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Introduction

La trisomie 21 (T21) appelée aussi syndrome de Down (SD) est une anomalie chromosomique définie
par la présence d’un troisieme exemplaire, en totalité ou en partie du chromosome 21. Elle est la 1ere
cause diagnostiquée de déficit intellectuel d’origine génétique : son incidence a la naissance a diminué
significativement dans plusieurs pays aprés la mise en place du dépistage prénatal avec une prévalence
de I'ordre de 1/2000 naissances en France. Grace aux progrés de la médecine et en grande partie a la
prise en charge des malformations, notamment cardiaques, et a I'utilisation des antibiotiques dans les
pathologies infectieuses leur espérance de vie actuelle tend a étre équivalente a celle de la population

générale et 'espérance de vie était estimée a 60 ans en 2019. !

De nos jours, 'amélioration de la qualité de vie de ces patients est I'une des priorités de prise en
charge. Les attentes d’amélioration fonctionnelles et esthétiques sont importantes notamment au
niveau facial. La macroglossie, I’hypotonie musculaire générale, la malocclusion et la laxité articulaire
ne sont pas des caractéristiques exclusives aux patients trisomiques, ces nombreuses dysfonctions et
parafonctions associées a un retard du développement psychomoteur compliquent la prise en charge
et le traitement de ces patients. De plus, plusieurs signes dysmorphiques craniens et oro-faciaux ont
été décrits parmi lesquels : une brachycéphalie avec un occiput plat, une langue volumineuse et étalée,
des amygdales et des végétations adénoides hypertrophiques associées a des fosses nasales
dystrophiées. Ces particularités physiologiques conduisent généralement le patient a une ventilation
buccale et non nasale. L'enfant rentre alors dans un cercle dysmorpho-fonctionnel conduisant a un
hypodévelopement de I'étage moyen de la face et un prognathisme mandibulaire souvent associé a
une malocclusion de classe 1.2 Ces caractéristiques morphologiques sont amplifiées par les troubles
généraux de la posture induits par I’hypotonie musculaire générale et I’hyperlaxité ligamentaire. 34

Le traitement inter disciplinaire dés les premiers mois de vie de ces patients atteints de trisomie leur
permet un meilleur développement global et ainsi de limiter la mise en place des dysfonctions liées a
la T21. C'est d’ailleurs I’enjeu de la consultation trisomie 21 présente au sein du service de médecine

bucco-dentaire de I’'hopital Charles-Foix.

1 Centre hospitalier universitaire de Lyon et Centre hospitalier universitaire de Saint-Etienne, « Protocole national
de diagnostic et de soins (PNDS) Trisomie 21 ».

2 Sixou, « Aspects bucco-dentaires de la Trisomie 21 chez I'enfant ».

3 Hennequin et al., « Le syndrome bucco-facial affectant les personnes porteuses d’une Trisomie 21 ».

4 Hennequin et al., « Significance of oral health in persons with Down syndrome : a literature review ».
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La thérapie fonctionnelle oro-faciale s’inscrit dans cet accompagnement de I'enfant a I'aide de plaques

palatines destinées a activer et stimuler ses fonctions. Le but est d’introduire la notion d’éducation

musculaire oro-faciale en stimulant la langue et les muscles péri-oraux afin de lutter contre I’hypotonie

musculaire globale. Cette éducation musculaire a pour but de favoriser une occlusion labiale, de
réduire la protrusion linguale en ayant une position intra-orale de celle-ci et en réduisant I'apparition
des malocclusions de classe Ill tout en amenant I’enfant & prendre conscience de sa cavité orale. ®

Les parents de patients trisomiques sont de plus en plus demandeurs de cette prise en charge oro-
faciale afin d’améliorer I'intégration sociale de leurs enfants. L'effet de ces traitements est ainsi

musculaire et répond a une demande croissante d’information et de suivi de la part des familles.

L'objectif de ce travail est en premier lieu de comprendre les différents paramétres psychomoteurs et
fonctionnels conduisant a un trouble de l'oralité chez les T21, d’identifier les prises en charges
pluridisciplinaires proposées pour lutter contre ces troubles, en particulier la prise en charge précoce.
Dans ue deuxieme partie, nous montrons comment la thérapie précoce de stimulation orofaciale par
plaque palatine s’inscrit dans cette approche globale. Pour cela, nous nous appuyons sur la description

de la consultation T21 au sein de I’'Hopital Charles-Foix et de ses patients.

5 Sixou et al., « Orofacial therapy in infants with Down syndrome ».
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1:La trisomie 21

Chaque personne porteuse de Trisomie 21 est unique. L'expression de la maladie entraine des signes
communs a tous les patients mais avec une grande variabilité d’'une personne a I'autre.

La caractéristique principale la plus importante est la déficience intellectuelle, d’intensité variable,
souvent légere associée a une hypotonie musculaire et a une laxité articulaire. Ce déficit mental est
associé a des signes physiques particuliers.

De lourdes malformations cardiaques, digestives, oculaires et thyroidiennes peuvent étre dépistées
des la naissance et nécessiter une prise en charge tres lourde. De plus, les troubles de I'audition, de Ia
vision et les problemes de sommeil retrouvés chez ces patients peuvent également participer a la
déficience intellectuelle. Au niveau moteur, les enfants atteints de T21 présentent une hypotonie
musculaire généralisée associée a une I'hyperlaxité ligamentaire. &’

Nous verrons qu’il peut s’y ajouter des atteintes d’autres systémes tels que le systéme endocrinien,
cardiaque, digestif ou encore la sphére ORL. Nous les détaillerons par la suite afin de comprendre la
complexité du diagnostic et de la prise en charge. 8°

Le dépistage prénatal permet de poser un diagnostic d’anomalie chromosomique notamment la T21.
Ainsi, les problématiques de la prise en charge de ces enfants peuvent étre discutées et planifiées

avant la naissance.

1.1 Caractéristiques générales

La T21 est principalement caractérisée par une déficience intellectuelle généralement légere a
modérée avec un retard du développement cognitif, des difficultés linguistiques et motrices et un Ql
plus bas que la population générale du méme age. 1°

Dés la naissance, tous les enfants atteints de T21 sont examinés a la recherche d’une malformation

interne ou externe :

6 Centre hospitalier universitaire de Lyon et Centre hospitalier universitaire de Saint-Etienne, « Protocole national
de diagnostic et de soins (PNDS) Trisomie 21 ».

7 Sixou, « Aspects bucco-dentaires de la Trisomie 21 chez I'enfant ».

8 Roizen et Patterson, « Down’s syndrome ».

9 Sixou, « Aspects bucco-dentaires de la Trisomie 21 chez I'enfant ».

yamauchi et al., « Motor and cognitive development of children with Down syndrome : the effect of acquisition
of walking skills on their cognitive and language abilities ».

5



- L’hypotonie axiale c’est-a-dire un faible tonus musculaire est observé des la naissance et
entraine des difficultés de succion, d’alimentation ainsi qu’un développement moteur retardé.
Les enfants atteints de T21 ont un retard de développement en comparaison avec des enfants
non atteints notamment dans les étapes de préhension, de position assise et debout ainsi que
pour I'acquisition de la marche. 1

- Une maladie cardiaque congénitale est retrouvée dans 40 a 60 % des cas de trisomie 21 a la
naissance.!? La cardiopathie la plus caractéristique de la T21 est le Canal Atrio-Ventriculaire (ou
CAV) retrouvé dans 45 % des cas de cardiopathies néonatales. On retrouve également des
malformations du septum ventriculaire (35 %) ou auriculaire (8 %), un canal artériel persistant
(7 %) ou encore une Tétralogie de Fallot (4 %).13 1* Le traitement des malformations cardiaques
dépend du type de la cardiopathie, de sa sévérité, de I'état général de I'enfant et des
retentissements sur sa qualité de vie. En effet, I'existence d’une dyspnée a |'effort pourra par
exemple entrainer des difficultés d’alimentation et provoquer une stagnation pondérale voire
une perte de poids. L’hypotonie et le développement psychomoteur seront également impactés.
Une surveillance médicale réguliere sera impérative. Dans certains cas un traitement
médicamenteux ou chirurgical sera nécessaire.

- Des malformations congénitales du tractus digestif existent dans 12 a 20 % des cas avec par
exemple une atrésie duodénale ou cesophagienne et plus rarement une imperforation anale ou
encore la maladie de Hirschsprung (HSCR). La constipation et les reflux gastro-cesophagiens
(RGO) sont également trés fréquents. 1> 16

- La sphére ORL est souvent impliquée. Les enfants ont fréquemment des otites séreuses
asymptomatiques favorisées par des conduits auditifs étroits. Elles doivent étre surveillées afin
d’éviter toute répercussion sur I'audition. L’identification et le traitement de la perte auditive
voire de la surdité est une part importante de la prise en charge des patients trisomiques car elle
en concerne 38 a 78 %. Cela peut étre une surdité de transmission, neuro-sensorielle (de
perception) ou mixte. L’audition doit étre régulierement évaluée en raison de l'incidence des
surdités de transmission et de perception qui sont de 5 % contre 1/1000 dans la population

générale.l” 18

1 Boutot et DiGangi, « Effects of activation of preferred stimulus on tummy time behavior of an infant with Down
syndrome and associated hypotonia ».

12 Freeman et al., « Population-based study of congenital heart defects in Down syndrome ».

13 Freminville et al., « L'accompagnement des enfants porteurs de Trisomie 21 ».

1 Richards et Garg, « Genetics of congenital heart disease ».

15 Freminville et al., « L'accompagnement des enfants porteurs de Trisomie 21 ».

16 Bermudez et al., « Gastrointestinal disorders in Down syndrome ».

17 Kreicher et al., « Characteristics and progression of hearing loss in children with Down syndrome ».

8 Freminville et al., « L'accompagnement des enfants porteurs de Trisomie 21 ».
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- Environ 38 % des enfants de moins de 12 mois et 80 % de ceux agés de 5 a 12 ans ont des
anomalies oculaires congénitales nécessitant une surveillance ou une intervention.’® On
retrouve notamment le strabisme (30 a 40 % des patients), la sténose des voies lacrymales (20 %
des cas), le nystagmus (20 %), la cataracte congénitale (1-2 % des cas) ou le glaucome congénital.
Ces anomalies peuvent compromettre I'avenir visuel et psychomoteur de I'enfant. De plus, les
troubles oculaires augmentent avec I'age. Les contréles ophtalmiques doivent étre réguliers afin

de ne pas passer a coté de troubles fréquents et qui aggraveraient le handicap. %

- Les pathologies thyroidiennes principalement auto-immunes ont une prévalence au cours de la
vie du patient trisomique de 13 a 63 %. L’hypothyroidie congénitale est environ 28 fois plus
importante que dans la population générale. Il convient de doser tous les 1 ou 2 ans la TSH
(Thyroid Stimulating Hormone) et une supplémentation en hormone thyroidienne est a

envisager au cas par cas. 2

- Des anomalies hématopoiétiques peuvent étre associées au syndrome de Down. Il peut s’agir
d’un déficit immunitaire, d’un taux de plaquette diminué, d’un risque accru de leucémie aiglie
(20 fois plus fréquente que dans la population générale) ainsi qu’une prévalence d‘hépatite B

augmentée associées a un risque augmenté d’infections. 2

- Dans de plus rares cas, des anomalies urinaires sont constatées, la plus fréquente étant la

malformation du rein en fer a cheval. 2

- La peau est souvent seche et fragile. On peut retrouver des folliculites et des mycoses dans les
régions des plis par un manque de séchage. De plus a I’adge adulte on retrouvera fréquemment

des alopécies, qui rejoignent les problémes de pathologies auto-immunes. 2

19 purpura et al., « Visual assessment in Down syndrome : the relevance of early visual functions ».

20 Desai, « Down syndrome : a review of the literature ».

21 Hardy et al., « Hypothyroidism in Down syndrome ».

22 Desai, « Down syndrome : a review of the literature ».

23 Desai.

2 Limbrock, Fischer-Brandies, et Avalle, « Castillo-Morales orofacial therapy : treatment of 67 children with
Down syndrome ».



1.2 Les pathologies associées aux patients porteurs de T21

- Les apnées du sommeil SAOS (Syndrome d’Apnées Obstructives du Sommeil) sont des
obstructions respiratoires completes (apnées) ou partielles (hypopnées) qui peuvent se produire
plusieurs centaines de fois par nuit. Elles sont tres fréquentes chez le patient T21 méme dés le
plus jeune age en raison de I’"hypotonie linguale, I'absence ou l'insuffisance de respiration nasale
et la forme particulierement étroite du palais qui participent a I'apparition du SAOS. On estime
gu’entre 30 jusqu’a 80 % des patients trisomiques souffrent d’apnée du sommeil. 2° 26 27

- Les patients T21 souffrent également d’épilepsie, en particulier chez le nourrisson avec le
syndrome de West aussi connu sous le nom de spasmes infantiles qui est une forme rare
d’épilepsie du nourrisson. %

- La constipation et le reflux gastro-cesophagien sont également souvent retrouvés, 2°3°

- L’obésité varie de 23 a 70 % chez les adolescents et de 60 a 70 % chez les adultes. 3! Les taux
combinés de surpoids et d’obésité sont plus élevés chez les patients trisomiques que chez les
patients non atteints. Cela peut s’expliquer par une certaine insulino-résistance, la diminution
des dépenses énergétiques et de I'activité physique associés a un régime alimentaire défavorable
corrélé a des difficultés de mastication. De plus I'obésité est positivement associée au SAOS et

aux troubles de la marche. 3

De nombreux patients nécessitent ainsi des prises en charge trés lourdes au début de leur vie. Il est
ainsi aisé de comprendre qu’en fonction de I'état de santé du jeune patient, une prise en charge et

une éducation précoce seront plus ou moins facilitées et possible selon les cas.

