-
ciales (cou court, facies arrondi lunaire, traits
empatés, nez aplati). La PHP s’accompagne
d’une hypocalcémie et d’'une hypophosphorémie
avec des anomalies de la vitamine D, la PTH, le

PTHrP (parathyroid hormone-related peptide) et
la calcitonine. Des anomalies craniofaciales et
surtout dentaires sont habituellement observées :
hypoplasie de I’émail, anomalies du cément,
chambres pulpaires larges avec des calcifications
intrapulpaires, voire parfois des calcifications
intracanalaires rs11.1320, Une observation typique
et particulierement caractéristique est rapportée
ci-dessous.

OBSERVATION

Elle concerne une patiente agée de 26 ans pré-
sentant une PHP de type la, répondant aux critéres
cliniques de 'OHA (petite taille, facies lunaire, cou
court, surcharge pondérale...).

Examen clinique

A I'examen clinique exobuccal, on note un aspect
brachycéphale, euryprosope (du grec : eurus, large
et prosopis, visage) et transfrontal, avec un étage
moyen du massif facial de taille réduite (Fig. 1).
A 'examen endobuccal, les arcades dentaires sont
larges et les diastemes généralisés. La patiente pré-
sente une macroglossie probablement fonction-
nelle. La mandibule est large, arquée, ancrée

Figure 1 : Aspect clinique de la patiente, de face et de profil : on note le caractére euryprosope, transfrontal et la

diminution de hauteur de I’étage moyen du massif facial.

Clinical aspect of the patient in fullface and profile view: we can notice a euryprosope, transfrontal patient with a

reduction of the size of the middle part of the face.
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postérieurement. Une absence de calage posté-
rieur bilatéral provoque une propulsion spontanée
de la mandibule sans retentissement sur les articu-
lations temporo-mandibulaires. Les dents ont des
racines assez courtes avec une chambre et des
canaux pulpaires larges. On observe des hypopla-
sies de I'émail se traduisant par des plages de cou-
leur jaune brunatre sur plusieurs dents (11, 12, 13,
21,22, 23) et des caries (17, 24 et 46) (Fig. 2).

Examen radiologique

Une radiographie panoramique dentaire (Fig. 3) ainsi
gu’une radiographie rétroalvéolaire centrée sur 11
et 21 (Fig. 4) ont été réalisées. La 18 est incluse et
iln’y a pas d’image de pulpolithe. Une image radio-
claire large et peu dense est visible entre les inci-
sives centrales supérieures.

L’analyse des téléradiographies sagittale, axiale et
frontale montre une classe lll squelettique avec pro-
gnathisme ainsi qu’une brachymaxillie et un champ

Figure 2 : Aspect de la denture avec occlusion anté-
rieure : présence de diastemes et d’hypoplasies de
I’émail.

Dental aspect with anterior occlusion: presence of dias-
temas and hypoplasias of the enamel.

Figure 3 : Radiographie panoramique : édentation pos-
térieure importante bilatérale, dents avec des racines
courtes, et une chambre pulpaire large.

Panoramic X-ray : important bilateral posterior eden-
tation, teeth with short roots and broad pulp.

Figure 4 : Radiographie rétroalvéolaire centrée sur 11
et 21 : image radio-claire entre les racines des inci-
sives centrales faisant évoquer un kyste de la papille
palatine.

Retroalveolar radiograph between 11 and 21: clear
image between the roots of the central incisors cor-
responding to a probable cyst of the palatin papilla.

mandibulaire développé (Fig. 5) selon I'analyse de
Delaire #. De plus, la patiente présente une pneu-
matisation importante des sinus maxillaires et du
sinus frontal. Les corticales de la vo(te du crane
sont denses et épaisses.

COMMENTAIRES

Ce cas illustre bien les différentes anomalies cra-
niofaciales et buccodentaires de la PHP de type
la. Les anomalies observées seraient la consé-
quence de I’hypocalcémie, de I’hyperphospha-
témie et de la faible concentration plasmatique
du calcitriol r2. Ces anomalies sont également
présentes dans I’hypoparathyroidie ou I’'on peut
observer des anomalies dentaires semblables .
Néanmoins, dans la PHP, ces anomalies sont
présentes en dépit d’'une concentration élevée
de PTH immunoréactive circulante, démontrant
que la physiopathologie de I’hypocalcémie dans
la PHP est différente de celle de I’hypoparathy-
roidie.

médecine
buccale
chirurgie
buccale

voL. 12, N° 2
2006

page 85



F.G. Wemeau et V. Vlaeminck-Guillem

médecine
buccale
chirurgie
buccale

voL. 12, N° 2
2006

page 86

Figure 5 : Téléradiographies sagittale et frontale : classe Il squelettique et pneumatisation importante des sinus
Saggital and frontal radiograph: skelettical classe Ill and important pneumatisation of the sinus.

