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RESUME

Objectif : Décrireles caracteres cliniques, scanogra-
phiques, anaomopathologiques de ’hamartome épithé-
lial respiratoireadénomatoide (HERA) nasal. Matériel
et Méthode : Etude rétrospective de dix cas observés
entre 1998 et 2005. Résultats : Le tableau dinico-radio-
logique était caractéristique, permettant d’évoquer le dia-
gnostic en préopératoire La clinique mimait une poly-
pose naso-sinusienne (PNS) mais I’examen endoscopique
retrouvait des polypes rosés, un aspect cérébriforme et
un pédicule provenant de la fente olfactive de chaque
coté. Le scanner montrait un élargissement caractéris-
tique des fentes olfactives, mais des opacités ethmoidales
associées pouvaient mimer une imagerie de PNS. Neuf
patients furent opérés, confirmant I’implantation du pédi-
cule dans la fente olfactive ; 4 patients présentaient une
PNS associée ; dans les autres cas les opacités ethmoi-
dales correspondaient a une rétention de sécrétions.
L’examen anatomopathologique retrouvait les aspects
carnactéristiques décrits par Wenig et Heffner en 1995.
Condusions : L’hamartome est un diagnostic différen-
tiel de la PNS. Ses caractéres cliniques et scanographiques
permettent un diagnostic pré-opératoire son exérése
nécessite une dissection des fentes olfactives et des lames
cri blées mais pas d’ethmoidectomie.
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ABSTRACT

Objective: To describe the clinical, imaging, and
pathological characteristics of nasal respiratoryepithe-
lial adenomatoid hamartoma (REAH).

Material and Methods: Retmospective study of 10
operated cases of hamartomas confi rmed by pathologi-
cal examination of nasal polyps observed between
1998 and 2005.

Results: The dinico-radiologcal picture was typical
and permitted a diagnosis to be made before surgery.
The clinical presentation mimicked naso-sinus poly po-
sis (NSP), but endoscopic examination showed pinki-
sh polyps with a cerebriformap pearanceand a pedicl e
coming from the olfactorycleft on each side. The scan
showed charnacteristic enlargement of the olfactory
clefts, although associated ethmoidal opacity could
mimic imaging in NSP. Nine patients were operated
upon, where in the implantation of a pedicle in the
olfactory cleft was confirmed; four patients had asso-
ciated NSP; in other cases the ethmoidal with opacity
comresponded to retained secretion. Pathological ex a-
mination revealed characterstic features described by
Wenig and Heffner in 1995.

Condusion: Hamartoma should be included in diffe-
rential diagnosis of NSP; its clinical and imaging ch a-
racteristics permit pre-operative diagnosis and its
removal necessitates a dissection of olfactory defts
and cri bri fo rm plates, but not ethmoidectomy.

Key words: Hamartoma, Olfaction, Po lyposis, Sinus,
Scan.
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INTRODUCTION

L’hamarome épithélial respiratoire adénomatoide
(HERA, REAH pour les anglo-saxons : respiratory
adenomatoid epithelial hamartoma) des fosses nasales
et des sinus est une entité anatomopathologique [1]
qui semblait relativement rare. En effet, seule une cin-
quantaine de cas ont été décrits dans la littérature
[1-11]. II s’agit en fait d’une tumeur bénigne mal
connue tant du clinicien que du radiologue ou de
I’anatomopathologiste et qui semble relativement fré-
quente quand on sait la reconnaitre. Le premier cas a
avoir retenu notre attention date de 1998. Nous nous
sommes ensuite rendu compte que cette tumeur pré-
sentait des caractéristiques scanographiques et endo-
scopiques qui la rendaient facilement identifiable en
pré ou per-opératoire. Cliniquement, elle représente le
diagnostic différentiel principal de la polypose naso-
sinusienne (PNS). Alors que la littérature situe mal
son implantation dans le nez ou les sinus [1, 5-8,11]
notre expérience chirurgicale retrouvait son pédicule
constamment dans la fente olfactive. Ceci se traduit
par un élargissement de la fente olfactive sur les
coupes scanographiques, qui permet de suspecter for-
tement le diagnostic en pré-opératoire. Son implanta-
tion dans la fente olfactive modifie I’approche chirur-
gicale : la chirurgie de I’hamartome épithélial respira-
toire adénomatoide ne s’adresse pas aux masses laté-
rales de I’ethmoide mais nécessite une dissection fine
et prudente de la fente olfactive et de la lame criblée.