%5 Breslin et al., « Obstructive sleep apnea syndrome and cognition in Down syndrome ».

26 Fondation Jérdme Lejeune, « Apnées obstructives du sommeil et trisomie 21 : tout un programme ! »

27 Attal et Chanson, « Endocrine aspects of obstructive sleep apnea ».

28 Beatty, Wrede, et Blume, « Diagnosis, treatment, and outcomes of infantile spasms in the Trisomy 21
population ».

2 Freminville et al., « L'accompagnement des enfants porteurs de Trisomie 21 ».

30 Bermudez et al., « Gastrointestinal disorders in Down syndrome ».

31 Bertapelli et al., « Overweight and obesity in children and adolescents with Down syndrome-prevalence,
determinants, consequences, and interventions : a literature review ».

32 shires et al., « Body mass index as an indicator of obstructive sleep apnea in pediatric Down syndrome ».
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1.3 Les diversités de la Trisomie 21 33 34

- La forme la plus fréquemment retrouvée et la plus connue est la trisomie 21 de forme libre,
compléete et homogene qui représente environ 92 a 94 % des cas. Les patients ont des traits
morphologiques communs qui permettent de reconnaitre qu’ils sont trisomiques mais sont
cependant tous trés différents les uns des autres. Les autres caractéristiques du patient
proviennent de son patrimoine génétique familial. La qualité de I'environnement du patient est
primordiale pour son développement, que ce soit affectif, éducatif, social ou encore culturel.

- Chez le patient porteur d’une trisomie 21 en mosaique (2 a 2,7 % des cas) la situation est plus
délicate et plus difficile a prédire car la proportion de cellules anormales est variable d’un patient
a I'autre et également chez une méme personne d’un organe a l'autre. Les conséquences
médicales sont donc impossibles a prévoir.

- La trisomie par translocation (4 a 4,8 % des cas) engendre des traits physiques et intellectuels

tres variables selon le fragment du chromosome qui est en cause.

C’est donc en fonction du patrimoine génétique du patient que I'affection sera plus ou moins sévere.
Mais il est important de rappeler que I'environnement social, I’éducation et la stimulation de I'enfant

influencent beaucoup sa personnalité et son développement. ¥

1.4 L’évolution des patients au cours de leur vie

Les personnes trisomiques apprennent continuellement et développent leurs connaissances.
Cependant, la vitesse d’apprentissage est souvent plus lente. 3¢

On constate une progression rapide entre 1 an et 15 ans (mais toujours plus lente que dans la
population générale). Puis, entre 15 et 30 ans la vitesse de progression diminue et s’achéve par un
plateau. Apres 30 ans, on observe des périodes de régressions s’accompagnant généralement de
traumatismes physiques ou psychiques assez comparable a la période de régression des personnes
agées. ¥’

La sévérité de la déficience intellectuelle va dépendre en trés grande partie des facteurs génétiques
(patrimoine génétique de la famille) mais également des facteurs environnementaux externes :

I’éducation précoce et la qualité de la prise en charge initiale dés le plus jeune age de I'enfant et tout

33 papavassiliou et al., « Mosaicism for Trisomy 21 : a review ».

34 Vigi¢ et al., « Prenatal diagnosis of Down syndrome : a 13-year retrospective study ».

35 Abbara, « Trisomie 21 : description, signes échographiques ».

36 Yamauchi et al., « Motor and cognitive development of children with Down syndrome : the effect of acquisition
of walking skills on their cognitive and language abilities ».

37 Mircher et al., « Acute regression in young people with Down syndrome ».
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au long de sa vie, le type d’éducation transmis a I’enfant, de nombreuses stimulations éducatives, une
pratique du sport, si I'enfant a eu de lourdes pathologies associées et/ ou un traitement
médicamenteux spécial, prise en charge par des kinésithérapeutes, psychomotriciens,

orthophonistes...). Tout cela va tendre a réduire les retards d’acquisition de I'enfant. 3

2.1 Les caractéristiques cranio-faciales

Plusieurs signes dysmorphiques craniens et oro-faciaux ont été décrits notamment I’hypotonie axiale
a la naissance couplée a I'hypotonie des muscles masticateurs et de I'expression faciale, I’hyperlaxité
ligamentaire, les yeux en amande avec des fentes palpébrales obliques en haut et en dehors, la
brachycéphalie avec un occiput aplati, un visage plat, un nez court avec une large racine nasale. ¥ Les
sinus frontaux et para-nasaux sont hypoplasiques, I'os ethmoide est retracté, les tonsilles et les
végétations adénoides sont hypertrophiques engendrant une obstruction des fosses nasales
supérieures et des difficultés voire une impossibilité pour I'enfant a respirer par le nez. Il va ainsi avoir
une ventilation buccale qui ne stimulera plus les sinus ni le développement sagittal et transversal du

maxillaire. 4°

Un hypo-développement du tiers moyen de la face et du maxillaire est fréquemment retrouvé associé
a un palais ogival (profond et étroit). Dans les cas les plus séveres, une endognathie maxillaire associée
a un palais profond s’installe et tend & s’atténuer au fil des années. ** On retrouve également une
incompétence labiale avec une inocclusion labiale afin que I'air passe dans la cavité orale et une
protrusion linguale conséquence d’'un déficit du tonus musculaire orbiculaire. A cela s’ajoute la
position basse de la langue associée a une macroglossie relative en raison de la petite cavité buccale.
La position basse de la langue ne participe pas au développement du maxillaire mais engendre au
contraire une hyper croissance mandibulaire provoquant une latérodeviation ou prognathie de celle-
ci fréquemment retrouvée en association avec une malocclusion de classe Ill. % % De plus, la
prognathie mandibulaire est facilitée en raison de I'hyperlaxité des ligaments articulaires de

I"articulation temporo mandibulaire (ATM). Une béance antérieure peut également étre retrouvée en

38 Noack, « Eléments de réflexion sur le développement et les caractéristiques psychomotrices du sujet porteur
d’une Trisomie 21 ».

3% Hennequin et al., « Le syndrome bucco-facial affectant les personnes porteuses d’une Trisomie 21 ».

40 Hennequin et al., « Significance of oral health in persons with Down syndrome : a literature review ».

*1 Hennequin et al.

42 Roizen et Patterson, « Down’s syndrome ».

43 Desai, « Down syndrome : a review of the literature ».
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raison de la position anormale de la langue. C’'est ce que I'on appelle en orthodontie le cercle vicieux

dysmorpho-fonctionnel. 4 4

Figure 1 : Respiration buccale et proglissement mandibulaire chez deux enfants T21

\\‘ W
(B) N

(A) : un enfant de 6 ans porteur de T21, en classe Il d’Angle associée a des anomalies dentaires et
squelettiques. (B) : nourrisson en inocclusion labiale et protrusion linguale, signe caractéristique des

patients trisomiques.

Source : Hennequin et al., « Le syndrome bucco-facial affectant les personnes porteuses d’une trisomie 21 »,

2000.

Nous observons également sur la photo B (cf. Figure 2) une langue est basse, protrusive et volumineuse
en comparaison avec le maxillaire et le palais étroit, on parle de macroglossie relative. Elle présente
une absence de sillon médian, des fissures ainsi que des zones inflammatoires de dépapillation. On
note trés fréquemment chez les patients trisomiques une proéminence de la ligne médiane de la
langue lors de sa contraction nommée une diastasis linguale causée par I'insuffisance du nombre de
fibres transverses du muscle génioglosse qui est le muscle extrinseque de la langue ainsi qu’une
insuffisance de fibres du septum lingual. ¢ On retrouve également la langue en position basse, souvent
étalée entre les arcades dentaires et en protrusion. Cette situation est favorisée par une hypotonie des
muscles orbiculaires et peut alors créer une béance dentaire antérieure a I'origine de désordres
occlusales et d’incontinence salivaire, favorisant les perléches. Dans les cas assez fréquents de
protrusion linguale on retrouve également une biproalveolie incisive compliquant la dysmorphose et
I"alimentation ainsi qu’un hypo-développement du maxillaire (cf. Figure 2) et un palais profond dans

les premieres années de vie et qui s’atténue progressivement lorsque le palais augmente de largeur

4 Hennequin et al., « Régulation de la motricité orofaciale chez les personnes porteuses de Trisomie 21 ».

% Hennequin et al., « Significance of oral health in persons with Down syndrome : a literature review ».

4 Limbrock, Fischer-Brandies, et Avalle, « Castillo-Morales orofacial therapy : treatment of 67 children with
Down syndrome ».
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au cours de la croissance. De plus, la position anormale de la langue et I'absence de stimulation intra-
orale sont a l'origine des réflexes nauséeux trés présents chez ces patients compliquant I'examen

dentaire, I’hygiéne orale et I'alimentation. #’

Figure 2 : Hypodéveloppement maxillaire, diastasis et protrusion linguale chez un enfant trisomique

(B)! . (C)

(A)

Source : Limbrock, Fischer-Brandies, et Avalle, « Castillo-Morales orofacial therapy : treatment of 67 children

with Down syndrome », 2008.

La ventilation orale et I'hypotonie musculaire altéerent la posture mandibulaire de repos associée
généralement a des malocclusions dentaires. L’enfant trisomique présente dans la plupart des cas une
inocclusion labiale associée a une protrusion linguale entre les deux arcades dentaires, débordant
entre les secteurs incisifs mais également latéraux. Il tente de trouver une occlusion confortable et va
effectuer un proglissement mandibulaire facilité par le laxisme des ligaments articulaires. Une ou
plusieurs positions de repos peuvent s’établir, bloquant davantage la croissance makxillaire et

engendrant une classe Ill (cf. Figure 3). *®

47 Hennequin et al., « Le syndrome bucco-facial affectant les personnes porteuses d’une Trisomie 21 ».
48 Hennequin et al.
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Figure 3 : Comparaison de la position de repos des structures orales chez un patient normal et un

patient trisomique 21

\
2
N
/
Control Subject with
subject Down syndrome

Source : Hennequin et al., « Significance of oral health in persons with Down syndrome », 2007.

Ainsi, chez le patient trisomique la mandibule est abaissée, on retrouve une inocclusion labiale, une
langue avec une position basse et antérieure qui vient prendre appui sur la levre inférieure

généralement éversée. ¥

Il a également été rapporté que les personnes souffrant d’un handicap intellectuel ne répondent pas
de maniere habituelle aux stimuli douloureuy, ils semblent méme parfois indifférents a la douleur. Cela
pourrait étre d{ a un seuil sensoriel plus élevé, un retard de transmission sensoriel de la douleur, une
déficience cognitive, une réponse motrice retardée di a un déficit neuro moteur ou un mélange de
tous ces facteurs. Les patients trisomiques ont des temps de latence plus longs que la population
générale pour exprimer leur douleur et ils sont moins précis dans leur capacité a localiser le stimulus. *°
La thérapie fonctionnelle oro-faciale de Castillo-Morales va ainsi permettre a I'aide du port par

intermittence d’une plaque palatine de stimuler la langue et les lévres de notre patient et ainsi tenter

de normaliser les fonctions oro-faciales par stimulation neuro-fonctionnelle. °?

2.2 Les caractéristiques dentaires

Au niveau dentaire on retrouve notamment des anomalies d’éruption dentaire avec souvent un retard

d’exfoliation des dents temporaires et d’éruption des dents permanentes avec perturbation des

% Hennequin et al., « Significance of oral health in persons with Down syndrome : a literature review ».

