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RESUME

Introduction : Les fistules nasofrontales correspondent a la persistance d’'une communication anormale d’origine embryologique
entre la couche profonde de la peau et le systéme nerveux. lIs peuvent étre associés a un kyste dermoide ou épidermoide.lls peuvent
étre révélés par une infection loco-régionale et surtout neuro-méningée qui fait toute la gravité de cette malformation congénitale.
Notre objectif est d’insister sur les caractéristiques de cette pathologie pour un diagnostic précoce.

Observation : Il s’agit d’'un enfant 4gé de 2 ans, qui présente depuis sa naissance une fistule cutanée au niveau du dos du nez
laissant sourdre du pus de facon intermittente. L'imagerie a objectivée une formation kystique basi-frontale médiane, associée a une
déhiscence de I'os frontal gauche avec défaut de développement de I'apophyse crista galli.

Le diagnostic de fistule associée a un kyste nasofrontal a été retenu. Le patient a été opéré par voie bicoronale. En per-opératoire,
nous avons découvert un kyste extra-dural mais adhérant au feuillet externe de la dure-mere. La paroi kystique a été disséquée puis
enlevée en totalité. Le défect osseux de I'os frontal gauche a été colmaté par de la poudre d'os et du surgicel. Les suites opératoires
étaient simples et 'examen anatomopathologique a confirmé qu'il s’agit d’'un kyste dermoide nasofrontal. Une fistulectomie a été réa-
lisée 6 mois plus tard avec bonne évolution.

Conclusion : L'apport de I'imagerie est indispensable pour le diagnostic positif et topographique desfistules et kystes nasofrontaux.
Le risque de complications infectieuses impose un traitement chirurgical. Le but de la chirurgie doit étre une résection totale, seule
garante de I'absence de récidive a long terme.
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SUMMARY

Introduction : Naso frontal fistula correspond to the persistence of an abnormal communication of embryological origin between the
deep layer of the skin and the nervous system. They can be associated with dermoid or epidermoid cyst. They can be revealed by a
locoregional and especially neuro-meningeal infection, wich makes all the severity of this malformation.

Case-report : A 2 year-old child presents since birth cutaneous fistula at the nasal dorsum with intermittent purulent effuse. Imaging
showed medial basi-frontal cyst, associated with dehiscence of the left frontal bone and defective development of the crista galli.
The diagnosis of fistula associated with nasofrontal cyst was retained. The patient was operated by bicoronal approach. Intraoperati-
vely, we found an extradural cyst but adhering to the outer layer of the dura mater. The cyst wall was dissected and removed totally.
The bone defect of the left frontal bone was clogged with bone powder and surgicel. The postoperative course was uneventful and pa-
thologic examination confirmed that this is a nasofrontal dermoid cyst. Fistulectomy was performed 6 months later with good evolution.
Conclusion : Contribution of imaging is essential for positive and topographic diagnosis of nasofrontal fistulas and cysts. The risk of
infectious complications requires surgical treatment. The goal of surgery should be a total resection, the only guarantee of the absence
of long-term recurrence.

Keywords : nasofrontal fistula, nasofrontal cyst, computed tomography, magnetic resonance imaging, frontal craniotomy

INTRODUCTION pus de facon intermittente (Figure 1).
Les fistules nasofrontales, encore appelées sinus der-
miques nasofrontaux, sont trés rares et découvertes essen-
tiellement chez les nourrissons et les jeunes enfants (1,2).
lIs correspondent a la persistance d’'une communication
anormale d’origine embryologique entre la couche profonde
de la peau et le systéeme nerveux. lls peuvent étre ou non
associés a un kyste dermoide ou encore plus rarement a un
kyste épidermoide. Véritables portes d’entrée, ils peuvent
étre révélés par une infection loco-régionale (orbito-nasale)
et surtout neuro-méningée qui fait toute la gravité de cette
malformation congénitale. L'imagerieest indispensable pour
la mise en évidence du défect osseux et pour la recherche
de malformations associées.

Figure 1: Fistule nasale

OBSERVATION
Il s’agit d’'un enfant agé de 2 ans, sans antécédents patho-
logiques notables, qui présentedepuis sa naissance une fis-
tule cutanée au niveau du dos du nez laissant sourdre du

La TDM du massif facial et cérébrale (Figures 2 et3) a ob-
jectivé une formation kystique basi-frontale médiane, asso-
cié a une déhiscence de I'os frontal gauche avec défaut de
développement de I'apophyse crista galli.
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/ Le diagnostic de fistule associée a un kyste nasofrontal a
été retenu. Le patient a été mis sous couverture antibiotique
et a été opéré par voie bicoronale aprés bilan et consultation

\ pré-anesthésique (Figure 6).

