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Créée en 2004, SOHDEV (Santé Orale, Handicap, Dépendance et Vulnérabilité), association Loi
1901, est désormais reconnue au plan national pour 'ensemble de ses actions dans le domaine
de la santé orale des populations les plus fragiles.

association SOHDEV dispense des formations et organise des manifestations scientifiques

réunissant les professionnels médicaux, paramédicaux et socio-éducatifs.

De plus, dans une démarche de prévention et de modélisation du parcours de soins des
personnes a besoins spécifiques, SOHDEV conduit différents projets de recherche contribuant a
I'amélioration de la santé bucco-dentaire et a la création d’outils d’'accompagnement.

Ce référentiel est un outil d’'accompagnement en santé orale qui s'adresse aux professionnels de
santé prenant en charge des enfants diagnostiqués smith-magénis. Il a pour objectif d’informer
les professionnels et de présenter des conseils sur les principales stratégies nécéssaires a la bonne

santé orale d’une personne avec des besoins spécifiques.
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1. GENERALITE SUR LE SYNDROME DE SMITH-MAGENIS

Le SMS est une altération ou une modification du développement génétique qui affecte plusieurs
parties de l'organisme. Il est essentiellement d a une délétion ou une anomalie du chromosome 17.
Ce syndrome est facilement identifiable par ses principales caractéristiques qui sont d’ordre physique
et développemental, généralement associées a des troubles du comportement et a des troubles du
sommeil. Les jeunes personnes atteintes du SMS sont affectueuses, joyeuses, attentionnées, tres
désireuses de plaire, mais agitées et impulsives. Facilement angoissées par I'incompréhension des
interactions sociales, elles recherchent avidement l'attention des adultes, ce qui semble les rassurer,
alors qu’elles sont généralement moins intéressées par les enfants de leur age.

Les caractéristiques suivantes, feront I'objet d’une attention particuliere pour le maintien d’une
hygiéne bucco-dentaire satisfaisante, garant d’un bon état de santé général et d’'une prévention de
I'aggravation des troubles du comportement.

Cesont:
e Une déficience intellectuelle |égere a modérée,

e Un retard moteur (manque d’aisance motrice, troubles de la coordination des gestes, hypotonie
musculaire, maladresse, marche acquise tardivement,...),

e Les troubles du sommeil (rythme circadien inversé : le rythme éveil-sommeil),

e Lestroubles du comportement (hyperactivité, agressivité, acces de coléres, quéte d’attention, crises
de nerf de durée importante, automutilation, difficultés d’attention, auto-étreinte répétitive...),

e Un syndrome polymalformatif dans 30 a 40% des cas (cceur, rein, colonne vertébrale),
e Une hyposensibilité a la douleur,

e Les sensibilités aux bronchites et aux infections ORL : laryngites, otites a répétition qui risquent de
se compliquer en otite séreuse.
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PREVALENCE

Le syndrome de Smith-Magénis concerne aussi bien les garcons que les filles et affecte au moins
1 personne sur 25 000 naissances dans le monde, soit environ 25 nouveaux cas en France chaque
année.

Cette faible prévalence est plutot la résultante d’un sous-diagnostic de ce syndrome du fait de la
meéconnaissance de celui-ci. La vraie prévalence serait plus proche de 1 cas sur 15 000 naissances.

MANIFESTATIONS CLINIQUES

Cliniguement, beaucoup de personnes avec le syndrome de Smith-Magénis sont soupgconnées de
présenter une pathologie psychiatrique, un Trouble du Spectre Autistique (TSA), un Trouble du Déficit
de I'Attention avec ou sans Hyperactivité (TDA/H), un Trouble Obsessionnel Compulsif (TOC), et / ou un
trouble de I'humeur.

Plusieurs études [9] décrivent les manifestations générales et cranio-oro-faciales suivantes :

Générales [7] :

e 75% des personnes avec SMS développent des anomalies au niveau squelettique, ORL,
neurologique et/ou comportemental (TDA/H, troubles cognitifs, troubles du langage, obésité,
comportements stéréotypés, troubles de la démarche, diminution de la sensation de douleur,
malformations des vertébres,...).