50 Hennequin, Morin, et Feine, « Pain expression and stimulus localisation in individuals with Down’s syndrome ».
51 Matthews-Brzozowska et al., « Rehabilitation of the orofacial complex by meansof a stimulating plate in
children with Down syndrome ».
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séquences d’éruption, des anomalies de nombre : hypodontie ou anodontie partielle touchant
fréquemment les 7 et les 8, des anomalies de structures et de forme dentaires : taurodontisme
(diminution du rapport entre la racine et la couronne), diminution de la taille des dents (microdontie),
altération de la couronne dentaire et des agénésies dans les deux dentures. Par ailleurs, les
complications immunologiques dont souffrent les patients trisomiques se traduisent dans la sphere
orale par des maladies parodontales (gingivites et parodontites) précoces aggravées par une
mastication inefficace, des malpositions dentaires et I'absence ou l'insuffisance d’hygiene bucco-
dentaire. Ce sont également des patients a risque de développer des Iésions muqueuses telles que des
perléches ou des aphtes et plus généralement des troubles des fonctions orales : téter, déglutir,

mastiquer. °2 >3

2.3 Les dysfonctions

L'ensemble de ces caractéristiques peuvent mener a I'apparition de dysfonctions. Les traitements
fonctionnels précoces auront pour but d’éviter ou de limiter I'apparition de ces dysfonctions. Le suivi
bucco-dentaire de ces patients enfants comme adultes doit prendre en compte les caractéristiques

étiologiques de la T21 que nous venons d’évoquer afin d’adapter la prise en charge. >* >

2.3.1 Mastication

Dans la T21, le développement normal des structures et des fonctions orales est modifié, entrainant
des dysfonctions lors de I'allaitement, la déglutition, la mastication et le langage. L'intensité de ces
dysfonctions varie d’un patient trisomique a un autre mais est principalement due a I’hypotonicité des
muscles de la mastication et de I'expression du visage, en particulier la langue et les lévres.

Dans la T21, les troubles de I'oralité sont présents dés la naissance. Chez le nouveau-né, la tétée au
sein ou au biberon s'avere difficile et peu efficace. En effet, I'hypotonie des sangles labio-jugales rend
le joint labial peu efficace et il existe une difficulté de coordination entre la succion-déglutition et la
respiration. >®

Plusieurs études ont caractérisé la dysfonction masticatoire chez I'enfant porteur de T21.

52 Hennequin et al., « Régulation de la motricité orofaciale chez les personnes porteuses de Trisomie 21 ».
53 Hennequin et al., « Significance of oral health in persons with Down syndrome : a literature review ».

54 Hennequin et al., « Régulation de la motricité orofaciale chez les personnes porteuses de Trisomie 21 ».
55 Hennequin et al., « Significance of oral health in persons with Down syndrome : a literature review ».

6 Hennequin et al.
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Globalement les résultats ont montré que :

- Laprise alimentaire s'accompagne d'une protrusion linguale hors de la cavité orale, d’autant plus
sévere pour les aliments semi-liquides comparés aux aliments durs.

- Les patients trisomiques gardent les aliments en bouche sans les mastiquer d'autant plus
longtemps qu'ils sont durs ou friables afin de les imprégner de salive, de les ramollir et d'en
faciliter leur mastication.

- La mastication a lieu le plus souvent sur les prémolaires et canines plutét que sur les molaires et
s’effectue en majorité la bouche ouverte.

- La fonction masticatoire a été examinée chez un groupe d'adolescents porteurs de trisomie
comparativement a un groupe du méme age non trisomique en train de manger 10 aliments de
textures différentes. Certaines fonctions orales, comme mordre dans une pomme étaient trés
difficiles, voire impossibles pour le groupe de patients porteurs de T21. Ce qui a entrainé le refus
de certains aliments. °’

- Des cycles masticatoires inefficaces et I'ingestion de gros morceaux insuffisamment machés qui
peuvent entrainer directement des éructations, de la toux ainsi que de nombreux soupires et
signes de fatigue lors du repas. *®

- Des enregistrements vidéo d'enfants de 4 a 5 ans porteurs de T21 lors d’un repas, montrent une
protrusion linguale marquée. La nourriture est maintenue plus longtemps en bouche comparé
aux sujets témoins que ce soit une nourriture solide, semi-solide ou en purée. Ainsi, la durée des
cycles masticatoires est augmentée. >° &

- Des cycles de mastication anormaux peuvent étre induits par la nécessité de trouver un contact

dentaire malgré une malocclusion marquée. !

Il est suggéré que l'efficacité masticatoire diminuée entraine une perte d’apport sensoriel et peut
diminuer le plaisir de manger. Les patients qui avalent leur nourriture entiére peuvent avoir tendance
a manger davantage afin de réduire ce déficit gustatif. Cela pourrait participer au développement de

la boulimie et de I'obésité chez certains patients trisomiques. 2 3

57 Hennequin et al., « Le syndrome bucco-facial affectant les personnes porteuses d’une Trisomie 21 ».

%8 Gisel et Niman, « Chewing cycles in 4- and 5-year-old Down’s syndrome children : a comparison of eating
efficacy with normals ».

%9 Gisel et Niman.

0 Gisel et Niman, « Tongue movements in 4- and 5-year-old Down’s syndrome children during eating: a
comparison with normal children ».

61 Glatz-Noll et Berg, « Oral dysfunction in children with Downs’ syndrome : an evaluation of treatment effects
by means of videoregistration ».

62 Glatz-Noll et Berg.

63 Bertapelli et al., « Overweight and obesity in children and adolescents with Down syndrome-prevalence,
determinants, consequences, and interventions : a literature review ».
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2.3.2 Déglutition 64 65

La fonction de déglutition chez les patients trisomiques a été étudiée au moyen de la vidéofluoroscopie
conjointement a des aliments de différentes consistances. L'étude montre que ces patients ont des
difficultés avec les aliments liquides et semi-liquides source de fausses routes. Chez ces patients,
I’hypotonie musculaire diminue la puissance de I'onde péristaltique. Ainsi, le déplacement du bol
alimentaire vers I'cesophage est réalisé par des mouvements antéro-postérieurs de la langue qui vient
faire glisser le bol contre le palais. Les enfants porteurs de T21 ont également tendance a gloutonner
les aliments en les bourrant dans la cavité buccale sans les déglutir tout de suite, comme si introduire

une nouvelle bouchée allait permettre de faire passer le bol alimentaire vers I'oropharynx.
2.3.3 Ventilation ©°

Il existe trois types de ventilation : orale, nasale ou oro-nasale que I’'on qualifie de mixte. On considére
gu’au repos une ventilation orale ou oro-nasale est pathologique. L’enfant porteur de T21 présente
souvent une ventilation orale au repos accentuée par I'hypertrophie des tonsilles et végétations
adénoides, I'hypo développement maxillaire, une langue volumineuse et hypotonique ainsi que les
sinus frontaux et paranasaux hypoplasiques (cf. Figure 4). Les fausses routes, les infections
respiratoires a répétition et les sécrétions muqueuses accrues participant également a I'obstruction

des voies aériennes supérieures.

Figure 4 : Schéma des voies aériennes supérieures du patient trisomique le prédisposant au SAOS

Source : Lal et al., « Sleep-disordered breathing in Down syndrome », 2015.

54 Frazier et Friedman, « Swallow function in children with Down syndrome : a retrospective study ».
55 Hennequin et al., « Significance of oral health in persons with Down syndrome : a literature review ».
56 Lal et al., « Sleep-disordered breathing in Down syndrome ».

16



On retrouve également un SAOS dont la prévalence chez I'enfant porteur de T21 est de 30 a 50 %
contre 2 a8 4 % dans la population générale. ¢’ Ce taux augmente avec I’dge pour arriver jusqu’a 80 %
chez les adultes porteurs d’'une T21. % Le SAOS se produit lorsque les voies aériennes supérieures
deviennent obstruées pendant le sommeil, ce qui entraine des difficultés de respiration, des
irrégularités d’oxygénation du sang et une fragmentation du sommeil pouvant entrainer des effets
néfastes sur le développement cognitif de I’enfant. L'information donnée aux parents est primordiale
afin de détecter rapidement une fatigue ou des endormissements diurnes, des troubles du
comportement ou du sommeil ou encore une cassure dans la croissance staturo-pondérale de
I'enfant. 87071 |'institut Jérdme Lejeune (premier centre médical européen spécialisé dans le suivi de
patients porteurs de trisomie 21 ou d’autres déficiences intellectuelles d’origine génétique) a lancé en
collaboration avec I'Unité de Ventilation Non Invasive et du Sommeil de I'Enfant de I'h6pital Necker-
Enfants malades. L’étude intitulée « Respire 21 » vise justement a dépister et traiter précocement ces
syndromes d’apnées obstructives du sommeil chez les nourrissons porteurs de T21.

L'hypothese de cette étude est qu’un dépistage systématique et une correction optimale du SAOS
pendant les trois premieres années de vie d’enfant porteurs de T21 sont associés a une amélioration
du développement neurocognitif et du comportement a I'dge de 3 ans. Les enfants de I'étude
bénéficient a I'age de 3 ans d’une évaluation neuropsychologique pour mesurer leur développement
intellectuel et comportemental car le SAOS a des conséquences sur le sommeil qui est troublé, le
cerveau mal oxygéné, le développement intellectuel et comportemental des enfants s’en trouve

perturbé. 273

De plus des études ont montré un lien entre I'obésité et le syndrome d’apnée du sommeil chez les
patients trisomiques. Dans un échantillon néerlandais, les enfants trisomiques étaient pres de deux
fois plus susceptibles d’étre en surpoids ou obése par rapport aux autres enfants. 7 7°

Les dépots adipeux dans la paroi latérale du pharynx réduisent le calibre des voies aériennes

supérieures et augmente le collapsus des voies respiratoires.

57 Ong et al., « Down syndrome and pediatric obstructive sleep apnea surgery : a national cohort ».

58 Breslin et al., « Obstructive sleep apnea syndrome and cognition in Down syndrome ».

59 Breslin et al.

70 Fondation Jéréme Lejeune, « Apnées obstructives du sommeil et trisomie 21 : tout un programme ! »

71 Attal et Chanson, « Endocrine aspects of obstructive sleep apnea ».

72 Ong et al., « Down syndrome and pediatric obstructive sleep apnea surgery : a national cohort ».

73 Breslin et al., « Obstructive sleep apnea syndrome and cognition in Down syndrome ».

74 Bertapelli et al., « Overweight and obesity in children and adolescents with Down syndrome-prevalence,
determinants, consequences, and interventions : a literature review ».

75 Shires et al., « Body mass index as an indicator of obstructive sleep apnea in pediatric Down syndrome ».
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Une augmentation de la prévalence du SAOS de 25 a 35 % a été observée dans la population générale
chez les patients atteints d’hypothyroidie. 7® 77

La cause pourrait étre di au rétrécissement du pharynx par l'infiltration des tissus mous par les
mucopolysaccharides et les protéines. Le traitement de I’hypothyroidie peut améliorer et parfois
guérir le SAOS. Il est a noter que la maladie thyroidienne survient plus souvent chez les patients
trisomiques (4 a 18 %), le risque augmentant avec I’dge. 78 Ainsi, chez tous les patients trisomiques,
des contrdles de thyroide sont recommandés tous les 6 mois jusqu’a I’age d’un an puis tous les ans.
Des taux plus élevés de reflux gastro-cesophagien sont également observés chez les patients
trisomiques, ce qui peut entrainer une inflammation et une obstruction des voies aériennes
supérieures augmentant le risque de développer le SAOS. 7° &

L'obésité est un facteur de risque prédominant pour le SAOS et est plus répandu chez les patients
trisomiques, ainsi il a été suggéré que la sévérité des apnées du sommeil chez les patients trisomiques
peut étre en corrélation avec I'obésité et son degré. Par conséquent, I'obésité en tant que facteur de

risque de SAQS devrait étre discuté avec tous les patients T21. 88

2.3.4 Phonation

De nombreux auteurs notamment Rondal et al. ont étudié le développement de la phonation chez les
patients trisomiques. 8 Ils expliquent que le développement de la phonation chez ces patients est
structuralement identique a celui des enfants normaux, il est simplement retardé dans le temps. &

En effet, les pathologies auditives dont souffrent les enfants trisomiques sont en partie responsable.
L'apprentissage du langage et de ses aspects phonologiques va largement dépendre des capacités de
I’enfant a extraire I'information acoustique qu’il regoit.

Aussi, le développement des vocalisations chez le patient trisomique est différent. L'apparition du

babillage est retardée de 2 mois par rapport a I'enfant normal et le développement lexical retardé de

76 Attal et Chanson, « Endocrine aspects of obstructive sleep apnea ».

7 Lin, Tsan, et Chen, « The relationship between sleep apnea syndrome and hypothyroidism ».

78 Bull et The committee on genetics, « Health supervision for children with Down syndrome ».

7% Macchini et al., « Treating acid reflux disease in patients with Down syndrome: pharmacological and
physiological approaches ».

8 May et al., « Systematic review of endoscopic airway findings in children with gastroesophageal reflux
disease ».

81 Breslin et al., « Obstructive sleep apnea syndrome and cognition in Down syndrome ».

82 Shires et al., « Body mass index as an indicator of obstructive sleep apnea in pediatric Down syndrome ».

83 Rondal, Lambert, et Sohier, « L'imitation verbale et non verbale chez I'enfant retardé mental mongolien et non
mongolien ».

