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RESUME

Introduction : Le diagnostic et la physiopathologie de la maladie de Meniére

restent aujourd’hui mal définis. Son lien avec I'hydrops endolymphatique est
encore controversé. Les criteres diagnostiques cliniques et les examens
complémentaires ne permettent pas un diagnostic fiable. L'IRM 3 Tesla, réalisée
4h apres injection de gadolinium, permet une visualisation in vivo de I'hnydrops
endolymphatique et ouvre de nouvelles perspectives. Le but de cette étude est
donc de définir la place de I'IRM dans le diagnostic de maladie de Meniére et le

lien entre hydrops endolymphatique et maladie de Meniere.

Matériels et Méthode : Nous avons réalisé une étude rétrospective, recueillant

les caractéristiques cliniques et les résultats des explorations cochléo-
vestibulaires, chez tous les patients ayant bénéficié d’'une IRM 3 Tesla au CHRU
de Lille.

Résultats : 162 oreilles ont été analysées, 73 hydrops endolymphatiques ont été
mis en évidence. Un hydrops a été retrouvé chez 84,3% des patients présentant
une maladie de Meniére définie ou probable sur les criteres de 'AAO-HNS. On
objectivait aussi 32% d’hydrops sur les oreilles controlatérales asymptomatiques
et 22,5% chez les patients présentant un tableau atypique. La dilatation du canal
cochléaire était significativement associée a la surdité sur les fréquences graves
(p<0,0001) a partir d’'un seuil de 23,75dB. Les 7 critéres suivants ont permis
d’établir un score : les criteres diagnostiques de 'AAO-HNS, la révision 2015, la
surdité sur les fréquences graves de plus de 30dB, I'électrocochléographie, la
réponse au mannitol, 'asymétrie des potentiels évoqués otolithiques et les
résultats IRM. Un score supérieur a 3/7 permettait un diagnostic avec une
sensibilité de 93,6% et une sensibilité de 82,6%.

Conclusion : Cette étude confirme I'apport diagnostique et pronostique de I'lRM

3 Tesla. Les hydrops retrouvés chez des patients ne répondant pas aux criteres
diagnostiques alimentent le débat sur le lien qui existe entre I'hydrops

endolymphatique et la maladie de Meniére.
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PRE REQUIS

La maladie de Meniere (MM)

La maladie de Meniere a été décrite pour la premiére fois par Prosper Meniére
en 1861. Il exposait alors une symptomatologie aigie et récidivante mise en
évidence chez des patients auparavant asymptomatiques. Cette symptomatologie
comprenait I'apparition concomitante d’acouphénes et d’'une surdité accompagnée
de vertiges. Il a alors émis I'hypothése d’une maladie de 'oreille interne plutdt que
d’'une maladie cérébrale (1). Plus tard, Georges Portman décrivait pour la premiére
fois une relation entre cette symptomatologie et un hydrops endolymphatique suite
a des travaux de blocage du sac endolymphatique chez le poisson (2). S’en suit,
en 1938, plusieurs descriptions anatomiques d’hydrops endolymphatiques, sur des

études cadavériques dans le cadre de la maladie de Meniére (3,4).

Aujourd’hui cette maladie est diagnostiquée a l'aide de critéres diagnostiques
cliniues définis par ’American Academy of Otolaryngology-Head and Neck
Surgery (AAO-HNS) en 1995 (figure 1). De nouveaux criteres, toujours
exclusivement cliniques, ont été proposés en 2015 par The Classification

Committee of the Barany Society (figure 2).

Les symptdmes commencent le plus souvent par des crises vertigineuses
(41,2% des patients) avec ou sans plénitude d’oreille et acouphénes. La surdité
seule, au début de la maladie, n’intervient que chez 15% des patients. Le temps
entre I'apparition d’'une surdité et 'apparition de vertiges est supérieur a 5 ans dans
20% des cas. (b)

La maladie de Meniere évolue vers une forme bilatérale dans plus de 35% des

cas apres 10 ans d’évolution, et 47% aprés 20 ans (6,7).


https://www.entnet.org/
https://www.entnet.org/
https://www.entnet.org/
https://www.entnet.org/

CRITERES

MM définie + confirmation histopathologique apres
MM confirmée autopsie

Au moins 2 crises vertigineuses de 20 min ou plus
avec :

- Un épisode de surdité neurosensorielle

MM définie documentée

- Un acouphéne ou plénitude d’oreille
homolatérale

- Autres causes exclues

Au moins une crise vertigineuse de 20 min avec :

- Un épisode de surdité neurosensorielle

MM probable documentee

- Un acouphéne ou plénitude d’oreille
homolatérale

- Autres causes exclues

Une crise vertigineuse évocatrice avec déséquilibre

MM possible ' .
avec/sans surdité neurosensorielle, fluctuante ou non.

Figure 1 - Critéres diagnostiques de I'AAO-HNS de 1995

MM définie MM probable

Plus de deux crises de vertiges durant de 20 min a 12 h (durée du | Plus de 2 crises de vertige de
repos au lit obligatoire car mouvement impossible). 20 min a 12h

Surdité neurosensorielle unilatérale sur fréquences graves et Fluctuations des symptomes
médium sur au moins un audiogramme fait pendant ou aprés une | otologiques
crise.

