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RESUME

Objectif :

Evaluer I'apport de la séquence FLAIR haute résolution 4h aprés injection de
gadolinium dans la prise en charge diagnostique des patients présentant des
symptdémes cochléo-vestibulaires chroniques de type maladie de Méniére ou

syndrome meéniériforme.

Matériel et Méthode :

159 patients ont bénéficié d’'une IRM selon le protocole hydrops ; répartis en 2 groupes
de patients, 82 présentant une maladie de Méniére définie (MD) et 77 une maladie de

Méniere probable (PMD).
Résultats :

Une anomalie IRM était retrouvée chez 121 des 159 patients (76%).

Un hydrops endolymphatique était retrouvé chez 80% des patients appartenant au
groupe MD et 22% des PMD. Une anomalie IRM était retrouvée chez 56% des patients
ne remplissant pas totalement les critéres de Maladie de Méniére (PMD) avec en
premier lieu un hydrops endolymphatique (22%) ou un signe de la fenétre ronde

(RWS) (23% ,18/77).

Conclusion:

En plus de son apport dans la maladie de Méniére, la séquence 3D FLAIR 4h apres
injection de gadolinium présente un intérét significatif dans la prise en charge

diagnostique des patients présentant des troubles vestibulo-cochléaires chroniques.



LISTE DES ABREVIATIONS:

AAOHNS : American Academy of Otolaryngology—Head and Neck Surgery
AV : Aqueduc du Vestibule

BHL : Barriere Hémato-Labyrinthique

CAl : Conduit Auditif Interne

CCE : Cellule ciliee externe

CHRU : Centre Hospitalier Universitaire Régional
CSC : Canal semi circulaire

FR : Fenétre ronde

EEG : Electroencéphalogramme

FPL : Fistule périlymphatique

HS : Hypersignal

IC : Intervalle de Confiance

IRM : Imagerie par Résonnance Magnétique

MD : Méniere Disease

NA : Non Applicable

NS : Non Significatif

NVS : Non Visualisation du Saccule

OEA : Oto-Emission-Acoustiques

PDA : Produits de dégradation acoustique
PEOM c : Potentiels Evoqués Otolithiques Myogéniques cervicaux
PEOM o : Potentiels Evoqués Otolithiques Myogéniques oculaires
PériL : Périlymphe

PMD : Probable Méniere Disease

PP : Pathologie de la Périlymphe

RP : Rehaussement périlymphatique

RWS : Round Window Sign

SEP : Sclérose en Plaques

SURI : Sacculo-Utriculo Rapport Index

TB : Tour Basal

TDM: Tomodensitométrie

VHIT: Video Head Impulse Test

VNG : Vidéonystagmographie



. Introduction

A. Maladie de Méniére et syndrome méniériforme

1) Critéres diagnostiques

Décrite la premiére fois par Prosper Méniere en 1861, la maladie de Méniére
correspond a un syndrome clinique associant des symptédmes fluctuants, a la fois
cochléaires (surdité, acouphénes, sensation de plénitude d’oreille) et vestibulaires
(vertiges, instabilité, crises de Tumarkin).

Sa prévalence est estimée autour de 190 pour 100 000 habitants dans les différentes
études (1).

Les méthodes de classification de la maladie de Méniére ont évolué avec le temps.
En 1972, 'Académie Américaine d’Ophtalmologie et d’Otolaryngologie distingue les
termes de maladie de Méniére cochléaire et de maladie de Méniére vestibulaire ;
certains patients ne présentant ni surdité ni vertige (2).

Ces termes ne sont pas repris par 'AAO-HNS en 1995 qui proposent alors différents
sous types dans la classification de la maladie : Maladie de Méniére confirmée,
Maladie de Méniére définie, Maladie de Méniére probable et Maladie de Méniere
possible (3).

De nos jours, la définition de la maladie de Méniére est basée sur ces criteres de
’AAO-HNS de 1995, révisée en 2015 par un consensus élargi de sociétés savantes
internationales (4).

Ce dernier consensus distingue ainsi les patients atteints d’'une maladie de Méniére

définie (MD) et ceux atteint d’'une maladie de Méniéere probable (PMD).



-2 épisodes ou plus de vertige spontané
durant au moins 20 minutes a 12 heures
-Surdité neurosensorielle unilatérale sur
les fréquences moyennes ou graves,
documentée en audiométrie, avant,
pendant ou aprés un des épisodes de
vertige (Surdité définie de 30 dB HL en
conduction osseuse sur deux fréquences
contigués < 2000 Hz. En cas d’atteinte
bilatérale, il faut une surdité supérieure
ou égale a 35dB HL.)