Le but de ce travail est tout d’abord de décrire les
caractéres cliniques, scanographiques et anatomopa-
thologiques de nos 10 cas qui permettent aujourd’hui
de reconnaitre cette nouvelle entité clinique qui repré-
sente un diagnostic différentiel de la PNS, et enfin de
souligner que I’exérese de cette tumeur nécessite une
dissection des fentes olfactives et non pas des carters
ethmoidaux.

MATERIELS ET METHODES

Notre travail repose sur 10 hamartomes authentifiés
par I’examen anatomopathologique de polypes
nasaux opérés entre 1998 et 2005. Une analyse rétros-
pective de ces 10 dossiers a été entreprise comportant
I’étude des antécédents (en particuliers de polypose,
d’asthme ou de syndrome de Fernand Widal, ainsi que
des antécédents thérapeutiques), des symptomes, des
données de 1’endoscopie, du scanner, des conditions
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du diagnostic, de la prise en charge thérapeutique, des
constatations opératoires et du type de chirurgie réali-
sée, des données anatomopathologiques, et de I’évo-
lution postopératoire.

RESULTATS

Notre série se composait de 6 femmes et 4 hommes de
52 4 93 ans (4ge moyen : 71,9 ans).

Notre premier cas a été€ une découverte anatomopa-
thologique chez un patient opéré en 1998, pour une
lésion a priori tumorale qui évoquait cliniquement un
papillome inversé ou un esthésioneurome. Cinq autres
cas se sont présentés de maniére sporadique entre
1998 et 2004. Trois cas ont été suspectés en pré-opé-
ratoire et confirmés histologiquement au cours des
trois derniers mois.

Tous ces patients présentaient une symptomatologie
nasale chronique évoluant depuis 2 a 20 ans associant
in fine une obstruction nasale majeure résistante aux
différents traitements médicaux (vasoconstricteurs,
corticoides locaux et généraux) dans les 10 cas, une
anosmie dans 7 cas, une rhinorrhée dans 4 cas, des
douleurs faciales dans 2 cas. Chez 2 patients, la symp-
tomatologie entrait dans le cadre d’un syndrome de
Fernand Widal.

A TP’examen clinique, on notait en rhinoscopie un
aspect de polypose nasale bilatérale stade III-IV dans
8 cas, stade II dans 2 cas. Le diagnostic d’hamartome
a été évoqué d’emblée dans nos trois derniers cas
devant la présence de polypes rosés, d’aspect cérébri-
forme ou métaplasique, et dont I’origine se situait
manifestement dans les fentes olfactives (en dedans
du cornet moyen) et non pas dans le méat moyen de
I’ethmoide. Dans 1 cas, une lésion maligne avait été
évoquée en raison de son apparente unilatéralité (en
fait, il s’agissait de I1ésions bilatérales mais fortement
asymétriques), et de son aspect dur et fibreux.

Un scanner des sinus a été réalisé dans tous les cas.
L’analyse rétrospective des clichés (Figures 1la, 1b,
1c) retrouvait des fentes olfactives élargies et opaques
dans 9 cas (1 cas de clichés non retrouvés). Une opa-
cification ethmoidale bilatérale et compléte était asso-
ciée dans 5 cas (Figure 1a), une opacification partiel-
le dans 2 cas (Figure 1b). Des opacités de degrés
variables, difficiles a systématiser, occupaient incons-
tamment les autres sinus. Dans 2 cas, les masses laté-
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Figure 1 : Aspects scanographiques de I’hamartome épithélial respiratoire adénomatoide (HERA) des
fentes olfactives (de gauche a droite : coupe coronale passant par les os propres du nez ; coupe coronale
passant par I’ethmoide antérieur ; coupe axiale passant par le méat supérieur).