Surdité définie de 30 dB HL en conduction osseuse sur deux
fréquences contigués inférieure & 2 kHz. En cas de surdité
bilatérale, il faut une atteinte supérieure ou égale a 35 dB HL.

Fluctuation des symptédmes otologiques (surdité, acouphéne ou Sans autres diagnostics
plénitude d’oreille) pouvant expliquer les
symptémes

Sans autres diagnostics pouvant expliquer les symptémes

Figure 2 - Criteres diagnostiques de la société Barany de 2015
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Explications physiologiques et physiopathologiques

La physiopathologie exacte de la maladie de Meniere est encore débattue.
L’implication de I'hydrops endolymphatique est néanmoins reconnue mais son réle
exact est sujet a controverse. Il correspond a une distension du compartiment

endolymphatique de l'oreille interne (figure 3).

Le liquide endolymphatique est unique dans I'organisme, riche en potassium (K+),
pauvre en sodium (Na+) et en calcium. Cette composition permet de maintenir un
potentiel électrique cochléaire important (+80/+110mV), essentiel a la transduction
du stimulus mécanique (sons ou accélérations) en message électrique. Il est
produit par le transport de K+, grace aux canaux ioniques, de la périlymphe vers
'endolymphe. Cette sécrétion est assurée en grande partie par la strie vasculaire
dans la cochlée (figure 4) et par les cellules sombres vestibulaires (au niveau des
ampoules des canaux semi-circulaire et utriculaire). Son homéostasie est
maintenue par le sac endolymphatique, grace notamment a des phénomenes de
réabsorption, et par le sinus endolymphatique, qui permettrait de détecter les
changements de pression (8,9).



Pérllymphe
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Figure 3 - Anatomie des liquides de l'oreille interne.
SV=Rampe vestibulaire ; ST =Rampe tympanique ; S = Saccule ; U=
Utricule ; A = Ampoule ; En blanc = périlymphe ; En rouge =
endolymphe (10)
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Figure 4 - Coupe transversale de la cochlée




Plusieurs hypotheses permettraient d’expliquer '’hydrops endolymphatique :

- Un défaut de résorption de 'endolymphe
- Un excés de production

- Un défaut de régulation

Des modéles multifactoriels ont aussi été utilisés, mais aucun n’est pour l'instant
validé (11,12).

Cet hydrops endolymphatique provoque une distension du canal cochléaire
avec une ballonisation de la membrane de Reissner au sein de la rampe
vestibulaire de la cochlée. Une rupture de cette membrane pourrait expliquer les
épisodes vestibulaires aigus (13,14). Selon une autre théorie, ce serait le
mouvement du liquide endolymphatique, d’'un compartiment a un autre, qui
expliquerait les crises et la symptomatologie des patients (15,16). Au niveau
vestibulaire, il provoque aussi une dilatation du saccule voire des canaux semi-

circulaires et de l'utricule.

L’origine de cet hydrops est elle aussi controversée. Plusieurs causes ont été
évoquées : auto-immune, allergique, virale, génétique, microvasculaire. De méme,
le lien entre hydrops endolymphatique et maladie de Meniére est également
source de débat. S’agit-l d'une cause, dune conséquence ou d'un

épiphénomeéne ? (17)



Explorations cochléo-vestibulaires

Audiométrie tonale

L’audiométrie tonale permet de tester I'acuité auditive des patients. Elle est
réalisée a I'aide d’'un stimulus sonore (sons purs, sons wobulés ou bruits blancs)
et consiste a retrouver le seuil auditif du patient pour chaque fréquence testée
(125,250,500,1000,2000,4000,8000 Hz) en conduction aérienne puis en
conduction osseuse.

Pour la maladie de Meniére, 'audiométrie retrouve typiquement, une surdité
neurosensorielle. Mais une part transmissionnelle, par blocage platinaire, est aussi
possible. Cette surdité prédomine sur les fréquences graves (125,250,500 et
1000Hz) (figure 5). Cela est expliqué par I'anatomie de la membrane basilaire qui
transmet 'onde sonore au sein de la cochlée et participe a la transduction du
signal. Elle est plus mince, plus large et moins rigide a I'apex de la cochlée, la ou
les sons graves agissent sur la membrane. Elle est donc plus déformable et
sensible a '’hydrops a ce niveau.

Les criteres de 'AAO-HNS de 1995 prennent en compte les surdités dont la
moyenne des fréquences graves (250,500 et 1000 Hz) est de 15 dB, ou plus,
inferieure a la moyenne sur 1000, 2000 et 3000 Hz. Ceux de 2015 définissent la
perte comme devant étre supérieure a 30dB (35dB en cas de surdité bilatérale)
sur 2 fréquences graves (<2000Hz) contigués.
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Figure 5 - Audiogramme tonal : surdité de perception bilatérale avec
perte sur les graves (125, 250 et 500 Hz) typique

L’électrocochléographie

L’électrocochléographie permet I'enregistrement des signaux électriques de la
cochlée et des fibres nerveuses cochléaires. Plusieurs méthodes d’enregistrement
sont possibles, avec un placement de I'électrode de recueil :

- Soit trans-tympanique ; I'électrode est alors placée au contact du
promontoire en passant a travers le tympan.