-Symptéme aural fluctuant (acouphéne
ou sensation de plénitude de I'oreille)
dans l'oreille atteinte

-Pas d’autres explications retrouvées

-2 épisodes ou plus de vertige ou de
sensation vertigineuse durant au moins
20 minutes a 24 heures

-Fluctuation des symptédmes otologiques
(surdité, acouphéne ou sensation de
plénitude de l'oreille) dans l'oreille atteinte
-Pas de meilleur diagnostic vestibulaire

retrouvé

Tableau 1 : Critéres diagnostiques de la Barany Society, révisés en 2015 (4).

Ces derniers criteres apparaissent plus restrictifs, nécessitant la présence de

symptémes cochléaires et vestibulaires.

Cependant, la maladie de Méniere est une pathologie hétérogéne sur le plan clinique

et de nombreux patients peuvent présenter initialement des symptémes vestibulaires

(crises vertigineuses chez 41% des patients) avec ou sans symptédmes cochléaires

associés. La surdité isolée peut également étre le symptéme initial chez 15% des

patients (5).

Si I'atteinte est au début le plus souvent unilatérale, la bilatéralisation de la maladie se

produit dans plus de 35% des cas aprés 10 ans d’évolution, et 47% aprés 20 ans

(6)(7)-




L’hétérogénéité des présentations cliniques et [I'évolution des classifications
diagnostiques sont en rapport avec la complexité de cette maladie.

Le terme de syndrome ménieriforme est un terme tiré de la nomenclature anglo-
saxonne et correspond a une entité clinique mal définie regroupant des patients
présentant des symptdmes cochléo-vestibulaires chroniques fluctuants, certains
répondant aux critéres de maladie de Méniére définie (MD) et d’autres non (PMD,

vertiges atypiques).
2) Anatomie

L’origine physiopathologique de la maladie de Méniére reste non totalement élucidée.
Une bonne connaissance de l'anatomie du labyrinthe constitue un prérequis
indispensable a la compréhension des mécanismes impliqués.
L’organe vestibulo cochléaire est contenu dans des cavités creusées dans le rocher :
le labyrinthe osseux, divisé en deux parties : le labyrinthe antérieur (ou cochlée) et le
labyrinthe postérieur comprenant le vestibule et les canaux semi circulaires.
A Tintérieur du labyrinthe osseux se trouve le labyrinthe membraneux, rempli d’un
liquide : 'endolymphe. Entre le labyrinthe membraneux et les parois du labyrinthe
osseux baigne un autre liquide de composition chimique différente : la périlymphe.
Au sein du vestibule membraneux se trouvent deux vésicules, primordiales pour la
fonction vestibulaire :

-l'utricule, dans lequel s’abouchent les conduits semi circulaires membraneux,
sensible aux accélérations linéaires horizontales.

-le saccule, sous-jacent a l'utricule et qui communique avec la cochlée
membraneuse par lintermédiaire du ductus reuniens. Le saccule est sensible aux

accélérations linéaires verticales.
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En regard des parois médiales du saccule et de l'utricule se trouvent les macules

acoustiques qui sont a 'origine des nerfs utriculaire et sacculaire (Figure 1).

: cellule ciliée avec fibre nerveuse
: cellule de soutien

: couche de muccopolysaccharides
: otolithes

: rameaux des nerfs utriculaire ou

sacculaire

D AW N -

D’aprés Anatomie du labyrinthe
osseux et membraneux D’apres
Imagerie de l'oreille et de I'os
temporal Volume 1 de Francis Veillon

(8)

Figure 1 : Schéma d’une macule acoustique au niveau de ['utricule ou du saccule

Les conduits semi circulaires membraneux se trouvent également dans le labyrinthe
membraneux postérieur. lIs sont compris au sein des canaux semi circulaires osseux
dont ils prennent la forme ; ils baignent dans la périlymphe et sont remplis
d’endolymphe.

Les conduits semi circulaires s’ouvrent dans l'utricule et présentent une zone de
dilatation focale a ce niveau appelée ampoule d’ou naissent les crétes ampullaires
sensibles aux mouvements angulaires de la téte (Figure 2).

Le labyrinthe antérieur contient quant a lui la cochlée qui est 'organe de l'audition. La
cochlée membraneuse correspond au conduit cochléaire, décrivant deux tours et demi
de spire et est remplie d’endolymphe. Le conduit cochléaire (scala media) est entouré
de périlymphe contenue au sein des rampes vestibulaire (sus jacente) et tympanique

(sous-jacente).
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La paroi inférieure (tympanique) du conduit cochléaire forme la membrane basilaire

qui contient I'organe de Corti d’'ou naissent les fibres cochléaires du nerf vestibulo-

cochléaire.