84 Kaczorowska et al., « Down syndrome as a cause of abnormalities in the craniofacial region : a systematic
literature review ».
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6 a 18 mois. Les premiers mots n’apparaissent que vers 2-3 ans et les mots significatifs restent discrets
jusqu’a 4-5 ans. 8 8¢

On observe une prévalence du bégaiement plus importante chez les patients trisomiques que dans le
reste de la population. Selon les études, 30 a 45 % des personnes porteuses souffriraient de

bégaiement allant du bredouillement au bégaiement sévére. &

Il est important d’accompagner le plus précocement possible I'enfant trisomique et ses parents car un
enfant privé de communication conduit souvent a des troubles comportementaux. Ces prises en
charges avec les parents et I'orthophoniste sont longues et complexes mais menent a d’importants

progres.

8 Fallet, « Langage et communication : développement de la naissance a I'dge adulte ».

86 Rondal, Lambert, et Sohier, « L’imitation verbale et non verbale chez I'enfant retardé mental mongolien et non
mongolien ».

87 Kaczorowska et al., « Down syndrome as a cause of abnormalities in the craniofacial region : a systematic
literature review ».
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2 : La prise en charge fonctionnelle globale de ces patients

La prise en charge fonctionnelle s’inscrit dans une démarche globale de potentialisation des fonctions
chez les enfants porteurs de trisomie 21, ainsi I'accompagnement tout au long de la vie de ces

personnes doit leur permettre de développer leurs capacités et de trouver leur place. Parmi elles :

» Le suivi médical : il permet de prévenir et traiter les différentes pathologies rencontrées au

cours de la vie, ces troubles pouvant venir ralentir et perturber le développement cognitif.

» La rééducation spécialisée : elle permet de stimuler ces personnes et de potentialiser leurs
fonctions au quotidien afin de les aider a s’épanouir et a acquérir la plus grande autonomie
possible : orthophonie, kinésithérapie, psychologie, psychomotricité, médecine bucco-
dentaire, ergothérapie, scolarité adaptée aux besoins de I'éléve, pratique d’une activité

physique réguliéere...

Cet environnement médical doit étre instauré des la naissance et tout au long de la vie du patient. Il
est important de continuer a favoriser les acquisitions et a entretenir les acquis.

Il est admis qu’il existe trois acteurs principaux dans la vie de ces patients : I'individu lui-méme, ses
parents et le personnel médical et paramédical qui I’'entourent agissant tous ensemble afin d’obtenir

un équilibre.

2.1 Qu’est-ce que I’éducation précoce ?

La World Association for Psychosocial Rehabilitation (WAPR) a défini en 1991 I’éducation précoce
comme étant « la prise en charge de I'enfant de sa naissance a son entrée en maternelle » (traduit en
francais), c’est d’ailleurs une période dite « sensible ». Le but étant d’aider I'enfant a construire des
bases solides pour son développement et éviter toute accumulation de retard, d’accéder rapidement
a des réussites qui susciteront la gratification de I'entourage et en paralléle I'’éducation précoce
travaille également aux cotés des parents dans le but de les accompagner et les aider a surmonter leur
désarroi aprées I'annonce du diagnostic.

L’éducation précoce consiste en un éveil sensori-moteur qui respecte la maturation et les différentes
étapes du développement avec pour objectif de prévenir au maximum les déficits, de limiter les

troubles qui pourraient survenir si I’'enfant n’avait aucune prise en charge et tout cela en développant
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les potentialités de I’'enfant trisomique qui ne se développent pas de maniere spontanée comme chez
I’enfant normal. 88 899091

D’apres Monique Cuilleret, orthophoniste spécialisée dans la prise en charge des patients atteints de
T21, il est primordial de commencer avant I'dge de six mois avec une prise en charge orthophonique
optimale entre deux et quatre mois. La présence du pére ou de la mere est trés importante car le
professionnel de santé n’est qu’un outil, un intermédiaire entre le parent et son enfant. Les parents
sont au cceur de I'éducation précoce, le partenariat avec eux est une condition indispensable a la
réussite de la prise en charge. Le professionnel de santé est un intervenant qui vient accompagner et

guider les parents dans cette rééducation et non se substituer a eux.

Des études longitudinales menées pas différentes équipes sur les enfants ayant bénéficié d’éducation

précoce avec Monique Cuilleret dés 1972 ont mis en évidence des résultats trés positifs : %2

- A court terme on observe une limitation des troubles perceptifs avec une entrée plus rapide et
harmonieuse dans la communication.

- A moyen terme les enfants ont un meilleur accés aux apprentissages comme la lecture. Chez les
enfants pris en charge avant 6 mois, il a été observé a I'age de dix ans une augmentation de leur
Q.| de trente points comparativement a des enfants non pris en charge. Ce sont également des
enfants qui ont été scolarisés de maniere standard en maternelle, 50 % ont été scolarisés en
primaire contre 10 % chez les enfants non suivis. Les auteurs notent également une meilleure
intégration sociale avec une meilleure compréhension de I'environnement et une meilleure
communication.

- Alongterme on retrouve de bonnes capacités communicationnelles chez les enfants suivis avec
aujourd’hui une intégration sociale et psychosociale permettant a 20 % d’entre eux de travailler

ce qui contribue fortement a I’'amélioration de leur qualité de vie. %3 %*

88 Saccomanno et al., « Validity of a specific myofunctional therapy protocol in children with Down syndrome ».
89 Yamauchi et al., « Motor and cognitive development of children with Down syndrome : the effect of acquisition
of walking skills on their cognitive and language abilities ».

% Cuilleret, « Monique Cuilleret, pionniére de la prise en charge dés le berceau ».

91 Ternisien, « La prise en charge précoce en orthophonie de I'enfant atteint de Trisomie 21 ».

92 Cuilleret, « Monique Cuilleret, pionniére de la prise en charge dés le berceau ».

9 Saccomanno et al., « Validity of a specific myofunctional therapy protocol in children with Down syndrome ».
9 Yamauchi et al., « Motor and cognitive development of children with Down syndrome : the effect of acquisition
of walking skills on their cognitive and language abilities ».
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I a été mis en évidence des résultats considérablement meilleurs chez les enfants suivis en
orthophonie dés leur plus jeune 4ge comparé a des enfants suivis a plus de trois ans notamment : % %

- La prononciation

- Laparole

- Levocabulaire actif et passif

- Lasyntaxe

- Lerécit

- La compréhension

- Une langue tonique et bien positionnée au repos

- Des levres toniques et une occlusion labiale conjointes a une ventilation nasale

- Une déglutition normalisée pour 1/3 d’entre eux

La majorité des enfants pris en charge tardivement présentent une langue hypotonique, une
protrusion linguale interposée entre les deux arcades, une inocclusion labiale et une déglutition

atypique. ¥’

La précocité de la prise en charge s’appuie sur des fondements scientifiques comme :

- Lanotion de « stabilisation sélective des synapses » %

Au cours du développement du nouveau-né, les synapses réalisent au fur et a mesure une sélection
des connexions importantes en fonction de I’environnement de I’enfant. Les synapses non stimulées
seront éliminées. Ainsi, les stimulations et I'environnement de la toute petite enfance jouent un réle

essentiel dans le bon développement de I'enfant.

- Lanotion de « périodes sensibles » d’aprés la pédagogie Montessori »°

Pour chaque grande fonction il existe une période « sensible » pendant laquelle I'apprentissage se fait
de fagon bien plus efficace. Par exemple, la période sensible du langage se situe entre six mois et trois
ans. En intervenant durant la période sensible, on pourra aider I'enfant a développer cette fonction de
facon optimale : on parlera d’éducation. Passé cette période sensible, on pourra seulement chercher

a améliorer des mécanismes déja mis en place, de facon déficitaire : on parlera de rééducation.

% Saccomanno et al., « Validity of a specific myofunctional therapy protocol in children with Down syndrome ».
% Yamauchi et al., « Motor and cognitive development of children with Down syndrome : the effect of acquisition
of walking skills on their cognitive and language abilities ».

97 Ternisien, « La prise en charge précoce en orthophonie de I'enfant atteint de Trisomie 21 ».

%8 Hadji, « Neurobiologie et pédagogie ».

% Réhrs, « Maria Montessori ».
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- Lanotion de « plasticité cérébrale » 1°

La plasticité cérébrale de I'enfant, notamment lors de périodes critiques permet au cerveau de
s’adapter et lui donne la capacité de modifier ses connexions neuronales en fonction des

apprentissages de I'enfant.

De plus le role de I'’éducation précoce et d’'informer les parents et les patients le plus tét possible et
d’insister sur la prévention bucco-dentaire avec l'apport de fluor, de détartrages réguliers, un
enseignement a I’hygiene orale adapté avec notamment I'utilisation d’une brosse a dent triface.
Depuis quelques années des consultations spécialisées ont vu le jour en France afin d’accueillir au
mieux ces patients. L'éducation thérapeutique de ces enfants dés les premiers mois est devenue une
préoccupation afin de permettre un meilleur développement global et ainsi limiter la mise en place
des dysfonctions spécifiques liées a cette pathologie.

La prise en charge de ces patients est multidisciplinaire : médecins, kinésithérapeutes, orthophonistes,

psychomotriciens, chirurgiens-dentistes...

Il est donc primordial d’informer les parents, des la naissance, des démarches administratives a
réaliser, et vers quelles structures s’orienter afin d’avoir une prise en charge la plus adaptée possible
aux besoins de I'enfant. En effet, il est important de mettre en place précocement une prise en charge
adaptée afin d’éviter une perte de temps et de chance, en permettant un diagnostic précoce des
complications de I'enfant et 'amélioration du pronostic. La plupart des familles sont confrontées a des
difficultés de prise en charge : pour trouver un centre spécialisé qui ne soit pas saturé et si possible a
proximité du domicile, pour trouver une école adaptée, pour organiser les nombreux rendez-vous
médicaux de I'enfant avec leur emploi du temps professionnel... Pour les parents, il peut s’agir d’'un
véritable parcours du combattant.

Des structures spécialisées dans la prise en charge de ces patients sont mises en place. Un dossier doit
dés la naissance étre créé auprés de la Maison Départementale des Personnes Handicapées (MDPH)
afin de bénéficier d’une Allocation d’Education de I'Enfant Handicapé (AEEH).

Parmi ces structures spécialisées on retrouve les équipes pluridisciplinaires d’'un Centre d’Action
Médico-Social Précoce (CAMSP) pour une rééducation entre 0 et 6 ans puis un Centre Médico Psycho
Pédagogique (CMPP) de 6 a 20 ans, le Service d’Education Spéciale et de Soins a Domicile (SESSAD) ou

par des praticiens libéraux. 1%

100 vidal, « La plasticité cérébrale : une révolution en neurobiologie ».
101 « Trisomie21sarthe ».
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En France, Rhapsod’if basé en lle-de-France, Santé Orale et Soins Spécifiques (SOSS) ou encore
Handident s’adresse aux adultes et aux enfants en situation de handicap mental et/ou physique et
dont les troubles rendent difficiles une prise en charge bucco-dentaire dans des structures de soins

ordinaires.
2.2 Prise en charge de la motricité globale et lutte contre I’hypotonie

L'objectif principal est d’accompagner I'enfant dans son développement neuro-moteur, l'aider a
prendre conscience de son corps précocement afin d’éviter les déficits et les anomalies de postures
qui apparaissent en lien avec I’hypotonie musculaire et I'hyperlaxité ligamentaire. % Mais le
kinésithérapeute accompagne également I'enfant dans son développement vers I'autonomie puis la
marche. Il joue un réle essentiel dans la prévention des troubles moteurs, orthopédiques, vertébraux
et articulaires. Il travaille le tonus, la proprioception, la statique, la coordination et en collaboration
avec I'orthophoniste et le psychomotricien la tonification de la sphére orofaciale. Notamment a I'aide
de massages, d’exercices et de jeux afin d’améliorer la respiration, la maitrise du souffle, la déglutition
et d’obtenir la fermeture buccale. Le renforcement de la mastication et de la déglutition est une
caractéristique trés importante étant donné l'incidence de I’hypotonie bucco-faciale sur les fonctions
orales et leurs conséquences : troubles digestifs, boulimie, fausses routes et infections bronchiques.
103 104

Le r6le du psychomotricien est d’aider le jeune patient a percevoir son corps et a le connaitre pour ses
conduites motrices et expressives et ainsi a optimiser ses potentialités instrumentales (construction
du schéma corporel, contréle moteur, force, équilibre, endurance musculaire, rapports spatio-
temporels, coordination) et a améliorer ses relations a I'autre par le langage corporel. Le but étant de
favoriser une plus grande autonomie du patient et son intégration sociale au quotidien. L’éducation
précoce commence vers 4-5 mois lorsque le bébé possede déja une motricité volontaire et est
suffisamment éveillé. Les séances se déroulent également en présence des parents. Lorsque |'enfant
commence son intégration scolaire I'attention du praticien se portera sur I'adaptation de I'enfant au
sein de la collectivité, sa compréhension du monde qui I'entoure, des situations sociales, des jeux et
sa capacité a s’intégrer. L’'accompagnement psychomoteur tout au long de la vie est bénéfique, méme
al’age adulte afin de prévenir des troubles psychomoteurs, poursuivre un développement harmonieux

avec un maintien des acquis et prévenir tout vieillissement précoce. 19 106

102 Noack, « Eléments de réflexion sur le développement et les caractéristiques psychomotrices du sujet porteur
d’une Trisomie 21 ».