1a : Aspect scanographique de pansinusite bilatérale (aspect endoscopique évoquant de prime abord une
polypose stade 2 ; élargissement des fentes olfactives caractéristique de I’HERA avec écrasement des masses

latérales de I’ethmoide sur la paroi orbitaire.

Uinsertion de I’HERA dans les fentes olfactives.

1c : Elargissement des fentes olfactives caractéristique de ’HERA ; I’absence d’opacité ethmoidale souligne

;'h_ I = i : '_

rales de I’ethmoide et les autres sinus étaient norma-
lement ventilés (Figure 1c). Les hamartomes de notre
série étaient tous bilatéraux et prenaient naissance
dans des fentes olfactives élargies par refoulement de
la paroi turbinale de I’ethmoide vers le dehors.

Des prélevements biopsiques ont été réalisés en consul-
tation dans 5 cas : dans 3 cas en raison d’un aspect
macrscopique inhabituel et dans 2 cas en raison d'un
élargissement de la fente olfactive. Dans quatre cas la
réponse anaomopathologique concluait a un polype
inflammatoirebénin. Dans le seul cas ou I’anatomopa-

thologste avait été orienté par le clinicien, le diagnos-
tic était affi rmé par ce prélevement.

Au niveau thérapeutique, 9 patients rapportaient des
traitements médicaux soit temporaires, soit depuis le
début de leurs symptémes, essentiellement des corti-
coides locaux et/ou des cures d’antibio-corticoides,
mais ces traitements étaient ressentis comme peu effi-
cace tant sur 1’obstruction nasale que sur 1I’hyposmie.
Un patient n’avait pas recu de traitement médical,
I’aspect clinique ayant évoqué d’emblée une lésion
maligne.
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Figure 2 : Aspects scanographiques des fentes olfactives dans une polypose naso-sinusienne (a titre compara -

tif).

Cinq patients rapportaient une a trois chirurgies endo-
nasales qui avaient permis une amélioration temporai-
re (quelques mois) ou parfois durable (quelques
années) de 1’obstruction nasale, mais qui n’avaient eu
aucune efficacité sur les troubles de 1’odorat.

Pour 9 patients, nous avons retenu I’indication d’une
intervention sous anesthésie générale en raison d’une
symptomatologie invalidante et résistante au traite-
ment médical. Un patient n’a pu étre opéré en raison
de son état général, mais le diagnostic €tait confirmé
par la biopsie.

Dans les neuf cas, I’intervention a permis 1’exérese
d’une tumeur dont le pédicule s’insérait sous 1’auvent
des os propres du nez, s’étendant vers 1’arriére dans la
fente olfactive, refoulant vers le dehors la paroi turbi-
nale de I’ethmoide a laquelle elle était trés souvent
adhérente. L’extension dans la fente olfactive s’arré-
tait a la moiti€ ou aux 2/3 antérieurs, sauf dans un cas
ou elle atteignait la face antérieure du sphénoide.
L’exérese a pu le plus souvent étre réalisée en mono-
bloc en raison du caractere fibreux du polype.
L’ablation de la tumeur a nécessité la section des filets
olfactifs sur une surface plus ou moins grande en
fonction de 1’étendue du pédicule mais aucune fuite
de LCR n’a été constatée en per-opératoire. Aucun de
ces patients n’a a ce jour presenté de rhinoliquorrhée
cérébrospinale ou de méningite.

Dans 4 cas, un geste de nasalisation a été associé en
raison de polypes présents dans les masses latérales de
I’ethmoide (deux patients présentaient un syndrome
de Fernand Widal). L’analyse anatomopathologique
des polypes ethmoidaux retrouvait I’image caractéris-
tique de la polypose naso-sinusienne avec infiltration
éosinophilique. Dans 1 cas, une ethmoidectomie anté-
rieure a retrouvé des sécrétions en rétention. Dans
quatre cas I’intégrité anatomique du labyrinthe eth-
moidal a pu étre respectée, I’exploration endosco-
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pique ne retrouvant que des sécrétions en rétention qui
ont été aspirées.