1 : sac endolymphatique

2 : ouverture du conduit endolymphatique osseux
dans la fossette unguéale

3 : conduit endolymphatique membranaire

4 : partie médiale du canal semi circulaire
membranaire latéral

5 : canal semi circulaire membranaire postérieur
6 : ampoule membranaire du canal semi
circulaire postérieur

7 . espace perilymphatique dans le vestibule
(citerne)

8 : conduit périlymphatique osseux

9 : ouverture du conduit périlymphatique dans le
foramen jugulaire

10 : espace périlympatique dans la rampe
tympanique

11 : canal cochléaire membranaire

12 : espace périlymphatique dans la rampe
vestibulaire

13 : saccule

14 : utricule

15 : canal semi circulaire supérieur
membranaire

16 : canal semi circulaire postérieur
membranaire

Figure 2 : Anatomie du labyrinthe osseux et membraneux d’aprés Imagerie de l'oreille et de

I'os temporal Volume 1 de Francis Veillon (8).

L’endolymphe est produite par les stries vasculaires au sein du canal cochléaire et

circule au sein du labyrinthe membraneux. Elle présente une composition ionique riche

en potassium (K+) et faible en sodium (Na+)(9).

Le canal cochléaire forme un compartiment interne clos au sein de la cochlée, séparé

de la rampe vestibulaire par la membrane de Reissner et de la rampe tympanique par

la membrane basilaire (Figure 3).

Les rampes tympaniques et vestibulaires contiennent quant a elles de la périlymphe

dont la composition ionique est proche du LCR (riche en sodium et faible en

potassium).
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La différence de composition électrolytique entre endolymphe et périlymphe, et par

conséquence la difféerence de pression osmotique, sont essentielles au bon

fonctionnement des cellules sensorielles de l'oreille interne et a la transduction d’un

stimulus mécanique (son, changement de position dans I'espace) en influx électrique.

L’homéostasie du liquide endolymphatique est régulée via le sac endolymphatique qui

assure sa réabsorption.

Stna
vasculors

X

Scolo
veshbul

(perilymph)

) Reissner's
i Tectoricl membrane
A membrone

I
L

Spiral
gonghon

Basilar
Scala membrane
tympani

(perilymph)

Modiolus

Figure 3 : Coupe transversale de la cochlée (Pickles, 1982)(10).
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3) Physiopathologie

En 1861, Prosper Méniere est le premier a faire la description de la Maladie de Méniére
devant 'académie de Médecine ou il la définit comme « une forme de surdité grave
dépendant d’une lésion de l'oreille interne »(11).

En 1921, le Pr Georges Portman décrivait pour la premiére fois une relation entre cette
symptomatologie clinique et un excés de liquide dans l'oreille interne suite a des
travaux de cautérisation du sac endolymphatique chez le poisson (12).

En 1938, Halpike et al sont les premiers a décrire les remaniements anatomiques du
labyrinthe et a démontrer [I'hydrops endolymphatique via des études
histopathologiques réalisées chez deux patients présentant une maladie de
Méniére (13).

L’hydrops endolymphatique, défini comme wune dilatation des structures
endolymphatiques de l'oreille interne apparait clairement comme un marqueur fort de
la maladie de Méniere (14) (Figure 4 et 5).

Cependant, son implication dans les symptébmes vestibulaires des patients reste
débattu (15). Il en est de méme des phénomenes de cicatrices de rupture
membranaire qui ont été retrouvées chez des patients n’ayant jamais rapporté de
crises vertigineuses (14)(16).

D’autres épiphénoménes tels que le collapsus des structures endolymphatiques et
l'installation de fibrose au sein du labyrinthe ont été avancés comme possiblement
responsables de la symptomatologie clinique des patients (17) (Figure 6).

L'origine de I'hydrops est elle aussi controversée ; plusieurs théories ont été

évoquées : origine auto-immune, virale, microvasculaire ou encore génétique.
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Normal Utricle  Ampulla of three Endolymphatic hydrops
semicircular canals

Oval window

Saccule

Ampulla of three Round wm

semicircular canals

M Endolymph in the vestibular system  [J Endolymph in the cochlea [0 Perilymph

Figure 4 : D’apres Nakashima T, Pyykkd I, Arroll MA, Casselbrant ML, Foster CA, Manzoor
NF, et al. Meniere’s disease. Nat Rev Dis Primers. 12 2016;(18)

Comparaison entre une oreille interne « normale » et une oreille « hydropique » présentant un
excés de liquide endolymphatique.

(A) (B)
Figure 5: D’aprés Cureoglu S, da Costa Monsanto R, Paparella MM. Histopathology of

Meniere’s disease. Oper Tech Otolayngol Head Neck Surg. déc 2016 (17)

Coupes anatomopathologiques de rochers chez deux patients différents, montrant la portion
vestibulaire du labyrinthe membraneux, chez un patient présentant une maladie de Méniere
(B) et chez un patient sain (A) (hematoxylin et eosin, 2x).

