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Préface

La publication d'un ouvrage d'ORL pédiatrique destiné aux pédiatres est utile a
plusieurs titres.

m Les pathologies concernées sont variées et touchent des organes dont I'ana-
tomie et les fonctions sont particulierement complexes (audition, respiration,
déglutition, phonation).

m Ces pathologies sont fréquentes, qu'il s'agisse des rhinopharyngites, des otites,
des sinusites, des angines, des surdités de 'enfant, des obstacles des voies aériennes
supérieures, des syndromes d'apnée du sommeil, des troubles de la salivation ou
de la déglutition, des dysphonies, des kystes, adénites, adénopathies et autres
masses cervicales.

m Les outils diagnostiques et thérapeutiques utiles a notre spécialité ont consi-
dérablement évolué au cours des dernieres années. L'imagerie est de plus en plus
performante et de moins en moins irradiante. La génétique occupe une place
croissante dans le bilan des surdités, des malformations, des tumeurs. Sur le plan
thérapeutique, la chirurgie par voie externe céde de plus en plus la place a des
prises en charge moins invasives. Les sténoses laryngées sont fréquemment trai-
tées par voie endoscopique, notamment depuis ['utilisation de ballonnets de dila-
tation. Les hémangiomes cervico-faciaux ou laryngés guérissent pour la plupart
grace aux béta-bloquants administrés oralement. Les lymphangiomes kystiques
sont de plus en plus souvent controlés par sclérothérapie ou par certaines molé-
cules telles que le sirolimus ou la vincristine. La majorité des mastoidites aigués se
traitent médicalement et ne nécessitent plus de mastoidectomies de drainage.

m Le pédiatre est souvent en premiere ligne dans la prise en charge d'affections
ORL pédiatriques telles que les infections, les surdités, les stridors, les masses
cervicales.

Le présent ouvrage, rédigé dans un souci de concision et de clarté par des spécia-
listes référents de notre spécialité, devrait constituer un outil utile aux pédiatres
dans leur pratique quotidienne pour gérer la prise en charge de ces maladies.

Pr Noél Garabédian
Professeur des Universités—Praticien hospitalier, service d'ORL et chirurgie cervico-faciale
pédiatrique, Hopital Necker-Enfants Malades, AP-HP, Paris.
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CHAPITRE

1

Rappels embryologiques

Pierre Fayoux
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m Introduction

m Crane et face

W Arcs branchiaux

m Structures pharyngées

m Structures laryngées
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B Ppoints dlés B

= Les structures cervicales se mettent en place essentiellement a partir du
systéme branchial.

= L'innervation et l'induction cellulaires sont sous dépendance des crétes
neurales.

= La morphologie cervico-faciale est en place a la fin de la période
embryonnaire.

= Les défauts de développement ou de fusion de ces ébauches embryon-
naires sont responsables de malformations cervico-faciales congénitales.

Introduction

Nous ne rappelons ici que les notions d'embryologie nécessaires a la compréhen-
sion des différentes malformations cervico-faciales qui seront développées dans
cet ouvrage.

B Les structures cervico-faciales se développent a partir du mésoblaste para-
axial, de la lame latérale et de la créte neurale.

m |l existe une migration des cellules de la créte neurale du systeme nerveux cen-
tral et des rhombomeéres (R1-R7) du tronc cérébral vers la face et les quatre arcs
branchiaux.

m Elles ont un réle essentiel dans la différenciation et l'induction tissulaire, for-
mant les structures médianes du squelette de la face et des tissus dérivant arcs
branchiaux (tableau 1.7).

Crane et face

m La portion céphalique est composée du neurocrane, entourant le cerveau, et
du viscérocrane qui va constituer la face.

m Les bourgeons faciaux se développent a la 3¢ semaine; ils fusionnent progres-
sivement pour définir les orifices de la face. lls sont séparés du premier arc par le
stomodéum (figure 1.1).

m Larupture de lamembrane oropharyngée intervient a la 5¢ semaine — commu-
nication de la cavité pharyngée avec la cavité amniotique.

m Constitution du palais : fusion du palais primaire a la 8¢ semaine puis du palais
secondaire a la 12¢ semaine, terminant la séparation de la cavité buccale et des
fosses nasales (figure 1.2).



Tableau 1.1. Dérivés des arcs branchiaux.

Arc branchial Artére de l'arc Eléments squelettiques Muscles Nerf cranien
1 Branche terminale de I'artére | Dérivés des arcs cartilagineux (originaires | Muscles de la mastication (temporal, Branches
maxillaire de cellules des crétes neurales) : masséter et ptérygoidiens), maxillaires et
- du cartilage maxillaire : alisphénoide, | mylohyoidien, ventre antérieur du mandibulaires
enclume digastrique, tenseur du tympan, du nerf trijumeau
— du cartilage de Meckel : marteau tenseur du voile du palais (originaire %)
Dérivés du mésenchyme de l'arc par du mésoderme céphalique)
ossification dermique : os maxillaire,
zygomatiques, portion squameuse de
I'os temporal, mandibule (originaires de
cellules des crétes neurales)
2 Artére stapédienne Ecrier, processus styloide, petite corne et | Muscles de la mimique (orbiculaire Nerf facial (VII)
(chez l'embryon), artére bord supérieur du corps de l'os hyoide | de I'ceil, orbiculaire de la bouche,
corticotympanique (chez (dérivés du cartilage du deuxieme arc risorius, platysma, auriculaire, frontal
I'adulte) (Reichert); originaires de cellules des et buccinateur), ventre postérieur du
crétes neurales) digastrique, stylohyoidien, stapédien
(originaires du mésoderme céphalique)
3 Artere carotide commune, Bord inférieur et grandes cornes de Stylopharyngien (originaire du Nerf
racine de l'artere carotide I'os hyoide (dérivés des cartilages des mésoderme céphalique) glossopharyngien
interne troisiemes arcs et originaires de cellules (I1X)
des crétes neurales)
4 Arc de l'aorte (cOté gauche), | Cartilages du larynx (dérivés des Constricteurs du pharynx, Branche laryngée
artere subclaviére droite (coté | cartilages des sixiemes arcs; originaires cricothyroidien, élévateur du voile du supérieure du
droit); ébauches d'origine des | de cellules des crétes neurales) palais (originaires des somites occipitaux | nerf vague (X)
artéres pulmonaires 2a4)
5 Conduit artériel, racine Cartilages du larynx (dérivés des Muscles intrinséques du larynx Branche laryngée
des arteres pulmonaires cartilages des sixiemes arcs; originaires (originaires des somites occipitaux 1et 2 | récurrente du
définitives de cellules des crétes neurales) nerf vague (X)
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Figure 1.1. Développement de la face.

a, b. La face est constituée d'un bourgeon frontal et de deux bourgeons maxillaires
et deux bourgeons mandibulaires. Ces deux derniers sont séparés par le stomodeum,
bouche embryonnaire, qui s'ouvre par rupture de la membrane oropharyngée.
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Septum nasale
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Figure 1.2. Développement du palais

a: fusion du palais primaire, b : fusion du palais secondaire, c: la fusion complete des
ébauches palatines permet la séparation entre la cavité buccale et les fosses nasales.

