Oligodontie par agénésie du bloc incisif maxillaire : une nouvelle dysplasie fronto-nasale ?
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Introduction Agénésie dentaire : Oligodontie :
« Correspond a I’'absence d’un a 5 germes dentaires » Agénésie d’au moins 6 dents
 Anomalie dentaire la plus frequente (1,6 a 9,6% en population générale) temporaires et/ou permanentes
 Touche plus frequemment les dents permanentes (prémolaires) « Concerne 0,14% de la population
« Concernant les incisives les latérales maxillaires sont les plus générale

freguemment absentes et l'incisive médiane unique la plus rare

Obse rvation « 2¢me gnfant d’'une fratrie de deux de parents non apparentés (Figure 1)
 Né eutrophe au terme d’une grossesse sans complications
 Deéveloppement staturo-pondéral, moteur et cognitif normal
- Pas de malformation craniofaciale : visage symeétrique, front, ailes du nez, philtrum normaux, os propres du nez
présents, pas d’hyper/hypotélorisme (Figure 2)
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 Diagnostic d’oligodontie posé a 22 mois devant I'absence des incisives maxillaires temporaires malgre I’éruption
physiologique des autres dents temporaires et des germes des incisives permanentes au scanner (Figure 3). l
Hypothese d’'un traumatisme facial écartée a 'anamnese
 Le scanner cranio-encéphalique montre une lame osseuse tres fine avec hypoplasie du palais primaire
 L’IRM a 2 ans ne montre pas d’holoprosencéphalie lobaire
« A4 ans I’examen endo buccal montre 16 dents temporaires présentes, une gencive normale, un palais primaire court
avec frein labio-maxillaire papillaire pénétrant et un inversé d’articulé antérieur par hypomaxillie (Figure 4)
« CGH sans désequilibre pathologique avec une résolution de 400 kb
« Séquencage de génome long-read en trio en cours Figure 4

Le cas clinique rapporté est une présentation ultra-rare d’oligodontie.
Un seul cas sporadique d’agéenésie des 4 incisives maxillaires permanentes et des 2 incisives latérales temporaires est
rapporté dans la littérature chez une patiente de 10 ans sans investigation génétique ( ) (1).

D’un point de vue embryologique, les incisives maxillaires et le palais primaire dérivent du bourgeon frontonasal
(BFN). Les autres dérives du BFN (front, os propres du nez, philtrum, choanes) sont nhormaux chez notre patient et la
patiente rapportée en 2018. L'association hypoplasie du palais primaire — agénésie des incisives maxillaires suggere
une anomalie du développement de I'extremité anterieure du BFN.

Cette nouvelle oligodontie pourrait donc s’intégrer dans le spectre des
dysplasies fronto-nasales ( ) (2).

PITX2, dont des variants hétérozygotes sont rapportés dans le syndrome
d’Axenfeld-Rieger (avec fréequente agenésie d’une incisive ou plus (3))
est un gene candidat.
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