CAS CLINIQUES

LE CHOLESTEATOME CONGENITAL DE LOREILLE
MOYENNE :
A PROPOS DE DEUX CAS

G. BESBES, S. KHARRAT, S. TRABELSI, N.BELTAIEF, S. SAHTOUT, S. HACHICHA.
SERVICE ORL ET CHIRURGIE CERVICO-FACIALE, HOPITAL LA RABTA, TUNIS

RESUME
Le cholestéatome congénital de I'oreille moyenne est une entité clinique rare. Le jeune age des patients au moment du
diagnostic, l'aspect peropératoire souvent typique ainsi que la bonne pneumatisation mastoidienne et I'association a
d’autres malformations congénitales font considérer ces cholestéatomes comme congénitaux. La découverte est souvent
tardive en raison d’'une longue évolution insidieuse.

Le traitement est chirurgical, dominé par la tympanoplastie en technique fermée.

MOTS CLES : Cholestéatome congénital, surdité, technique fermée, technique ouverte.

SUMMARY
Congenital cholesteatoma of the middle ear is a rare clinical entity. Characteristics features of congenital cholesteatoma
are young age at diagnosis, typical preoperative presentation, well pneumatized mastoid in almost all cases, and asso-
ciated congenital malformations. Diagnosis is difficult due to the fong latency period with no clinical manifestations. The

choice procedure is the canal wall-up tympanoplasty.
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INTRODUCTION

Le cholestéatome congénital de I'oreille moyenne est une
entité clinique rare, voire controversée.

Son existence semble actuellement admise par la plupart
des auteurs qui se basent sur des arguments cliniques et
scientifiques.

Sa fréquence reste difficile a préciser dans la littérature en
raison de la variabilité des criteres d’inclusion.

Certains criteres cliniques sont indispensables au dia-
gnostic a savoir : le développement derriére une membra-
ne tympanique intacte, I'absence d’antécédents otolo-
giques infectieux et 'absence de geste invasif sur le tym-
pan (paracentése, aérateur trans-tympanique, traumatis-
me).

Le diagnostic est le plus souvent tardif vu I'évolution long-
temps silencieuse.

Nous rapportons deux cas de cholestéatome congénital
colligés au service d'ORL de I'hdpital la Rabta sur une
période de 15 ans (1990-2004).

Observation N° 1

Un enfant 4gé de 9 ans, sans antécédents pathologiques
particuliers, présentait depuis 3 ans une hypoacousie
gauche progressive sans notion d’otorrhée ni d’acou-
phénes ou de vertiges, A 'examen otoscopique, le tym-
pan était complet et terne. Laudiométrie tonale a objecti-
vé une surdité de transmission gauche de 50 dB avec un
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tympanogramme plat. Le diagnostic d’otite séromuqueuse
gauche ayant été retenu, I'enfant a d'abord été traité
médicalement puis l'indication d’'un aérateur transtympa-
nique a été posée. Mais la paracentése a révélé un cho-
lestéatome au niveau de la caisse. Un scanner des
rochers a été demandé mettant en évidence un comble-
ment de l'oreille moyenne gauche avec une lyse ossicu-
laire (figure 1) . Lenfant a été opéré par voie rétroauricu-
laire : le cholestéatome était de type ouvert infiltrant avec
une matrice qui était en continuité avec la muqueuse de
la caisse et qui fusait en antéro-supérieur vers lattique
antérieure et la trompe d’Eustache. Lenclume ainsi que la
superstructure de I'étrier étaient lysés. On a réalisé une
tympanoplastie en technique ouverte. Lévolution a été
favorable avec absence de récidive et un gain de 20dB a
Faudiométrie. Le recul est de 6 ans.
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Fig.1: TDM des rochers en coupe axiale et coronale montrant
un comblement de I'oreille moyenne
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Observation N° 2

Enfant agé de 11 ans, sans antécédents pathologiques
particuliers, nous a été adressé pour une hypoacousie
droite évoluant depuis 2 ans associée a des acouphénes
homolatéraux sans notion de vertiges ni d'otorrhée.
Lexamen sous microscope a retrouvé au niveau de
Poreille droite un tympan bombé en postérieur soulevé par
une formation blanchétre rétro-tympanique sans perfora-
tion. Le tympan gauche était normal. Lexamen neuro-ves-
tibulaire était sans anomalies. Laudiométrie tonale a
objectivé a droite une surdité mixte avec un seuil moyen a
70 dB et un Rinne moyen a 30 dB. Un scanner des
rochers a été demandé et a mis en évidence un comble-
ment antro-attical droit avec une lyse partielle du corps de
'enclume et une éburnation des cellules mastoidiennes.
Le malade a été opéré par voie rétroauriculaire, la caisse
était comblée par un cholestéatome digitiforme. Une
antro-attico-mastoidectomie a été réalisée, le cholestéa-
tome arrivait a I'antre, englobait les osselets au niveau de
lattique. Lenclume et P'étrier étaient lysés, on a réalisé
une tympanotomie postérieure afin de contrdler toutes les
lésions. Lévolution a été favorable avec un bon résultat
anatomique. Le malade a bénéficié d'un second look avec
un temps fonctionnel aprés 12 mois. Le recul actuel est de
6 mois.

DISCUSSION

Le cholestéatome congénital de 'oreille moyenne est une
entité clinique rare.

En 1953, HOUSE a décrit le premier cas considéré
comme cholestéatome congénital de l'oreille moyenne.
Des taux de 4 & 24 % ont été rapportés dans les diffé-
rentes séries publiées (1, 2, 3).