L’analyse anatomopathologique a retrouvé dans tous
les cas un aspect caractéristique d’hamartome. Le pre-
mier cas a posé des difficultés d’interprétation anato-
mopathologique, cette lésion n’ayant jamais été
reconnue antérieurement par notre équipe. Les
conclusions diagnostiques ont nécessité 1’aide d’une
équipe extéreure (Dr. Wassef, Laboratoire Jean
Roujeau, Service d’anatomopathologie Hopital
Lariboisiéere, Paris).

Le traitement chirmrgical a permis de lever 1’obstruc-
tion nasale chez tous les patients. Cette obstruction
nasale majeure était le motif principal de consultation
et de I’indication opérat o i re chez les 9 patients opérés.
Deux patients ont signalé une récupération olfactive.

Il n’a pas été constaté de récidive apres exérése radica-
le, avec un recul de 8 mois a 7 ans (moyenne 2,5 ans).

DISCUSSION

L’hamartome respirtoire adénomatoide semblait étre
une tumeur bénigne rare. Seule une cinquantaine de
cas avait ét€ décris dans la littérature[1-3]. Notre ex pé-
rience nous incite cependant a penser que cette tumeur
poumait étre plus fréquente, et qu’elle est peut-&tre
sous-diagnostiquée en raison de sa présentation cli-
nique qui mime le tableau d’une PNS ainsi que de la
méconnaissance du diagnostic anatomopathologique.
L’hamarntome touche généralement les personnes dgées
[8] (moyenne de 71.9 ans dans notre série), mais 1 cas
d’hamarbme congénital a cependant été décrit [12].

La symptomatologie retrouve a des degrés divers obs-
truction nasale, hyposmie, cacosmie, agueusie, rhi-
norrhée antérieure ou postérieure [4, 11, 13]. Ces
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signes sont peu spécifiques, et ne permettent pas le
diagnostic. Dans notre série, c’est I’obstruction nasa-
le avec perturbation sévere du sommeil ou de 1’ali-
mentation, et a moindre degré 1’anosmie, qui domi-
nent le dysfonctionnement naso-sinusien chronique.
L’examen clinique retrouve un tableau de polypose
bilatérale trés évoluée souvent asymétrique, stade III
ou IV, avec des polypes pouvant affleurer le seuil nari-
naire. L’examen clinique permet en fait de remarquer
que ces polypes ont souvent une coloration rosée et
une surface cérébriforme, par opposition a 1’aspect
lisse et translucide de la polypose commune, qui per-
met parfois d’évoquer le diagnostic. Un examen endo-
scopique attentif permet alors parfois de suivre le
pédicule qui vient de la fente olfactive et non du méat
moyen ou supérieur.

L’ examen scanographique est indispensable pour
argumenter la suspicion diagnostique (Figure 1). En
I’absence de traitement par corticoides, le scanner
peut retrouver des images compatibles avec une PNS,
a savoir des opacités plus ou moins étendues des
sinus. Apres traitement médical associant antibio-
tiques et corticoides, le scanner peut montrer une dis-
parition des opacités sinusiennes, en particulier des
labyrinthes ethmoidaux parfaitement bien aérés (un
cas de notre série — Figure 1c) [14]. Seules persistent
les opacités des fentes olfactives qui apparaissent élar-
gies par refoulement de la lame des cornets [15] vers
I’extérieur (au contraire de la PNS (Figure 1d) ou
celles-ci peuvent étre écrasées de dehors en dedans
sur la cloison). En coupes axiales (Figure 1), I’élar-
gissement des fentes olfactives est généralement
patent, surtout dans leur moiti€ antérieure, ou le cor-
net moyen apparait luxé en dehors sur les cellules eth-
moidales antérieures qui sont écrasées sur la paroi
orbitaire; parfois méme les os propres du nez sem-
blent écartés sous la pression de cette opacité donnant
un aspect ballonisé a la racine du nez comparable a
celui observé dans le syndrome de Woakes [16-18].