Figure 2 (TDM, coupe axiale): Kyste nasofrontal
avec défect osseux

Figure 6 : Voie bicoronale

Nous avons réalisé une craniotomie avec confection d'un
volet bifrontal de 4x4 cm rasant la base. En per-opératoire,

/ nous avons découvert un kyste extra-dural mais adhérant
au feuillet externe de la dure-meére. La paroi kystique a été
disséquée de proche en proche au contact de la dure-mere
puis enlevée en totalité (Figure 7).

Figure 3 (TDM, reconstruction sagittale):
Défect osseux frontal

L'IRM, réalisée en séquences pondérée T1 et T2, a confir-
mé la nature kystique de la Iésion (Figures4 et5).

Figure 7 :
Dissection du kyste au contact de la dure-mere

Le défect osseux de I'os frontal gauche a été colmaté par de

la poudre d’'os et du surgicel. Le volet bifrontal a été remis
\ en place en fin d’intervention.

Les suites opératoires étaient simples et 'examen anato-

mopathologique a confirmé qu'il s’agit d’'un kyste dermoide

nasofrontal. Une fistulectomie a été réalisée 6 mois plus

tard. L'évolution ultérieure a été favorable avec absence de

) récidive sur un recul de 4 ans.
Figure 4 (IRM T2, coupe coronale) : Kyste nasofrontal

DISCUSSION
Les sinus dermiques congénitaux, appelés également fis-
tules neuro-cutanées, peuvent se rencontrer le long du sys-
téme nerveux central depuis la base du nez jusqu’a la région
lombo-sacrée (3). Il s’agit d'une communication expliquée
embryologiquement par une séparation incompléte entre le
neuro-ectoderme et I'ectoderme épithélial qui le recouvre.
\ Elles peuvent étre associées ou non a des inclusions ecto-
dermiques, réalisant une véritable tumeur bénigne kystique
souvent dermoide et beaucoup plus rarement épidermoide.
Ces fistules neuro-cutanéessiégent dans plus de 95% des
cas aux régions lombo-sacrée et occipitale (4). Les loca-
lisations nasofrontales sont exceptionnelles (moins de 5%
Figure 5 (IRM T2, coupe sagittale) : Kyste nasofrontal des cas).
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Dans cette localisation, I'orifice externe est le plus souvent
situé sur I'aréte nasale. Les localisations nasofrontales ont
souvent un double composant, extra et intra-intracranien,
qui communique via une fistule transcranienne. Celle-ci
traverse le foramen caecum et, moins fréquemment, I'apo-
physe crista galli et la lame criblée de I'ethmoide. Elle met
ainsi en communication I'endocrane avec la région nasale,
et fait toute la gravité de la maladie du fait des risques de
complications infectieuses. La théorie la plus largement
acceptée sur l'origine embryologique des fistules et kystes
nasofrontaux a été proposé par Pratt dans 1965. A la fin
du deuxiéme mois de gestation, I'ossification des cartilages
nasaux et crAniens commence. L'os frontal et le base du
crane ne sont pas fusionnés a ce stade, et les os frontal et
nasal sont séparés par un espace appelé fonticulus fronta-
lis. S’il' y a un retard ou un défaut d’'ossification, la dure-mére
fait saillie & travers cette ouverture dans la base du créane
vers larégion nasale est plus particulierement dans I'espace
prénasal (entre I'os nasal et la capsule cartilagineuse pro-
fonde dans le mésoderme). La dure-mere peut étre méme
en contact avec la peau a I'extrémité du nez. Le défaut, lors
de l'ossification, a oblitérer cette connexion transcranienne
représente la voie embryologique commune a la formation
des fistules et kystes nasofrontaux, des encéphaloceles
nasales et des gliomes nasaux (5). Les fistules et kystes
nasofrontaux ne sont pas attribués a une cause génétique
spécifique, mais des cas familiaux ont été décrits (6). Elles
peuvent étre associées a d’autres lésions congénitales,
principalement celles du ler arc branchial, de la face et du
cerveau (5). Il peut s'agir d'une absence du 3éme ventri-
cule et du septum pellucidum, d’agénésie du corps calleux,
d’anomalies vertébrales, de fistule trachéo-cesophagienne,
de fistules prétragiennes, et des défauts de fermeture de
la ligne médiane de la face tels que les fentes labio-vélo-
palatines (5). L'association d’anomalies augmente la proba-
bilité d’extension intracranienne d’'une fistule ou d’'un kyste
nasofrontal. Sur le plan anatomopathologique, le kyste épi-
dermoide est constitué d’un épithélium pavimenteux strati-
fié kératinisé, délimitant une cavité ou s’accumulent les pro-
duits de dégradation des cellules épithéliales desquamées
sous la forme d’'un matériau amorphe, riche en kératine et
en cholestérol (7). Le kyste dermoide est plus hétérogéne
en raison de la diversité des matériaux qui se collectent
dans sa cavité. Le revétement épithélial est identique, mais
sa paroi contient en plus des éléments dermiques (follicules
pileux, glandes sébacées et sudoripares et parfois méme
lobules graisseux) (7). Le contenu kystique est de ce fait un
amalgame plus ou moins hétérogéne de kératine, de cho-
lestérol, de sécrétions sébacées et sudoripares et trés sou-
vent de poils. Cliniquement, les fistules et kystes nasofron-
taux sont asymptomatiques, de découverte fortuite dans
58% des cas (2). Dans un tiers des cas, ils sont révélés par
une infection loco-régionale, comme c’est le cas pour notre
patient. Ailleurs, il peut s’agir d’une tuméfaction indolore du
dorsum nasal. La tuméfaction est généralement mobile par
rapport au plan superficiel mais fixée par rapport aux plans
profonds. La présence d’'un orifice fistuleux a la surface
nasale, qu’il soit productif ou non, est pathognomonique.
Cet orifice est situé le plus souvent au dorsum nasal, plus
rarement au niveau de la glabelle et exceptionnellement a
la pointe du nez (1). Les patients peuvent également pré-
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senter un cedeme de la glabelle, un élargissement nasal ou
un hypertélorisme. Les complications intracraniennes sont
graves et peuvent étre révélatrices dans environ 30% des
cas. Il peut s’agir de méningite, d’abcés cérébral, d'ostéo-
myélite, des convulsions (8). Le staphylocoque doré est le
germe le plus souvent incriminé(1).

