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INTRODUCTION:

L’insensibilité congénitale a la douleur (ICD) est un syndrome clinique trés rare qui se caractérise dans sa forme la plus
sévéere par une absence ou une diminution radicale de la sensation douloureuse depuis la naissance, liée a une atteinte
des fibres sensitives de fin calibre.

Cette insensibilité congénitale se manifeste par des lésions essentiellement cutanéo-muqueuses et ostéoarticulaires, des
Iésions de fracture, d’ostéite et d’arthrite septique. L'automutilation est une caractéristique presque invariable de ces
troubles.

Observation

Un enfant de 6 ans (accompagné par sa meére) qui consulte au service de pathologie et chirurgie buccales pour
persistance d’'une tuméfaction mandibulaire malgré I'extraction de la dent causale. Les symptédmes sont présents depuis
plusieurs semaines. L’enfant n’était pas suivi régulierement par un dentiste car il ne se plaignait d’aucune douleur dentaire,
jusqu’a ce que sa meére constate une asymétrie faciale en rapport avec une tuméfaction mandibulaire droite pour laquelle
elle consulte un confrére. Ce dernier procéde a I'extraction de la dent lactéale causale (84, 85). Devant la persistance de
'asymétrie, la maman décide de ramener son enfant au service de pathologie et chirurgie buccales (figure 1).
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Fig. 1: légere asymétrie faciale c6té droit

L’examen clinique général, retrouve des blessures auto-infligées sur tous les doigts notamment aux index grossiérement
circulaires de quelques millimetres de diamétre. Causées par une morsure (Figure 2).

A: main gauche

B: main droite

Fig. 2: Blessures auto-infligées sur tous les doigts notamment aux index

Au niveau de la face, une ulcération de 'hémi lévre
inférieure gauche par automutilation (Figure 3) a été
retrouvée

Fig. 3: Ulcération de la lévre inférieure c6té gauche par
automutilation
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L’examen intra oral révele également des ulcérations
linguales auto induites par les dents en regard lors des
différents mouvements. Le site d’extraction de la 84 et 85
est le siége d’une tuméfaction vestibulaire, surmonté
d'une ulceration cratériforme et nécrotique de
consistence dure ; dans lequel une cuspide de la 46 fait
son emergence (Figure 4).

Fig. 4: Le site d’extraction de la 85 tuméfié et ulcéré et émergence de
la premiére molaire
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Par ailleurs, plusieurs dents sont absentes par auto-
extraction d’aprés les dires de la maman. De surcroit, les
dents présentes sont fortement cariées (Figure 5).

Fig. 5: Les dents présentes sur I'arcade ont des caries cervicales

Le diagnostic d’'une ostéite mandibulaire a été évoqué
Devant I'aspect clinique au niveau du site d’avulsion.
Dans un premier temps, notre attitude thérapeutique
pour le cas rapporté a consisté en la gestion
symptomatique de l'ostéite mandibulaire par un simple
traitement antibiotique classique dans la mesure ou le
traitement étiologique a été déja fait (extraction des
84,85).

Dans un deuxieme temps, et dans le cadre de la
prévention, il était question d’enseigner les mesures
rigoureuses d’hygiéne buccale pour prévenir toute
complication infectieuse sur les dents cariées. Par la
suite, le petit a été envoyé a un spécialiste en
Odontologie Conservatrice pour le scellement des
fissures des dents en émergence. La prévention s’est
élargie a la limitation du risque de survenue des caries
sur les dents saines en appliguant des conseils
diététiques appauvris en sucres rapides.

Des contrbles réguliers ont été institués afin de détecter
tout signe de poursuite de la mutilation et de surveiller
I'‘éruption des dents permanentes.

Commentaire

L’absence de sensation de la douleur est un symptéme
de plusieurs maladies, pouvant étre congénitales ou
acquises. Les types congénitaux sont présents a la
naissance, et la majorité sont diagnostiqués dans la
petite enfance. Cette insensibilité congénitale a la
douleur est décrite pour la premiére fois en 1932 par
Dearborn . Ainsi, il 'a nommé « Syndrome sensoriel »
et l'a défini comme une « analgésie congénitale
pure » impossibilité pour le sujet de reconnaitre un
stimulus douloureux, ce qui va I'exposer a de nombreux

dangers avec des risques de traumatismes répétés 12

36

ISSN: 2583-7397

Sur le plan pathogénique, Ces troubles affectent le
nombre et la répartition des petites fibres nerveuses
myélinisées et non myélinisées et sont caractérisés par
une sensibilité diminuée ou absente a la douleur sur les
extrémités et les différentes parties du tronc nerveux.
D’ou I'Appellation collective de neuropathies héréditaires
sensitives et autonomiques (Héréditaire Sensoriel
Autonomique Neuropathie) ou (HSAN) B,

