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Aléres classifications basées sur les r
Aldentification des sous-groupes de D.
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DEX, DE autosomiques, syndromesp63
(Rapp-Hodgkin, EEC, AEC), DE avec
cardiopathie et anomalies squelettiques

1-2-3 Syndrome tricho -dento-osseux,
IncontinentiaPigmenti, Dysplasie
cranio-ectodermique
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DE avec retard mental, DE avec
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Syndrome Oro-facio-digital,
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I1) Manifestations buccdentaires associées .

AManifestations dentaires en denture permanente dans la C
AOligodontie séveére 11 < DEX< 16 agénésies dentaire
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ATroubles de la croissance maxillo-faciale

AAnomalies morphologiques cran
DEH




IIl) Manifestations cranio-faciales as
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Aldentification de patients porteurs de la

AAgénésies multiples en denture te
AAssociation avec
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ALésions dermatologiques (exzéma)
ABaisse de sudation
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IVV) Démarche diagnostic

As i aucune mutati on

UPCRs®quen-age des
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Léegende:
Sujet atteint par b maladie
x Chromasoma X avar mutation

x Chromeasnms

Y Chromoseme 'Y sain

Cas d'une mére porteuse saine du géne muté:

Parents
Pére Meére

XY XX

XX XX XY

Fille saine Fille porteuse saine Gargon sain Gargon

Cas d'un pére porteur atteint du géne muté:

Pére Parents

Enfants

XX XY

Fille porteuse saine Gargon sain

aur atteint
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ADermatologue pédiatrique
AOdontologiste pédiatrique/spécialiste e
AGastro-entérologie pédiatrique
AGeénétique médicale

APneumologie pédiatrig
AOphtalmologie pédiatr"

ANeuro-psychologue
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ATraitement prothétique précoce a partir de 3-4 ans
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