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Réhabilitation esthétique d’un cas  
de dysplasie fibreuse maxillaire chez 
 l’enfant

RÉSUMÉ

La dysplasie fibreuse (DF) osseuse est une patho-

logie osseuse rare, congénitale et bénigne dans 

laquelle le tissu osseux sain est remplacé par du 

tissu fibro-osseux. Les lésions peuvent affecter 

un ou plusieurs os, notamment les os des mâ-

choires. Une adolescente de 13 ans a consulté 

pour des échecs d’éruption des dents perma-

nentes maxillaires gauches et une asymétrie du 

tiers moyen de l’hémiface gauche. L’analyse ra-

diologique a mis en évidence des inclusions des 

dents permanentes dans un tissu osseux hyper-

trophique, hyperdense et faiblement trabéculé. 

Afin de restaurer l’esthétique du sourire, une 

prise en charge associant décoronation et res-

taurations collées a été privilégiée. L’évolution de 

la DF aurait tendance à ralentir après la puberté, 

permettant ainsi de planifier des thérapeutiques  

à long terme dès la fin de la croissance. Cepen-

dant, il existe peu de données sur le recours à 

l’implantologie dans le cas de lésions osseuses 

sclérotiques. Les conséquences esthétiques et 

fonctionnelles d’une DF maxillaire peuvent être 

majeures sur le plan bucco-dentaire. Leur prise 

en charge au cas par cas fait intervenir une 

équipe pluridisciplinaire, nécessitant un suivi de 

l’enfance jusqu’à l’âge adulte. 

Image en haut : Vue endobuccale avant et après la réha-

bilitation esthétique chez une adolescente présentant 

une dysplasie fibreuse maxillaire

MOTS-CLÉS
Dysplasie fibreuse, échec d’éruption, ankylose, 
décoronation, prothèse, esthétique
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Introduction
La dysplasie fibreuse (DF) osseuse est une pathologie bénigne 
non néoplasique caractérisée par l’apposition d’un tissu fibreux 
et osseux immature d’architecture atypique à la place de l’os 
médullaire sain (Gokce & Beyhan 2020). Son expansion est lente 
et peut entraîner des déformations et une fragilité osseuse 
(Gokce & Beyhan 2020). Elle est non héréditaire, due à une muta-
tion somatique de type gain de fonction du gène GNAS, codant la 
sous-unité alpha de la protéine Gs. Cette mutation a pour effet 
de déréguler la production d’AMP (adénosine 3’5’ monophos-
phate) cyclique et de stimuler constamment l’adényle cyclase 
(Javaid et coll. 2019). La DF peut être associée à des manifesta-
tions cutanées (tâches café au lait) et des endrocrinopathies 
dans le syndrome rare de McCune-Albright (Omim 174800 ; Or-
pha : 562) (Javaid et coll. 2019).
En ce qui concerne les formes non syndromiques, la prévalence 
est difficile à estimer du fait de leur caractère généralement 
asymptomatique (Atalar et coll. 2015). Le diagnostic est le plus 
souvent réalisé chez l’enfant et le jeune adulte (Atalar et coll. 
2015). Il existe des formes monostotiques et des formes polyos-
totiques (Javaid et coll. 2019). Les lésions fibro-dysplasiques 
peuvent affecter n’importe quel os. Tibia, fémur, humérus, 
côtes et les os du crâne et de la face sont les plus fréquemment 
touchés (Atalar et coll. 2015). Près de 30 % des patients souf-
frant de DF présentent des atteintes des structures crânio-fa-
ciales (Atalar et coll. 2015). Nous nous intéresserons en parti-
culier aux formes affectant les os maxillaires.

Les examens radiographiques de routine sont généralement à 
l’origine de la découverte fortuite de la pathologie. L’imagerie 
tomographique à faisceau conique (CBCT) est l’examen de choix 
pour l’évaluation des caractéristiques radiologiques des lésions 
maxillaires (Gokce & Beyhan 2020, Atalar et coll. 2015). L’aspect 
radiologique est variable en fonction de la composition et de 
l’architecture de la lésion. Il peut être d’allure sclérotique quand 
la quantité de matrice osseuse minéralisée est plus importante, 
en verre dépoli, ou au contraire d’aspect kystique avec des li-
mites bien définies (Gokce & Beyhan 2020, Atalar et coll. 2015, 
Javaid et coll. 2019). Des lésions d’allure mixte sont également 
décrites (Gokce & Beyhan 2020, Atalar et coll. 2015, Javaid et 
coll. 2019).