Arcs branchiaux

m Cing arcs branchiaux se développent sur les lames latérales entre la 4° et la
5¢ semaine de développement.

m |Is sont constitués de mésoderme limité par les sillons ectoblastiques
et les poches entoblastiques dans la paroi latérale de l'intestin primitif
(figure 1.3).

m Les structures musculosquelettiques et l'innervation sensitive et motrice des
structures pharyngolaryngées proviennent des arcs pharyngiens et sont propres a
chaque arc.

m Lors du développement des arcs, le 2¢ arc recouvre progressivement les 2°¢ et
4¢ arcs, formant une cavité contenant les 2¢, 3¢ et 4° poches ectoblastiques. Cette
cavité correspond au sinus cervical, dons l'absence d'involution compléte sera a
l'origine des kystes et fistules de la deuxieme fente (voir chapitre 33).

B Les structures dérivées de chaque arc (tableau 1.1) se mettent en place
progressivement.
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Figure 1.3. Arcs branchiaux.
Les arcs sont limités par les sillons ectoblastiques et les poches entoblastiques. Chaque
arc possede ses propres ébauches vasculaires et nerveuses.

B Les 3¢ et 4° poches entoblastiques vont s'invaginer dans le 4° arc pour former
I'ébauche du thymus. Les ébauches glandulaires vont progressivement se séparer
de la lumiére pharyngée et migrer vers la base du cou en entrainant les para-
thyroides, dont celle issue de la 3¢ fente donnera la parathyroide supérieure, et
celle issue de la 4¢ fente, la parathyroide inférieure. La persistance de ce trajet de
migration conduit aux fistules de la 4° fente, étendue du sinus piriforme a la partie
haute et latérale de la thyroide (figure 1.4).

Structures pharyngées

m La fente respiratoire apparait a la 3¢ semaine, puis les bourgeons ventraux se
développent pour donner les structures pharyngées.

m A partir de la 4° semaine, la prolifération mésoblastique de la partie ventrale
de I'arc mandibulaire va aboutir au développement de deux bourgeons linguaux
latéraux et d'un bourgeon médian : le tuberculum impar.

m Un deuxieme renflement médian, la copula ou éminence hypobranchiale,
se développe a partir du mésoblaste des 2¢ et 3¢ arcs.



m Un troisieme renflement médian se développe sur la partie médiane du 4¢ arc,
correspondant a I'ébauche de I'épiglotte.

m Les bourgeons linguaux proliférent rapidement en recouvrant le tuberculum
impar pour former la langue mobile.

m La base de la langue est constituée par le développement de la copula. Elle
est séparée de la langue mobile par le sulcus terminalis, dont la partie médiane
correspond au foramen caecum (figure 1.5).

m La thyroide apparait a la 3¢ semaine entre le foramen ceecum et la copula. Elle
s'invagine progressivement dans le mésoblaste cervical pour atteindre sa position
anatomique a la 7¢ semaine. Elle reste reliée a l'intestin pharyngien par le canal
thyréoglosse qui s'obture et disparait (figure 1.6).

m Labsence de résorption du canal thyréoglosse conduit a la formation des
kystes du tractus thyréoglosse (voir chapitre 33).
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Figure 1.4. Evolution des arcs branchiaux.

a: Le deuxieme arc recouvre les 3¢ et 4° arcs et fusionne sur le 4¢ arc pour former le
sinus cervical. b : Les ébauches du thymus (rouge) migrent a partir de la 3¢ poche
entoblastique a travers le 4° arc pour atteindre la partie basse du cou.
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Figure 1.5. Développement des ébauches linguales.

a: prolifération mésoblastique de la partie ventrale des arcs branchiaux donnant
naissance aux différentes ébauches de la langue. b : prolifération des bourgeons
linguaux sur le tuberculum impar formant la langue mobile (rouge). La base de la
langue est constituée par le développement de la copula (jaune).
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Figure 1.6. Développement de la thyroide.

a: La thyroide apparait entre le foramen caecum et la copula. Elle s'invagine dans le
mésoblaste cervical en restant reliée a l'intestin pharyngien par le canal thyréoglosse.
b : La thyroide atteint sa position anatomique a la 7¢ semaine, puis le canal
thyréoglosse s'obture et disparait.



Structures laryngées

3¢ semaine de développement : le sillon laryngotrachéal apparait sur la paroi

antérieure de l'intestin primitif sous la forme d'une gouttiere, ébauche du tractus
respiratoire.

B 4°semaine de développement :
* séparation des tractus respiratoire et digestif, par le septum
trachéo-cesophagien;
* apparition de la glotte primitive, sous la forme d'une simple fente, bordée
d'une condensation mésenchymateuse.

B 5°semaine:
* prolifération sur trois saillies — glotte embryonnaire,
* deux canaux apparaissent dans la lame épithéliale, le canal vestibulotra-
chéal, antérieur, généralement borgne, et le canal pharyngotrachéal, postérieur,
dont l'orifice pharyngé se situe au point le plus caudal de la fissure interaryté-
noidienne (figure 1.7).

B 6° semaine : les premiéres condensations mésenchymateuses a différenciation

cartilagineuse et musculaire apparaissent et les premiéres ébauches nerveuses se
mettent en place.

7¢ semaine de développement : la lame épithéliale obture totalement le canal

pharyngotrachéal; la reperméabilisation de la lame épithéliale se produit par un
mécanisme actif.

Un défaut de perméabilisation du plan glottique est a l'origine des atrésies du

larynx.

—Langue

— Palais primaire

| — Epiglotte

—— Canal vestibulotrachéal
~—Canal pharyngotrachéal
I~—Lame épithéliale
I~—Lame thyroidienne
I>~—Trachée

\Crico'l'de

Figure 1.7. Larynx embryonnaire.

Coupe histologique montrant la lumiere laryngée initialement constituée du canal
vestibulotrachéal et du canal pharyngotrachéal. L'occlusion du larynx est visible a la
7¢ semaine de développement.
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B Ppoints dlés B

= |'otite moyenne aigué correspond a une infection de l'oreille moyenne.
Le traitement est symptomatique, |'antibiothérapie étant réservée aux
enfants de moins de 2 ans et aux formes symptomatiques ou compliquées.
= L'otite externe est une infection du conduit auditif. Le traitement est local.