Entre 50 et 75 % des individus développent de fagon fréquente les troubles suivants :
Une déficience auditive associée a des malformations diverses,

Une croissance staturale réduite,

Des troubles du rythme du sommeil,

Des difficultés trachéo-bronchiales,
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Des troubles du spectre autistique.

Seulement 25 a 50% des individus manifestent fréquemment :
Des défaillances cardiaques,

Anomalies EEG (électro-encéphalogramme) sans crise,

NN

Des troubles de la fonction immunitaire.

Moins de 25% présentent des anomalies des voies rénales ou urinaires.



TRAITEMENT

Le syndrome de Smith-Magénis fait partie des Affections de Longue Durée (ALD) et sa prise en charge
est remboursée a 100 % par I'Assurance Maladie.

A I'heure actuelle, il n‘existe pas de traitement du SMS. La Prise En Charge (PEC) est pluridisciplinaire,
sous forme de programmes, et centrée sur les symptémes de la maladie. Il est recommandé que la PEC
soit précoce, adaptée et spécifique a chaque personne.

Le traitement pourra associer I’'un ou plusieurs de ces programmes en fonction de la nature du trouble :

e PEC par la psychomotricité ou la kinésithéra- e Traitement médicamenteux a base de méla-
pie ou I'ergothérapie (troubles moteurs) tonine et/ou bétabloquants ou un traitement
psychotrope (troubles du sommeil)
e PEC par l'orthophonie (troubles du langage)
e Un régime alimentaire équilibré et une pra-
e PEC par la psychologie et/ou la psychiatrie tique sportive (compulsion alimentaire)
(troubles du comportement et autistique)
e Une surveillance médicale réguliere (un défi-
e Une « hyperprévention » précoce et un suivi cit auditif, une malformation cardiaque et/ou
spécifique par le chirurgien-dentiste (risque rénale qui peuvent étre présents)
carieux et parodontal élevé)
e Une assistance psychosociale pour les
e Un suivi scolaire personnalisé et spécifique membres de la famille

Les traitements médicamenteux peuvent étre a l'origine des effets secondaires suivants chez les
personnes avec le syndrome de Smith-Magenis :

e Risque hémorragique e Somnolence e Douleurs abdominales
e Bouche seche e Asthénie e Thrombopénies
e Prise de poids rapide e (Céphalées e Nécroses cutanées
e Troubles digestifs e Etourdissements localisées
SMS

Une prise
en charge
pluridisciplinaire




2. RECOMMANDATIONS DES BONNES PRATIQUES
D’HYGIENE BUCCO-DENTAIRE

PROBLEMATIQUE DU SYNDROME DE SMITH-MAGENIS
LIMITANT UNE HYGIENE BUCCO-DENTAIRE OPTIMALE

Chaque personne avec SMS présente des capacités et des difficultés propres qui conduiront
chaque professionnel a évaluer le degré d’autonomie, le degré de compréhension et le niveau

d’accompagnement requis en fonction du trouble présent.

Troubles de l’attention, de la concentra-
tion, consécutif a des troubles de la vigi-
lance diurne, du retard de sommeil chro-
nique et du handicap mental : ils sont
responsables d’une distractibilité impor-

tante, d’'une attention réduite et d’un niveau
de concentration bas lors d’une activité.

Troubles mnésiques (troubles de la mé-
moire) entrainent des difficultés de mémo-
risation plus marquées sur la mémoire a
court terme que sur la mémoire long terme
qui est excellente. Ainsi, les personnes SMS
ont besoin d’une répétition des regles de

vie, de consignes quotidiennes, d’accompa-

gnement scolaire.

Troubles de l'orientation dans le temps et
dans I'espace nécessitent une organisation
logigue de l'espace pour les personnes

atteintes du SMS et des repeéeres dans le

temps.

Troubles du langage écrit : l'acquisition
de la lecture est laborieuse et souvent im-
possible. Le professionnel devra éviter les
consignes écrites et privilégier les photogra-

phies ou les pictogrammes.

Troubles du langage oral (dysphasie) :
le retard de langage est constant et assez
souvent important. U'enfant semble éprouver
de grandes difficultés a former les sonorités,
il utilise plus volontiers le mime et la gestuelle

gue la parole pour se faire comprendre.