Les lésions fibro-dysplasiques des maxillaires peuvent affec-
ter la croissance alvéolaire, le développement dentaire et 
l’éruption provoquant ainsi des malocclusions (Akintoye et 
coll. 2013, Javaid et coll. 2019). L’objectif de ce travail est de dé-
crire les caractéristiques cliniques et radiologiques d’un cas de 
DF maxillaire de l’enfant entraînant des anomalies majeures de 
l’éruption des dents permanentes, ainsi que sa prise en charge.

Patient, matériel et méthodes
Patient
La patiente âgée de 13 ans a été reçue en consultation au Centre 
de référence des maladies rares orales et dentaires (réseau 
O-Rares) de Strasbourg, France, avec pour motif principal de 
consultation une asymétrie faciale du tiers médian et un défaut 
d’éruption de l’incisive centrale permanente supérieure gauche 
(21).

Matériel et méthodes
Les données phénotypiques ont été enregistrées dans le registre 
D[4]/phénodent (Diagnosing Dental Defects Database), approuvé 
par la CNIL (Commission Nationale Informatique et Libertés, 
numéro 908416), après information orale et écrite du sujet et 

des titulaires de l’autorité parentale. Leurs consentements ont 
été recueillis oralement et par écrit pour l’utilisation des don-
nées cliniques, radiologiques et des photographies.

L’imagerie tridimensionnelle a été réalisée dans l’unité fonc-
tionnelle de radiologie du Pôle de Médecine et Chirurgie Buc-
co-dentaires des Hôpitaux Universitaires de Strasbourg, dans le 
cadre de la prise en charge diagnostique et thérapeutique. Le 
protocole d’acquisition était basé sur un champ en haute réso-
lution sur un appareil CBCT (NewTom VGi, QR s.r.L, Vérone, 
Italie).

Les prélèvements de tissus réalisés lors de la biopsie ont été 
fixés, puis coupés et colorés avec une coloration hématoxy-
line-éosine avant observation au microscope optique.

Résultats
Caractéristiques cliniques
La patiente a consulté pour une asymétrie faciale d’évolution 
lente remarquée par les parents, sans douleur associée. Les an-
técédents médico-chirurgicaux étaient sans particularité et 
aucune anomalie extraorale n’a été relevée. Les photographies 
réalisées à l’âge de 9 ans montraient un retard d’éruption de la 
12, 21 et 22 (fig. 1 A). L’examen clinique à l’âge de 13 ans a mis 
en évidence plusieurs anomalies de l’éruption : absence 
d’éruption de la 23, 24, et 25 ; éruption incomplète de la 22 et 
éruption incomplète de la 21 en rotation axiale de 90° (fig. 1 B). 
En ce qui concerne 21 et 22, la percussion produisait un son 
métallique suggérant leur ankylose. Les molaires temporaires 
maxillaires gauches étaient présentes sur l’arcade et ne présen-
taient aucune mobilité. Des hypominéralisations amélaires ont 
été observées sur l’ensemble de la denture. Au niveau de l’hé-

Fig. 1 Vue endobuccale à l’âge de 9 ans (A) (courtoisie Dr Gaëlle Harter), de 
13 ans (B) et vue occlusale de la 21 en rotation (C) et de l’élargissement de la 
crête alvéolaire du côté gauche (C : flèches blanches)
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mimaxillaire gauche, la crête alvéolaire présentait une épais-
seur augmentée en comparaison avec le côté controlatéral 
(fig. 1 C). L’examen interarcade révélait une tendance à l’exoc-
clusion du secteur maxillaire gauche, associée verticalement à 
une infraclusion postérieure homolatérale, avec des rapports de 
Classe II dentaire.

Bilan d’imagerie
La radiographie panoramique réalisée a mis en évidence la 
présence de multiples inclusions dentaires maxillaires 
gauches, dans un tissu osseux hyperdense. L’examen CBCT a 
révélé une large zone radio-opaque d’aspect sclérotique au ni-
veau de l’hémimaxillaire gauche, délimitée par la suture pala-
tine médiane en avant et s’étendant jusqu’en regard du germe 
de la dent de sagesse en arrière (fig. 2). Les dents incluses dans 
la lésion étaient en positions ectopiques et pour certaines l’es-
pace desmodontal était discontinu laissant supposer une 
ankylose de ces dents. La première prémolaire (24) présentait 
une angulation radiculaire. Des calcifications intrapulpaires 
ont été détectées au niveau des premières molaires perma-
nentes maxillaires.