103 yamauchi et al., « Motor and cognitive development of children with Down syndrome : the effect of
acquisition of walking skills on their cognitive and language abilities ».

104 Sixou et al., « Orofacial therapy in infants with Down syndrome ».

105 Freminville et al., « L’accompagnement des enfants porteurs de Trisomie 21 ».

106 Touraine, Fréminville, et Sanlaville, « La Trisomie 21 ».
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2.3 Prise en charge des troubles de I’oralité

2.3.1 Perturbation de I'oralité dans le cadre de la trisomie 21

La zone anatomique concernée par les troubles de I'oralité est la sphére orale qui se compose des 2/3

inférieurs de la face et de la cavité buccale. La langue y joue un réle majeur.

L'oralité désigne I'ensemble des fonctions orales comme la nutrition, I'expression (par le langage, le
cri et I'expression corporelle), la ventilation, I'exploration tactile et gustative. Elle débute dés le 3éme
mois de I'embryogenése avec le réflexe de Hooker qui est la premiére manifestation de I'oralité
débutante : la main touche les levres, la bouche s’ouvre et la langue sort pour explorer la main et les
doigts. 17

Dés la 37éme semaine de grossesse le couple succion-déglutition est mature et indispensable pour la
tétée. En grandissant I'enfant va commencer a se nourrir a la cuillere avec une alimentation de plus en
plus solide et variée et la mastication se met en place aux alentours de 2 ans avec en paralléle les

premiers mots et petites phrases.

Le syndrome oro-facial de la T21 a des répercussions sur I'oralité, dont voici plusieurs exemples :

Tableau 1 : Syndrome oro-facial et ses conséquences sur |'oralité chez I'enfant trisomique 21

SYNDROME ORO-FACIAL CONSEQUENCES SUR L’ORALITE

Hypotonie de la sangle jugo-labiale - Insuffisance du sphincter labial nécessaire a la
tétée et difficulté de succion

- Incontinence salivaire

Hypotonie linguale et hypo développement de la - Protrusion linguale
cavité orale
Protrusion linguale - Incidence sur I'occlusion dentaire

- Troubles de la phonation

- Hypo développement du maxillaire

Hypotonie linguale, palais étroit et profond, - Dysfonctionnement du temps buccal de la
malpositions dentaires, instabilité occlusale des déglutition : soit le bol alimentaire est collé
arcades dentaires au palais soit il est envoyé directement en

arriére de la langue sans mastication

107 Sixou et al., « Orofacial therapy in infants with Down syndrome ».
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Position antérieure et basse de la langue

Hypo développement du maxillaire et hyper
développement de la mandibule avec
proglissement voire prognathie mandibulaire

et classe Il d’Angle

Hypotonie de la sphere orale

Effets sur la croissance maxillo-faciale

Hypo développement de la face associé a des
végétations adénoides et amygdaliennes

hypertrophiques

Encombrement des voies aériennes
supérieures, ventilation buccale, mauvais
placement de la langue, des lévres et de la

mandibule : cercle dysmorpho-fonctionnel

Localisation différente des papilles gustatives

Perturbation des sensations gustatives

Agénésie, dents surnuméraires, implantation

anarchique, anomalie de structures

Défaut de mastication entrainant le refus de

certains aliments, notamment les aliments

durs

Hypotonie des muscles masticateurs associée a une - Instabilité de I'occlusion dentaire avec
hyperlaxité ligamentaire prognathie mandibulaire et perturbation et

dysharmonie des rapports intermaxillaires

Source : Auteur, d’apres Ternisien, « La prise en charge précoce en orthophonie de I'enfant atteint de T21 »,

2017.
2.3.2 Prise en charge des troubles de I’oralité alimentaire

L’'oralité alimentaire débute dés la naissance lorsque I'alimentation devient buccale notamment avec
la succion, la déglutition et la mastication. Des troubles psychomoteurs, langagiers, une hyper-
sensibilité buccale ou un trouble de la proprioception peuvent étre a I'origine d’un trouble de I'oralité
alimentaire. Le but de notre consultation est de stimuler toutes les parties de la bouche de I'enfant,
de développer sa proprioception et de limiter la protrusion linguale. 1% 1% Les stratégies d’adaptation
sont a personnaliser pour chaque enfant en fonction de sa géne motrice et sensorielle. Parmi les
adaptations possibles on retrouve :

La planification du repas : il est possible de proposer des repas fractionnés. Il faut toujours veiller a ce

gue I'enfant ne garde pas d’aliments en bouche sans les macher, en les collant au palais ou que I'enfant
avale les aliments sans mastication préalable.

Une adaptation de la posture : avec maintien de la téte du nourrisson d’'une main et de I'autre

I'introduction du mamelon ou de la tétine dans la bouche tout en maintenant jointes les levres afin de

108 Hennequin et al., « Le syndrome bucco-facial affectant les personnes porteuses d’une Trisomie 21 ».
109 Hennequin, Morin, et Feine, « Pain expression and stimulus localisation in individuals with Down’s
syndrome ».
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créer une occlusion labiale compétente a la tétée permettant d’améliorer I'alimentation. Lors de
I"alimentation a la cuillere I'enfant devra étre positionné le plus verticalement possible.

Une adaptation des équipements : comme les biberons et les cuilleres adaptés a la physiologie de

I’enfant et a I’'hypotonie avec une tétine allongée ou une cuillére dont le creux est peu marqué et les
bords arrondis. 11°

Le tapping : exercice réalisé par I'orthophoniste qui a pour objectif de réduire I'hypotonie faciale et de
faire prendre conscience a I’enfant de la béance buccale afin d’obtenir une fermeture labiale et éviter
ainsi une protrusion linguale et I'incontinence salivaire. Le tapping consiste en un tapotement rapide
et ferme (sans brutalité) a I'aide de deux doigts sur les levres, les joues et sous le plancher buccal du
bébé afin d’augmenter le tonus musculaire. L'orthophoniste masse également le plancher buccal sous
la mandibule en effectuant des pressions et des lissages d’avant en arriére, de la méme facon il stimule
les gencives, les levres, I'intérieur des joues, le palais et différents endroits de la langue afin de faire
progressivement prendre conscience a I'enfant de cette partie de son corps, tonifier la sphere
orofaciale et travailler sur la sensibilité. Les exercices peuvent également se réaliser a I'aide de brosses
a dents premier age en caoutchouc avec différentes formes et aspects, des objets vibrants pour les
joues ou que I'on peut mettre au réfrigérateur pour stimuler I'enfant par le froid. Durant tout I'exercice
I’orthophoniste emploie un ton doux et rassurant notamment a I'aide de comptines. L'idée est d’allier

les stimulations aux paroles et de créer un échange relationnel avec I'enfant. 1! 11

2.3.3 Prise en charge des troubles de I'oralité verbale

L'enfant porteur de T21 rencontre des troubles de la communication et des difficultés de langage.
L'intervention orthophonique fait partie intégrante de la prise en charge pluri disciplinaire du patient.
Le praticien étaye la communication non-verbale de I'enfant par la gestuelle qui attire le regard et
facilite sa compréhension afin d’aider a I’émergence du langage. L'implication familiale est primordiale
dans ce processus qui comprend des stimulations auditives, visuelles, tactiles, gustatives et
olfactives. 3

L'orthophoniste a pour mission d’aider le patient trisomique a s’éveiller, a accentuer son envie de
communiquer et |'aider a trouver les moyens de le faire. Il agit sur la mise en place du pré-langage, du
langage et dans la prise en charge du syndrome oro-facial caractéristique de ces patients. La prise en

charge se fera des le plus jeune age avec de I'orthophonie précoce et tout au long de I'enfance,

adolescence et méme a I’dge adulte afin de maintenir ou renforcer les compétences acquises et I'envie

110 Ternisien, « La prise en charge précoce en orthophonie de I'enfant atteint de Trisomie 21 ».
1 Ternisien.

112 « La prise en charge oro-faciale ».

113 Eggers et Van Eerdenbrugh, « Speech disfluencies in children with Down syndrome ».
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de communiquer. L'orthophoniste utilise plusieurs outils basés sur la gestuelle, I'imitation, les
pictogrammes afin de rééduquer la déglutition, la postule linguale, la ventilation et permettre

I’acquisition du langage. Nous évoquerons quelques méthodes : 114 115 116

La méthode Padovan : '/

De plus en plus de thérapeutes se forment a la méthode Padovan également appelée « Réorganisation
neuro-fonctionnelle ». Cette méthode se base sur linterrelation des trois activités humaines :
marcher, parler, penser et récapitule ses processus d’acquisition d’une maniére dynamique, en
stimulant la maturation du systéme nerveux avec l'intention que le patient puisse acquérir toutes ses
capacités : la locomotion, le langage et la pensée. Cette méthode respecte donc la séquence du
développement humain et stimule de maniéere naturelle et physiologique le potentiel génétique du
systéme nerveux central grace a la régle des 3R: la répétition, le rythme et la régularité des

mouvements qui ont pour effet de stimuler le phénomeéne de plasticité neurale.

La méthode Padovan est valable pour tous les ages, chez des personnes ayant des problemes de
langage, de dyspraxie, des troubles d’apprentissage, des déficits de I'attention, d’autisme et donc des
patients porteurs de T21, ainsi que d’autres forment d’immaturité neurologique qui ont pour point
commun une problématique de I'organisation ou du développement du systéme nerveux central.

La méthode stimule I'individu en suivant les étapes neuro-évolutives présentes dans le développement
neuro-psychomoteur de ’humain. Ces étapes comprennent les mouvements du corps, des mains, du
systeme visuel, la respiration, la succion, la mastication et la déglutition. Durant chaque exercice la
thérapeute récite un poéme au patient afin de garder le rythme, I’attention, I'audition, I'imagination

et la synchronisation des mouvements.

La méthode Makaton : 118 119

Elle consiste en un programme d’aide a la communication et au langage pour toute personne ayant
des difficultés de compréhension, des difficultés a communiquer ou des troubles du langage oral
associés a des handicaps divers : retard mental, dysphasie, autisme, polyhandicap... Le Makaton se
base sur un mode de communication multimodale qui associe le geste (signes de La langue des Signes

Francaise ou LSF), le visuel (pictogrammes) et le langage oral. Elle encourage les enfants et les adultes

114 Eggers et Van Eerdenbrugh.

115 Ternisien, « La prise en charge précoce en orthophonie de I'enfant atteint de Trisomie 21 ».

116 « La prise en charge oro-faciale ».

117 Association québecoise pour la méthode Padovan, « La méthode Padovan ».

118 Montoya et Bodart, « Le programme Makaton auprés d’un enfant porteur d’autisme : le cas de Julien ».
119 AAD Makaton, « Le programme Makaton ».
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a lire, écrire et facilite leur expression notamment pour les personnes ayant des troubles de 'oralité
qui peuvent alors s’exprimer par un autre moyen corporel. Cette méthode s’adresse également a
I’entourage de la personne handicapée, que ce soient les parents ou le réseau de soins dont I'enfant
bénéficie : kinésithérapeutes, médecins, éducateurs, psychomotriciens etc., afin d’utiliser le méme
moyen de communication, faciliter son apprentissage et permettre de meilleurs échanges au quotidien
tout en participant a I'intégration sociale du patient.

La méthode Systéme de Communication par Echange d’Images (PECS) : 12° 121

Proposée pour des enfants ou des adultes ayant des difficultés de langage oral qui ne leur permettent
pas de communiquer et de se faire comprendre : dysphasie, autisme, retard mental... Elle ne nécessite
pas de niveau cognitif minimum et permet au patient d’entrer en communication afin d’exprimer un
souhait, une envie, un choix, demander de |'aide, accepter ou refuser une proposition. Pour cela le
patient disposera de plusieurs images (pictogrammes) a sa portée qu’il pourra prendre et donner a
I’adulte, il aura méme la possibilité de constituer une phrase a I'aide des images. L'adulte répondra
alors a la demande en langage oral et récompensera le patient en lui donnant ce qu’il attend, en
répondant a sa question etc. En récompensant I'enfant et en le félicitant cela I'incite a communiquer

davantage et petit a petit a exprimer ses demandes de maniére plus spontanée et autonome.

2.4 Prise en charge des troubles de la ventilation

Des études montrent un lien entre les troubles respiratoires du sommeil et un moins bon
développement neurocognitif et comportemental des enfants porteurs de T21 : hypotonie, troubles
du comportement, variabilité du Ql, anomalies du langage, de la mémoire et des fonctions
exécutives. 12212

Le SAOS se traite en premiére intention par un traitement non chirurgical a I'aide de mesures simples
et d’adaptations du milieu de vie, comme éviter la pollution de Iair, le tabac dans I’environnement de
I’enfant, et traiter les allergies avec des antihistaminiques... Il existe également des programmes

diététiques afin de perdre du poids et des programmes d’éducation thérapeutique pouvant aider a

diminuer la sévérité des apnées. ?* 12> La fonction thyroidienne doit également étre vérifiée et

120 « Mieux connaitre le PECS ».