(A) 1 =saccule ; 2 = utricule

(B) 1 = saccule ; 2 = utricule ; 3 = canal semi circulaire latéral ; 4 = canal semi circulaire
postérieure ; 5 = platine de I'étirer (fracturée) ; 6 = nerf facial ; 7 = tour basal de la cochlée ; 8
= conduit auditif interne ; 9 = aqueduc du vestibule et conduit endolymphatique ; la fleche
montre une dilatation importante du saccule, bombant vers la platine et le canal semi circulaire
latéral

15



Figure 6 : Schémas d’apres(19) Attye A, Eliezer M. Imagerie IRM de I'endolymphe : apport
de la visualisation de I'utricule et du saccule dans la prise en charge des atteintes
neurosensorielles de l'oreille. Annales frangaises d’Oto-rhino-laryngologie et de Pathologie
Cervico-faciale. 1 févr 2020,;137(1):46-50.

A : Sujet normal

B : Hydrops des structures endolymphatiques

C : Atélectasie utriculaire et sacculaire

4) Explorations cochléo-vestibulaires

Au CHRU de Lille, les principaux tests vestibulo-cochléaires utilisés dans I'exploration
des pathologies dyspressionnelles de l'oreille interne sont I'audiométrie tonale et
vocale, I'électrocochléographie, la vidéonystagmographie (VNG), le Vidéo Head
Impulse Test (VHIT), les potentiels évoqués otolithiques myogéniques (PEOMs) et le
test au mannitol.

D’autres tests peuvent étre également utilisés de fagon moins courante ; ceux-ci sont

développés en Annexe.
a) Explorations cochléaires

¢ Audiométrie tonale :
L’audiométrie tonale joue un rdle prépondérant dans le diagnostic de maladie
de Méniére, les derniers criteres de 2015 définissant la perte auditive comme
devant étre supérieure a 30dB (35dB en cas de surdité bilatérale) sur 2
fréequences graves contigués (<2000Hz). L’atteinte initiale des fréquences
graves dans la maladie de Méniere peut étre expliquée par I'anatomie zonale

de la cochlée ; la membrane basilaire étant plus mince et plus sensible a

16



I'hydrops endolymphatique au niveau de I'apex de la cochlée, la ou les sons
graves agissent sur la membrane.

Deux éléments sont caractéristiques de la surdité de perception au cours de la
maladie de Méniére :

- L'aspect ascendant ou plat de la courbe audiométrique tonale avec une
hypoacousie supérieure a 30dB affectant les fréquences graves jusqu'a 1 kHz.
- Son évolution fluctuante dans le temps avec notamment la possibilité de
normalisation de I'audition en période intercritique.

Avec l'évolution de la maladie, les fréquences aigues peuvent aussi étre
atteintes et la courbe audiométrique prend alors un aspect caractéristique « en
plateau ».

L'audiométrie tonale peut également retrouver un facteur transmissionnel avec
un Rinne audiométrique de 10 a 15 dB sur les fréquences graves (du fait d’un
blocage de la platine de I'étrier dans la fenétre ovale secondaire a I'’hydrops
endolymphatique).

Audiométrie vocale :

Les données recueillies (seuil d'intelligibilité, pourcentage de discrimination et
maximum d'intelligibilité) sont souvent altérées, de maniére plus importante que

les données de 'audiométrie tonale.

Impédancemétrie et réflexe stapédien :

La tympanométrie a pour but de contrdler le bon état du fonctionnement du
tympan et de la chaine tympano-ossiculaire.

La compliance (inverse de la rigidité) du tympan est analysée en faisant varier
la pression dans le méat acoustique externe et en analysant les ondes sonores

réverbérées par le tympan.
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L'étude du réflexe stapédien est également importante, montrant souvent une
baisse du seuil de déclenchement du réflexe stapédien chez ces patients,
témoignant de [lorigine endocochléaire de la surdité (phénoméne de

recrutement cellulaires).

Electrocochléographie

L’électrocochléographie permet le recueil de potentiels électriques des cellules
ciliées de la cochlée et des fibres nerveuses du nerf cochléaire en réponse a
une stimulation acoustique.

Plusieurs méthodes d’enregistrement sont possibles, en fonction du choix de
placement de I'électrode de recueil : trans-tympanique (électrode placée au
contact du promontoire en passant a travers le tympan), juxta-tympanique
(électrode placée sur le tympan) ou extra-tympanique (électrode placée a
I'entrée du conduit auditif externe).

Le signal est recueilli aprés stimulus sonore par clic ou tone burst (bouffées
tonales). 2 types de potentiels cochléaires sont obtenus :

- Le potentiel de sommation (SP), qui correspond a une polarisation des cellules
ciliées de I'organe de Corti, produite lors des déplacements non linéaires de la
membrane basilaire en réponse a un stimulus sonore de haute intensité
(>70dB).