L’hamartome présente sur les coupes coronales un
aspect en battant de cloche ou de poire attachée sous
le toit de la goutticre olfactive (Figure 1c¢). L’examen
attentif de la lame criblée ne montre pas de lyse osseu-
se ce qui permet d’éliminer toute expansion d’origine
cérébro-méningée (méningocele par exemple). Dans
le doute, une IRM peut étre demandée. Nous n’avons
demandé aucune IRM pour les patients de notre série,
mais il serait intéressant de connaitre les aspects IRM
de cette Iésion que nous étudierons dans 1’avenir.

Des lors que le diagnostic a été évoqué cliniquement
et radiologiquement, les biopsies peuvent permettre
de confirmer le diagnostic (y compris par un examen
extemporané), mais il convient d’orienter les anato-
mopathologistes afin de diminuer le risque de faux
négatifs.

Les traitements médicaux de type antibiotiques et cor-
ticoides permettent parfois d’atténuer la symptomato-
logie mais ils semblent moins efficaces que dans la
polypose commune, notamment sur 1’obstmuction
nasale et sur les troubles olfactifs. Ils permettent par
contre de traiter une PNS associée, et parfois de
dévoiler I’hamartome en faisant régresser les opacités
ethmoidales.

Les traitements chirurgicaux de type polypectomie
permettent un soulagement sensible de 1’obstruction
nasale mais exposent peut-étre a une récidive. Chaque
fois que I’anesthésie générale est possible et que le
patient présente une symptomatologie invalidante, le
traitement de choix semble étre chirurgical et c’est
I’exérese complete qui est préconisée [1, 4-6, 8-9, 11].
Certaines équipes semblent avoir opté pour une chi-
rurgie par abord paralatéronasal du fait des diagnos-
tics différentiels possibles avec un adénocarcinome ou
un papillome inversé [6]. En fait, la majorité de ces
tumeurs ont été opérés par voie endonasale. Nous
avons été surpris de ne pas retrouver dans la littératu-
re la description du pédicule d’implantation tumorale
pourtant si caractéristique au niveau de la fente olfac-
tive. Il est cependant peu probable que les 10 cas que
nous avons rencontrés au niveau de la fente olfactive
représentent une série due au hasard. C’est d’ailleurs
cette implantation particuliere, d’abord authentifiée
en per-opératoire, puis sur le scanner, qui nous permet
aujourd’hui d’évoquer le diagnostic précocement, et
non plus aprés ’exérése chirurgicale comme dans
toutes les autres séries antérieures.

L’exérése compléte du pédicule d’implantation de
cette tumeur ouvre en fait une ¢re nouvelle de la chi-
rurgie endoscopique endonasale, qui est celle de la
chirurgie de la fente olfactive. Il est possible dans
notre expérience de sectionner quelques filets du nerf
olfactif sans observer de fuite le LCR ni per, ni post-
opératoire, ni de méningite avec un recul de 2,5ans (2
mois a 7 ans). Lorsque ’hamartome est isolé, il n’y a
aucun intérét a évider I’ethmoide. Lorsque 1’hamarto-
me est associé a une authentique PNS (2 cas avec syn-
drome de Fernand Widal et 2 autres cas de PNS
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Figure 3 : Aspect histopathologique des HERA
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3d : Foyer de différenciation épithéliale HERA-like
dans une polypose nasosinusienne typique par
ailleurs.

simples dans notre série), le geste chirurgical sera
double : évidement ethmoidal + exérese de 1’hamarto-
me au niveau de la fente olfactive, de chaque c6té.
Notre expérience nous a cependant montré que les
opacités ethmoidales pouvaient étre la conséquence
d’une simple rétention liée au volume de I’hamartome
qui perturbe le drainage et la ventilation des cellules
ethmoidales écrasées sur la paroi orbitaire. En I’ab-
sence de diagnostic pré-opératoire de ces hamartomes
volumineux, les opacités ethmoidales rétentionnelles
et la difficulté du geste chirurgical avec en particulier
une difficulté de reconnaissance du cornet moyen per-
mettent probablement de comprendre que ces tumeurs
ont été jusqu’a aujourd’hui confondues avec une poly-
pose et opérées par ethmoidectomie [1, 4-6, 8-9, 11]

