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INTRODUCTION                                                                      
La dysplasie fibreuse des os est classée parmi les tumeurs 
osseuses bénignes. Il s’agit d’une pathologie relativement 
rare (7% des tumeurs osseuses), caractérisée par le rem-
placement de l’os normal par du tissu fibreux. L’atteinte 
temporale est exceptionnelle, pouvant être asymptomatique 
ou se manifester par des complications neurosensorielles 
et infectieuses nécessitant parfois le recours à la chirurgie. 
Nous préciserons à travers ce travail, les différents aspects 
histologiques, cliniques et radiologiques de la dysplasie 
fibreuse de l’os temporal ainsi que l’attitude thérapeutique.

OBSERVATION                                                                      
Il s’agit d’une femme âgée de 43 ans suivie depuis une 
dizaine d’année  pour hypoacousie légère droite avec des 
acouphènes qui a été admise dans le service pour une 
surdité droite d’installation brutale avec accentuation des 
bourdonnements d’oreille, sans vertiges ni céphalées. Les 
examens otologique et vestibulaire étaient normaux. L’au-
diométrie tonale et le BER ont mis en évidence une surdité 
de perception droite endocochléaire à 80 dB.L’épreuve ca-
lorique a montré une légère hyporeflexie droite compensée. 
Une IRM aétépratiquée démontrant la présence de lésions 
mastoïdiennes en hypo signal T2-iso signal T1 prenant le 
contraste de façon hétérogène faisant 4 cm de grand axe 
(fig 1).On a complété alors par une TDM qui était en faveur 
d’une dysplasie fibreuse petro-mastoïdienne avec un épais-
sissement osseux hétérogène, en verre dépoli et présence 
par endroit de zones ostéolytiques et kystiques ; ces lésions 
respectaient la corticale osseuse et s’étendaient vers le 
labyrinthe (fig2). La patiente avait reçu un traitement asso-
ciant corticoïdes par voie parentérale et vasodilatateurs 
sans amélioration de ses symptômes. L’audition était restée 
stable sans aucune fluctuation, les contrôles tomodensito-
métriques à 2 ans et à 6 ans n’avaient pas montré d’aggra-
vation des lésions temporales.

DISCUSSION
Le terme dysplasie fibreuse a été utilisé par Lichtenstein en 
1938 pour décrire un désordre caractérisé par le remplace-
ment progressif de la composition osseuse normale par du 
tissu fibreuxn(1). Il s’agit d’une affection bénigne qui produit 
un os immature immature fait de trabécules osseux désor-
ganisés et de cellules fusiformes entourées d’une matrice
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Fibrous dysplasia is an uncommon benign disorder of unknown etiology. It most likely represents a disorder of bone normal develop-
ment. The temporal bone is rarely involved, giving complications such as hearing loss and facial nerve palsy. The imaging, mainly 
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Fig 1. IRM cérébrale. (a) coupe axiale T1, (b) coupe axiale 
T2, (c) coupe coronale T1 Gado. Présence de lésions mas-
toïdiennes en iso-T1 (a) et hypo T2 (b) prenant le contraste 
de façon hétérogène (c).

Fig 2.TDM rocher droit. (a) coupe axiale,(b,c) coupes coro-
nales. Dysplasie fibreuse petro-mastoïdienne avec  épais-
sissement osseux hétérogène, en verre dépoli, présence 
par endroits de zones ostéolytiques et kystiques (flèche); 
ces lésions respectent la corticale osseuse et s’enten-
daient vers le labyrinthe (têtes de flèches).