Otite moyenne aigué

Définition et généralités

m Lotite moyenne aigué (OMA) est une infection bactérienne de l'oreille
moyenne, avec présence de pus dans la caisse du tympan.

m Deux germes prédominent : Streptococcus pneumoniae et Haemophilus
influenzae, suivis par Branhamella catarrhalis.

m La fréquence des OMA chez l'enfant est une problématique de médecine
pédiatrique courante.

m Trois circonstances exigent toutefois un avis spécialisé : I'enfant de moins de
3 mois, l'enfant immunodéprimé et la forme multirécidivante ou résistante au
traitement.

Diagnostic

m Une otalgie fébrile d'apparition brutale est typique.

m Chezl'enfant avant I'dge de 2 ans, l'otalgie est remplacée par un frottement ou
une traction du pavillon, une irritabilité, une anorexie et des troubles du sommeil
avec pleurs inhabituels. Une symptomatologie abdominale (diarrhée, vomisse-
ment) peut alors étre le signe indirect de l'otite.

m L'otorrhée peut étre le symptdme d'alerte lorsque le tympan se fissure sous la
pression de I'épanchement suppuré. Dans ce cas, l'otalgie disparait.

Otoscopie

m L'otoscopie est élément clé du diagnostic OMA (figure 2.7).

m |l existe trois critéres otoscopiques : I'épanchement, l'inflammation et la perte
ou l'effacement du relief malléaire.

m L'épanchement dans l'oreille moyenne permet de distinguer la myringite virale
(ou myringite bulleuse) de TOMA. Sous la pression de I'épanchement purulent,
une rupture tympanique peut survenir, faisant céder l'otalgie. Dans ce cas, le tym-
pan est masqué par l'otorrhée comblant le conduit.

Paracentése ou myringotomie

m Elle affirme la suppuration et permet l'identification du germe causal par le
bactériologiste.



Otites moyenn

Figure 2.1. Aspect otoscopique de |'otite moyenne aigué suppurée.

m Elle est réservée aux rares échecs thérapeutiques afin d'adapter le traitement
antibiotique au germe ou aux formes hyperalgiques ne cédant pas au traitement
habituel.

Evolution

B Les symptomes dOMA régressent sans antibiotiques en 24 heures chez les
deux tiers des enfants et chez les 4/5% apres 2 a 3 jours d'évolution.

m Entre le 7¢ et le 14¢ jour, 70 % des enfants ont une résolution compléte des
signes d'otite, hormis 'épanchement de l'oreille moyenne qui peut persister plus
longtemps.

Traitement

L'antibiothérapie est indiquée en tenant compte essentiellement de deux fac-
teurs : I'4ge et l'intensité du tableau clinique.

® Avant 2 ans, lantibiothérapie d'emblée est recommandée pendant 8 a
10 jours.

B Apreés 2 ans et si 'enfant est peu symptomatique, l'abstention de I'antibio-
thérapie est licite; en revanche, si la symptomatologie est bruyante (fievre éle-
vée, otalgie intense, otorrhée), une antibiothérapie doit étre prescrite pendant
5 jours.

L'amoxicilline, a la dose de 80 a 100 mg/kg/j en deux prises quotidiennes, est a
privilégier en premiére intention. La dose de 150 mg/kg/j est réservée aux échecs.
Autrement, les antibiotiques suivants peuvent étre proposés selon la circonstance :
B association amoxicilline—acide clavulanique en cas de syndrome otite-
conjonctivite (forte probabilité d'une infection a Hemophilus influenze);

m cefpodoxime en cas dallergie vraie aux pénicillines sans allergie aux céphalo-
sporines (situation la plus fréquente);




m érythromycine—sulfafurazole ou cotrimoxazole (triméthoprime—sulfamé-
thoxazole), en cas de contre-indication aux béta-lactamines (pénicillines et
céphalosporines);

m ceftriaxone en une seule injection intramusculaire (IM) en cas d'impossibilité
dassurer un traitement adapté par voie orale.

Par ailleurs :

m le traitement antalgique-antipyrétique est toujours recommandé;

m ['utilité des anti-inflammatoires n'est pas démontrée;

m les gouttes auriculaires contenant des antibiotiques n'ont aucune indication
dans 'TOMA.

Complications des otites moyennes aigués

Les complications peuvent étre intrapétreuses ou intracraniennes.

Mastoidite aigué

Il peut s'agir:

m d'une mastoidite aigué du nourrisson;

m d'un cedeme et comblement du sillon rétro-auriculaire avec décollement du
pavillon (figure 2.2);

m a [otoscopie, d'une OMA avec parfois un bombement postérosupérieur
débordant sur la paroi du conduit tel un « pis de vache ».

L'examen neurologique de l'enfant recherchera d'autres complications.

La tomodensitométrie (TDM) doit éliminer une thrombophlébite du sinus laté-
ral, un empyeme ou un abces intracranien (figure 2.3).

La prise en charge est urgente : antibiothérapie parentale associée a un drainage
de l'abceés en milieu spécialisé.

Névrite du nerf facial

La névrite du nerf facial :

m consiste en une paralysie faciale périphérique;

B guérit en regle avec le traitement antibiotique;

W se traite par une corticothérapie et une aération transtympanique souvent
associées a l'antibiothérapie.

Labyrinthite

En cas de signes cochléovestibulaires, une labyrinthite peut étre suspectée. La
prise en charge seffectue en milieu spécialisé; une corticothérapie est ajoutée a
I'antibiothérapie et a I'aération transtympanique. Le pronostic fonctionnel est plus
réserve.
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Figure 2.2. Aspect clinique d'une mastoidite.
Présence d'une tuméfaction rétro-auriculaire inflammatoire décollant le pavillon.

Figure 2.3. Aspect scanographique d'une mastoidite.
Le scanner permet d'objectiver une volumineuse collection en regard de la mastoide
droite.

Méningite

m La propagation s'effectue par ostéolyse ou microthrombophlébite locale, par
voie hématogene ou encore a la faveur d'une voie préformée.

m Elle se présente avec une prostration accompagnée de troubles de la
conscience, de raideur de nuque, de céphalées dans un contexte infectieux fébrile.



Otite externe

Définition et généralités

m |l sagit d'une dermo-épidermite de la peau du conduit auditif externe d'origine
infectieuse.

m Clest une pathologie tres fréquente, essentiellement estivale, intervenant au
cours des baignades.

m Les bactéries les plus couramment rencontrées sont : Pseudomonas aeruginosa,
Staphylococcus aureus, et des mycoses.

Clinique

L'otite externe se présente avec :

B une otalgie intense sans fievre, lancinante, augmentant dans la premiére partie
de la nuit;

m une douleur a la mastication liée au contact du condyle mandibulaire sur la
face antérieure du conduit;

m 2 |'otoscopie, une introduction du spéculum douloureuse, un conduit auditif
externe cedématié, inflammatoire, douloureux, avec des sécrétions blanchatres. Le
tympan, s'il peut étre vy, est subnormal.