Initialement, Dyck et Ohta ont classé HSAN en cing

types, en fonction de [Iadge d'apparition, des
caractéristiques cliniques et de I'héritage génétique .
Cependant, avec l'identification de plusieurs nouveaux
génes, la classification s’est élargie a 8 types avec
différents génes responsables. HSAN provoque des
mutations affectant la croissance nerveuse (NGF),
protéines et canaux ioniques impliqués dans la
neurotransmission. A l'exception du HSAN de type 1,
tous les HSAN sont d’apparition dans l'enfance et de
transmission autosomique récessive [,
Ainsi, En se basant sur l'actuelle classification des
neuropathies héréditaires sensitives et autonomiques
HSAN, l'insensibilité congénitale a la douleur est appelée
HSAN type 5

Sur le plan sémiologique, L’automutilation est une
caractéristique presque invariable de ces troubles,
impliquant souvent l'auto-extraction des incisives par le
patient ainsi que des traumatismes des levres de la
langue et des doigts en se servant des dents présentes
sur I'arcade B! 6171, Ce qui correspond totalement au
cas de notre observation.

Pour les manifestations bucco-dentaires du cas
présenté, le contact traumatique continu sur le site
d’extraction des dents (84 et 85) en voie de cicatrisation
a provoqué I'apparition des zones de nécrose muqueuse
et alvéolaire Ce qui a conduit probablement a I'ostéite
et a une résorption sévere de la créte mandibulaire,
responsable d’une exposition prématurée des cuspides
de la premiére molaire permanente.

Cependant, Les manifestations cliniques de cette
maladie peuvent étre associées ou accompagnées par
une récurrente fiévre inexpliquée, un retard de
croissance, l'absence de transpiration malgré Ila
présence de glandes sudoripares normales [l

I nexiste pas a [I'heure actuelle un traitement
permettant de guérir cette maladie, la gestion est limitée
a la consultation préventive et corrective des
conséquences facheuses de cette insensibilité

La prise en charge odontostomatologie de ce
syndrome comprend la prévention des complications
tardives dues a la non perception de la douleur, une
carie dentaire peut ainsi évoluer a bas bruit ; non révélée
par la douleur ; jusqu’a occasionner une cellulite voire
méme une ostéite comme dans le cas rapporté. Bien
gue, la constatation des ulcérations labiales et linguales
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de moindre gravité (comparés aux cas rapportés dans la
littérature) nous a amené a s’abstenir de réaliser des
extractions des dents lactéales présentes sur I'arcades
malgré qu’elles soient cariées

En [loccurrence, plusieurs méthodes pour la
prévention de I'automutilation ont été suggérées. Ceux-ci
comprennent ['élimination des surfaces coupantes des
dents par meulage des pointes cousiniennes ou
l'addition de composite (pour d'une part éviter
'automutilation et d’autre pour éviter la survenue des
caries), l'utilisation de protege-dents et d'autres
appareils, et [l'extraction des dents lorsque
l'automutilation est sévére.

Le degré d'automutilation doit également étre pris en
compte au moment de décider de la gestion des
complications, l'extraction devient inévitable lorsque la
multilation est particulierement grave, notamment lorsque
d’autres options de traitement conservateur s’avérent
inefficaces [8l.

Lorsque des extractions dans la dentition lactéale ont été
réalisées, les effets de cette operation doivent étre suivis
et traités par une restauration prothétique appropriée en
matériau flexible assurant la fonction sans géner la
croissance des maxillaires. une surveillance attentive
devrait continuer tout au long de la durée de vie du
patient.

La perte de toute la dentition primaire a un stade précoce
pourrait conduire a la perte de longueur de l'arcade a la
fois dans le maxillaire et la mandibule, avec la dérive
mésiale marquée des premieres molaires permanentes,
en particulier dans la mandibule 1.

L'équipe dentaire doit donc étre impliguée dans la
gestion de ces patients dés que le diagnostic est fait.

CONCLUSION :

La prise en charge des patients atteints par ce syndrome
comprend la prévention des complications tardives dues
a la non perception de la douleur, une carie dentaire peut
ainsi évoluer a bas bruit; non révélée par la douleur ;
jusqu’a occasionner une cellulite voire méme une ostéite.
La Prévention des complications bucco-dentaires est
donc trés importante chez ces patients. Le Médecin
dentiste doit donc étre impliqué dans la gestion de ces
patients dés que le diagnostic est fait, et une surveillance
réguliére, attentive devrait continuer tout au long de la
durée de vie du patient.
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