Maladies rares et anomalies bucco-cranio-faciales

(Journée organisé sous l’égide de l’Institut Français pour la Recherche Odontologique (IFRO)  et de l’Interface INSERM/Odontologie)

Amphithéatre Vulpian, au Siège Paris Descartes, 12 rue de l’Ecole de Médecine

Lundi 14 Septembre 2009,  de 9h à 18h.

Introduction: (sous reserve) par Axel Kahn, Président de l’Université Paris Descartes. 

Ouverture de la séance par les Secrétaires Généraux de l’ADF,  et par les Présidents de l’IFRO.

Session 1-Ostéogenèses imparfaites (OI) collagéniques et non collagéniques : 

a. OI dues à une mutation du collagène :  

> Hétérogénéité cliniques et génétiques des Ostéogenèses Imparfaites (OI)- Martine LE Merrer (Hôpital necker). 

> Répercussions dentaires et cranio-faciales de l’OI -Agnès Kamoun-Goldrat (Paris Descartes). 

b. OI dues à une mutation de composant matriciel non-collagénique :
 > OI et Dysplasie dentinaire liées aux dysfonctions lipidiques : la souris Fro : Aspects osseux : Anne NEGRE-SALVAYRE & Robert Salvayre (INSERM I2MR 858, IFR 31CHU Rangueil,Toulouse) 

> Un modèle murin associant une Ostéogénèse Imparfaite à une Dysplasie Dentinaire, dû à une mutation d'une enzyme de dégradation de lipides: la sphingomyéline phosphodiestérase neutre : conséquences sur les tissus dentaires. Sibylle Vital-Opsahl (EA 2496 Paris Descartes).

c. Le récepteur 5HT2B: un nouvel acteur potentiel de la minéralisation?

Anne Baudry*, Sophie Mouillet-Richard, Catherine Vidal, Anne Poliard, Michel Goldberg, Jean-Marie Launay et Odile Kellermann (INSERM 747, Paris Descartes). 

Session 2- Amélogenèses imparfaites, dentinogenèses imparfaites - anomalies dentaires et syndromes.  Agnès BLOCH-ZUPAN (IGBMC (Institut de Génétique et de Biologie Moléculaire et Cellulaire), Inserm, U964,  CNRS-ULP UMR7104, Département de Biologie Cellulaire et Développement et Centre de référence des manifestations odontologiques de maladies rares, Service Soins Bucco-Dentaires, Hopitaux Universitaires Strasbourg).

Session 3- Les anomalies génétiques du métabolisme phospho-calcique. 

> Aspects cliniques de l’hypophosphatémie Agnès LINGLART (Centre de référence maladies rares St Vincent de Paul) , 

> Incidences sur les tissus dentaires- Catherine Chaussain (EA 2496 Paris Descartes). 
Session 4- Recherches translationelles sur les dysmorphologies de la face et de la cavité buccale Ariane Berdal, M. Molla, S. Toupenay, A. Picard, MP Vazquez (Centre de référence dysmorphologies rares de la face et de la cavité buccale, hôpitaux Trousseau et Hôtel-Dieu Equipe de Physiopathologie Orale Moléculaire - UMRS 872 INSERM - Centre de Recherches des Cordeliers – Universités Paris 5, Paris 6 et Paris 7

Session 5- Prise en charge clinique des spécificités bucco-dentaires : les centres de

références. Table ronde organisée avec les responsables d’associations de malades, cordonnée par Michèle Garabedian avec la participation d’Agnès Bloch-Zupan, Catherine Chaussain et Ariane Berdal.