Traitement

® Un nettoyage atraumatique du conduit auditif externe est réalisé.

m Sile tympan est mal vy, l'avis d'un ORL est souhaitable pour s'assurer de l'inté-
grité du tympan avant la mise en place du traitement local.

m En cas de conduit rétréci, il est recommandé de mettre en place un tampon
expansible pour permettre une bonne pénétration des gouttes.

m Des fluoroquinolones sont appliquées en traitement local pendant 7 jours
avec une fréquence de 2 a 4 instillations par jour.

m Le traitement local inclut également un anesthésique voire des corticoides et
antalgiques par voie générale.

m Une antibiothérapie par voie générale peut étre associée dans certaines situa-
tions liées a l'extension locorégionale de l'otite.

m La suspicion d'otite externe d'origine mycotique requiert un traitement local
avec un antimycotique.

m |l convient de rechercher une affection dermatologique sous-jacente (eczéma,
érysipele, impétigo, etc.), un bouchon de cérumen ou un corps étranger.
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B Ppoints dlés -

= Les otites chroniques sont rarement d'origine congénitale (cholestéa-
tome congénital). Elles résultent le plus souvent d'otites séromuqueuses,
trés fréquentes avant l'age de 5 ans, guérissant le plus souvent sans
séquelles mais pouvant aussi évoluer vers d'autres formes plus séveres
d'otites chroniques : poches de rétraction tympanique, cholestéatomes,
otites chroniques ouvertes et perforations tympaniques séquellaires,
tympanosclérose et otite fibro-adhésive.

= L'otite séromuqueuse est liée a Iimmaturité du systéme immunitaire
jusqu'a I'age de 4 a 5 ans. Aucun traitement médicamenteux n'a fait la
preuve de son efficacité dans cette affection. Les formes mal tolérées
(otites aigués itératives, surdité retentissant sur le langage, le compor-
tement ou la scolarité, poche de rétraction) peuvent nécessiter la pose
d'aérateurs transtympaniques, associée ou non a une adénoidectomie.

= Les otites chroniques ouvertes et les perforations tympaniques séquel-
laires peuvent bénéficier d'une tympanoplastie (myringoplasties ou tym-
panoplasties de type 1) apreés I'age de 6 ans si certaines conditions sont
réunies.

= Les poches de rétraction évolutives, se remplissant d'épiderme et dont
le fond n'est plus visuellement contrélable, ainsi que les cholestéatomes
nécessitent un traitement chirurgical (tympanoplastie).

Généralités
Rappel anatomique

L'anatomie du tympan et de la chaine ossiculaire est représentée a la figure 3.1.

Terrain et épidémiologie

On retrouve, suivant les ages :

B nourrisson : des otites séromuqueuses (OSM), tres fréquentes, des cholestéa-
tomes congénitaux;

B 18 mois — 7 ans : des otites séreuses, des poches de rétraction, des perforations
tympaniques actives, des otites chroniques ouvertes, des cholestéatomes congé-
nitaux, rarement des cholestéatomes acquis;

m enfantde plus de 7 ans: des otites séreuses, plus rares, des poches de rétraction
et des cholestéatomes acquis, des perforations tympaniques séquellaires.

Les OSM concernent 60 % des enfants de I'age d'au moins 3 mois a avant
I'age de 2 ans. Les perforations tympaniques, les poches de rétraction séveres
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Figure 3.1. Anatomie de l'oreille externe, moyenne et interne.

et les cholestéatomes concernent 3 a 6 enfants pour 100000; les cholestéatomes
congénitaux, 0,5 pour 100000 — ceux-ci sont plus fréquents chez le gargon (X2 a 3).
Les facteurs de risque inconstamment retrouvés sont les suivants : infections
récidivantes (collectivité, tabagisme passif, allergie, plus rarement reflux gastro-
cesophagien [RGO]), pathologie du voile de palais, malformations craniofaciales,
obstruction nasale ou nasopharyngée chronique (végétations obstructives, rhinite
allergique ++, exceptionnelle tumeur du cavum), dyskinésie ciliaire congénitale.

Otite séromuqueuse
Physiopathologie

La physiopathologie consiste en un mécanisme post-infectieux et/ou un dysfonc-
tionnement de la trompe d'Eustache.

Clinique

m Chez le petit nourrisson, 'OSM est indolore, révélée par un examen systéma-
tique, des otites moyennes aigués récidivantes.

m Apres 18 mois, 'OSM se manifeste par une hypoacousie légere avec un retard
de langage (retard modéré; en l'absence de langage, suspecter une surdité plus
sévere d'autre cause).



Figure 3.2. Otite séromuqueuse ancienne avec glu jaunatre et rétraction globale
du tympan.

Diagnostic

m A [otoscopie, on retrouve un tympan mat avec épanchement rétrotympa-
nique et glu souvent jaunatre (figure 3.2).

m La tympanomeétrie est anormale, de type B (courbe plate) ou C (pic décalé a
gauche = dépression).

m La guérison est spontanée dans plus de 90 % des cas vers 4 a 5 ans.

Conduite a tenir

La conduite a tenir est présentée a la figure 3.3.

Traitement

Un traitement est indiqué en cas :

m d'otites moyennes aigués (OMA) récidivantes;

m d'hypoacousie bilatérale avec retard de langage;

m d'évolution vers la poche de rétraction.

Les facteurs favorisants sont traités médicalement.

Le traitement chirurgical consiste en :

B une pose d'aérateurs transtympaniques (ATT) courte ou longue durée (en cas
de récidive);

m une adénoidectomie; celle-ci est controversée, mais est d'indication claire en
cas d'obstruction nasale invalidante ou avec rhinorrhée chronique.

Le traitement chirurgical d'une fente vélopalatine n'influence pas I'évolution de
'OSM.
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Figure 3.3. Conduite a tenir devant une otite séromuqueuse (OSM).

Otite chronique ouverte et perforation tympanique

séquellaire
Physiopathologie

Clest une complication de I'OSM avec perforation apres aérateurs (surtout ATT
longue durée) et/ou mécanisme post-infectieux (nécrose de la membrane pen-

dant une OMA).

Clinique

On retrouve :

m des otorrhées chroniques ou récidivantes, des otorrhées et douleurs liées a la

baignade;

B une hypoacousie légere, parfois moyenne en cas d'atteinte ossiculaire.

Diagnostic

Le diagnostic est posé a l'otoscopie (figure 3.4).

Conduite a tenir

La conduite a tenir est montrée a la figure 3.5.