En 1965, Derlacki et Clemis définissent les critéres cli-
niques du cholestéatome congénital :

* | e développement derriere une membrane tympanique
intacte.

* Labsence d’antécédents otologiques infectieux.

* Labsence de geste invasif sur le tympan (paracentése,
aérateur transtympanique, traumatisme).

Ces auteurs expliquent la génése de ce type de choles-
téatome par la théorie de Michaels avec persistance
d’'une formation épidermique présente dans la région
antéro-supérieure de la caisse a la 10éme semaine et qui
doit normalement involuer a la 33éme semaine (4).

Des travaux récents de Mircko Tos (5) mettent en doute
I'origine congénitale du cholestéatome mésotympanique.
En effet, le dysfonctionnement tubaire, I'ctite séromu-
queuse et I'otite moyenne aigué, interviendraient dans la
geneése des petites poches de rétraction spontanément
résolutives. Ce phénoméne pourrait étre a 'origine de I'in-
troduction des débris épidermiques prés de la surface
antérieure du marteau, sur la longue apophyse et dans la
zone adjacente a-I'attache du fligament malléolaire anté-
rieur et du tendon du muscle tenseur du tympan. D'ou la
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formation d’un cholestéatome mésotympanique dans de
rarissimes cas.

Toutefois, la majorité des auteurs sont en faveur des cri-
teres admis par Clemis et Derlacki.

Pour cette entité, Il existe le plus souvent une nette pré-
dominance masculine. Le diagnostic est le plus souvent
fait & la petite enfance. Dans la plupart des séries
publiées.

L’4ge moyen au moment de la prise en charge est com-
pris entre 4 et 8 ans. La bilatéralité de cette pathologie est
rare mais possible estimée a 3% (3).

Deux formes de cholestéatomes congénitaux ont été
décrites : une forme fermée kystique et bien encapsulée,
le plus souvent sous forme de perle et une forme ouverte
infiltrante ol la matrice du cholestéatome est en continui-
té avec la muqueuse de l'oreille moyenne comme c’est le
cas de nos malades.

Le tableau clinique est différent de celui du cholestéatome
acquis dans fa mesure ol I'otorrhée, symptéme essentiel
dans le cholestéatome acquis n'existe pas dans le cho-
lestéatome congeénital.

En effet, 'hypoacousie est le principal signe d’appel.
Parfois il s’agit d’'une découverte lors d’'un examen systé-
matique.

Le siége typique du cholestéatome congénital est le qua-
drant antéro-supérieur de la caisse, siége de la formation
de Michaels (4).

D'autres hypothéses ont été avancées afin d’expliquer
les localisations variables et multifocales de ce type de
cholestéatome (4) :
¢ La migration des cellules épidermiques a travers la
fibreuse lors des phénoménes inflammatoires.

* La métaplasie des cellules muqueuses de la caisse.
* La migration rétrograde par la trompe d’Eustache de cel-
tules épithéliales lors de 'accouchement.

Des malformations peuvent étre observées avec ce type
de cholestéatome :

- Les malformations de la chaine ossiculaire dont la fré-
quence doit étre sous-estimée car bien souvent, la chai-
ne ossiculaire est déja détruite au moment du diagnostic
(3). Duclos, dans sa série de 34 cas a retrouvé dans un
cas une enclume absente avec atrophie de I'étrier (3) tan-
dis que Leong a retrouvé chez un patient parmi cing un
étrier absent avec un marteau et une enclume fusionnés
en un seul bloc (2). Romanet, a retrouvé chez un de ses
patients un pont osseux reliant téte de I'étrier et le canal
du facial (7).

- Les kystes et les fistules congénitaux du cou ont été
également observés (3). Dans la série de Duclos, un
malade présentait une fistule prétragienne (3).

Ces anomalies méme si elles sont inconstantes ne font
qu'étayer I'hypothése d’une origine congénitale de ces
cholestéatomes.

Limagerie notamment le scanner, a un grand apport dans
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le diagnostic, I'établissement du bilan Iésionnel, I'appré-
ciation des atteintes ossiculaires et dans la recherche de
complications endocraniennes. En effet, la tomodensito-
métrie peut révéler un rarissime cholestéatome congéni-
tal infraclinique (6).

LIRM peut étre utile pour différencier un cholestéatome
qui est hypointense en T1, hyperintense en T2, d’'un gra-
nulome a cholestérine qui, lui, est hyperintense aussi bien
en T1 qu’en T2. Cet examen peut étre aussi utile pour
apprécier les atteintes du labyrinthe membraneux et des
structures endocraniennes (6).

La prise en charge chirurgicale de ces cholestéatomes
congénitaux reste encore discutée. La technique fermée
en deux temps est la plus adoptée par la plupart des
auteurs (2, 3, 4, 6, 7) devant une mastoide bien pneuma-
tisée, une fonction tubaire normale. La technique ouverte
est rarement utilisée surtout en cas de lésions exten-
sives. Contrairement au cholestéatome acquis, le choles-
téatome congénital a peu de chance de récidiver. Celui-ci
nécessite un deuxieme temps dans la plupart des cas en
raison du risque de cholestéatome résiduel.

CONCLUSION

Le cholestéatome congénital est une pathologie rare
méme si sa fréquence est sous estimée du fait du retard
diagnostic souvent observé. Des mesures de dépistage
seraient certainement a prendre, tant au niveau ORL que
pédiatrique.
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