- Soit juxta-tympanique ; I'électrode est posée sur le tympan

- Soit extra-tympanique ; I'électrode se trouve alors a l'entrée du
conduit auditif externe

Le signal est enregistré apres stimulus sonore par clic ou tone burst (bouffées
tonales). Le tracé obtenu correspond a la premiere onde des potentiels évoqués
auditifs. Le complexe peut se décomposer en 2 ondes :

- Le potentiel de sommation (SP) qui correspond a une polarisation
des cellules ciliées

- Le potentiel d’action (AP) correspond au signal électrique des fibres
nerveuses cochléaires.

Dans la maladie de Meniére, le complexe est élargi et le rapport SP/AP est
augmenté (figure 6). La valeur seuil du rapport SP/AP varie en fonction des études
de 0,3a0,5.

-9-
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Figure 6 - Electrocochléographie : normale a gauche ; pathologique a
droite avec un élargissement du complexe et un SP/AP > 0,35

Les potentiels évoqués otolithigues myogéniques cervicaux (PEOMc)

Les PEOMc testent la voie sacculo-spinale : du saccule par l'intermédiaire du
nerf vestibulaire inférieur jusqu’au muscle sterno-cléido-mastoidien. Les neurones
vestibulaires sont activés par des stimuli sonores de forte intensité (90-100 dB). La
réponse est recueillie sur le muscle ipsilatéral en contraction. Elle correspond a
une réponse myogénique par activation de la voie sacculo-spinale inhibitrice
ipsilatérale. Le tracé normal retrouve une onde biphasique avec une déflexion a
environ 13ms (p13), suivi d’'une déflexion a environ 23ms (n23) (figure 7 et 8).

L’analyse des résultats comporte :

- La présence d’'une réponse d’amplitude suffisante

- L’asymétrie de réponse inter-aurale (asymetric ratio = AR) calculée selon la
formule : AR = 100x (AL-As) / (AL+As).
Ou AL correspond a I'amplitude la plus large et As la plus petite.

- Recherche du seuil d’intensité de stimulation a partir duquel on observe une
réponse, pathologique en dessous de 80dB

-10 -
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Figure 7 - PEOMc normaux (asymétrie < 33%)

Figure 8 - PEOMc pathologique : absence de reflexe du cété droit
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Les tests osmotiqgues

lls peuvent étre réalisés avec du Glyceérol ou avec des perfusions de Mannitol.
Ces substances augmentent 'osmolarité sanguine rapidement, permettant un
mouvement d'eau par gradient et donc une diminution de la pression

périlymphatique et endolymphatique (18).

Ces tests ont un intérét diagnostique, pronostique et thérapeutique. La
réalisation d’un audiogramme, d’une électrocochléographie et de PEOMc avant et
aprés, permet dans certains cas, de mettre en évidence un effet du Mannitol sur

I'hydrops.

- Sur l'audiogramme, une amélioration de la surdité notamment sur les
fréquences graves peut étre observé.

- Surl'électrocochléographie, il peut étre visualisé une diminution du potentiel
de sommation, donc du rapport SP/AP et/ou un affinement du complexe.

- Sur les PEOMc, une amélioration du déficit et/ou de I'amplitude est

visualisable en cas d’effet du mannitol.

Un effet positif du test au mannitol sur les explorations ci-dessus est aussi

prédictif de la réponse au traitement.
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INTRODUCTION

La maladie de Meniére est une pathologie décrite la premiére fois par P.Meniére
en 1861 (1) et dont la physiopathologie est encore mal connue aujourd’hui (8,9).
Elle touche jusqu’a 190 personnes sur 100 000 selon les études (19,20). Il s’agit
d’'une pathologie invalidante, associant vertiges récidivants, perte de I'audition et
acouphenes, relevant d’'un probléme de santé publique. Le diagnostic repose sur
des criteres cliniques établis en 1995 (21) par TAAO-HNS et révisés en 2015 (22)
par un consensus élargi de sociétés savantes internationales. Le diagnostic
certain restant I'analyse histologique post-mortem et la mise en évidence d'un
hydrops endolymphatique (21). Les critéres diagnostiques ne prennent
actuellement pas en compte les explorations cochléo-vestibulaires réalisées en
pratique courante et permettant d’orienter notre diagnostic. Aucune de ces
explorations n’a jusqu’alors permis d’obtenir avec une spécificité et une sensibilité
suffisante le diagnostic certain (23-25,25-28). Il s’agit donc d’'une problématique

diagnostique récurrente dans la pratique.

La physiopathologie de la maladie de Meniére et son lien avec I’hydrops sont
encore débattus (8,9,29). Certains auteurs ont évoqué I'existence de plusieurs
mécanismes étiopathogéniques et physiopathologiques possibles. (8,30-35,35—
38)

Le développement de I'IRM de l'oreille interne, haute définition, 3 Tesla, a
permis une meilleure visualisation des structures de l'oreille interne. Notamment la
mise en évidence de I'hydrops endolymphatique in vivo qui ouvre de nouvelles
perspectives tant sur plan de la recherche clinique que sur celui du diagnostic. La
technique initiale décrite par Naganawa.S, Nakashima.T et al. consistait en la
réalisation d’'une IRM 3T en séquence 3D- FLAIR (Fluid Attenuated Inversion
Recovery) apres injection intra-tympanique de gadolinium (39,40). L’évolution de
cette technique a permis de la rendre plus accessible en utilisant des séquences
3D-FLAIR et 3D-IR TSE (Inversion Recovery - TurboSpin Echo), 4h aprés injection

intraveineuse de gadolinium. (41-44). La visualisation d’un hydrops en IRM n’a
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pas pu étre reliée de maniére constante a la maladie de Meniere telle que décrite

précédemment.