Figure 3.4. Perforation antéro-inférieure seche avec plaques de myringosclérose
antérosupérieure et postérieure.
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Figure 3.5. Conduite a tenir devant une otite chronique ouverte (perforation
tympanique).

Traitement

Pour une otite chronique ouverte, le traitement consiste a :
m assécher la perforation par traitement médical des facteurs de risque, et adé-
noidectomie en cas d'obstruction nasale;
m réaliser une tympanoplastie a partir de 6 ans si les conditions suivantes sont réu-
nies (recommandation de la Société francaise d'oto-rhino-laryngologie [SFORL]) :
e disparition des infections respiratoires récidivantes;
* perforation persistant plus de 6 mois, seche depuis plus de 3 mois;
e allergie controlée ou en dehors des périodes d'allergie;
* surseoir en cas d'otite seromuqueuse ou de rétraction controlatérale.



Otites chroniques dangereuses — poches
de rétraction séveres et cholestéatomes acquis

Physiopathologie

Une poche de rétraction est une complication de 'OSM qui fragilise la membrane
tympanique et crée une dépression de l'oreille moyenne majorée par la dysfonc-
tion tubaire, créant ainsi I'aspiration d'une poche a partir du tympan. La poche
devient sévére lorsqu'on n'en voit pas le fond («non contrélable») et qu'elle se
remplit de débris épidermiques.

Le cholestéatome acquis est le stade évolué ot le sac empli de débris grossit et
lyse progressivement sur des mois (parfois plus rapidement en cas de surinfec-
tion) les structures de voisinage que sont osselets, canal osseux du nerf facial,
tegmen méninge, oreille interne. Un autre mécanisme possible est 'épidermose
pénétrant par les bords invaginés d'une perforation.

Clinique

On retrouve :

®m une otorrhée chronique ou récidivante, souvent a Pseudomonas aeruginosa;
®m une hypoacousie;

m de fagon tres évocatrice, une réapparition d'otorrhée unilatérale vers 7 a 8 ans
chez un enfant avec des antécédents dOSM et de pose d'ATT;

®m plus rarement, révélés par une complication : une paralysie faciale, des vertiges,
une cophose.

Diagnostic

m L'otoscopie met en évidence une poche de rétraction fréquemment visible,
le plus souvent postérieure (80 %), ou de la membrane de Schrapnell (20 %)
(figure 3.6), avec des débris épidermiques; et en cas de cholestéatome, parfois une
masse blanche rétrotympanique (figure 3.7).

m Une otoscopie peut étre difficile en cas de surinfection, ou de polypes inflam-
matoires, ou encore la poche peut ne pas étre visible; un scanner ou une imagerie
par résonance magnétique (IRM) peuvent alors étre réalisés et s'ils ne sont pas
contributifs, une otoscopie peut étre pratiquée sous anesthésie générale.

®m Un scanner des rochers peut révéler : une opacité de l'oreille moyenne, avec
souvent un aspect de « boule », une lyse ossiculaire, une lyse éventuelle d'un canal
semi-circulaire, du canal facial, du tegmen méningé. Parfois, l'opacité n'est pas spé-
cifique car il n'y a pas de lyse ossiculaire visible.

m Une IRM des rochers est pratiquée en cas de doute, avec des séquences spéci-
fiques du cholestéatome en diffusion.



Figure 3.6. Poche de rétraction postéro-inférieure et antérosupérieure du tympan
gauche, moulant la branche descendante de I'enclume et I'étrier, non contrélable
dans la gouttiére postérieure de la caisse avec débris cérumino-épidermiques dans
I'enclume.

Figure 3.7. Cholestéatome du tympan gauche avec débris épidermiques visibles
dans la poche de rétraction postérosupérieure et aspect trop blanc du tympan
traduisant I'envahissement de la caisse du tympan.

m L'audiométrie peut montrer : une hypoacousie de transmission parfois tres
discrete (certaines poches de rétraction), souvent légere ou moyenne ou tardive-
ment mixte, exceptionnellement des cophoses.

Diagnostic différentiel en cas d'otorrhée chronique

Le diagnostic différentiel est le suivant :

cholestéatome congeénital (traitement identique);

corps étranger, en particulier ATT;

granulomatose, en particulier d'origine tuberculeuse;

histiocytose langerhansienne;

tumeur, en particulier rhabdomyosarcome;

otite externe chronique, en particulier mycose du conduit auditif;

masse liquidienne cervicale fistulisée dans le conduit auditif : kyste congénital
de la premiére fente branchiale.



Conduite a tenir

La conduite a tenir est montrée a la figure 3.8,

Traitement

Le traitement local de l'otorrhée consiste en des gouttes avec ofloxacine
+ corticoides.

La chirurgie (2 a 4 heures) a les caractéristiques suivantes :

sous surveillance du nerf facial par électromyogramme peropératoire;

exérese soigneuse et compléte du cholestéatome;

exérese des osselets englobés éventuellement;

nettoyage de l'infection, des granulomes;

colmatage des lyses osseuses éventuelles (méninge, canaux semi-circulaires);
large renforcement du tympan par cartilage;

reconstruction ossiculaire au premier ou deuxieme temps.

Le deuxiéme temps opératoire est réalisé 12 a 15 mois plus tard, sauf pour cer-
taines poches de rétraction ou certains petits cholestéatomes dont l'exérese a été
réalisée en bloc avec la matrice qui nécessitent une surveillance par IRM.

Poche de rétraction non contrélable, desquamante

Cholestéatome
Traitement des facteurs de risque Tympanoplastie
(allergie, obstruction nasale) + masto-atticotomie
Exérese totale de la matrice Exérése en plusieurs fragments ou
de la pocha de rétraction ou effraction dans la matrice
du cholestéatome

v A4
Surveillance : otoscopie + 2° temps opératoire de
IRM (en diffusion) controle + plastie
ossiculaire

A

Figure 3.8. Conduite a tenir devant une poche de rétraction sévére ou un
cholestéatome.



Cholestéatomes congénitaux
Physiopathologie

On retrouve une persistance d'un reliquat épidermoide de la vie embryonnaire
dans l'oreille moyenne.

Clinique

Un cholestéatome congénital est révélé par la découverte fortuite d'une masse
blanche rétrotympanique chez un enfant souvent jeune (2 a 5 ans) (figure 3.9).
On retrouve :

®m une hypoacousie;

m tardivement, une surinfection et une otorrhée — le caractére congénital est
difficile a affirmer dans ce cas;

B rarement, révélés par une complication : une paralysie faciale, des vertiges, une
cophose.

Diagnostic

Le diagnostic est posé :

m al'otoscopie — tympan normal avec masse blanche rétrotympanique; localisa-
tion la plus évocatrice : antérosupérieure;

B grace a un scanner + une IRM des rochers — comme pour le cholestéatome
acquis;

m devant I'absence d'antécédents d'otorrhée ou de perforation tympanique;

m devant I'absence d'antécédents de chirurgie otologique.