Analyse histologique
Le compte-rendu anatomo-pathologique faisait état d’une hy-
perdensité osseuse avec un tissu osseux avasculaire et quasi 
acellulaire. L’analyse microscopique des lésions de DF peut ré-
véler des caractéristiques typiques comme une matrice fibreuse 
et des travées osseuses de forme irrégulière (Burke et coll. 
2017). Ces caractéristiques n’étaient pas retrouvées dans le cas 
décrit, pour autant le diagnostic de DF n’a pas été écarté par les 
biologistes. En effet, les lésions affectant les os maxillaires ont 
tendance à être plus matures et ossifiées que les atteintes du 
squelette appendiculaire (Burke et coll. 2017).

Prise en charge thérapeutique
La prise en charge thérapeutique de cette adolescente s’est dé-
roulée en plusieurs temps et fait intervenir plusieurs spécialités.

 – Le temps orthodontique 
Une première phase orthodontique a débuté en 2014. L’objec-
tif était d’aménager l’espace sur arcade pour l’incisive cen-
trale maxillaire gauche avant de procéder à son dégagement 
et sa traction. Au bout de quatre années, même si la dent a été 
partiellement tractée, sa mise sur arcade complète et la cor-

Fig. 2 Bilan d’imagerie CBCT. Coupes coronales (A, B) et horizontale (D) afin d’évaluer la position des dents permanentes incluses dans un tissu osseux hy-
perdense. Présence de calcifications intrapulpaires (C)
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rection de sa rotation n’ont pas été obtenues (9–2018). Une 
ultime tentative de traction associée à une corticotomie mé-
siale et distale avec un abord palatin a été tentée, sans succès 
(de 6–2019 à 9–2019).

 – Le temps chirurgical 
La conservation de la 21 n’a pas été jugée bénéfique du fait de 
sa position en rotation axiale empêchant la mise en place 
d’artifice prothétique supradentaire. Le choix de la décoro-
nation s’est imposé, permettant ainsi l’élimination de la cou-
ronne (3–2020) (fig. 3). L’objectif de cette approche était 
d’éviter l’effondrement osseux accompagnant toute avul-
sion. Cette technique chirurgicale consiste à sectionner la 
couronne au niveau infraosseux, en prenant garde à éliminer 
tout l’émail et à préserver le périoste. Une surinstrumenta-
tion canalaire permet ensuite de recruter les cellules de la 
papille périapicale et de stimuler l’activité des cellules clas-
tiques qui entraîneront ensuite une résorption radiculaire de 
remplacement. Le biotype parodontal était épais, fibreux et 
adhérent. 
La réalisation préopératoire d’un wax-up comprenant le rem-
placement de la 21 a permis la mise en place postopératoire 
immédiate d’une gouttière thermoformée comprenant une 
dent postiche (21) (fig. 4). Cette gouttière compressive avait 
pour fonction de guider la cicatrisation des tissus mous afin 
d’aménager le parodonte en vue de la réhabilitation prothé-
tique fixée envisagée dans un second temps. Sur le plan esthé-
tique, la gouttière a donné entière satisfaction à la patiente.

 – Le temps de la réhabilitation esthétique 
Après analyse photographique, un projet prothétique a été 
mené et a permis la réalisation d’un wax-up modifiant les 
quatre incisives supérieures ; afin de limiter l’asymétrie faciale 

et d’harmoniser les morphologies coronaires. Par souci d’éco-
nomie tissulaire, seuls des composites esthétiques issus du 
wax-up ont été réalisés sur 11 et 12 (6–2020). En revanche, 
des restaurations en céramique à base de disilicate de lithium 
ont été nécessaires pour les dents 21 et 22 concernées par la 
dysplasie fibreuse (10–2020). La dent 22 a ainsi bénéficié 
d’une facette but margin pour rallonger le bord libre et har-
moniser la ligne du sourire. Le remplacement de la 21 a été 
possible grâce à un bridge cantilever avec une ailette sur la 11 
pour conserver l’évolution conjointe des incisives centrales au 
cours de la croissance (fig. 5). L’espace disponible entre la 22 
et 64 n’est pas suffisant pour accueillir un artifice prothé-
tique, il sera compensé par un composite proximal. 18 mois 
après la fin de la phase prothétique, la patiente et ses parents 
sont satisfaits sur le plan esthétique et fonctionnel.

Discussion

Démarche diagnostique
Les principaux diagnostics différentiels à envisager face à une 
suspicion de DF ostéo-condensante sont les suivants : l’ostéo-
myélite sclérosante chronique, généralement douloureuse (Jia 
et coll. 2021), les lésions ostéo-condensantes d’origine dentaire 
(cémentoblastome, dysplasie cémento-osseuse) localisées en 
regard des apex dentaires, les lésions radio-opaques liées aux 
maladies de Piaget ou de Gardner, généralement polyosto-
tiques, et l’ostéite condensante, souvent associée à des inflam-
mations ou des nécroses pulpaires (Vanhoenacker et coll. 2020).