121 « Réseau lucioles ».

122 Breglin et al., « Obstructive sleep apnea syndrome and cognition in Down syndrome ».

123 | al et al., « Sleep-disordered breathing in Down syndrome ».

124 Shires et al., « Body mass index as an indicator of obstructive sleep apnea in pediatric Down syndrome ».

125 Bertapelli et al., « Overweight and obesity in children and adolescents with Down syndrome-prevalence,
determinants, consequences, and interventions : a literature review ».
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I’hypothyroidie doit étre traitée. 1% Le patient peut également avoir recours a une assistance
respiratoire nocturne qu’on appelle traitement par Pression Positive Continue ou PPC qui permet de
maintenir les voies aériennes ouvertes durant le sommeil.

De plus, dans la population générale, les appareils dentaires, en particulier les orthéses d’avancée
mandibulaire sont bénéfiques dans le traitement des troubles légers a modérés. En effet, ces appareils
retiennent la langue en position antérieure et évitent ainsi que celle-ci ne tombe en arriére et obstrue
les voies aériennes supérieures. Cependant leurs indications sur les enfants en situation de handicap
sont réduites. Et ils peuvent étre difficilement tolérés chez les patients trisomiques.

Dans certains cas, les traitements chirurgicaux ORL sont nécessaires, ils permettent d’ouvrir le plus

possible les voies aériennes (amygdalectomie et/ou I'adénoidectomie).

126 Lin, Tsan, et Chen, « The relationship between sleep apnea syndrome and hypothyroidism ».
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3 : La thérapie myofonctionnelle de stimulation orofaciale

externe et interne

La thérapie fonctionnelle précoce orofaciale basée sur la stimulation de la cavité orale grace a une
plaque palatine dés les premiers mois de vie de I'enfant s’inscrit dans la démarche d’accompagnement
et de stimulation de I'enfant. ¥’

Ces interventions visent a éduquer la musculature oro-faciale afin de diminuer I’hypotonie faciale,
réduire la protrusion linguale, obtenir une occlusion labiale, une position intra-orale et haute de la
langue, optimiser I'alimentation notamment chez les enfants qui ont été nourris par sonde naso-
gastrique pendant une période et limiter |'apparition de malocclusions de classe Ill. Ce traitement
permet également de faire prendre conscience a I'enfant de sa cavité buccale en développant sa

proprioception et en facilitant la coordination main-bouche, 128 129 130

3.1 Les principes de Castillos-Morales

La thérapie myo-fonctionnelle de stimulation orofaciale externe et interne a été décrite par Rodolfo
Castillo-Morales (1945-2011), neuropédiatre argentin au milieu des années 1970. 13! 132 || 3 également
travaillé sur la réhabilitation neuro-motrice des enfants hypotoniques. Elle a pour but de stimuler la
mobilité labiale en recherchant une contraction des muscles de la lévre supérieure et linguale en
favorisant la position haute de la langue.

Elle se compose d’une stimulation externe des muscles du cou et du visage effectuée par les parents,

le kinésithérapeute, le psychomotricien, I'orthophoniste ou le chirurgien-dentiste par une stimulation
de points anatomiques spécifiques afin d’augmenter la tonicité musculaire du cou et du visage (cf.
Figure 5). Lors de la premiére consultation, une fiche détaillée explicative accompagnée d’un schéma
est donnée aux parents afin gqu’ils effectuent les stimulations correctement. C’est pourquoi une

implication parentale est importante et leur non-coopération est une source d’échec. 133

127 Matthews-Brzozowska et al., « Rehabilitation of the orofacial complex by meansof a stimulating plate in
children with Down syndrome ».

128 Freminville et al., « L’accompagnement des enfants porteurs de Trisomie 21 ».

129 Sixou et al., « Orofacial therapy in infants with Down syndrome ».

130 Kaczorowska et al., « Down syndrome as a cause of abnormalities in the craniofacial region : a systematic
literature review ».

131 Kaczorowska et al.

132 saccomanno et al., « Validity of a specific myofunctional therapy protocol in children with Down syndrome ».
133 Glatz-Noll et Berg, « Oral dysfunction in children with Downs’ syndrome : an evaluation of treatment effects
by means of videoregistration ».
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Figure 5 : Schéma expliquant la stimulation des points anatomiques du visage avec leur sens de

stimulation

Source : Bonnet, Germa, et Sixou, « Approche fonctionnelle des dysfonctions orales chez I’enfant porteur de

trisomie 21 : la plaque palatine », 2019.

La stimulation interne s’effectue de maniére mécanique par le biais d’'une plaque palatine congue par

le chirurgien-dentiste et un prothésiste dentaire (cf. Figure 7).

Figure 7 : Photographie d’une plaque palatine composée de plots de résines en antérieur et d’un

cratere perforé en postérieur

Source : Bonnet, Germa, et Sixou, « Approche fonctionnelle des dysfonctions orales chez I’enfant porteur de

trisomie 21 : la plaque palatine », 2019.
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Les objectifs de la plaque palatine sont : 34 1%

- D’augmenter la tonicité musculaire labiale et linguale

- Permettre un repositionnement lingual en haut et en arriere afin de stimuler la croissance du
maxillaire et éviter le prognathisme mandibulaire

- Retrouver une occlusion labiale

- Favoriser l'acquisition du langage, le développement des mimiques faciales et I'insertion sociale

- Améliorer les fonctions orales (ventilation, succion, mastication, déglutition) et ainsi améliorer

la diversité alimentaire

Cette plaque doit étre portée par I'enfant seulement quelques minutes par jour. Il ne doit pas s’y
habituer, au risque de rester passif et de ne plus travailler. Le moment de port de la plaque est crucial :
I’enfant doit étre éveillé et non distrait.

La plaque se porte dés les premiers mois de vie de I'enfant (en général a partir de 3 mois) et doit étre
changée tous les trois mois pour s’adapter a la croissance du maxillaire, que la rétention reste la plus
optimale possible et que I'enfant ne s’habitue pas aux éléments actifs présents a sa surface. 13

Dans un premier temps les stimulateurs linguaux sont situés en postérieur afin de provoquer une
rétrusion linguale. Sur les plaques suivantes, des éléments palatins seront situés au niveau de la papille
rétro-incisive et dans les zones latérales afin d’entrainer la langue a se mettre en position fonctionnelle
des le plus jeune age. Un bandeau vestibulaire composé de plots de résine ou de perles sur un arc est
toujours associé aux éléments palatins afin de stimuler les muscles orbiculaires. 137 138

La plaque palatine est possible jusqu’au début des processus d’éruption dentaire qui interviennent
chez le patient trisomique souvent au-dela d’'un an mais il faut étre vigilant car chez ces patients la

séquence d’éruption est modifiée, il faut penser a surveiller au niveau des molaires. 139 140

134 Hennequin et al., « Le syndrome bucco-facial affectant les personnes porteuses d’une Trisomie 21 ».

135 Korbmacher, Limbrock, et Kahl-Nieke, « Long-term evaluation of orofacial function in children with Down
syndrome after treatment with a stimulating plate according to Castillo Morales ».

136 Limbrock, Fischer-Brandies, et Avalle, « Castillo-Morales orofacial therapy : treatment of 67 children with
Down syndrome ».

137 Bickman et al., « Children with Down syndrome : oral development and morphology after use of palatal plates
between 6 and 18 months of age ».

138 Limbrock, Fischer-Brandies, et Avalle, « Castillo-Morales orofacial therapy : treatment of 67 children with
Down syndrome ».

139 Marin et al., « Trisomie 21 et thérapie fonctionnelle précoce par plaque palatine ».

140 B3ckman et al., « Children with Down syndrome : oral development and morphology after use of palatal plates
between 6 and 18 months of age ».
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4 : La consultation de thérapie précoce par plaque

palatine : I’organisation du service et de la consultation

4.1 La consultation

La consultation T21 a lieu au sein du service de médecine bucco-dentaire de I'h6pital Charles-Foix.
C’est un service hospitalo-universitaire de formation et de recherche en odontologie, ou la prise en
charge globale des patients est réalisée par des étudiants avancés encadrés par des praticiens
hospitaliers. Il y est également réalisé la prise en charge de patients spécifiques: population

gériatrique, maladies rares, handicaps, etc.

La consultation T21 est née d’une collaboration avec le service odontologique de Rennes et le
Professeur Jean-Louis Sixou. Elle a débuté en septembre 2017 a raison de deux demi-journées par
semaine et se déroule dans deux box dédiés aux soins pédiatriques. Elle a lieu tous les jeudis aprés-
midi et vendredi matin une semaine sur deux et est réalisée par deux enseignantes responsables
rattachées a cette consultation. Les rendez-vous pris par les parents font I'objet de plusieurs
restrictions : I’enfant doit étre atteint de T21, étre 4gé de moins de 6 ans et ne pas avoir de pathologies

carieuses dans quel cas le patient sera redirigé vers un autre service.

Chaque consultation est suivie d’un compte rendu dans le dossier du patient afin de suivre sa
progression et son évolution au fil des rendez-vous.

L’étude regroupe les consultations T21 entre septembre 2017 et juin 2019.

4.2 Description de la population traitée

Durant cette période nous avons réalisé la collecte des données de 42 patients de maniére

rétrospective a partir de leurs dossiers médicaux.

Les critéres évalués dans leur dossier :
- Sexe de I'enfant
- Age de I'enfant lors de I'entrée dans la consultation Charles-Foix
- Prise en charge de I'hypotonicité (kinésithérapie, psychomotricité)
- Prise en charge de I'oralité (orthophonie)

- Département de résidence
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Tous les résultats de cette étude ont été obtenus a I'aide de I'outil Microsoft Excel et des tableaux

croisés dynamiques.

4.2.1 Ratio hommes/femmes

Figure 8 : Répartition en pourcentage des hommes et femmes

Homme
38%

Femme
62%

Source : Auteur, 2019.

Nous observons que 62 % des enfants sont des filles et 38 % sont des gargons.

4.2.2 Age des patients lors de la premiére consultation T21

Pour faciliter I'interprétation des données relatives a I'age, nous avons décidé de créer différents
groupes par tranche d’age. Ainsi 5 groupes ont été créés :

= Les patients entre 0 et 3 mois

= Les patients entre 4 et 6 mois

= Les patients entre 7 et 9 mois

= Les patients entre 10 et 12 mois

= Les patients de plus de 12 mois

35



Figure 9 : Répartition en pourcentage des patients par tranche d’ages

0-3 mois
2% 4-6 mois

> 12 mois
45%

7-9 mois
31%

10-12 mois
5%

Source : Auteur, 2019.

Nous pouvons noter qu’il y a une majorité d’enfants agés de plus de 12 mois (45 %), une

prépondérance d’enfants de 7 a 9 mois (31 %), suivi de 17 % d’enfants de 4 a 6 mois, puis 5 % d’enfants

de 10 a 12 mois et seulement 2 % d’enfants de 0 a 3 mois.

4.2.3 Lieu de résidence des patients

Figure 10 : Répartition en pourcentage du lieu de résidence des patients

Hors France;

Hors IDF; 4,7 23

IDF; 93%

Source : Auteur, 2019.
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La majorité des patients (97 %) vivent en lle-de-France contre seulement 4,7 % vivants ailleurs en
France et 2,3 % vivants a I’étranger. Ces deux derniéres catégories viennent spécialement a Charles-

Foix caril n’y a pas de consultation odontologique spécialisée T21 plus proche de leur lieu de résidence.

4.2.4 Prise en charge de I'hypotonicité

Figure 11 : Répartition en pourcentage des patients ayant une prise en charge de I'hypotonicité

PRISE EN CHARGE HYPOTONICITE (KINE/ PSYCHOMOTRICIEN )

Sans kine/ psychomaotriclen

10°%

Avecking/ Psychomotricien
SON

Source : Auteur, 2019.

Dans notre consultation T21 le pourcentage d’enfants suivi par un kinésithérapeute ou

psychomotricien est de 90 %.
4.2.5 Prise en charge de I’oralité

Figure 12 : Répartition en pourcentage des patients ayant une prise en charge de I'oralité par un

orthophoniste

PRISE EN CHARGE DE L'ORALITE
(ORTHOPHONISTE)

Sans
orthophoniste

Ac
0’.54.“

Avec
orthophoniste
76%
Source : Auteur, 2019.
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Dans notre consultation T21 le pourcentage d’enfants suivi par un orthophoniste est de 76 %.