Conduite a tenir

La conduite a tenir est identique a celle pour le cholestéatome acquis.

Figure 3.9. Cholestéatome congénital antérosupérieur du tympan gauche.



Complications

Il existe deux complications rares de 'OSM : la tympanosclérose et l'otite
fibroadhésive.

Tympanosclérose

Un dépot de calcium et de phosphate dans la muqueuse de l'oreille moyenne
aboutit a un blocage de la chaine ossiculaire avec une surdité mixte et évolutive.
Le tympan est souvent perforé. La fermeture du tympan peut limiter I'évolution,
mais avec des résultats auditifs décevants, et la nécessité d'un appareillage auditif.
La tympanosclérose est a différencier de la myringosclérose banale et trés fré-
quente, avec dépdts blanchatres dans I'épaisseur de la membrane tympanique,
sans retentissement auditif (voir figure 3.4).

Otite fibroadhésive

Cest un comblement de la caisse tympanique par un tissu conjonctif épais qui
rend la caisse du tympan virtuelle avec un aspect de tympan moulant tous les
reliefs de fond de caisse. Cette complication entraine une surdité mixte et évo-
lutive, avec un traitement chirurgical décevant, et la nécessité d'un appareillage
audiif.
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B Points dlés B

= L'incidence des surdités moyennes a profondes a la naissance est de
1/1000.

= Aux surdités néonatales s'ajouteront les surdités acquises; a 3 ans, la pré-
valence des surdités est de 3/1000.

= Ledépistage auditif en maternité repose sur les oto-émissions acoustiques
ou les potentiels évoqués automatisés. En cas de test non concluant a
deux reprises, des explorations auditives plus poussées, adaptées a I'age,
sont nécessaires.

= La prise en charge sera adaptée a I'age, la nature de la lésion et a la
sévérité du déficit. Elle peut comporter une réhabilitation auditive aux
modalités diverses, une prise en charge psychosociale et un soutien
financier. Du fait de la possibilité de surdités acquises, le dépistage en
maternité n'exclut pas la nécessité d'une surveillance auditive et langa-
giere ultérieure par le pédiatre.

Diagnostic
Dépistage en maternité

Le dépistage en maternité (figure 4.1)a été acté en France par un arrété du 23 avril
2012,

Deux techniques sont possibles : les oto-émissions acoustiques (OEA) et les
potentiels évoqués auditifs automatisés (PEAA). Ces tests ne donnent pas de seuil
auditif mais indiquent seulement, de fagon binaire, si laudition est normale ou si
des investigations auditives plus poussées sont nécessaires.

m Les OEA proviennent des cellules ciliées externes. Il existe 1a 6 % de faux posi-
tifs (absence d'OEA avec audition normale) : en cas de conduit étroit, de bruit de
fond, de liquide derriére le tympan. Les faux négatifs (atteinte des cellules ciliées
externes, neuropathies auditives) concernent jusqu'a 10 % des nourrissons hospi-
talisés en réanimation.

B Les PEAA (figure 4.2) mesurent l'activité électrique de la cochlée et du nerf
auditif. Les fréquences testées vont de 2000 a 4000 Hz. Il y a moins de faux positifs
et de faux négatifs que pour les OEA. Cest le seul examen fiable pour les enfants
ayant séjourné en réanimation.

En cas de test anormal a deux reprises ou d'enfant avec des facteurs de risque de
surdité (tableau 4.1), I'enfant est adressé a un ORL.

Le dépistage se poursuit au-dela de la période néonatale du fait de la possi-
bilité de surdités acquises ou de faux négatifs lors du dépistage néonatal. Les
signes d'appel dépendent de I'age et du trouble : retard de langage, troubles
du comportement, difficultés attentionnelles, scolaires, retard moteur
(tableau 4.2).
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Figure 4.1. Algorithme décisionnel du dépistage en maternité d'adressage
des nourrissons testés en maternité.

Figure 4.2. Potentiels évoqués auditifs automatisés — les consommables.
Electrodes a gauche; coques péri-auriculaires a droite.

Confirmation diagnostique

Divers éléments permettent la confirmation diagnostique :

m audiométrie subjective :
* audiométrie tonale. Elle est possible a tout 4ge : < 30 mois — réflexe d'orien-
tation, investigation ou toute autre réaction comportementale —; > 30 mois —
audiométrie participative avec utilisation de jetons, boulier ou ciné-show;
* audiométrie vocale (listes de mots) : en répétition ou sur désignation (listes
imagées, imagier) (figure 4.3).



Tableau 4.1. Facteurs de risque des surdités de perception permanentes
(selon la Haute Autorité de Santé).

- Poids de naissance < 2000 g, terme < 32 semaines d'aménorrhée (SA)

- Apgar:<3almin,ou<6a5min

— Détresse ventilatoire avec ventilation > 5 jours

— Malformations cervico-faciales et syndromes polymalformatifs

- Hyperbilirubinémie > 300-350 pmol/I

- Méningite bactérienne

— Aminosides en fin de grossesse ou en néonatal > 5 jours

— Infection feetale (cytomégalovirus, toxoplasmose, rubéole, herpés, syphilis)
— Troubles neurologiques centraux

- Antécédent familial de surdité (histoire familiale d'atteinte de I'audition ou prothese
auditive avant 50 ans : parents, grands-parents, oncles, tantes, cousins)

Tableau 4.2. Développement perceptif sonore, langagier et moteur.

Evolution des réactions aux stimulations sonores

— 0—-4 mois : réflexe d'orientation vers la voix maternelle, réaction aux bruits, a la musique,
sursaute

— 4—6 mois : réaction a l'appel a différentes intensités, tourne la téte

— 6-12 mois : se retourne a l'appel, vers la source sonore

— 12 mois: comprend des mots simples

— 18-24 mois: comprend des phrases, désigne 10 images

— 30-36 mois : répétition des mots, réponses adaptées a l'interrogatoire

Principales étapes du développement du langage

— 2 mois: babil, roucoulements

— 3 mois : gazouillis, jeux mélodiques

— 6 mois: redoublement de syllabes, babillage, protolangage
— 10-12 mois : premier mot

— 18 mois: 20 mots

— 2ans:200 mots isolés/mots phrases

— 3ans: > 1000 mots/phrases simples/« je »/passé-futur

— 4 ans: phrases complexes

Principales étapes du développement moteur

— 3'mois: tient sa téte, joue avec ses mains

— 6mois: tient assis avec soutien, préhension volontaire
— 12 mois : debout sans appui, pointage

— 15 mois : marche, vide/emboite

24 mois : grimpe, court, dévisse, encastre, tourne
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Figure 4.3. Audiométrie vocale avec imagier (vocabulaire adapté a I'age de I'enfant).