Différentes localisations ont été décrites dans la litté-
rature au niveau des cavités nasosinusiennes mais une
lecture détaillée montre qu’ils sont souvent retrouvés
a proximité de la fente olfactive (méat moyen, os
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propres du nez, sinus frontal, sinus ethmoidal, cornet
supérieur ou partie postérieure du septum [1,8]. Peut-
étre que dans ces observations le pédicule d’implanta-
tion se situait également au niveau de la fente olfacti-
ve, comme chez I’ensemble de nos patients. Mais des
insertions au niveau du cornet inférieur [6] et du sinus
maxillaire [7] ont été rencontrées.

Au niveau histologique, il s’agit d’une tumeur
bénigne. Il n’a jamais été rapporté de transformation
maligne. Les HERA présentent un aspect anatomopa-
thologique relativement typique mais mal connu. Il
s’agit de 1ésions constituées exclusivement ou presque
de pseudo glandes de taille moyenne, résultant d’une
invagination de 1’épithélium respiratoire de surface
(Figure 3a). Les pseudo-glandes sont constituées par
un épithélium pseudostratifié cilié, abritant des cel-
lules mucosécrétantes (Figure 3c), circonscrit par une
membrane basale épaisse (Figure 3b). Le chorion peut
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comporter un infiltrat inflammatoire en régle de faible
abondance constitué de cellules mononucléées, avec
de rares éosinophiles. Ces données ’opposent a la
PNS dont les glandes au sein du chorion sont peu
nombreuses, cernées d’une membrane d’épaisseur
normale et sans connection évidente avec 1’épithélium
de surface. Si dans les deux cas le chorion peut étre
oedémateux et plus ou moins fibreux, la proportion de
polynucléaires €osinophiles au sein de [D’infiltrat
inflammatoire est beaucoup plus importante dans la
PNS.

Le diagnostic peut étre difficile pour un pathologiste
n’ayant pas connaissance de cette entité. Si elle ne
préte pas a confusion avec un papillome inversé ou un
adénocarcinome, elle est assez souvent classée
comme une PNS par défaut. Inversement un diagnos-
tic de HERA ne doit pas étre porté abusivement
devant un tableau de PNS comportant des foyers de
différenciation épithéliale de type HERA. Il n’est en
effet pas exceptionnel d’observer des invaginations du
revétement épithélial en pseudo glandes, HERA-like,
dans un contexte de PNS typique (Figure 3d). Cette
différenciation architecturale est alors organisée en un
ou plusieurs petits foyers dispersés dans un environ-
nement typique de PNS. Au niveau de ces pseudo
glandes, la membrane basale est peu épaissie et le
chorion avoisinant abrite typiquement un contingent
inflammatoire marqué avec de nombreux éosino-
philes.

L’étiopathogénie des hamartomes adénomatoides res-
piratoires reste inconnue. Delbrouck [9] a souligné
leur association possible a la PNS et évoqué la possi-
bilité d’une lésion secondaire induite par I’inflamma-
tion. Notre série statistique actuelle est trop petite
pour prendre position ou proposer d’autres méca-
nismes.

CONCLUSION

L’hamartome respiratoire adénomatoide des fentes
olfactives pourrait étre une 1ésion plus fréquente que
I’on croit, parfois isolée, parfois associée a une
authentique polypose. L’intérét de notre série est
d’avoir retrouvé une localisation de son pédicule dans
la totalité des 10 cas au niveau de la fente olfactive.
Cette entité est mal connue du clinicien, du radiologue
et de I’anatomopathologiste. L’intérét de la recon-
naitre permet de mieux la traiter.
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