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

Dans l'hydrops, les déformations structurales du compartiment
endolymphatique (la membrane basilaire, la membrane de Reissner), induites
par le déseéquilibre pressionnel qui regne dans le milieu endolymphatique,

seraient responsables de 'augmentation d’amplitude du SP. Le rapport SP/AP

18



est ainsi augmenté dans la maladie de Méniére. La valeur seuil du rapport

SP/AP varie en fonction des études de 0,3 a 0,5 (20) (Figure 7).

AP
AP
SP,

SP

Zéro

Zéro

0 i f 2 3 4 5 6 0 1 2 3 4 5 6
ms ms
(a) Non pathologique : SP/AP =28% (b) Pathologique SP/AP = 76%

Figure 7: D’apres Gregory Gerenton. Mesures non invasives de [lactivité
electrophysiologique des cellules sensorielles et des neurones auditifs. Applications au
diagnostic de pathologies de loreille interne. Médecine humaine et pathologie.
Université d’Auvergne - Clermont-Ferrand I, 2015. Frangais.(21)

b) Les explorations vestibulaires

¢+ Vidéonystagmoscopie et Vidéonystagmographie (VNG)
Le patient est équipé d’'un casque intégré d’'une caméra infrarouge relatant les
mouvements oculaires. La poursuite oculaire ainsi que la symétrie des réponses
vestibulaires apres stimulation sur fauteuil rotatoire sont évaluées.
Le but de ces explorations est de débusquer un nystagmus non spontané, de confirmer
la présence d'un déficit vestibulaire et d’estimer son niveau de compensation.
Ces tests apparaissent particulierement utiles dans la maladie de Méniére afin de
confirmer le coté atteint en I'absence de symptdmes auditifs latéralisés.

¢ Video Head impulse test (VHIT):
Il étudie le réflexe vestibulo-oculaire (VOR). Il s’agit d’un test de stimulation canalaire
a fréquence élevée permettant de tester les trois canaux de chaque coté. Equipé d’une
paire de lunette et d'une caméra enregistrant les mouvements des globes oculaires, il

est demandé au patient de fixer un point de I'espace situé a 1 métre devant lui.
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L’opérateur procede alors a des mobilisations rapides de la téte du patient dans le plan
du canal semi circulaire étudié.

Un rapport est ainsi calculé entre les vitesses angulaires de la téte et celles des globes
oculaires, permettant d’obtenir une valeur de gain. En cas de déficit canalaire les
vitesses des globes oculaires sont diminuées a l'origine d’'une baisse des valeurs de
gain (<0,8 pour les CSC latéraux et 0,7 pour les canaux verticaux).

Le VHIT apparait souvent normal chez les patients atteints de maladie de Méniere a

la différence de la vidéonystagmographie et des épreuves caloriques(22).

¢+ Explorations otolithiques :

-Potentiels évoqués otolithiques myogéniques (PEOMs)

Les PEOMSs sont mis en jeu au cours d’une stimulation sonore supraliminaire intense.
Leur analyse consiste au recueil au niveau musculaire de potentiels électriques (d’ou
le terme myogénique) provoqués par une stimulation vestibulaire maculaire
(otolithiques).

Les stimulations acoustiques peuvent étre délivrées soit par voie aérienne (clicks ou
short tone burst) soit par voie osseuse (short tone bursts).

Les PEOM sont de deux types : les PEOM cervicaux enregistrés au niveau du muscle
sterno- cléido-mastoidien (SCM) et explorant la voie vestibulo-sacculaire et les PEOM
oculaires enregistrés au niveau du muscle oculomoteur oblique inferieur explorant la
voie vestibulo-utriculaire.

-Potentiels évoqués otolithiques myogéniques cervicaux (PEOMc) ou
sacculaires

lls testent la voie vestibulo-sacculaire (impliquant le saccule, le nerf vestibulaire

inférieur, le noyau vestibulaire, le noyau du nerf accessoire Xl contrélant le muscle
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SCM ipsilatéral). lls sont le reflet du fonctionnement du saccule et du nerf sacculaire,
branche du nerf vestibulaire inférieur.

La réponse normale attendue est I'apparition de deux ondes précoces, respectivement
positive P13 (latence : 13 ms) et négative N23 (23 ms).

Les modifications des PEOM cervicaux observées dans la maladie de Méniére sont
variables et fluctuantes comme pour les tests audiométriques. Les amplitudes de
réponses diminuent du coté atteint (asymétrie par rapport au cété controlatéral > 33%
souvent retenue comme significative). Les seuils de déclenchement sont également
diminués avec des réponses observées en dessous de 90 dB. Avec I'évolution de la
maladie, ils se dégradent et finissent par disparaitre.