B tests objectifs : potentiels évoqués auditifs précoces (PEAP) (seuil auditif global
pour les fréquences aigués de 2000 a 4000 Hz) et potentiels stationnaires (audi-
tory steady-state responses [ASSR]) (seuils auditifs fréquence par fréquence entre
500 et 4000 Hz); ils sont faits durant la sieste ou, plus rarement, sous anesthésie
générale.
Il convient de refaire les tests si des doutes persistent. Tout retard de langage
nécessite un bilan auditif; un retard psychomoteur associé a une surdité peut
refléter une atteinte vestibulaire.
On distingue :

les surdités de perception liées a I'atteinte de l'oreille interne ou du nerf
auditif, le plus souvent définitives et pouvant aller jusqu'a la surdité totale
(cophose);

les surdités de transmission par atteinte du tympan ou des osselets, ne dépas-
sant pas 60 dB de déficit auditif;

les surdités mixtes.

. L, .
Dlagnostlc etlologlque

L'examen clinique et le bilan auditif guident les examens complémentaires a visée
étiologique : imagerie des voies auditives, évaluation vestibulaire, ophtalmolo-
gique, cardiaque, rénale, génétique.

Les principales étiologies sont résumées dans le tableau 4.3.



Tableau 4.3. Etiologies des surdités de I'enfant.

Surdité de transmission

Surdité acquise (99 %) Surdité congénitale (0,5 %),
surdité génétique secondaire (0,5 %)
— Bouchon de cérumen - Aplasie majeure
- QOtite séreuse - Aplasie mineure
- QOtite chronique et séquelles - Otospongiose (exceptionnelle)

Traumatique

Surdité de perception

Congénitale Acquise ou secondaire (20 %)
génétique (80 %) Anténatale Néonatale Postnatale
- Autosomique - Souffrance — Anoxie néonatale - Méningite,
récessive (80 %) foetale — Infection néonatale | cytomégalovirus
- Autosomique — Prématurité — Ototoxique — Génétique
dominante (20 %) | — Embryopathie/ | — Ictére + exsanguino- | (secondaire)
- LiéealX foetopathie transfusion - Ototoxique
— Mitochondriale | - Ototoxique — Traumatique

Prise en charge
Surdités de transmission

Le plus souvent, le traitement est médical (certaines otites séreuses) ou chirurgical
(drains transtympaniques, tympanoplastie).

Surdités de transmission non opérables (ou de chirurgie
différée) et surdités de perception

Un appareillage auditif est possible dés 2 mois de vie.

En cas de surdité de perception sévere a profonde bilatérale, une implanta-
tion cochléaire — prothese semi-implantable stimulant directement le nerf
auditif (figure 4.4) — est possible. Cet implant est idéalement proposé avant le
18° mois de vie dans les surdités congénitales profondes. Il présente certaines
contre-indications, notamment une malformation majeure du nerf auditif ou
une ossification compleéte de la cochlée.

Autres prises en charge

Sont proposés : une rééducation orthophonique, un soutien psychologique, une
rééducation associée vestibulaire ou psychomotrice, une scolarité adaptée, un
soutien financier (exonération du ticket modérateur, allocation d'éducation de
I'enfant handicapé [AEEH]).
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Figure 4.4. Schéma d'une oreille avec implant cochléaire en place.
Le processeur externe communique via l'antenne a la partie interne, dont les électrodes
sont implantées dans la cochlée a proximité de la terminaison du nerf auditif.
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B Ppoints dlés -

= Les malformations congénitales des oreilles externes et moyennes com-
portent les malformations du pavillon de l'oreille ou aplasies majeures,
les sténoses du conduit auditif externe a pavillons normaux et les apla-
sies mineures ou malformations d'oreille moyenne. Ces malformations
ont une incidence de 1/10 a 20000 naissances. Elles nécessitent un bilan
auditif, une TDM des rochers et différents examens a la recherche de mal-
formations non auditives associées, essentiellement ophtalmologiques,
rénales, vertébrales et cardiaques. Leur prise en charge peut consister en
une simple surveillance ou nécessiter une réhabilitation auditive (pro-
thése ou implant auditif, tympanoplastie) ou une reconstruction du
pavillon de l'oreille a visée esthétique.

= Les malformations d'oreille interne sont diagnostiquées sur les imageries
demandées pour bilan des surdités de perception ou des surdités mixtes. Le
déficit auditif est souvent évolutif. Les malformations sont uni- ou bilatérales
et peuvent étre associées a certaines pathologies syndromiques (syndrome
CHARGE, etc.). Elles sont a risque de communication anormale entre les
liquides d'oreille interne et l'oreille moyenne, ce qui peut provoquer des
méningites bactériennes et des fuites de liquide d'oreille interne lors de cer-
taines chirurgies d'oreille (tympanoplasties, implantations cochléaires).

Les surdités d'origine malformative peuvent étre liées a une lésion de l'oreille
externe, moyenne, interne, ou a leurs associations a des degrés divers.

Malformations congénitales de I'oreille externe
et de l'oreille moyenne

Epidémiologie

m Ces malformations sont rares : 1/10 a 20000 naissances.

m Elles sont bilatérales dans 20 a 30 % des cas.

m |l existe une aplasie mineure controlatérale dans 5 % des cas en cas de forme
unilatérale.

Malformations du pavillon de I'oreille externe - aplasies
majeures

Epidémiologie

Cela représente 42 % des malformations de l'oreille, avec une prédominance
masculine.



Examen clinique

Sont examinés :

m laspect du pavillon (figure 5.1);

m e conduit auditif externe (CAE) — absent (74 %), sténosé (14 %) ou rétréci de
facon modérée (12 %);

m le tympan (plague atrétique, tympan normal ou malformé);

m [‘état de l'oreille controlatérale.

Formes cliniques

Il existe des formes :

m unilatérales: souvent isolées, secondaires a la prise de toxiques pendant la gros-
sesse (thalidomide) ou suite a un diabéte maternel;

Figure 5.1. Aplasies majeures du pavillon de l'oreille.
a. Stade I. b. Stade Il c. Stade Ill. d. Stade IV.



m bilatérales, symétriques ou non : souvent syndromiques — syndrome de
Goldenhar, syndrome oculo-auriculo-fronto-nasal, syndrome CHARCE, syndrome
branchio-oto-rénal, dysostose mandibulofaciale (syndromes de Treacher Collins
ou de Franceschetti).

