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RESUME
Introduction : Le syndrome de Goldenhar est un 

syndrome polymalformatif caractérisé par l’association 
de dermoïde   épibulbaire, anomalies faciales, auricu-
laires et vertébrales. Le but de ces observations était 
de rappeler l’importance des manifestations oculaires 
dans le diagnostic clinique du syndrome de Goldenhar.

Observation : Nous rapportons ici deux cas de syn-
drome de Goldenhar chez des  enfants mélanodermes,  
l’un de  sexe féminin âgé de 3 ans et l’autre de sexe 
masculin et âgé de 5 ans. Les 2 patients présentaient 
des dermoïdes épibulbaires, des appendices prétra-
giens associés à des malformations faciales faisant 
évoquer fortement le syndrome de Goldenhar.

Discussion : Le syndrome de Goldenhar est une 
affection rare, le plus souvent sporadique et unilatérale 
dont l’incidence varie de 1/3500 à 1/5600 naissances. 

Il s’agit d’anomalie impliquant la microsomie cranio-
faciale  avec un dermoïde  épibulbaire, des anomalies 
faciales, vertébrales et viscérales. Ce syndrome est  
associé à de nombreuses anomalies de l’œil  notam-
ment des annexes qui peuvent compromettre son bon 
fonctionnement  par l’altération de la surface oculaire  
et le risque de développement d’une amblyopie.

Conclusion  : Le syndrome de Goldenhar est un 
syndrome polymalformatif  à expressivité variable. Le  
dermoïde  épibulbaire et les appendices préauriculaires 
imposent la recherche de lésions associées afin de les 
intégrer au syndrome.

Mots-clés  : syndrome de Goldenhar  ; dermoïde  
épibulbaire ; appendices pré-auriculaires, enfants. 

SUMMARY
Introduction: Goldenhar syndrome is a malfor-

mation syndrome characterized by the association of 
epibulbar dermoid, facial, auricular and vertebral ano-
malies. The aim of these observations was to remind 
the importance of ocular manifestations in the clinical 
diagnosis of Goldenhar syndrome.

Observation: We report two cases of Goldenhar 
syndrome in melanoderm children: a three-year-old 
girl and a five-year-old boy. Both patients had epibul-
bar dermoids, preauricular tags associated with facial 
deformities strongly suggesting Goldenhar syndrome.

Discussion: Goldenhar Syndrome is an uncommon 
condition, usually sporadic and unilateral whose inci-

dence varies from 1/3500 to 1/5600 births. This is an 
anomaly involving craniofacial microsomia with an epi-
bulbar dermoid, facial, vertebral and visceral anomalies. 
This syndrome is associated with many anomalies of 
the eye particularly adnexa oculi which may adversely 
affect its good functioning by altering the ocular surface 
and by the risk of developing amblyopia.

Conclusion: Goldenhar syndrome is a malformation 
syndrome with variable expressivity. The epibulbar 
dermoid and preauricular tags require the research of 
lesions associated to integrate them into the syndrome.

Key word: Goldenhar syndrome; epibulbar dermoid; preau-
ricular tags, children.
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INTRODUCTION
Le syndrome de Goldenhar ou dysplasie 

oculo-auriculo-vertébrale est un syndrome 
du premier et du deuxième arc branchial. 
Il s’agit d’une polymalformation affectant 
surtout les tissus mous, caractérisée 
par une hypoplasie faciale asymétrique 
touchant la face et les oreilles. Toutefois 
les lésions oculaires et vertébrales peuvent 

être associées1,2. Il s’agit d’une maladie  
sporadique dans la majorité des cas, bien 
que des cas familiaux à hérédité autosomique 
dominante ou récessive aient été rapportés3. 
Les lésions oculaires et auriculaires sont 
pathogmoniques et peuvent être graves. Elles 
sont très  évocatrices du tableau clinique.