Le but de cette étude est donc de définir le role de I'IRM 3T et l'intérét de la
visualisation de I'hydrops endolymphatique in vivo dans le diagnostic de la maladie

de Meniére et ses possibles indications.
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MATERIELS ET METHODES

Patients

Nous avons réalisé une étude rétrospective, incluant tous les patients ayant
bénéficié d’'une IRM 3 Tesla des oreilles au CHRU de Lille entre janvier 2016 et
décembre 2017. Les IRM ont été demandées exclusivement par les praticiens ORL
du CHRU de Lille dans plusieurs types d’indication : confirmation d’hydrops et
recherche de bilatéralisation chez les patients présentant une maladie de Meniéere
connue ; suspicion de maladie dyspressionnelle ; vertiges atypiques. Nous avons
exclu, les patients ayant déja bénéficié d'injections trans-tympaniques de
gentamicine ou d’une neurectomie vestibulaire, ainsi que les IRM de mauvaise

qualité d0 a des artefacts de mouvement.

Recueil de données

Les données cliniques des patients ont été récoltées par analyse des courriers
ainsi que des notes de consultation. Les patients ont donc été classés selon les

criteres diagnostiques établis en 1995 par '’AAO-HNS, puis ceux révisés en 2015.

Un autre critére diagnostique a été mis en place, correspondant a I'analyse des
données cliniques et des tests cochléo-vestibulaires par 'un des deux praticiens
ayant vu les patients en consultation. Le diagnostic était alors retenu ou non, en

aveugle des résultats IRM.

Nous avons collecté toutes les données des tests cochléo-vestibulaires
réalisés. La plupart des patients ont aussi bénéficié d’un test au Mannitol en hépital

de jour.

L’audiogramme a été réalisé chez tous les patients, avant et aprés perfusion,

pour ceux ayant recu du mannitol. Nous avons retenu 2 valeurs : le seuil tonal
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moyen calculé sur chaque oreille (moyenne du seuil aux fréequences 500-1000-
2000-4000 Hz) ; un seuil tonal moyen sur les fréquences graves (moyenne du seulil
aux fréqguences 125-250-500-1000 Hz) correspondant aux fréquences retenues

pour les criteres diagnostiques (21,22).

Une électrocochléographie a été réalisée, avant et apres perfusion, avec une
électrode de recueil juxta-tympanigue posée sous contrdle micro-otoscopique au
contact du tympan. Nous avons utilisé un stimulus a base de clics de 100 us a 90
dB et un filtre passe-bande entre 160 Hz et 1600 Hz. Les tracés ont été recueillis
au minimum a trois reprises. L’analyse des courbes a permis de s’assurer de leur
reproductibilité et de collecter les données du rapport SP/AP (potentiel de
sommation/potentiel d’action) jugées pathologiques si supérieures a 0,35
(25,38,45). Nous avons aussi relevé les patients pour lesquels le rapport SP/AP

s’était amélioré ou aggravé aprés mannitol.

Des PEOMCc ont été réalisés avec un stimulus par clic de 100 us a 800 Hz, a
100 dB. Nous avons noté leur présence/absence pour chaque c6té, ainsi que
I'asymétrie d’amplitude inter-aurale (calculée avec la formule cité précédemment)
gue nous avons jugé significative a partir de 33% (38,46-50). Nous avons aussi

relevé les patients pour lesquels les résultats s'étaient améliorés aprés mannitol.

Parallélement, la quasi-totalité des patients a eu une vidéonystagmographie
(VNG) avec épreuves caloriques. Nous avons noté la baisse de réflectivité oreille

par oreille ainsi que la différence inter-aurale jugée significative a partir de 20%.

Parametres IRM

L'IRM a été réalisée sur une machine 3 Tesla Achieva® TX (Philips Healthcare,
Best, Les Pays-Bas) en utilisant une antenne « téte » a 32 canaux de type SENSE.
Nous avons réalisé des séquences 3D FLAIR isotropique TSE de type Vista@, 4h
apres injection intra-veineuse de gadolinium (Dotarem, Guerbet, Roissy Charles
de Gaulle, France) avec une concentration de 0.1 mmol/kg, pour tous les patients.