Anomalies dentaires

Les dents de la patiente ont une grande chambre
pulpaire et des racines relativement courtes. Ce
caractére s’observe communément dans la PHP :
chambres pulpaires larges avec des calcifications
intrapulpaires, voire intracanalaires, des racines
courtes avec un apex émoussé .

Les hypoplasies amélaires sont associées a des
hypoplasies dentinaires 21320ce qui se traduit par
des taches jaune brunatre et par une susceptibi-
lité a la carie. Des plages de couleur jaune bru-
natre ont été observées chez cette patiente et la
susceptibilité a la carie est sans doute respon-
sable en partie de la présence de nombreuses
caries, des restaurations dentaires et de son
édentation partielle.

La PHP est secondaire a une anomalie du récep-
teur commun a la PTH/PTHrP, le PTHR1 [26]. Le
PTHrP est un peptide de structure analogue a
celle de la PTH, qui a été identifié initialement
comme facteur responsable d’une hypercalcé-
mie maligne . Des études génétiques sur la sou-
ris et chez ’lhomme dans la chondrodysplasie de
Bloomstrand, affection ou il existe une anomalie
du récepteur PTHR1, ont apporté des rensei-
gnements sur le r6le du PTHrP; I'inactivation du
récepteur PTHR1 démontre qu’un déficit en
PTHrP entraine le plus souvent des troubles dans

le développement des seins, de la peau et des
dents 20,

Chez les feetus de souris transgéniques pour le
récepteur PTH/PTHrP, on a remarqué que les
dents en développement restaient impactées
dans I'os alvéolaire, ce qui se traduit par un retard
d’éruption 9, En plus, ces études sur les souris
ont mis en évidence le r6le du PTHrP dans la
régulation de la formation des ostéoclastes dans
le microenvironnement de la dent 7 : il semble
controler leur turn-over et leur apoptose 824, Le
PTHrP intervient dans le processus d’éruption de
la dent car il est indispensable pour la formation
et I’activation des ostéoclastes durant le déve-
loppement normal des dents ©121415.1827,

Chez cette patiente, seule la 18 est incluse mais
cette inclusion peut étre indépendante de la PHP.

Anomalies craniofaciales

Dans I’OHA, on peut observer plusieurs anoma-
lies craniofaciales. La hauteur de I’étage moyen
de la face est diminuée et la mandibule en Iéger
prognathisme. L’ensellure nasale est marquée et
les orifices narinaires sont, en général, orientés
vers I'avant.

La patiente présente I’'aspect caractéristique,
observé dans I'OHA, a savoir un aspect brachy-
céphale, euryprosope et transfrontal ©. Le pro-
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gnathisme résulte de deux composantes : une
classe lll squelettique et une propulsion sponta-
née due a I’absence de calage postérieur bilaté-
ral. Les arcades dentaires sont larges avec des
diastemes.

Chez des souris transgéniques, I'inactivation du
gene du PTHrP engendre une structure craniofa-
ciale particuliere. L'influence du PTHrP semble
étre liée a ses effets sur les ostéoclastes mais
aussi sur la tension des muscles masseters 2. La
maturation des chondrocytes et la formation de
I’os enchondral sont accélérées dans la chon-
drocrane (lame criblée de I’ethmoide, corps du
sphénoide et basi-occipital) et dans les syn-
chondroses 1012, De la méme fagon, dans la PHP,
les sutures semblent se fermer précocement, limi-
tant ainsi la croissance suturale. Ces différentes
anomalies aboutissent a une platybasie avec
épaississement de la vo(te du crane, intéressant
surtout la diploé et la table interne ©3; ces signes
sont retrouvés dans le cas rapporté.

La radiographie rétroalvéolaire faite dans la région
des incisives centrales supérieures révéle une
zone osseuse peu dense, large, siégeant entre les
incisives centrales supérieures, faisant évoquer
un kyste de la papille palatine.
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