OBSERVATIONS

Fig. 1 : Dermoïde   épibulbaire et appendices pré-auri-
culaires lors d’un syndrome de Goldenhar

Fig. 2 : Dermoïde épibulbaire  droit 

     

Fig. 3 :  Appendices  pré-auriculaires bilatéraux

OBSERVATION  1
Nous rapportons le cas d’une fillette 

de 3 ans, née d’une première grossesse, 
porteuse d’une colostomie, que nous avons 
reçue dans le cadre du bilan d’un syndrome 
polymalformatif. Ses antécédents prénataux 
et pernataux étaient sans particularité. 
L’examen clinique ophtalmologique a mis en 
évidence une masse tumorale épibulbaire, 
blanc-rosée, arrondie, saillante siégeant 
au niveau du limbe en temporal inférieur, 
empiétant sur la cornée et s’étendant vers 
l’axe visuel à l’œil gauche faisant évoquer 
un dermoïde épibulbaire (Fig.1). Cependant, 
on n’a noté aucune lésion palpébrale 
notamment un colobome de la paupière. 
L’œil droit était normal. Par ailleurs, on 
notait une asymétrie faciale marquée à 
gauche par une hypoplasie des maxillaires et 
de la région naso-génienne, des appendices 
préauriculaires, un défaut d’enroulement de 
l’hélix (Fig.1). Le bilan général a révélé  un 
trouble de l’articulée dentaire à type d’absence 
de la 55, une agénésie du sacrum et une 
colostomie pour une  imperforation anale. Le 
développement staturopondéral était normal. 
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L’association de dermoïde épibulbaire et 
d’appendice préauriculaire est évocatrice 
du syndrome de Godenhar. Une prise en 
charge multidisciplinaire a été réalisée par 
les chirurgiens pédiatres, les chirurgiens 
maxillo-faciaux et les ophtalmologistes. 
Les chirurgiens pédiatres ont réalisé une 
colostomie avec abouchement à la peau. La 
prise en charge en ophtalmologie a consisté 
en une exérèse du dermoïde compte tenu de 
son extension vers l’axe visuel avec un risque 
majeur d’amblyopie. Le geste ophtalmologiste 
a été réalisé dans le même temps opératoire 
que l’ablation des appendices préauriculaires 
par les chirurgiens maxillo-faciaux. L’examen 
anatomo-pathologique de la pièce opératoire 
a conclu à un dermoïde conjonctival.  

OBSERVATION  2 
Il s’agit d’un enfant de sexe masculin, 

âgé de 5 ans, avec des antécédents de 
séroconversion rubéoleuse, une surdi-mutité 

congénitale,  chirurgie de bec de lièvre à l’âge 
de 10 mois. Les antécédents familiaux sont 
par ailleurs sans particularité. L’examen 
clinique ophtalmologique a mis en évidence 
un dermoïde épibulbaire à l’œil droit sous 
forme d’une tumeur blanc-rosée, arrondie, 
saillante siégeant au canthus externe (Fig. 2) 
et l’acuité visuelle n’a pu être appréciée compte 
tenu de son handicap. Le segment antérieur 
et le fond d’œil étaient sans particularité ainsi 
que l’examen de l’œil gauche. Par ailleurs, les 
lésions faciales étaient bilatérales et dominées 
par une cicatrice de chirurgie de bec de 
lièvre, des appendices pré-auriculaires ainsi 
qu un défaut d’enroulement du pavillon de 
l’oreille (Fig. 3). Ces signes étaient fortement 
évocateurs d’un syndrome de Goldenhar 
bilatéral. Cependant, nous n’avons pas 
noté de  colobome de la paupière. Devant le 
caractère non amblyogène du dermoïde, le 
patient a bénéficié d’une simple surveillance.