- Potentiels évoqués otolithiques myogéniques oculaires ou utriculaires
(PEOMo)

lls testent la voie vestibulo-utriculaire (impliquant l'utricule, le nerf vestibulaire
supérieur, le noyau vestibulaire, le noyau du nerf oculomoteur (lll) controlatéral
controlant le muscle oblique inférieur controlatéral, le noyau du nerf trochléaire (1V)
ipsilatéral contrélant le muscle oblique supérieur ipsilatéral).

Pour les PEOM oculaires ou utriculaires, la réponse normale attendue est I'apparition
de deux ondes précoces, respectivement positive N10 (latence : 10 ms) et négative
P20 (20 ms).

Les modifications des PEOM oculaires observées dans la maladie de Méniére sont

similaires a celles des PEOM cervicaux.
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c) Autres tests

¢ Test osmotique
Le principe repose sur la création d'un gradient entre les compartiments vasculaire et
intralabyrinthique, par le biais d'une élévation de l'osmolalité sanguine obtenue par
l'ingestion ou l'injection d’'un composé a pouvoir osmotique éleve.
L’effet qui en découle est une diminution de la pression intralabyrinthique entrainant
une amelioration de la mécanique cochléaire.
La réalisation de tests comparatifs (audiométrie, éléctrocochléographie, potentiels
évoqués otolithiques myogéniques) effectués avant et aprés I'administration de la
substance hyperosmolaire permet de mesurer de maniére objective 'amélioration de
la fonction cochléaire.
2 substances sont principalement utilisées : le glycérol (per os) ou le mannitol (1V).
Ces tests ont un intérét diagnostique, mais également pronostique, un effet positif du
test étant prédictif d’'une bonne réponse aux traitements diurétiques.
Si la positivité de ce test a une spécificité élevée dans la maladie de Méniére, sa
sensibilité est relativement faible, évaluée a 60 %.
Cependant, I'absence d’anomalie a ces différentes explorations paracliniques ne
permet pas d’écarter le diagnostic de maladie pressionnelle. En effet, les symptémes
et signes cliniques de la maladie de Méniére étant fluctuants, la répétition des

explorations paracliniques s’avére le plus souvent nécessaire.

5) Diagnostics Différentiels

En dépit de ces critéres cliniques et paracliniques, les symptdmes associés aux
syndromes meéniériformes restent peu spécifiques et de nombreux diagnostics

différentiels existent, aussi bien otologiques (fistule périlymphatique, labyrinthite auto-
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immune, syndrome de Minor, schwannome vestibulaire) que neurologiques (SEP,
Susac syndrome, tumeur de la fosse postérieure) (23).

La fistule périlymphatique (FPL) peut mimer une maladie de Méniére, notamment dans
sa présentation clinique atypique ou les patients ne remplissent pas tous les critéres
diagnostiques de 'AAOHNS (PMD). Elle est définie comme une communication
anormale entre le liquide périlymphatique de I'oreille interne et le compartiment aérique
de l'oreille moyenne, a travers les fenétres rondes ou ovales. Découverte le plus
souvent dans un contexte post traumatique (traumatisme cranien, barotraumatisme),
ou aprés chirurgie de la platine, les symptdmes sont variables, aspécifiques et
fluctuants dans le temps (24). lls associent le plus souvent acouphénes, sensation
d’instabilité et plénitude d’oreille. La variabilité des présentations cliniques et 'absence
de test objectif en font un diagnostic difficile pour I'otologiste.

Ainsi, les nombreux diagnostics différentiels et le peu de spécificité clinique des
troubles cochléo-vestibulaires chroniques justifient la réalisation d’'une imagerie du
conduit auditif interne systématique chez ces patients afin de ne pas méconnaitre une
tumeur du CAIl (schwannome vestibulaire, méningiome, kyste arachnoidien ou
épidermoide, tumeur du sac endolymphatique) ou certaines pathologies cérébrales
telles que I'hypotension intra cranienne , la sclérose en plaque ou des pathologies
neuro-vasculaires (23). En effet, les troubles pressionnels affectant le secteur
endolymphatique peuvent étre primitifs (maladie affectant le secteur intra
labyrinthique) mais aussi secondaires notamment a la présence d’une tumeur au sein

ou au voisinage du labyrinthe et de ses structures de régulation.

23



B. Visualisation des structures endolymphatiques

en imagerie et protocole Hydrops

1) Début de I'imagerie de I’'endolymphe

Depuis peu, grace a 'amélioration de la résolution spatiale en IRM et la possibilité
d’'imager avec des champs magnétiques plus élevés, 'imagerie a pris une toute autre
dimension dans la prise en charge diagnostique des patients présentant un syndrome
Méniériforme. En effet, I'imagerie ne se limite plus a écarter des diagnostics
différentiels mais permet dorénavant d’analyser directement les structures
endolymphatiques et ainsi de donner des arguments positifs pour la maladie de
Méniere ou d’autres troubles intra labyrinthiques.