Plus tard le langage se structure de maniere
étonnante par une relative richesse du
vocabulaire et de bonnes possibilités de
compréhension avec un agrammatisme quasi
total du discours. Le professionnel doit en

tenir compte au cours de la communication

avec une personne SMS. Les adultes SMS

ont une voix rauque et une parole hachée,
explosive, avec des répétitions et une
persévérance de l'idée.

Troubles de la compréhension (orale,
écrite) : bien que les capacités de com-
préhension soient meilleures que leurs
capacités d’expression, les personnes
avec SMS présentent des difficultés dans

le traitement de l'information. Ainsi, il est

nécessaire de décomposer les consignes
en ordres simples, et les activités en diffé-

rentes séquences simples car ils sont bien

souvent incapables de réaliser une suite
complexe de gestes ou de directives.



Je suis
la pour
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Les troubles praxiques (troubles de la
réalisation du geste) : le geste se fait avec
une certaine lenteur et maladresse. Le
mouvement semble comme engourdi et

gauche dans le geste intentionnel alors qu’il

peut étre prompt et précis dans l'action
impulsive. Ce trouble compligue toutes les

formes d’apprentissages gestuelles réduisant

ainsi 'autonomie de la personne SMS.

> N

Les troubles de 'humeur : tres présent chez
les personnes atteintes du SMS. Elles éprouvent
de grandes difficultés a gérer leurs émotions,

gu’elles soient positives ou négatives. Dés lors
gu’elles sont manifestées avec trop d’intensité,
les émotions semblent les submerger et les dés-
tabiliser.Le professionnel ne doit pas hésiter
a renforcer positivement toutes les bonnes

actions et a alerter sur les attitudes inappro-

priées en gardant le comportement le plus
neutre possible.

Les troubles anxieux : les personnes SMS
sont en proie a une anxiété permanente, ils
peuvent avoir des troubles obsessionnels
compulsifs, des phobies et des peurs pa-
niques. Le professionnel doit avoir une atti-
tude rassurante et doit toujours établir les
limites affectives car les personnes avec SMS
mangquent d’inhibition sociale. Pour eux,

comprendre les concepts généraux et les
conventions sociales peut étre difficile.

CONSEILS ET ATTITUDES POUR L'HYGIENE
BUCCO-DENTAIRE DES PERSONNES AVEC SMS

Une action précoce est toujours a privilégier par rapport au brossage. Les recommandations

concerneront en particulier la jeune personne et seront adaptées pour la personne adulte.

1. LES AIDANTS ET LES PROFESSIONNELS MEDICO-SOCIAUX

De fagon générale :

Pour des activités autour de la santé orale, il faudra privilégier le travail éducatif en petit effectif,

voire individuel, pour améliorer les capacités de concentration. Adopter un comportement

neutre (pas de marque d’affection distincte entre les personnes) tout en valorisant par des

paroles positives (renforcement positif). Il est indispensable de prévenir a l'avance toute

modification des habitudes de la personne SMS et lui permettre de s’isoler dans un coin calme

s’il sent venir la colére ou s’il en ressent le besoin.




Pour transmettre une information ou transmettre un apprentissage, le professionnel devra :

Offrir un environnement calme ou cadre de
travail , structuré (repéres du temps, organi-
sation de I'espace dédié, utilisation de picto-
grammes,..).

Ritualiser la consigne (ex : temps du brossage
dentaire) et l'insérer au cours des activités de
la journée.

Favoriser |'attention et la concentration par
des activités de courte durée et |'utilisation
d’aides.

S’appuyer sur les bonnes capacités visuelles
plutdt que sur la mémoire pour les appren-
tissages.

Privilégier le concret par des activités relation-
nelles qui permettent une meilleure insertion
sociale et favorisent I'lautonomie.

Décomposer les activités et les répéter
diviser les taches en plusieurs composantes
bien séquencées, utiliser des images pour
visualiser les différentes étapes d’une activité,
afficher les consignes,...

Pour assurer I’hygiéne bucco-dentaire, le professionnel ou les aidants peuvent suivre les consignes
suivantes :

Brosser les dents des enfants (2 a 6 ans) apres
chaque repas pendant au moins 2 minutes
avec une brosse a dents manuelle.