Dans le cas présenté précédemment, la mutation somatique 
activatrice de GNAS n’a pas été recherchée car son identification 
n’est pas systématique sur des biopsies non lésionnelles comme 

Fig. 3 Vue endobuccale peropératoire après décoronation de la 21 et contrôle radiographique postopératoire confirmant l’élimination complète de la cou-
ronne dentaire

Fig. 4 Vue antérieure après décoronation de l’incisive centrale maxillaire gauche (A). Restauration transitoire du sourire (C) à l’aide d’une gouttière thermo-
formée incluant une dent postiche (B)
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celle de notre cas. De plus, la découverte d’un variant patho-
gène de GNAS ne conditionne pas la prise en charge bucco-den-
taire. Les manifestations cliniques et radiologiques sont relati-
vement spécifiques et suffisantes pour écarter les diagnostics 
différentiels cités plus haut (Burke et coll. 2017). En l’absence 
de symptomatologie extraorale, aucun autre bilan d’exploration 
n’a été réalisé, l’hypothèse d’une atteinte monostotique non 
syndromique étant privilégiée. L’examen de type IRM (imagerie 
par résonnance magnétique) est peu indiqué dans les cas de DF 
avec hyperdensité osseuse sans compression des structures ner-
veuses adjacentes (Atalar et coll. 2015) et n’a donc pas été réa-
lisé. Si une chirurgie de remodelage osseux est nécessaire pour 
corriger l’asymétrie faciale en fin de croissance, l’analyse histo-
logique et moléculaire à partir des déchets opératoires pourrait 
être envisagée. Elle permettrait notamment de faire le diagnos-
tic différentiel avec un fibrome ossifiant (Pereira et coll. 2019). 
La recherche de variants pathogènes du gène GNAS à l’origine de 
la DF peut donner de faux négatifs si l’échantillon analysé 
contient également des tissus sains (Javaid et coll. 2019). Les 
analyses de type séquençage NGS (Next Generation Sequencing) 
sont à privilégier (Javaid et coll. 2019). La réalisation de ce type 
de prélèvement n’entraînerait a priori pas d’accélération de 
l’évolution de la lésion (Javaid et coll. 2019).

Anomalies dentaires associées à la DF
Des anomalies dentaires ont été décrites chez 28 % des patients 
atteints de DF : hypoplasie amélaire ou dentinaire, oligodontie, 
odontomes, taurodontisme (Javaid et coll. 2019). Notre patient 
présentait des zones d’émail hypominéralisé sur l’ensemble des 
dents visibles, comme décrit précédemment dans la littérature 
(Foster et coll. 2014). Les calcifications intrapulpaires au niveau 

des molaires permanentes ont été décrites dans des cas de 
dysplasie odontomaxillaire segmentaire d’aspect radio-opaque, 
en association avec d’autres manifestations buccales (anomalies 
gingivales et dentaires) et/ou extraorales (anomalies cutanées) 
(Armstrong et coll. 2004, Castano et coll. 2020, Heggie & 
Gartshore 2020). Des mobilités dentaires peuvent être décrites 
quand la DF affecte l’os alvéolaire (Petrocelli et coll. 2014).

Prise en charge bucco-dentaire
 – Évolution et prise en charge chirurgicale 
Aucune expansion majeure de la lésion n’a été observée au 
cours du suivi clinique de 36 mois. D’après les travaux de Me-
non et coll., les examens radiologiques révèlent des lésions 
radio-transparentes aux contours bien définis dans les pre-
miers stades de la maladie et plus radio-opaques quand la lé-
sion progresse (Menon et coll. 2013, Petrocelli et coll. 2014, 
Sztuk et coll. 2010). En cas d’évolution de la lésion marquant 
davantage l’asymétrie faciale ou ayant des conséquences 
fonctionnelles majeures, une chirurgie conservatrice de re-
modelage osseux devra être envisagée (Eachempati et coll. 
2015, Petrocelli et coll. 2014). Ces corrections entraînent peu 
de récidives si l’intervention est réalisée après la fin de la 
croissance (Menon et coll. 2013), d’où l’intérêt de privilégier 
une approche conservatrice chez l’enfant et l’adolescent (Pe-
trocelli et coll. 2014). Toutefois, des chirurgies plus radicales 
sont parfois envisagées en fonction de l’étendue de la lésion, 
de sa localisation et de l’âge du patient (Petrocelli et coll. 
2014). L’évolution est lente et se stabilise à la puberté (Ea-
chempati et coll. 2015, Kochanowski et coll. 2018). Un suivi 
clinique et radiologique au long cours est nécessaire bien que 
les transformations malignes soient rares (Javaid et coll. 
2019). Des cas de DF maxillaire avec extension sinusienne ou 
orbitaire ont été décrits (Javaid et coll. 2019, Kochanowski et 
coll. 2018). L’approche pharmacologique basée sur le recours 
aux antalgiques et/ou aux biphosphonates est réservée aux 
lésions fibro-dysplasiques provoquant des douleurs persis-
tantes, modérées à sévères (Javaid et coll. 2019).