En 2007, Nakashima et al. sont les premiers a visualiser directement les structures
endolymphatiques chez ’lhomme en IRM en utilisant une injection intra-tympanique de
produit de contraste gadoliné (25).

Le produit de contraste pénetre en effet de maniére progressive dans le compartiment
périlymphatique par diffusion a travers les fenétres ronde et ovale, alors qu’il ne
pénétre pas dans le compartiment endolymphatique. Les structures endolymphatiques
peuvent alors étre visualisées par contraste négatif en comparaison a la périlymphe
qui les entoure qui apparaitra en hypersignal relatif.

En 2009, toujours par le biais d'une injection intra tympanique de gadolinium,
Nakashima et al proposent une premiére gradation de I'hydrops endolymphatique en
séparant alors I'hydrops cochléaire et I'hydrops vestibulaire (26) .

Un hydrops vestibulaire était considéré comme présent si le ratio entre la surface
occupeée par I'endolymphe au niveau du vestibule et la surface totale du vestibule était

supérieur a 33%.
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Un ratio similaire était utilisé entre la surface du canal cochléaire et la surface de la
rampe vestibulaire pour grader le degré d’hydrops cochléaire.

En 2010, Nakashima et al parviennent a visualiser I'hydrops endolymphatique en IRM
aprés une injection intraveineuse de gadolinium (27).

D’autres études ont permis d’améliorer la compréhension de la diffusion du gadolinium
et d’'optimiser le délai entre I'injection intra veineuse de gadolinium et I'acquisition des
images (28)(29) ,obtenant le meilleur contraste entre 3,5 et 4,5 h apreés l'injection.

En 2014, Barath et al proposent une classification en 3 stades séparant I'hydrops
cochléaire et vestibulaire (30).

Ainsi, la séquence FLAIR-Vista HR réalisée 4 heures apres l'injection de gadolinium
permet de visualiser les structures endolymphatiques via le contraste négatif obtenu
entre la périlymphe et I'endolymphe.

Une éventuelle dilatation des structures endolymphatiques peut ainsi étre objectivée
témoignant a priori de I'hydrops(31)(32).

D’autres techniques ont également été proposées afin de visualiser les structures
endolymphatiques. Venkatasamy et al (33) proposent ainsi d’utiliser une séquence 3D
T2 haute résolution centrée sur l'oreille interne permettant de visualiser directement le
saccule, sans nécessité d’injection de produit de contraste. Un saccule de taille >
1,6mm serait ainsi corrélé a la présence d’un hydrops sacculaire.

Le saccule étant 'une des structures les plus précocement touchée en cas d’hydrops
endolymphatique(34)(35), cela apparait comme un argument fort pour le diagnostic de
maladie de Méniere. Néanmoins, cette méthode apparait moins sensible et moins
spécifique que la séquence 3D Flair aprés injection de gadolinium dans la détection
de I'hydrops sacculaire (36). Elle a aussi I'inconvénient d’étudier uniquement le

saccule et ne permet pas d’étudier la prise de contraste associée.
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2) Le protocole Hydrops

Dérivée des premiéres constatations de Nakashima et al en 2007, Attye et al sont les
premiers a s’intéresser en France a I'imagerie de 'endolymphe.

lls proposent en 2017, un nouveau systéme de gradation de I'’hydrops (37) en séparant
notamment au niveau du vestibule le saccule et I'utricule.

La morphologie et la taille du saccule et de l'utricule sont analysées, permettant de
réaliser un ratio et de détecter une éventuelle inversion du rapport sacculo-utriculaire
(SURI en anglais = Saccule to Utricule Ratio Inversion; saccule devenant plus
volumineux que lutricule) qui apparait comme loutil le plus judicieux pouvant
témoigner d’'un hydrops endolymphatique et le plus spécifique pour le diagnostic de
maladie de Méniére.

En effet, I'hnydrops sacculaire défini par le SURI a l'avantage d’étre parfaitement
spécifique de la maladie de Méniére puisque non retrouve chez le sujet sain.

En revanche I'hydrops sacculaire défini par le SURI semble manquer de sensibilité
puisqu’il n’était présent que chez 50% des patients présentant une maladie de Méniére
définie dans I'étude d’Attye et al (37)(38).