Accompagner le brossage des jeunes enfants
et adolescents a l'aide d’aides visuelles, privi-
légier 'utilisation de la brosse électrique (seu-
lement lorsque le brossage dentaire classique
est accepté sans opposition par la personne)
en tenant compte des aptitudes et de la tolé-
rance au bruit et aux vibrations.

Le brossage doit se faire de préférence apres
chaque repas ou a réaliser le matin et surtout
le soir au coucher apres le dernier repas avec
une brosse a dents aux poils souples et un
dentifrice fluoré, dont la teneur en fluor, est
adaptée a l'age (https://sohdev.org/guide-
de-recommandations/).

Utiliser une solution dentaire fluorée et du
fil dentaire pour compléter le brossage, si
cela est possible et en tenant compte des
recommandations du chirurgien-dentiste, de
la susceptibilité a la carie et de la coopération
de I'enfant.

Assurer un suivi semestriel chez un
chirurgien-dentiste.

Faire usage de pictogrammes ou de photogra-
phies pour séquencer les étapes du brossage
et faciliter I'exécution des gestes (affichage
dans le lieu dédié).

Limiter le grignotage et la consommation des
aliments collants et sucrés ainsi que les bois-
sons sucrées et acides.

Réaliser des contréles fréquents par observa-
tion de la cavité buccale (dents et muqueuses)
pour une détection précoce des lésions ou
traumatismes.

Pour la technique de brossage détaillée :

https://sohdev.org/guide-de-recommandations/
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LEXIQUE

Hypotonie musculaire :
médical désignant un faible tonus musculaire ou une
faiblesse musculaire.

U'hypotonie est le terme

Syndrome polymalformatif : Ensemble des signes
ou symptdmes qui caractérisent ou décrivent des
malformations congénitales.

Distractibilité : Incapacité a fixer son attention.

Troubles mnésiques ou troubles de la mémoire :
correspondent a l'incapacité ou la difficulté a mémo-
riser un fait actuel, a retrouver un souvenir.

Agrammatisme : Défaut de prononciation résultant
de I'omission d'une ou de plusieurs lettres d'un mot.
Forme d'aphasie, trouble de I'agencement syntaxique
des mots.

Tell-Show-Do : Termes Anglais traduit par « Dire ou
Enoncé, Montrer puis Faire ».

Traitement sous bétabloquants : Les bétabloquants
sont prescrits pour traiter les troubles du rythme
cardiaque (la tachycardie, I'arythmie), I'insuffisance
coronarienne (infarctus du myocarde et angine de
poitrine), l'insuffisance cardiaque ou I'hypertension
artérielle.

ASSOCIATIONS

Orphanet : Orphanet est un serveur d’informations
sur les maladies rares et les médicaments orphelins
en libre acces pour tous publics.

Alliance Maladies Rares : L'Alliance Maladies Rares a
pour objet de susciter, de développer, sur les ques-
tions communes aux maladies rares et aux handicaps
rares, d’origine génétique ou non, toutes actions de
recherche, d’entraide, d’information, de formation et
de revendication.
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Bruxisme
se traduisant par un grincement ou le serrement
involontaire des dents.

Forme de crispation des machoires

Sealants : Matériaux plastiques, appliqués directe-
ment sur les faces occlusales des dents pour prendre
place dans les puits et fissures et congus pour prévenir
la carie dentaire.

PEC : Prise en charge.

Bite-wing : Technique de diagnostic dentaire utilisant
un film radiographique permettant de voir les caries
entre les dents et sous la ligne gingivale.

HAS : Haute Autorité de la Santé .

INR : (International normalized ratio) est un test
biologique permettant la surveillance de I'efficacité
d'un traitement par antivitamine K.

TP : Le taux de prothrombine (TP, PR ou Prothrombin
Ratio en anglais) est un examen de biologie médicale
utilisé pour évaluer la coagulation sanguine.

MEOPA : Mélange équimolaire d’oxygene-protoxyde
d’azote qui est une technique de prise en charge en
sédation consciente.

ASM 17 (www.smithmagenis.com) : Association de
parents d’enfants atteints du Syndrome de Smith-
Magenis France.

PRISMS : Association Smith Magenis américaine.

SMS foundation UK : Site de I'association britannique.


http://www.smithmagenis.com/
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