Les images ont éte interprétées par une radiologue expéerimentée et l'interprétation
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a été recueillie sur le compte rendu d’examen et relue a posteriori par un autre

opérateur, en aveugle des autres données. Nous avons défini :

- la dilatation du canal cochléaire quand la surface du canal cochléaire dépassait

la surface de la rampe vestibulaire ;

- l'inversion du rapport sacculo-utriculaire (SURI) selon la méthode décrite par

Attyé et al. (51), positive quand la surface du saccule dépassait celle de I'utricule ;

- la dilatation de I'espace endolymphatique de plus de 33% par rapport a

I'espace périlymphatique ;
- la dilatation du canal semi-circulaire (CSC) latéral ;

Les patients étaient considérés comme présentant un hydrops lorsqu’au moins
un des critéres précédemment cités était positif (Annexe 1 a 5). Une seconde
variable IRM n’a pas pris en compte la dilatation de I'espace endolymphatique par

rapport a I'espace périlymphatique, cette derniére étant controversée (51,52).

Statistiques

La comparaison des parametres IRM selon la présence ou non d’'une maladie

de Meniére a été effectué a I'aide d’un test du chi2.

Un modéle linéaire généralisé mixte (distribution binomial et fonction de lien
logit) incluant un effet aléatoire patient, a été également utilisé pour étudier les
associations entre la présence d’'un hydrops endolymphatique sur I'lRM 3 Tesla
avec les critéres de diagnostiques de 1995 et 2005 (dichotomisés), et le diagnostic
retenu avant la réalisation de I'IRM. Ainsi que pour étudier les associations des
PEOMc avec la présence d’'un hydrops endolymphatique sur 'lRM 3 Tesla et la
variable SURI, et pour étudier I'association entre I'électrocochléographie et la

présence d’un hydrops endolymphatique sur I'lRM 3 Tesla.

La comparaison du seuil tonal moyen (global et sur les graves), selon la

dilatation du canal cochléaire (variable binaire), a été évalué a I'aide d’'un modéle
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linéaire mixte incluant un effet aléatoire patient afin de tenir compte de la
corrélation entre les mesures aux niveaux des deux oreilles d’'un méme patient. La
normalité des résidus du modéle a été vérifiée graphiguement a [laide
d’histogramme et du Q-Q plot (quantile-quantile plot). La capacité du STM a
discriminer les oreilles avec et sans dilatation du canal cochléaire a été évaluée
par l'aire sous la courbe ROC (receiver operating characteristic) et la valeur seuil
gui maximise le critere de Youden a été déterminée. Afin de tenir compte de la
corrélation entre les mesures aux niveaux des deux oreilles d’'un méme patient, la
courbe ROC a été calculée a partir des probabilités marginales estimées par un
modele linéaire généralisée mixte (distribution binomial et fonction de lien logit)

incluant un effet aléatoire patient.

L’analyse statistique a été réalisée a l'aide des logiciels SAS (SAS Institute,
Cary, N.C. ; version 9.4). Le niveau de signification des tests statistiques a été fixé

a 5%.
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RESULTATS

Nous avons inclus 85 patients. 4 patients ont été exclus, 1 car il avait déja recu
un traitement par injection intra-tympanique de gentalline, 2 car ils avaient déja
bénéficié d’'une neurectomie vestibulaire et le dernier car I'IRM était trop artéfactée

par les mouvements du patient.

Tous les patients ont pu étre classés selon les criteres cliniques. Parmi ces
patients, 56/81 ont bénéficié d’un test au Mannitol. 94/162 oreilles ont eu une
électrocochléographie. 148/162 oreilles ont eu des PEOMc, 146/162 une VNG.

73 /162 hydrops ont été détectés en IRM, 56 canaux cochléaires et 15 CSC
latéraux dilatés.

Criteres diagnostigues principaux

Le tableau 1 résume la distribution des résultats de I'IRM ainsi que des

explorations cochléo-vestibulaire en fonction de 4 catégories :

- Les patients répondant aux critéeres diagnostiques de 'AAO-HNS de 1995,

- Les patients présentant une maladie de Meniere confirmée par les
explorations cochléo-vestibulaire (électrocochléographie, PEOMc, test au mannitol
et résultats audiométrique),

- Les oreilles asymptomatiques controlatérale a une oreille présentant une
maladie de Meniére chez le méme patient,

- Les oreilles présentant une symptomatologie cochléaire, vestibulaire ou
cochléo-vestibulaire atypique, pour lesquels il n’y avait pas d’argument clinique ou

électrophysiologique permettant de retenir le diagnostic de maladie de Meniére

Un hydrops endolymphatique était retrouvé chez 84,3% des oreilles présentant

une maladie de Meniére définie ou probable selon 'AAO-HNS et 85,2% des
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oreilles présentant une maladie de Meniére définie sur la clinique et les

explorations électrophysiologiques.

On retrouvait aussi 32% d’hydrops en IRM sur les oreilles a priori saine
controlatérales a une maladie de Meniere. Et 22,5% chez les patients présentant

une symptomatologie atypique.

Une différence significative était retrouvée entre le groupe de patient présentant
une maladie de Meniere et celui pour lesquels le diagnostic n'a pas été retenu
(oreilles controlatérales et oreilles présentant une symptomatologie atypique)
concernant tous les critéeres IRM (la présence d’un hydrops sur I'lRM, la dilatation
du canal cochléaire, la dilatation de I'espace endolymphatique vestibulaire le

SURI>1, et la dilatation endolymphatique du canal semi-circulaire latéral) (p<0.01).