 – Réhabilitation dentaire à court, moyen et long terme 
Les déplacements orthodontiques ne sont pas contre-indi-
qués chez ces patients et n’entrainent pas d’aggravation de la 
pathologie (Javaid et coll. 2019). Les mouvements orthodon-
tiques des dents incluses dans les lésions dysplasiques se-
raient plus ou moins rapides chez ces patients, plusieurs 
études se contredisant sur le sujet (Akintoye et coll. 2013). Il 
est possible que la vitesse des déplacements orthodontiques 
dépende de la composition et du degré de minéralisation de la 
lésion (Chugh et coll. 2013). Ainsi, les tractions chirurgi-
co-orthodontiques de dents incluses dans des lésions os-
seuses sclérotiques semblent compromises. Un examen de 
type CBCT est utile en amont de toute thérapeutique ortho-
dontique afin d’évaluer la densité osseuse et la présence 
éventuelle de plages d’ankylose en regard des dents localisées 
du côté de la DF. 
Les très rares cas de réhabilitations prothétiques implan-
to-portées décrits dans la littérature concernent des adultes. 
Dans ces cas, l’aspect radiologique de la lésion maxillaire ou 
mandibulaire était en verre dépoli. Les résultats sont encou-
rageants (Adnot et coll. 2019, Bajwa et coll. 2008). Un cas dé-
crit la mise en place d’implants en secteur mandibulaire chez 
une jeune adulte de 17 ans avec succès (Petrocelli et coll. 
2014). Ainsi une réhabilitation prothétique implanto-portée 
du secteur atteint par la DF n’est pas exclue à l’âge adulte 

Fig. 5 Vue endobuccale neuf mois après la mise en place des éléments pro-
thétiques en secteur esthétique (A). Vues de face du visage dévoilant le sou-
rire avant (B) et après la réhabilitation (C)
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pour notre patiente. Les inclusions dentaires associées ne 
contre-indiquent pas ce type de prise en charge, des théra-
peutiques d’implantation transdentaire étant décrites (Davar-
panah et coll. 2015, Szmukler-Moncler et coll. 2014).

Conclusion
La prise en charge de jeunes patients atteints de DF maxillaire 
affectant l’éruption des dents permanentes est pluridisciplinaire 
(odontologie pédiatrique, orthopédie dento-faciale, chirurgie 
orale, prothèse, génétique, anatomo-pathologie, etc.). Les so-
lutions thérapeutiques sont à étudier au cas par cas en fonction 
de la localisation de la lésion, de son évolution et de l’âge de 
l’enfant. Ce sont souvent des solutions transitoires de compro-
mis en attendant la fin de la croissance. C’est à ce moment que 
pourra être envisagée une solution prothétique à long terme, la 
tumeur étant alors stable.

Abstract
Pilavyan E, Wagner D, Clauss F, Strub M: Aesthetic rehabilitation 
of a case of maxillary fibrous dysplasia in a child (in French). 
SWISS DENTAL JOURNAL SSO 133 : 167–172 (2023)

Fibrous dysplasia (FD) is a rare, congenital, benign bone dis-
order in which healthy bone tissue is replaced by abnormal 
scar-like (fibrous) connective tissue. The lesions may affect one 
or more bones, including the jawbones. A 13-year-old girl vi-
sited the dentist for failed eruption of her left maxillary perma-
nent teeth and facial asymmetry. Radiological analysis revealed 
impactions of the permanent teeth in hypertrophic, hy-
perdense, weakly trabeculated bone tissue. To restore the aes-
thetics of the smile, a treatment combining decoronation and 
bonded restorations was performed. FD enlargement would 
slow down after puberty, allowing for long-term therapies. But 
there is no information about implantology in this type of bone 
lesion. The aesthetic and functional consequences of a maxillary 
FD should be managed as soon as possible. Treatment involves a 
multidisciplinary team and follow-up care into adulthood.
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