DISCUSSION
Le syndrome de Goldenhar ou dysplasie 

oculo-auriculaire décrit pour la première 
fois en 1952 par Maurice Goldenhar4, est 
un syndrome polymalformatif des premier 
et deuxième arcs brachiaux chez l’enfant 
affectant surtout les tissus mous. Gorlin et al4 
en 1963, frappés par la fréquence des lésions 
vertébrales, l’ont dénommé syndrome oculo-
auriculo-vertébral. Il s’agit d›une pathologie 
extrêmement rare. Son incidence est estimée 
entre 1/3500 à 1/5600 naissances5,6 avec un 
sexe ratio de 2/3 en faveur du sexe masculin. 
Il est le plus souvent unilatéral. Cependant des 
cas bilatéraux existent avec une proportion 
de 10%. Son étiopathogénie est mal connue. 
Plusieurs hypothèses ont été évoquées sans 
qu’aucune ne soit formellement retenue. 
L’apparition du syndrome de Goldenhar est 
sporadique à 90% selon Tessier3. Toutefois, 
des transmissions autosomiques dominantes  
avec une hétérogénéité génétique  certaine ont 
été décrites par Krause7, Shimid8, Rooryc9. 
Le diagnostic positif est essentiellement 
clinique et relativement aisé. Le tableau 
clinique est variable avec une triade assez 
caractéristique  : le kyste dermoïde ou 
lipodermoïde épibulbaire, des anomalies facio- 

auriculaires notamment les appendices  et les 
fistules borgnes préauriculaires, anomalies de 
forme du pavillon de l’oreille  et des anomalies 
vertébrales10. Les dermoïdes épibulbaires 
sont des choriostomes. Ce  sont des  tumeurs 
congénitales, bénignes constituées de tissus 
normaux notamment  de follicule pileux et de 
glandes sébacées, mais localisées en position 
ectopique2. Aux dermoïdes épibulbaires 
peuvent s’associer de façon inconstante un 
colobome de la paupière, une microphtalmie 
ou une anophtalmie. D’autres lésions 
notamment viscérales, un retard mental dans 
10% des cas, une hypoacousie ou surdité, 
des anomalies du squelette peuvent intégrer 
le tableau clinique. Il n’y a aucun consensus 
de critères diagnostiques minimums11. 

Dans les deux observations, les patients 
présentaient un dermoïde épibulbaire, des ap-
pendices pré-auriculaires, des malformations 
auriculaires. Ces lésions ont été décrites par 
Elif4, Schmid8, Mellor12, D’Hermies13. Bhallil14  
et Zouheir15 au Maroc et Sudarshan et al.16 
en Inde ont décrit les mêmes lésions dans 
leurs observations. De même Khong et al.17 
ont noté les mêmes lésions avec  l’apparition 
du syndrome de Goldenhar dans une série de 
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34 patients ayant présenté un dermolipome. 
Par contre, d’autres auteurs comme Ben Taa-
zayet18 ont retrouvé des lésions différentes 
notamment un colobome palpébral, et des 
lésions dermatologiques. De même Zouheir15 
a décrit un retard psychomoteur dans son 
tableau clinique. L’imperforation anale obser-
vée chez la fillette, a également été décrit par 
Jonhson19 dans une observation. Les autres 
lésions telles que la fente labio-palatine et les 
anomalies dentaires  retrouvées chez les deux  
enfants, ont été décrits également par Elif4 et 
Sharma6. La bilatéralité des lésions faciales 
dans l’une des observations est particulière. 
La presentation clinique habituelle est uni-
latérale tel que rapportée par  Elif4, Sharma6, 
Schmid8, Mellor12 et D’Hermies13. Khong et al.17 

dans leur large série n’ont noté aucune forme 
bilatérale. L’atteinte ophtalmologique est assez 
caractéristique et fréquente cependant un 
bilan général à la recherche de polymalforma-
tion est indispensable. La prise en charge est 
multidisciplinaire, en fonction  des anomalies 
présentes  ainsi que du degré de préjudice 
physique et fonctionnel. Cette prise en charge 
a été guidée par le rapport bénéfice/risque. 
Nous avons réalisé une exérèse du dermoïde 
conjonctival chez  la patiente  compte tenu de 
son caractère fortement amblyogène du fait de 
sa proximité avec l’axe visuel. L’abstention thé-
rapeutique avec une surveillance rigoureuse 
a été indiquée chez le deuxième patient eut 
égard la petite taille du dermoide à distance 
de l’axe visuel.

CONCLUSION
Le syndrome de Goldenhar est un syn-

drome polymalformatif qui est rare dont 
l’expressivité est variable. Le dermoïde 
épibulbaire et les appendices préauriculaires 

imposent la recherche de malformations 
crânienne et vertébrale afin de les intégrer 
au syndrome. Ces observations complètent 
la série limitée de cas publiés.
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