Il existait une association significative de la positivité de I'IRM avec le critére
diagnostique de 1995 (OR= 15,57 ; IC95 [6,135-39,515] p<0,0001), le critéere de
2015 (OR=18,53 ; IC95 [6,558-52,327] ; p <0,0001) ainsi qu’avec notre critére
composé de l'analyse clinique et électrophysiologiques (OR=23,36 IC95 [8,538-
63,902] ; p <0,0001). Les résultats étaient similaires en excluant le critere de

dilatation vestibulaire périlymphatique de I'lRM.
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MM définie ou | MM définie sur . . . |Vertiges ne
Oreilles "saines
probable sur la clinique et controlatérales a répondant
les criteres les Ioreille atteinte pas aux
diagnostique |explorations de MM critéres de
de 'AAO-HNS | (IRM exclue) MM
- _ (n=28) .
(n=51) (n=54) (n=80)
Hydrops sur I'IRM 43 (84,3%) 46 (85,2%) 9 (32%) 18 (22,5%)
Dilatation du canal
o 34 (66,6%) 43 (79,6%) 4 (14,3%) 9 (11,2%)
cochléaire
Dilatation
endolymphatique 38 (74,5%) 40 (74,1%) 7 (25%) 15 (18,7%)
vestibulaire
SURI > 1 28 (54,9%) 32 (59,2%) 2 (7,1%) 2 (2,5%)
Dilatation canal
- _ 11 (21,5%) 14 (25,9%) 0 1(1,2%)
semi circulaire
STM (dB) 46,5 46,7 14,4 23,4
SMG (dB) 47,5 48,7 16,8 22
EcoG positive 31/36 2/5 18/45
Amélioration apres
_ 10/37 2/5 4/45
mannitol
Anomalie PEOMc 24 6 28
Critére composite 4,7 4,4 1,35 1,13
Durée évolution 6,1 ans 6,5 ans NC 5 ans

Tableau 1 - Résultats de I'lRM et des tests cochléo-vestibulaire selon

le diagnostic de MM
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Tableau 2 - Association entre les résultats de I'lRM et le diagnostic de
MM défini ou probable selon les critéeres de I'AAO-HNS de 1995

Tableau 3 - Association entre la positivité de I'lRM et le critére
diagnostique basé sur les critéres clinique et électrophysiologique.
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Analyses secondaires, par compartiments de 'oreille

Les oreilles présentant une dilatation du canal cochléaire avaient un seuil tonal
moyen significativement plus important que les oreilles n’en présentant pas (22,15
dB vs 43,18 dB ; p <0,0001) (tableau 4). De méme pour le seuil moyen sur les
fréquences graves (21,7 dB vs 45,1 dB ; p <0,0001) (tableau 5).

Le seuil du STM a partir duquel on peut associer une dilatation du canal
cochléaire était 35dB avec une sensibilité de 65% et une spécificité de 83,3%.
Celui du SMG était 23,75 dB avec une sensibilité de 85% et une spécificité de
73%.

Une asymeétrie significative des PEOMCc était associée a un SURI > 1 (OR=1,235
IC95 [1,227-5,895] ; p=0,0142). Et faiblement associée a la positivité de I'IRM
(OR=1,45 IC95 [1,003-4,039] ; p=0,0492).

La dilatation du canal semi-circulaire latéral a été retrouvée sur 15 oreilles en
IRM. Elle était significativement associée avec une anomalie des épreuves
caloriques en VNG (p=0,0007).
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22.1477

1 [43.1815 [2.9494 |80 |14.64 |<.0001

Tableau 4 - Association entre la dilatation du canal cochléaire (CC) et
le Seuil Tonal Moyen (STM).

21.6730

1 | 45.0799 | 2.7719 |80 | 16.26 |<.0001

Tableau 5 - Association entre la dilatation du canal cochléaire (CC) et
le Seuil tonal Moyen sur les fréquences Graves (SMG).
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Critere diagnhostigue composite

Nous avons attribué 1 point aux criteres suivants :

- Diagnostic défini sur les critéres de 1995
- Diagnostic défini sur les critéres de 2015
- IRM positive

- SMG<30dB

- Electrocochléographie positive

- Amélioration des tests apres Mannitol

- Et asymétrie significative des PEOMc

Soit 7 points distribués par oreille.

Les oreilles, présentant un diagnostic final de maladie de Meniere retenu aprés
tous les examens (IRM comprise), avaient une moyenne et une meédiane de 4
points contre 1 point pour les autres.

Pour un diagnostic de maladie de Meniéere retenu a partir de 4 points, ce score
avait une sensibilité de 93,6% et une spécificité de 82,6%.