4.3 Les plaques palatines et leurs objectifs

4.3.1 Les différentes plaques palatines

La 1% plaque palatine portée de 3 a 6 mois doit favoriser :

- Une position postérieure de la langue grace a un cratére postérieur

- Une contraction des muscles de la levre supérieure grice a des plots de résine en vestibulaire
L'épaisseur des éléments est variable en fonction des besoins de stimulations de I'enfant et de sa
musculature. Sur la figure 15 nous pouvons observer une plaque palatine pour un nourrisson d’environ
3 mois composé d’'un stimulateur labial et d’un activateur lingual composé de quatre tampons de

résine striés au niveau du vestibule antérieur ainsi que d’un cratére postérieur. 141 142

Figure 13 : Photographie d’'une plaque palatine possédant un cratére postérieur et des plots de

résine en vestibulaire

Source: Sixou et al., « Orofacial therapy in infants with Down syndrome », 2017.

La 2°™ plaque palatine portée de 6 a 9 mois doit favoriser : 143 144

- Le positionnement lingual dans une position physiologique derriére les incisives grace a une
perle de Tucat au niveau de la papille rétro-incisive
- Une contraction des muscles de la levre supérieure grace a une série de perles sur un arc

antérieur

141 carlstedt, Henningsson, et Dahlléf, « A four-year longitudinal study of palatal plate therapy in children with
Down syndrome : effects on oral motor function, articulation and communication preferences ».

142 |limbrock, Fischer-Brandies, et Avalle, « Castillo-Morales orofacial therapy : treatment of 67 children with
Down syndrome ».

143 Carlstedt, Henningsson, et Dahlléf, « A four-year longitudinal study of palatal plate therapy in children with
Down syndrome : effects on oral motor function, articulation and communication preferences ».

144 Limbrock, Fischer-Brandies, et Avalle, « Castillo-Morales orofacial therapy : treatment of 67 children with
Down syndrome ».
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Sur la figure 16, une plaque palatine composée d’une série de perles positionnées sur un arc métallique
antérieur et équipés de boucles latérales afin d’ajuster sa position. Ainsi qu’une perle palatine placée

derriere la papille bunoide.

Figure 14 : Photographie d’une plague palatine possédant une perle de Tucat et une série de perles

sur I'arc antérieur

Source : Sixou et al., « Orofacial therapy in infants with Down syndrome », 2017.

La 3°™ plaque palatine portée de 9 a 13 mois doit favoriser :
- Le positionnement lingual dans une position physiologique et |a proprioception grace a un
cratére antérieur/ trou
- La mobilisation de la langue grace a des petits plots (bosses) au niveau du palais situés plutot
sur les cotés

- La contraction des muscles de la lévre supérieure grace a des plots de résine en vestibulaire

Sur la figure 15, nous pouvons remarquer que la plaque palatine est plus épaisse que celle

précédemment observée figure 13 car destinée a des nourrissons plus agés, ici entre 9 et 13 mois.

Figure 15 : Photographie d’une plaque palatine possédant un cratére postérieur et des plots de

résine en vestibulaire

Source: Sixou et al., « Orofacial therapy in infants with Down syndrome », 2017.
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L'alternance des différents types d’activateur permet a I'enfant de continuer a progresser en évitant

qu’il ne s’habitue ce qui rendrait le traitement totalement inefficace. #°

4.3.2 Une étape clé : 'empreinte du maxillaire

C’est I’étape la plus délicate et pourtant I’étape clé du traitement. En effet, I'enfant est en bas age, il
présente une ventilation majoritairement buccale et le praticien doit se montrer rassurant envers des
parents qui peuvent parfois étre impressionnés. Le chirurgien-dentiste réalise une empreinte palatine
a I'alginate ou au silicone a I'aide de portes empreintes spécifiques « fait main » adaptés aux tres
jeunes enfants et d’un alginate a prise rapide (cf. Figure 14). L’empreinte est garante d’une plaque
palatine de qualité et bien adaptée. Durant la prise du matériau, le praticien mobilise la lévre
supérieure du patient afin d’optimiser la répartition de I’alginate et ainsi avoir une meilleure

adaptation. 146 147

Figure 16 : Photographie d’un porte-empreinte en résine perforé, réalisé sur le modele maxillaire

d’un enfant de 3 mois

Source : Bonnet, Germa, et Sixou, « Approche fonctionnelle des dysfonctions orales chez I’enfant porteur de

trisomie 21 : la plaque palatine », 2019.

L'empreinte doit répondre aux mémes principes que pour la prothése amovible compléte : un
enregistrement des bords vestibulaires et du joint vélo palatin garant d’'une bonne rétention. La tenue
de la plaque sera ainsi assurée par un « effet ventouse ». La plaque palatine doit s’adapter a la

croissance de I'enfant et nécessite un rebasage au bout de 1-2 mois. La plaque sera changée tous les

145 Marin et al., « Trisomie 21 et thérapie fonctionnelle précoce par plaque palatine ».

146 |imbrock, Fischer-Brandies, et Avalle, « Castillo-Morales orofacial therapy : treatment of 67 children with
Down syndrome ».

147 Bonnet, Germa, et Sixou, « Approche fonctionnelle des dysfonctions orales chez I’enfant porteur de trisomie
21 : la plaque palatine ».
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3 ou 4 mois environ en raison de la croissance rapide du maxillaire et avec conjointement le
changement des stimuli et de leurs positions sur la plaque afin que I'enfant ne s’y habitue pas :

cratéres, billes, trous, bosses... 14

L'association de la stimulation externe et interne potentialisent les effets sur I’hypotonie musculaire
tout en permettant a I'enfant une meilleur acquisition des fonctions orales pour permettre des
fonctions réflexo-végétatives comme la succion, la mastication et la déglutition et ainsi limiter les

troubles de I'oralité.

La plague palatine s’adapte a la croissance de I'enfant et sera portée jusqu’a atteinte des objectifs :
ventilation nasale, occlusion labiale, position haute de la langue.

Cependant, lors de I'apparition des premieres dents maxillaires, souvent tardive chez les enfants
porteurs de T21, il faut arréter le port de la plaque. Un traitement en denture temporaire stable pourra

étre indiqué en évaluant le développement du maxillaire. 149 10

Nous pourrons alors soit :
- réaliser une plaque de myostimulation simple
- réaliser une plaque de stimulation linguale avec une perle antérieure et un vérin médian afin de suivre

et/ou accélérer la croissance.

La prise en charge de ces jeunes patients peut étre réalisée dans une pratique de ville, a condition de
disposer du matériel nécessaire (porte-empreintes adaptés) et de travailler avec un prothésiste formé

a la réalisation de ce type de plaque.

4.4 Discussion

4.4.1 La consultation

Notre consultation compte 50 patients suivis (ouverture en septembre 2017), principalement des

enfants non dentés et des enfants suivis par I'Institut Lejeune. Nous avons noté que la majorité des

148 Marin et al., « Trisomie 21 et thérapie fonctionnelle précoce par plaque palatine ».

149 Limbrock, Fischer-Brandies, et Avalle, « Castillo-Morales orofacial therapy : treatment of 67 children with
Down syndrome ».

150 Marin et al., « Trisomie 21 et thérapie fonctionnelle précoce par plaque palatine ».
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patients se présentant a notre consultation avait plus de 12 mois alors que I’éducation précoce est

conseillée dés le plus jeune age, si possible dés trois mois. °1 152

Une majorité de filles sont prises en charge dans notre consultation. Cette observation est en
contradiction avec la tendance générale établie par Bouizegaréne et al. qui estime que la trisomie 21
affecte plus fréquemment les gargons que les filles (sex ratio de 3/2). Nous pouvons supposer que les
filles présentent plus de déficiences oro-faciales que les garcons avec une protrusion linguale plus

sévére et que la societé préte davantage attention au faciés d’une petite fille. *>3

Nous pouvons supposer qu’il y a eu un nomadisme médical durant les premiers mois de vie de I'enfant,
une difficulté d’information et d’orientation qui peut étre liée a un retard de diagnostic ou a des
difficultés de compréhension des parents. On remarque que généralement les enfants trisomiques qui
ont été diagnostiqués durant la grossesse ont une prise en charge plus précoce car les parents ont eu
plus de temps pour s’informer, comprendre et se préparer a la prise en charge médicale complexe de

leur enfant.

Il'y a encore un trop grand manque d’information des parents qui pour beaucoup découvrent a la
naissance que leur enfant est trisomique et ont beaucoup de difficultés a trouver les organismes
nécessaires pour les informer, les aider dans les démarches nécessaires et prendre en charge leur
enfant. De nombreuses associations partout en France ont d’ailleurs vu le jour afin de remédier a tous
ces probléemes, notamment 'UNAPEI (Union nationale des associations de parents, de personnes
handicapées mentales et de leurs amis), TRISOMIE 21 France, Fondation Jérome Lejeune, Regards sur

la Trisomie 21 et bien d’autres que nous citerons a la fin de ce travail.

En France, trés peu de centres sont spécialisés dans la prise en charge orofaciale des patients
trisomiques (cf. Annexes). En dehors de la France il y a peu de spécialistes qualifiés pour prendre en
charge ces patients ce qui explique les 2,3 % de parents venant de I'étranger.

Abordée dés 1991 la notion de « réseaux ville hopital » est ici fondamentale car elle permet aux
professionnels de santé d’assurer une meilleure orientation, coordination, continuité des soins et une

meilleure qualité de prestations pour les patients. >

151 Bonnet, Germa, et Sixou, « Approche fonctionnelle des dysfonctions orales chez I'enfant porteur de trisomie
21 : la plaque palatine ».

152 Limbrock, Fischer-Brandies, et Avalle, « Castillo-Morales orofacial therapy : treatment of 67 children with
Down syndrome ».

153 Bouizegaréne et al., « Détection de la trisomie 21 par I'étude de I’ADN ».

154 Larcher et Polomeni, La santé en réseaux : objectifs et stratégie dans une collaboration ville-hépital.
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Lors de la consultation et du traitement nous faisons face a certains difficultés :

- Le port de la plague commence lorsque I'enfant est édenté. La croissance se poursuit
progressivement avec |'éruption des dents temporaires et la perte de rétention de la plaque.
Des rebasages ou le renouvellement de la plague sont nécessaires dés |'apparition des
premieres dents. Ainsi, 3 plaques sont en général proposées entre I'age de 3 mois et 1 an.
Lorsque les molaires temporaires sont positionnées sur |'arcade on peut utiliser des moyens
complémentaires pour améliorer la rétention comme des crochets (cf. Figure 17), recouvrir les
dents postérieures ou encore réaliser une plaque avec un vérin médian d’expansion si le
patient présente un hypodéveloppement maxillaire.

- Lesucces de cette thérapeutique est corrélé a I'observance du patient et des parents. La prise
en charge peut étre un échec en cas de refus du port de la plaque, I’enfant étant jeune il peut
refuser I'intrusion d’un corps étranger au sein de sa cavité buccale, on peut également avoir
des casses répétées si I'enfant joue avec celle-ci ou un échec en cas de mauvaise hygiéne
bucco-dentaire.

- Cette prise en charge est de longue durée et s’intégre dans une prise en charge globale ce qui
est un facteur supplémentaire de non-observance. Les parents doivent stimuler I’enfant lors
du port de la plague et non la mettre a I'enfant pendant une promenade ou les courses par

exemple. 155 156 157

Figure 17 : Photographies de plaques palatines avec crochets postérieurs a gauche et avec

recouvrement des dents postérieures a droite

Source : Marin et al., « Trisomie 21 et thérapie fonctionnelle précoce par plaque palatine », 2013.

155 Marin et al., « Trisomie 21 et thérapie fonctionnelle précoce par plaque palatine ».

156 Limbrock, Fischer-Brandies, et Avalle, « Castillo-Morales orofacial therapy : treatment of 67 children with
Down syndrome ».

157 Bonnet, Germa, et Sixou, « Approche fonctionnelle des dysfonctions orales chez I'enfant porteur de trisomie
21 : la plaque palatine ».
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- Il existe une grande disparité au sein des enfants atteints de T21. La présence de complications
et de leurs retentissements aura un impact important sur les priorités de prise en charge et
sur le rythme familial.

- La thérapie palatine seule semble étre insuffisante et nécessite un traitement annexe telle
gu’une stimulation motrice ou une physiothérapie orale et donc une implication parentale
importante. Le travail doit étre régulier et sur le long terme, la non-observance et la non-

adhésion des parents aux principes de traitement sont des facteurs d’échecs fréquents.

L’évaluation visuelle par photographie ou vidéo est I'une des méthodes les plus utilisées pour mesurer
les progres de la rééducation orofaciale et I'amélioration de la tonicité musculaire, de la position de la
langue et de l'occlusion labiale, pendant et apres le traitement par plaque palatine. Les études
réalisées suggérent que cette thérapie, associée a un traitement de physiothérapie et/ou de
kinésithérapie orofaciale selon Castillo-Morales sur une période suffisamment longue, améliore les
troubles oro-faciaux notamment la position de la langue et |a tonicité labiale et faciale chez ces enfants
par rapport a une population témoin et que la thérapie précoce par plaque palatine devrait faire partie
intégrante de la prise en charge multidisciplinaire des patients atteints de T21. 1°8 159

La demande de prise en charge orofaciale de la part des parents est devenue importante et tend a

améliorer I'intégration sociale de ces patients. 160 61

4.4.2 Efficacité de la prise en charge myofonctionnelle

158 Kaczorowska et al., « Down syndrome as a cause of abnormalities in the craniofacial region : a systematic
literature review ».