L'IRM est utile pour identifier les composantes intracra-
niennes et nasales de la lésion, ainsi que ses rapports avec
la dure-meére (9). La portionintracranienne de la Iésion reste
le plus souvent extra-axiale et peut impliquer la dure-mére
ou la faux cérébrale. L'extension cérébrale intra-paren-
chymateuse est rare, et si elle est présente, elle est limi-
tée aux lobes frontaux. Grace a son excellente résolution
en contraste, ''RM permet outre la visualisation du canal
trans-osseux, c’est-a-dire la fistule neuro-cutanée. La TDM
en coupes coronales fines représente le meilleur moyen
pour identifier le siege du défect osseux en cas d’extension
intracranienne. Dans ce cas, on peut trouver un foramen
caecum élargi et une crista galli bifide (10). On peut aussi
trouver une destruction glabellaire, un espace infra-frontal
ou inter-ethmoidal élargi, une volte nasale élargie voire
interrompue, ou une distance inter-orbitaire augmentée.

Le seul traitement efficace et définitif des fistules et kystes
nasofrontaux est I'exérése chirurgicale. En cas d’extension
intracranienne, I'abord est classiquement par voie bicoro-
nale. Une craniotomie biorbitofrontale permet le retrait de
toute la composante intracranienne et la majorité de la com-
posante nasale par la méme incision, sans nécessité d’'une
rhinotomie latérale. Celle-ci reste défendue par certains au-
teurs qui la préconisent pour une meilleure expositionde la
base du crane antérieur (11). La dure-meére doit étre incisée
en cas d’extension intra-durale, puis refermée en fin d’inter-
vention. Il faut faire attention et ne pas manipuler les bulbes
olfactifs pour préserver I'odorat. Tout défect osseux de la
base du craéne antérieur doit étre réparé. La partie caudale
de la fistule est excisée par le biais d’'une petite incision en
quartier d’'orange de ['orifice fistuleux.

Actuellement et pour les extensions intracraniennes, des
approches mini-invasives sont recommandées (12). Une
incision frontale, avec confection d'un petit volet osseux
directement en regard du kyste permet I'exérése de celui-Ci
et de la fistule associée tout en ayant une moindre morbidité
que la voie bicoronale classique (12).

Enfin, il est important d’insister sur I'exérese compléte de
toute la fistule. En effet, une résection partielle est asso-
ciée a un taux de récidive de 50 a 100% (10). Correctement
prises en charge, les fistules et kystes nasofrontaux pré-
sentent un excellent pronostic en dehors d’'une surinfection
neuroméningée sévere.

CONCLUSION
Les fistules et kystes nasofrontaux sont le résultat d’un
défaut d’'oblitération d’'une communication embryologique
entre la dure-meére et la région nasale. lls peuvent étre limi-
tés a cette derniére ou avoir une extension intracranienne.
L'apport de I'imagerie est indispensable pour le diagnostic
positif et topographique et a la recherche d’'une malforma-
tion associée. Le risque de complications infectieuses im-
pose un traitement chirurgical. Le but de la chirurgie doit
étre une résection totale, seule garante de I'absence de
récidive a long terme.
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