IMPO 6- OTOSPONGIOSE-05012011 17/02/11 13:34 Page1

Qusis sont les progrés de |2 recherchs
génétigue sur 'otospongiose ?

L'otospongiose est trés certainement une maladie d'origine
_génétique, méme s'il faut bien dire que le géne responsable
n'a pas encore 618 |dentifié de fagon certaine malgré les
nombreuses recherches en cours notamment des.
W.unﬁm&ﬁmmmu.mm
d'Antwerp {Pays Bas), de |'université de |'lowa (USA) et de
I'"NSERM auxquelles participe le département d'otologie de
la Clinigue Causse (Malissa Thys, Isabelia
-awvmm«d “The coding polymorphism 2631 in TGF-B1 Is associated
mm-ugﬁ two Independent populations. Human Molecular Genetics,

On retrouve trés fréquemment chez les patients ayant une
otospongiose des antécédents familiaux d'otospongiose.

Le mode de transmission de |'otospongiose est autosomigue
dominant & expressivité variable, ce qui signifie que le géne
de la maladie se transmet de génération en génération, mais
‘que la maladie ne se déclare pas chez tous les individus de
cette famille. Toutefois il existe également des otospongioses
isolées (dites sporadiques), c'est & dire des cas ol 'on ne
retrouve aucun antécédent familial d'otospongiose ou méme.
de surdité.

Les études génétiques reposent sur |'identification de loci,
‘c'est-a-dire des régions du chromosome qui contisndraient le
géne muté responsable de l'otospongiose. Plusieurs loci ont
deja été identifiés. Sur ces loci, il existe des geénes dits
«candidats« qui pourraient &tre responsables de la maladie
et les recherches portent notamment sur ce point.

D'autres travaux en cours portent suf une possible atteinte
“du collagéne. Certains groupes HLA seraient également
favorisants pour l'otospongiose.

‘d'oestrogéne par voie locale (gel) est préférable 4 la voie orale.

‘contre son propre corps) dirigés contre le collagéne de type 2.

Guels sont ies sutres facteurs
pouvant influencer 'otosponglose ?

A cité de I'origine génétique trés probable, les causes de
I'otospongiose ne sont pas encore clairement Euhlmutsnm
trés probablement multi-factorielles.

Cenrtains facteurs agiraient comme « activateurs » du géne de
l'otospongiose, favorisant le développement et 'évolution de la
maladie clinique:

® Factegra horvRameemo |bwmmmphﬂ
fréquente chez la femme et semble se développer souvent

4 la suite des grossesses etlou des accouchements, Le rdle
des oestrogénes est particuliérement mis en relation d'oli les
problemes qui peuvent se poser lors du choix d'une
contraception chez une femme présentant une otospongiose.
Dans ce cas il est toujours préférable de préconiser une pillule
vestro-progestative minidosée ou un traitement progestatif pur
ou encore le stérilet. En ce qui concerne les traitements
substitutifs au moment de la ménopause, |'administration

Dans tous les cas le choix du traitement doit étre discuté au cas
par cas avec le médecin traitant, le gynécologue et I'ORL.
Enfin la patiente doit &tre régulidrement suivie par I'ORL avec
des contrdles audiometriques pendant la grossesse et
laccouchement,

S 0ot won le virus de la rougeole a été incriming dans
hdﬁuhppmmdal'uommmmﬂmmm
scientifique établie

B Fauttelys mulos mrmune dmhmﬁrmm il
s'agirait d'auto-anticorps (¢’est-a dire des anticorps produits

L'idée actuelle est que ces auto-anticorps participeraient a
I'évolution de la maladie. D'autres études portent sur la

combinaison de facteurs auto-immuns et viraux,
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Ou'est-ce gus 'otospongloss ? Le traitement chirurgical
] L'otospongiose est une maladie héréditaire autosomique de I'stospongioss
L Otospong iose HODNIY0S Thite 5 STRNTeR BROpig Bt Seseiie Le traitement de I'utg:;nnbm est essentiellement chirurgical.
radlamntdBMnmnﬂmmmmmm mnd\ﬁeﬂm:lumn.uréwpﬂﬁonﬂal‘mmﬁmm
WIWfﬂ‘.ﬁm;wm d'autant meilleure que I'atteinte de loreille interne est faible. I
Touchant 1 2 2% de la connl chez les parents ou méme grands-parents. C'est une mw: “W ugw“‘“ ml
population francaise, I'otospongiose sosladhe e Faxiibte Jrens; aa tiGcigmet U iMasomelit wrike (ouverture limitée de la platine de I'étrier) de 0,8mm réalisée au
| n : 20 et 40 ans. Les otospongioses chez I'enfant ou du sujet laser et & la micro-fraise, suivie d'une interposition veineuse afin
.astuna_maladlahéfé&talmqulaﬁtmmm. &gé sont plus rares. La maladie peut étre unilatérale ou plus de limiter le risque de fuite des liquides de l'orellle inteme puis

fréquente de surdité de transmission de I'adulte. Piinraia(cutie, 50 7626 G cR¥) d'une reconstruction & 'aide d'un piston en téfion de 0,4mm:

Sur le anatom elle se
Elle est due a une arkﬁasad&taplamada I'étrier namﬁﬁ;:pu hmw Fretume
. o . ‘de la platine de |'étrier au niveau de
dans la fenétre ovale. L'étrier ne peut donc plus ks ovale pke U Ol iSSP e
transmettre les vibrations sonores & l'oreille interne. foyers d'os néo-formé anormal. lly a
' coexistence d'une élaboration * e _
i " g : vy ; 3 {Mi et m Maﬂ :;_;._ _..lezumlkm dhey ;.u_:_-fr;s_::::--:r:;g
Liotspangioss est basiuoouo plus fréqusnia chez (slimination) dios au sein de ces :
la femme (2 femmes pour 1 homme) et se révéle foyers ql.:nﬂévﬁnnt cmpuuﬂr;ur propra
o fagon le
souvent pendant ou aprés une grossesse. Des mﬁ; par poussées sm";;,m Bl !
; | entrecoupées de longues pérlwbsd‘lnm
fﬂmhﬂmﬂrﬂmmw& A o816 de la forme d'oreille moyenne, il existe ) <
d'intervenir dans cette maladie. Elle se déclare ‘également une otospongiose cochléaire, plus rare, qui se Aot e d ) mpidalons mmids
. ; ] mePﬂﬂuﬂh'ﬂﬂﬁ de I'oreille interne a‘q:ll est W T g R e a——
dans la majorité des cas entre 20 et 50 ans avec d'une surdité qui ne peut pas &tre opérée.
urploge iouerns arire S0ty Comrment falt-on le diagnostic P e
Son traitement est essentiellement chirurgical et d'une otospongiose 7 : =
T | Aréa 16 ration Elle se traduit par une surdité progressive qui élre Fig 3 hhwnoson wisoss Fig & Rttt Lnmiot por
partr e ofnirel ine 1 borne Beparter assoiée & dos acouphneschienatsvarabe Lodgrosic ool
NORERRSTRIRRRA N O . (it b b
(une partie oreille moyenne et une partie oreille interne). oo mmmﬁrahwmwﬂ s wﬂ' ourr@mﬂmw%r i
L'évolution de la surdité peut également se faire vers une stapedotamies tor primary otosclerosis. Ofol Neurotol. 2006:27:525-47
surdité de perception par atteinte de l'oreille interne. - Vincent R at al. A nonrandomized comparison of potassium titanyl phosphate
Le scanner permet parfois de confirmer la maladie. f@mmwmmm-mm