73J. TUN ORL  - N° 30  JUIN - DECEMBRE 2013

fibreuse (2,3). Plusieurs hypothèses ont été émises quant 
à l’étiologie de cette affection, pour certains il s’agit d’une 
différenciation abérrante du mésenchyme lors de la forma-
tion osseuse, pour d’autres c’est un arrêt de l’ostéogenèse 
à un stade immature ou encore à une perturbation dans le 
processus d’entretien de l’os spongieux (4,5). Des études 
récentes ont démontré une association de cette patholo-
gie avec une mutation du gène Gs-alpha (6). La dysplasie 
fibreuse peut être monostotique, intéressant un seul os, 
ou polyostotique impliquant deux os ou plus (2,7). Dans le 
syndrome de Mc Cune-Albright, on retrouve une dysplasie 
fibreuse dans sa forme polyostotique associée à des pig-
mentations cutanées, à des troubles endocriniens et à une 
puberté précoce (8).
Le crâne et le massif facial sont atteints dans 10 à 25% des 
cas dans la dysplasie fibreuse monostotique et dans 50% 
des cas dans la forme polyostotique (9). L’ethmoïde est at-
teint dans la majorité des cas (71%), suivi par l’os sphénoï-
dal (43%), l’os frontal (33%), le maxillaire (29%), l’os tempo-
ral (24%), l’os pariétal (14%) et l’os occipital (5%) (10).
Cette affection touche essentiellement les  jeunes durant 
les deux premières décades de vie avec un pic entre 10 et 
15 ans (19), sans prédilection de sexe (2,7). Son incidence 
reste toutefois sous-estimée, vue qu’elle est le plus souvent 
asymptomatique et de découverte fortuite (11,12). Ailleurs, 
la dysplasie fibreuse crânio-faciale peut se manifester par 
des algies de la face et des céphalées atypiques, des dou-
leurs sinusiennes, des paresthésies du visage, une exoph-
talmie, une diplopie ou encore par une surdité (10) ;Cette 
surdité est souvent transmissionnelle, due à une lésion du 
conduit auditif externe (CAE) observée dans 80% des cas 
ou à un envahissement de l’oreille moyenne qui serait le 
résultat d’une lésion avancée du CAE avec formation d’un 
choléstéatome secondaire(12,13). La surdité de perception 
s’observe chez 17% des patients (14), elle est expliquée 
par une destruction de la cochlée, une sténose du conduit 
auditif interne (CAI) ou par une fistule vestibulaire (13). Une 
atteinte du nerf facial a aussi été rapportée, associée dans 
la moitié des cas à un choléstéatome(8), ailleurs, elle est 
due à une compression par le processus fibreux du canal 
facial intra-temporal. Un trismus et une atteinte des nerfs 
mixtes avec thrombose jugulaire peuvent êtres observés 
par envahissement respectif de l’articulation temporo-man-
dibulaire et du foramen jugulaire (13).
Une classification clinique a été proposée pour la dysplasie 
fibreuse : le stade 1 pour les formes asymptomatiques, le 
stade 2 pour les formes symptomatiques et le stade 3 pour 
les formes compliquées (15). Le traitement conservateur et 
le suivi sont de règle dans le stade 1. Une décompression 
chirurgicale peut s’avérer nécessaire dans les stades 2 et 
3 (8). On décrit trois formes radiologiques de la dysplasie 
fibreuse: la forme pagetoïde ou condensante avec l’aspect 
classique de «verre dépoli» observée dans 56% des cas, 
la forme sclérotique (23% des cas) avec des lésions unifor-
mément denses et la forme myxoïde ou kystique rencon-
trée dans 10% des cas (3,11).Chacune de ces formes peut 
se voir au niveau de l’os temporal avec atteinte du CAE, 
de l’oreille moyenne, du foramen jugulaire, de l’articulation 

temporo-mandibulaire ou plus rarement du CAI et de la cap-
sule otique (8).
La TDM grâce à la grande précision dans l’appréciation des 
détails en fenêtre osseuse, représente un outil de choix 
pour le diagnostic et le suivi de cette pathologie (16,11,7). 
Elle permet outre le diagnostic positif, une étude topogra-
phique succincte en précisant les rapports avec les orifices 
de la base du crane et en recherchant une extension endo-
crânienne (7). La tomodensitométrie permet aussi de définir 
les balises anatomiques pour un éventuel traitement chirur-
gical. Au delà, la TDM permet de distinguer la dysplasie fi-
breuse des diagnostics différentiels tel que l’ostéosclérose, 
l’ostéogenèse imparfaite, la maladie de Paget et l’ostéopé-
trose (11) ; l’aspect en « verre dépoli », l’épaississement de 
la corticale et les remaniements pseudo-kystiques étant des 
caractères distinctifs de la dysplasie fibreuse à la TDM (3). 
L’IRM montre un aspect hétérogène, avec une alternance 
de plages en hyposignal et en hypersignal en séquences 
pondérées T1et T2. Elle étudie le retentissement des rema-
niements osseux sur les tissus adjacents [16) et permet de 
faire la part entre dysplasie fibreuse et mucocèle, ménin-
giomes, kystes anévrysmaux ou ostéomes, notamment 
dans la forme kystique (11,13)
La dysplasie fibreuse est caractérisée par une extension 
lentement progressive des lésions avec un très faible risque 
de dégénérescence maligne (3). Les formes asymptoma-
tiques bénéficieront d’une surveillance clinique et tomoden-
sitométrique guettant une éventuelle complication ou trans-
formation maligne. Dans les autres cas une prise en charge 
thérapeutique est nécessaire. 
Le traitement de la dysplasie fibreuse a considérablement 
évolué  ces dernières années (17). Le traitement médical re-
pose sur l’utilisation de médicaments anti résoptifs comme 
le pamidronate, c’est un bisphosphonate de seconde géné-
ration qui inhibe l’activité ostéoclastique (17). Même si la 
dysplasie fibreuse est connue comme pathologie ostéofor-
matrice, il a été démontré que les cellules ostéoblastiques 
mal différenciées produisent un excès d’interleukine 6 (IL6), 
induisant une hyperactivité ostéoclastique (18).
Un traitement chirurgical précoce par canaloplastie est 
indiqué dans les localisations temporales avec sténose du 
conduit auditif externe. Ceci permet de restaurer l’audition, 
de diminuer les signes cliniques tel que l’otalgie ou la pléni-
tude auriculaire et de prévenir le cholestéatome secondaire 
(6). La chirurgie de remodelage et les reconstructions on été 
pratiquées par quelques équipes (19) dans des formes avec 
déformations et préjudices esthétiques majeurs. 
La radiothérapie, malgré son potentiel inhibiteur sur le déve-
loppement des lésions, n’est pas recommandée en tant que 
traitement de choix. En effet, il a été rapporté dans la litté-
rature la possibilité de transformation maligne radio-induite 
(6).

CONCLUSION
La dysplasie fibreuse du rocher est une pathologie rare 
et bénigne pouvant être longtemps asymptomatique ; le dia-
gnostic et le suivi reposent essentiellement sur l’imagerie 
et en particulier la tomodensitométrie des rochers.
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