Bilan

m Bilan auditif (figure 5.2) : rechercher une surdité de transmission de 60 a 70 dB
en cas d'aplasie majeure avec méat auditif externe absent; éliminer une surdité de
perception par malformation d'oreille interne en cas d'aplasie bilatérale.

m Tomodensitométrie (TDM) des rochers : elle permet d'observer l'aspect du
CAE, des osselets, limportance de la pneumatisation mastoidienne, le trajet du
canal du nerf facial, une malformation de l'oreille interne.

m En cas daplasie sévere isolée, sont réalisés un bilan ophtalmologique, une
radiographie du rachis cervical, des échographies cardiaque et rénale.

Aplasie majeure

Unilatérale Bilatérale

OEA automatisées PEA
a 1 mois a 1 mois 1/2
[ [
v v v v
‘ Présente ‘ ‘ Absente ‘ ST isolée SM
l <70dB (MOI associée)
PEA

a 4—-6 mois Bandeau Baha®

Audiométrie

a 12 mois

|

Suivi tous les ans
jusqu’a 6 ans

Figure 5.2. Arbre décisionnel : bilan d'une aplasie majeure d'oreille.
Baha®: prothése auditive a ancrage osseux; OEA : oto-émissions acoustiques;
PEA : potentiels évoqués auditifs; SM : surdité mixte; ST : surdité de transmission.



Malfor

Prise en charge

La prise en charge est la suivante:

m aplasie unilatérale : surveillance otoscopique et audiométrique annuelle;

m aplasie bilatérale :
* appareillage auditif unilatéral par prothese en conduction aérienne en cas
de CAE présent, ou en conduction osseuse en son absence;
e des 1 mois de vie, association avec une rééducation orthophonique;
e chirurgie esthétique du pavillon de loreille (exérese des enchondromes prétra-
giens inesthétiques chez le nourrisson; reconstruction du pavillon a partir de 7 ans);
e chirurgie mandibulaire.

Sténoses du conduit auditif externe avec pavillons normaux
Epidémiologie

Ces sténoses sont rares. Elles peuvent étre completes (aplasie majeure) ou par-
tielles (aplasie mineure), plus ou moins proximales, membraneuses et/ou osseuses.

Examen clinique et bilan

L'examen clinique et le bilan sont les mémes que pour les malformations du pavil-
lon (voir ci-dessus).
Un cholestéatome congénital est associé dans moins de 10 % des cas.

Formes cliniques

Les sténoses sont souvent isolées ou syndromiques, et dans ce cas elles sont souvent
bilatérales (syndromes de Crouzon, de Goldenhar, ou séquence de Pierre Robin).

Prise en charge

m Atrésie unilatérale : aucune prise en charge.
m Atrésie bilatérale : appareillage auditif unilatéral par prothese en conduction
osseuse (bandeau Baha®), dés le premier mois de vie.

Malformations de I'oreille moyenne - aplasies
mineures

Epidémiologie

Ces malformations concernent :

m 571 % des malformations de l'oreille;

®m 1/10 220000 naissances;
B avec une légére prédominance masculine.



De plus:

m elles sont bilatérales dans 30 a 40 % des cas;

m interviennent dans un contexte familial identique dans 15 % cas.

Elles sont rarement isolées; elles sont associées plus souvent a des anomalies de
l'oreille externe, moyenne ou interne.

Examen clinique

L'examen otologique (figure 5.3) retrouve des malformations du pavillon (25 %
des cas), du CAE (30 % des cas), du tympan et du marteau (30 % des cas).

Formes cliniques

Il existe de possibles associations a :

m des malformations branchiogéniques (30 % des cas : dysmorphies mandibulo-
faciales, syndrome branchio-oto-rénal, fistules préauriculaires);

m des craniosténoses (3 % des cas : syndrome de Pfeiffer, de Crouzon);

m desanomalies du squelette (3 % des cas: syndrome de Klippel-Feil, de Lobstein).

Bilan

m Bilan auditif : une surdité de transmission de 35 dB en moyenne, pouvant
atteindre 60 dB, est retrouvée; la surdité est présente depulis la naissance, stable,
sans acouphéne ni vertige.
m TDM des rochers : elle permet d'évaluer 'opérabilité de la malformation des
osselets; parfois, aucune malformation n'est visible, en particulier dans les anky-
loses stapédo-vestibulaires.

Figure 5.3. Aplasie mineure d'oreille gauche, vue endoscopique.
a. Coté normal. b. Coté de I'aplasie. Noter I'aspect malformatif du manche du marteau.



Malformat

Prise en charge

La décision chirurgicale dépend du niveau de surdité, de I'absence de malforma-
tions d'oreille interne, et de la mobilité de I'étrier.

Pour :

m une surdité unilatérale avec Rinne < 30 dB : une surveillance est instaurée;

® un Rinne > 35 dB: une chirurgie est proposée;

m unesurdité bilatérale : une chirurgie ou des prothéses auditives sont proposées.

Malformations de l'oreille interne

m Ces malformations sont le plus souvent isolées. Elles peuvent étre associées a
de nombreux syndromes (CHARGE, microdélétion 22q11.2, syndrome branchio-
oto-rénal, syndrome de Pendred, etc.).

m Elles sont responsables d'une surdité de perception ou mixte, souvent évolutive.
m Elles peuvent étre associées a une communication anormale entre les liquides
doreille interne et l'oreille moyenne et sont donc a risque majoré de méningite
bactérienne et de fuites de liquide d'oreille interne lors de certaines chirurgies
doreille (tympanoplasties, implantations cochléaires). Ces fuites peuvent dégra-
der l'audition et leur survenue peut nécessiter une réintervention de colmatage.
Le risque de méningite rend nécessaire la vérification d'une bonne couverture par
les vaccins antipneumocoques et anti-Haemophilus influenzae.

m La TDM permet d'analyser les oreilles externe, moyenne et interne.

m L'IRM favorise la recherche de cholestéatome (séquences de diffusion) et
d'anomalies associées du nerf cochléaire, des bulbes olfactifs, du cerveau.

Malformations de la cochlée

Ces malformations représentent 26 % des anomalies de l'oreille interne; 13 % de
toutes les malformations de l'oreille.

On retrouve :

®m une aplasie compleéte du labyrinthe (type Michel) — arrét de 'embryogenése a
5 semaines d'aménorrhée (SA), avec absence complete de cochlée et de vestibule,
associée a une hypoplasie/agénésie du conduit auditif interne (CAl);

B une aplasie de la cochlée — arrét de 'embryogenése a 5 SA;

B une cavité commune (figure 5.4) — vestibule et cochlée forment une seule
cavité par arrét de 'embryogenése a 4 SA; le CAl est anormal.

m une dysplasie cochléovestibulaire (partition incomplete de type I) — cochlée et
vestibule sont kystiques;

®m une malformation de Mondini (partition de type II) (figure 5.5) — malforma-
tion cochléaire la plus fréquente par arrét de 'embryogenése a 7 SA; elle est uni-
ou bilatérale et entraine une surdité de perception endocochléaire progressive.