4 criteres ou plus | >4 critéres Total
MM 44 20 64
pas de MM 3 95 98
Total 47 115 162

Tableau 6 - Maladie de Meniére en fonction de la positivité du critere

composite
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DISCUSSION

Cette étude a donc permis de montrer une association significative entre la

positivité de I'lRM et les différents critéres diagnostiques existant pour la maladie

de Meniére. Les tableaux statistiques (tableau 1-2-3) mettaient tous en évidence

un nombre important de faux positif (IRM montrant un hydrops sans diagnostic de

maladie de Meniére). Ces résultats ont déja été mis en lumiére au cours d’études

sur I'IRM (5,53-55), mais aussi dans des études de dissection de rochers (29,56—

58). Nous avons analysé ces différents patients en s'intéressant notamment aux

conclusions qui ont été retenues et au traitement entrepris. Plusieurs situations ont

été mises en relief et permettent de fournir des hypothéses :

En premier lieu, les patients présentant une maladie de Meniére unilatérale
connue avec une dilatation controlatérale retrouvée sur I'lRM. Cela a été
retrouvé chez 32% des oreilles controlatérales analysés. Ces patients ne
présentaient pas de signes, en particulier cochléaires, pouvant nous orienter
vers une bilatéralisation. Pyykkd et al. retrouvaient dans leur étude 65%
d’hydrops sur les oreilles controlatérales et asymptomatiques chez des patients
présentant une maladie de Meniére unilatérale (5). On peut, au vu de ces
résultats, évoquer une possibilité de diagnostic plus précoce des
bilatéralisations. Il s’agirait la d’'une indication possible de 'IRM notamment
avant un traitement invasif ou en cas de déstabilisation d’'une maladie de
Meniere unilatérale, ancienne et stabilisée jusque-la. Cela permettrait donc
dans certains cas de changer d’attitude thérapeutique. Dans notre centre, ces
situations ont, par exemple, permis dans certains cas d’envisager un traitement
moins invasif chez des patients en indication initiale de neurectomie
vestibulaire.

Parallelement, 22,5% d’hydrops ont été retrouvés chez les patients présentant
une symptomatologie atypique. Parmi eux, une partie présentaient des vertiges
pouvant évoquer une maladie dyspressionnelle mais pour lesquels il n’y avait
aucun signe cochléaire. L'IRM a donc permis pour ces patients de retrouver un
hydrops pouvant expliquer leur symptomatologie. Ces résultats étaient aussi
retrouvés par Pyykko et al. qui ont mis en évidence de fréquents hydrops
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endolymphatiques (54 a 95% selon les symptédmes) chez des patients mono-
symptomatiques (surdité brutale ou surdité fluctuante ou vertige ou acouphéne)
(5). lls prénaient un retour a 'ancienne nomenclature (59) (annexe 6) (maladie
de Meniére cochléaire et maladie de Meniere vestibulaire) pour les maladies
de Meniere atypiques. De la méme maniére, Gurkov et al. (60), dans une
récente revue de la littérature, proposaient I'introduction du terme “Hydropic
Ear Disease” pouvant étre traduit par maladie dyspressionnelle. lls évoquaient
aussi une nouvelle nomenclature avec la différenciation des formes
cochléaires, vestibulaires et cochléo-vestibulaires. Ces conclusions pourraient
donc expliquer nos résultats et pourraient permettre d’envisager la possibilité
de plusieurs formes de maladies dyspressionnelles avec des
physiopathologies qui pourraient étre différentes. Plusieurs auteurs ont
d’ailleurs décrit différentes hypotheéses physiopathologiques en fonction de

leurs constatations in vivo sur des modeéles animaux (8,9,61).

Nous n’avons pas recueilli au cours de cette étude des données suffisantes sur
le suivi des patients a distance. Cela pourrait étre intéressant de voir I'évolution
des symptdbmes, notamment I'apparition d’'une surdité chez les patients présentant
une maladie dyspressionnelle vestibulaire, I'apparition de symptdmes chez les
patients présentant un hydrops asymptomatique ou encore la réponse au

traitement.

- Une troisieme catégorie peut étre extraite de cette analyse, ce sont les patients
qui présentaient une IRM retrouvant un hydrops avec une discordance entre
les critéres diagnostiques établis en 1995 et en 2015. Ainsi que les patients
présentant une discordance entre les critéres cliniques de 1995 ou 2015, qui
ne retenaient pas le diagnostic, et [l'analyse globale clinique,
électrophysiologique, et IRM. Il se pose donc ici, la question de la révision des
criteres diagnostiques qui ne prennent actuellement pas en compte les
différents examens qui sont réalisés a savoir I'électrocochléographie, les
PEOMLCc, le test au mannitol ou encore l'impédancemétrie multifréquentielle et
le déphasage des produits de distorsion des otoémissions acoustiques (Shift-

OAE) qui n'ont pas été utilisés dans cette étude.
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Carol et al. ont montré dans une métanalyse que la présence d’'un hydrops
endolymphatique n’était pas un élément suffisant pour déclencher une maladie de
Meniere. Un cofacteur, comme la migraine par exemple, serait nécessaire en plus
de I'’hydrops (17). Ces constatations peuvent aussi expliquer la présence d’hydrops

sur des oreilles complétements asymptomatiques.

Les autres résultats retrouvaient une association significative entre la dilatation
du canal cochléaire sur I'lRM et la diminution du STM et du SMG. Une perte de
plus de 24 dB sur le SMG permet donc de suspecter un hydrops cochléaire. Ce
seuil est moins important que celui actuellement utilisé dans les criteres
diagnostique (30dB). Attyé et al. avaient déja mis en évidence une relation entre
la dilatation sacculaire et la surdité avec un seuil a 45 dB (62). Il s'avérait donc que
I’hydrops sacculaire était un critere péjoratif dans la maladie de Meniere sur le plan
auditif. Merchant et al. avaient aussi mis en évidence une association significative
entre hydrops cochléaire et surdité neurosensorielle (29). Au vu des seuils
audiométriques retrouvés ci-dessus, la visualisation d’un hydrops cochléaire
permettrait donc de dépister plus précocement que 'audiogramme une atteinte

auditive chez les patients présentant une maladie de Meniéere.