159 saccomanno et al., « Validity of a specific myofunctional therapy protocol in children with Down syndrome ».
160 Matthews-Brzozowska et al., « Rehabilitation of the orofacial complex by meansof a stimulating plate in
children with Down syndrome ».

161 Korbmacher, Limbrock, et Kahl-Nieke, « Long-term evaluation of orofacial function in children with Down
syndrome after treatment with a stimulating plate according to Castillo Morales ».
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Il n"existe que peu d’études évaluant I'efficacité de cette prise en charge. Javed et al. ont recensé 8

études prospectives longitudinales qui convergent toutes vers une efficacité de cette thérapie.!6? 163

164 165 166 167 168 169

Ces études ont montré que la thérapie par plaque palatine pouvait apporter une amélioration
significative de la fonction motrice orofaciale avec une fermeture de la bouche, une absence de
protrusion linguale et également une amélioration significative de la position linguale. 1° 1! Cependant
elles présentaient de nombreux biais.

Au total, cinqg études présentaient un risque de biais modéré car des méthodes non standardisées ont
été utilisées et les groupes présentaient de grandes variations individuelles. 172 173 174 175 176

Trois études présentaient un risque de biais élevé avec une absence d’information sur les perdues de

vue et de grandes variations dans les tailles d’échantillons (de 9 a 42 par étude). 177 178 179

162 B3ckman et al., « Children with Down syndrome : oral development and morphology after use of palatal plates
between 6 and 48 months of age ».

163 Carlstedt, Henningsson, et Dahll6f, « A four-year longitudinal study of palatal plate therapy in children with
Down syndrome : effects on oral motor function, articulation and communication preferences ».

164 Carlstedt et al., « Effect of palatal plate therapy in children with Down syndrome : a 1-year study ».

165 Carlstedt et al., « Long-term effects of palatal plate therapy on oral motor function in children with Down
syndrome evaluated by video registration ».

166 7avaglia, Nori, et Mansour, « Long term effects of the palatal plate therapy for the orofacial regulation in
children with Down syndrome ».

167 Carlstedt, Henningsson, et Dahllof, « A longitudinal study of palatal plate therapy in children with Down
syndrome : effects on oral motor function ».

168 Glatz-Noll et Berg, « Oral dysfunction in children with Downs’ syndrome : an evaluation of treatment effects
by means of videoregistration ».

169 B3ckman et al., « Children with Down syndrome : oral development and morphology after use of palatal plates
between 6 and 48 months of age ».

170 Hohoff et Ehmer, « Short-term and long-term results after early treatment with the Castillo Morales
stimulating plate : a longitudinal study ».

171 Matthews-Brzozowska, Walasz, et Matthews-Kozanecka, « The role of the orthodontist in the early simulating
plate rehabilitation of children with Down syndrome ».

172 Bickman et al., « Children with Down syndrome : oral development and morphology after use of palatal plates
between 6 and 48 months of age ».

173 Carlstedt, Henningsson, et Dahlléf, « A four-year longitudinal study of palatal plate therapy in children with
Down syndrome : effects on oral motor function, articulation and communication preferences ».

174 Carlstedt et al., « Effect of palatal plate therapy in children with Down syndrome : a 1-year study ».

175 Carlstedt et al., « Long-term effects of palatal plate therapy on oral motor function in children with Down
syndrome evaluated by video registration ».

176 Carlstedt, Henningsson, et Dahllof, « A longitudinal study of palatal plate therapy in children with Down
syndrome : effects on oral motor function ».

177 7avaglia, Nori, et Mansour, « Long term effects of the palatal plate therapy for the orofacial regulation in
children with Down syndrome ».

178 Glatz-Noll et Berg, « Oral dysfunction in children with Downs’ syndrome : an evaluation of treatment effects
by means of videoregistration ».

179 Bickman et al., « Children with Down syndrome : oral development and morphology after use of palatal plates
between 6 and 18 months of age ».
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- Des populations hétérogénes.

L’age moyen au début des différentes études varient entre 2 mois et 12 ans. 1%

Il existait une hétérogénéité significative de I'’dage moyen des enfants au début du traitement par
plaque palatine alors qu’il est bien connu que I'approche de Castillo-Morales met I'accent sur le
traitement précoce dés les premieres semaines de vie de I'enfant pour retrouver une motricité orale
normale chez les enfants atteints de trisomie 21. A cette période le systeme nerveux central est le plus
apte a se former et les enfants de cet age s’adaptent bien aux appareils. De plus, la rétention et
I’adaptation de la plague sont optimales chez le patient non denté, I'éruption des dents de lait

entrainant des difficultés d’adaptation de la plaque. 18! 182

- Criteres d’évaluation multiples
Les critéres d’évaluation étaient multiples : fermeture buccale, position de la langue, absence de
protrusion linguale, activité labiale, la parole, une hypotonie musculaire ou non, tonicité de la lévre
supérieure, mode de ventilation ainsi que des parameétres oraux/ fonction motrice.
Il n’y avait pas de consensus sur les méthodes d’évaluation du traitement par plaque palatine ou les
critéeres oro-faciaux a évaluer.
De plus, dans les études de Carlstedt et al. I'évaluation des effets a été réalisée par un
orthophoniste, 18 18418518 Algrs que dans les études de Backman et al. et Zavaglia et al. les effets du
traitement ont été évalués par la parole a I'aide d’un orthophoniste, un physiothérapeute, un ORL et
un psychologue respectivement, 187 188 189
Les méthodes utilisées pour évaluer I'effet du traitement dans les études consistaient en un examen

clinique, un enregistrement vidéo et un questionnaire parental. Il est intéressant de noter qu'aucune

180 Javed et al., « Outcome of orthodontic palatal plate therapy for orofacial dysfunction in children with Down
syndrome : a systematic review ».

181 |imbrock, Fischer-Brandies, et Avalle, « Castillo-Morales orofacial therapy : treatment of 67 children with
Down syndrome ».

182 Hohoff et Ehmer, « Short-term and long-term results after early treatment with the Castillo Morales
stimulating plate : a longitudinal study ».

183 Carlstedt, Henningsson, et Dahlléf, « A four-year longitudinal study of palatal plate therapy in children with
Down syndrome : effects on oral motor function, articulation and communication preferences ».

184 Carlstedt et al., « Effect of palatal plate therapy in children with Down syndrome : a 1-year study ».

185 Carlstedt et al., « Long-term effects of palatal plate therapy on oral motor function in children with Down
syndrome evaluated by video registration ».

186 Carlstedt, Henningsson, et Dahllof, « A longitudinal study of palatal plate therapy in children with Down
syndrome : effects on oral motor function ».

187 Bickman et al., « Children with Down syndrome : oral development and morphology after use of palatal plates
between 6 and 48 months of age ».

188 Bickman et al., « Children with Down syndrome : oral development and morphology after use of palatal plates
between 6 and 18 months of age ».

189 7avaglia, Nori, et Mansour, « Long term effects of the palatal plate therapy for the orofacial regulation in
children with Down syndrome ».
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de ces méthodes n'est normalisée. L'examen clinique et I'enregistrement vidéo semblent étre des
méthodes plus fiables pour évaluer le progrées thérapeutique contrairement a l'entretien parental qui
repose sur une évaluation subjective des parents. Ces méthodes seraient considérablement plus
fiables si les examinateurs étaient formés et calibrés. De plus, un protocole standardisé pour les
entretiens parentaux pourrait étre développé car les parents ont souvent tendance a exagérer les
améliorations de leur propre enfant. Par conséquent, il est essentiel de développer une technique

précise, reproductible et fiable afin d’éviter les biais d’évaluation. **°

- Les techniques utilisées
La fréquence et la durée du port de la plaque allait de 1 a 3 fois par jour pendant 5 minutes a 120
minutes. A ce jour aucun consensus n’a été trouvé. L’essentiel étant de s’adapter a chaque enfant et a
son rythme : I'importance de la T21 et des pathologies associées, son temps de concentration afin que
les périodes de stimulation soient efficaces et ses besoins.
Différents modeles de plaques palatines ont été utilisés, notamment avec des perles mobiles et

d'autres avec des boutons fixes, ce qui peut conduire a un biais supplémentaire.

Les enfants du groupe témoin n’ont pas eu de plaque palatine, ce qui pourrait avoir introduit un biais.
Il aurait été judicieux d’administrer le traitement par plaque palatine sans activation afin d’évaluer ses

effets.

- Période de traitement et suivi.
La durée du traitement par plaque variait de 4 a 48 mois avec une période de suivi comprise entre 12
et 58 mois.
Les résultats des études incluses proviennent d’un suivi a court terme ce qui n’est pas optimal. Il serait
judicieux d’avoir des études ultérieures avec de longues périodes de suivi pour évaluer I'effet du

traitement par plaque palatine dans le temps et si les résultats obtenus persistent.

Ces études suggerent ainsi que la thérapie fonctionnelle par plaque palatine est une possible stratégie
de traitement pour améliorer les troubles oro-faciaux chez les enfants trisomiques. Cependant, des
études de plus haut niveau de preuve sont nécessaires. Notamment car nous notons une amélioration

dans les groupes controles, qui nont pas bénéficiés de la thérapie myo-fonctionnelle par plaque

190 javed et al., « Outcome of orthodontic palatal plate therapy for orofacial dysfunction in children with Down
syndrome : a systematic review ».
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palatine. Il est ainsi difficile de distinguer la part de progres réalisés grace a la thérapie par plaque

palatine de celle obtenue grace a la prise en charge par les orthophonistes et psychomotriciens.

Pour une nouvelle étude il conviendrait de ne pas prendre en compte seulement les études rédigées
en anglais et de réaliser des échantillons plus grands afin d’améliorer la puissance statistique. Il faudrait
également réaliser un suivi a long terme pour évaluer si les effets de la plaque persistent chez les
enfants porteurs de T21. |l serait en outre judicieux de réaliser des études longitudinales avec des
méthodes d’évaluation standardisées (praticiens formés, qualifiés, a I'aveugle), de normaliser I’age des
enfants au début du traitement afin de vérifier le moment optimal pour initier la thérapie, d’établir
une durée de traitement optimale, et des critéres d’évaluation pour les troubles oro-faciaux avec des

variables précises a examiner.
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Conclusion

Ainsi, a travers ce travail nous avons décrit les différentes manifestations générales, oro-faciales et les
dysfonctions des patients trisomiques 21 et I'intérét de les orienter rapidement vers des spécialistes :
orthophonistes, kinésithérapeutes, chirurgiens-dentistes, etc. Cela permet en effet d’agir le plus
précocement possible sur I'hypotonie musculaire globale, la déficience intellectuelle, les troubles de
I'oralité et les dysmorphoses alvéolo-squelettiques notamment grace a la thérapie myo-fonctionnelle
précoce de stimulation oro-faciale externe et interne de Castillo-Morales. Une des principales limites
de ce nouveau protocole reste le recul, puisqu’aucune étude ne montre a ce jour les effets sur le long

terme.

La prise en charge de la Trisomie 21 est devenue un axe majeur de santé publique. Les habitudes
socioculturelles et I'absence d’un cadre administratif adapté représentent actuellement les premiers
obstacles au développement des techniques de prévention bucco-dentaire adaptées aux personnes

handicapées en France.

Pour conclure, citons le Dr. Castillo-Morales, a I'origine de cette thérapeutique :

« La réhabilitation neurologique est I'art de découvrir au travers du contact et de I'observation la

personne derriére I'étiquette d’un diagnostic », (traduit de I'espagnol).
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Place de la rééducation fonctionnelle précoce a lI'aide de plaques
palatines chez les enfants porteurs de Trisomie 21 dans leur prise en

charge globale

Résumé :

La Trisomie 21 ou Syndrome de Down est une pathologie génétique congénitale liée a la présence d’un
chromosome 21 surnuméraire. Avec une prévalence de I'ordre de 1/2000 naissances en France, elle
représente I'affection chromosomique la plus fréquente. Les pathologies associées sont nombreuses
et leur expression variée, ayant souvent des répercussions au niveau de la cavité buccale. Afin de
permettre un meilleur développement global de I'enfant porteur de Trisomie 21 et limiter I'apparition
de dysfonctions spécifiques a ce handicap, une rééducation fonctionnelle précoce a I'aide de plaque
palatine permet d’activer des points neuro-moteurs et stimuler la cavité orale. Cette intervention
bucco-dentaire, en collaboration avec les autres professions de santé peut étre menée des le 3eme
mois de vie et jusqu’a I'éruption des dents. Cette derniére, souvent retardée, bouleverse les
caractéristiques de la cavité buccale et empéche l'utilisation de la plaque palatine. L'objectif de ce
travail est d’établir une étude rétrospective descriptive de la consultation Trisomie 21 au sein de

I’'Hopital Charles-Foix a lvry-sur-Seine.
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