Les PEOMCc étaient significativement associés au SURI. Il existe donc une
corrélation entre la constatation d’'un hydrops sacculaire sur I'lRM et la dysfonction
sacculaire. Sur le méme modele la dilatation du canal semi-circulaire latéral était
associée a une dysfonction de ce dernier mis en évidence grace aux épreuves
calorigues en vidéonystagmographie. Bien que pour cette derniere analyse, le
nombre de dilatations du canal semi-circulaire latéral mis en évidence dans cette

série soit insuffisant pour conclure.

Nous avons dans cette étude construit une ébauche de score permettant
d’améliorer le diagnostic de la maladie de Meniére. Les variables que nous avons
utilisées présentent une utilité diagnostique sans avoir montrer une sensibilité et
spécificité suffisante a elle seule. Ce score a permis avec une bonne sensibilité de
dépister les patients présentant une maladie dyspressionnelle a partir 4 points.
Nous n’avons pas pu pondérer chaque variable car le nombre de sujet était
insuffisant. Cela permettrait d’améliorer ce score. La décomposition des criteres

clinigues en cotant chague symptdme individuellement et en les pondérant pourrait
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aussi permettre de I'améliorer. Nous n’avons pas utilisé non plus
l'impédancemétrie multifréquentielle et les Shift-OAE qui pourraient avoir une

place dans ce score.

Plusieurs études ont montré que I'hydrops endolymphatique est visible chez
prés de 100% des patients atteint de maladie de Meniere (5,41,54,55,63). Dans
notre étude, ces résultats sont plus nuancés avec environ 85% d’hydrops chez les
patients atteint de maladie de Meniére, mais cela reste une tres grande majorite.
D’autres ont défini 'hydrops comme une condition a I'apparition de la maladie de
Meniere (17). Au vu des constatations ci-dessus la visualisation d’un hydrops en
IRM pourrait donc étre un critéere majeur du diagnostic de la maladie de Meniere,
en remplacement du diagnostic histologique post-mortem par exemple. Et devenir
un examen de pratique courante comme suggeéré réecemment par Wesseler et al.
(64). Bien que, pour linstant cela soit rendu difficile par 'accés encore limité a
I'IRM 3 Tesla.
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CONCLUSION

Les causes physiopathologiques de I'hydrops endolymphatique et son lien avec
la maladie de Meniére restent encore discutés malgré de multiples hypotheses.
Nos différentes analyses ont confirmé qu'’il existe une association entre la
visualisation de I'hydrops endolymphatique en IRM 3 Tesla et le diagnostic de
maladie de Meniere. Elles ont aussi permis de mettre en évidence une corrélation
anatomoclinique entre I'hydrops d’'un compartiment de l'oreille interne et sa
dysfonction. Les hydrops retrouvés sur des oreilles a priori « asymptomatiques »
ou chez des patients présentant une symptomatologie atypique alimentent le débat
sur le lien de cause a effet existant entre I'hnydrops endolymphatique et la maladie

de Meniere.
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ANNEXES

Annexe 1 - IRM 3T FLAIR Vista, en coupe axiale, chez patient
présentant un hydrops endolymphatique droit.

En rouge : utricule ; En jaune : saccule dilaté
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Annexe 2 - IRM 3T FLAIR Vista, en coupe axiale, chez un patient
présentant un hydrops endolymphatique droit.

En jaune : dilatation du saccule droit, saccule gauche normal ;

En bleu : dilatation du canal cochléaire droit, gauche normal.
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Annexe 3 - IRM 3T FLAIR Vista, en coupe axiale, chez un patient
présentant un hydrops endolymphatique droit.

En bleu : dilatation du canal cochléaire droit, normal a gauche.
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Annexe 4 - IRM 3T FLAIR Vista, en coupe coronale, chez un patient
présentant un hydrops endolymphatique droit avec inversion du
rapport sacculo-utriculaire.

En rouge : utricule ; En jaune : dilatation du saccule
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Annexe 5 - IRM 3T FLAIR Vista, en coupe sagittale, chez un patient
présentant un hydrops endolymphatique droit (B) et une oreille gauche
normale (A).

En rouge : utricule ; En jaune : saccule normal a gauche (A) et dilaté
avec inversion du rapport sacculo-utriculaire droit (B)
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I. Meniere's syndrome (known cause)
A. Typical (vestibular and cochlear symptoms
and aural pressure)
B. Atypical
I. Vestibular Meniere's syndrome
2. Cochlear Meniere's syndrome
C. Causes
1. Infection (inflammation)
Trauma
Otosclerosis
Svyphilis
Others, including allergy, tumors, leukemia,
genetic factors, efc.
II. Meniere's disease (idiopathic)
A. Typical {vestibular and cochlear symptoms
and aural pressure}
B. Arvpical
1. Vestibular Meniere's disease
2. Cochlear Meniere's disease

e

Annexe 6 — Ancienne classification des syndromes méniériforme et
maladie de Meniére
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