En 2019, la classification de Bernaerts et al. (39) utilise le « grading » cochléaire semi-
quantitatif de I'équipe de Barath et al.(30) et y ajoute un grade d’hydrops sacculaire
supplémentaire (saccule de taille identique a l'utricule avec utricule et saccule encore
distinctement séparés) permettant d’augmenter a la fois la sensibilité et la spécificité
chez les patients porteurs d’'une maladie de Méniére (sensibilité de 85% et spécificité

de 92%) (Figures 8 et 9).
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Vestibule Normal : le saccule (petite
téte de fleche) et l'utricule (grosse téte
de fleche) sont visibles séparément et
représentent moins de la moitié de la
surface du vestibule

Hydrops vestibulaire de grade I : le
saccule (petite téte de fleche),
normalement le plus petit des deux
sacs vestibulaires, est devenu de taille
égale ou supérieure a l'utricule (grosse
téte de fleche) mais n’est pas encore
confluent avec l'utricule.

Hydrops vestibulaire de grade Il : il
existe une confluence entre l'utricule
et le saccule (téte de fléche) avec
persistance de liquide périlymphatique
autour (fléche).

Hydrops vestibulaire de grade Ill :
Il n’y a plus de liquide
périlymphatique visible (téte de
fleche). Il existe une oblitération totale
du vestibule. A noter dans ce cas, un
début de protrusion de I'utricule dans
la portion non ampullaire du canal
semi circulaire latéral (fléche).

Figure 8: Classification en 4 stades de I'hydrops sacculaire selon Bernaerts, d’apres “the value of
four stage vestibular hydrops grading and asymmetric perilymphatic enhancement in the
diagnosis of Meniére’s disease on MRI. Neuroradiology. avr 2019” (39)
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Cochlée normale : on peut
reconnaitre le septum (fleche)
séparant les rampes vestibulaire
et tympanique. Le canal
cochléaire est a peine visible.

Hydrops cochléaire de grade | :
Le canal cochléaire (scala média)
devient indirectement visible
comme un nodule noir faisant
saillie dans la rampe vestibulaire
(fleche).

Hydrops cochléaire de grade Il :
La rampe vestibulaire est
completement oblitérée par le
canal cochléaire dilaté (fléche).

Figure 9: Classification en 3 stades de I'hydrops cochléaire selon Bernaerts; d’aprés “the value of
four stage vestibular hydrops grading and asymmetric perilymphatic enhancement in the diagnosis
of Meniére’s disease on MRI. Neuroradiology. avr 2019 “(39)

En sus de la visualisation directe et de I'analyse morphologique des espaces

endolymphatiques sur les séquences 3D-FLAIR, l'acquisition retardée permet

également une analyse du rehaussement des structures périlymphatiques et ainsi

indirectement des éventuels anomalies de la barriere hémato-labyrinthique (40).

Des études récentes ont ainsi montré grace a la séquence 3D-FLAIR effectuée 4 h

aprés une administration intraveineuse de gadolinium une altération de la barriere
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hémato labyrinthique (BLB) au niveau de la cochlée et des CSC dans diverses
pathologies de l'oreille interne telles que la maladie de Méniere, I'otospongiose et les
fistules périlymphatiques (40)(41)(42).

Initialement proposé pour évaluer la morphologie de I'espace endolymphatique en
IRM, le «protocole hydrops» est désormais utilisé dans diverses indications dont les
patients atteints de névrite vestibulaire récurrente (40), d'aréflexie vestibulaire ou de
perte auditive neurosensorielle isolée (42).

D’autres études (23) ont montré que la séquence 3D-FLAIR avec acquisition retardée
aprés injection de gadolinium était également utile pour I'évaluation des diagnostics
différentiels des hydrops endolymphatiques chez des patients présentant des
symptémes cochléo-vestibulaires chroniques.

En effet, cette séquence permet de diagnostiquer diverses pathologies a la fois
otologiques (malformation de I'oreille interne, fistule périlymphatique) et neurologiques
(hypotension intracranienne, lésion de démyélinisation cérébrale, kyste de la fosse
postérieure).

L’'objectif de cette étude est d’évaluer I'apport de la séquence FLAIR-Vista HR 4
heures aprés injection de gadolinium en IRM 3 Tesla dans la prise en charge
diagnostique des patients présentant une maladie de Méniére définie ou un syndrome

méniériforme.
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II. Matériels et méthodes

A. Patients

Nous avons réalisé une étude rétrospective au sein d'une population de 159 patients
inclus au centre hospitalo-universitaire de Lille entre aolt 2017 et octobre 2019.

Tous les patients étaient adressés par le service d'otologie du méme centre pour une
suspicion de maladie de Méniere ou de syndrome ménieriforme devant la présence
de symptémes cochléo-vestibulaires chroniques, fluctuants dans le temps.
L’ensemble de notre population a bénéficié d'une IRM de l'oreille interne avec une
séquence 3D-FLAIR retardée apres injection de produit de contraste.

Nos patients ont été classés en 2 groupes selon la derniére classification en fonction
des criteres cliniques de la maladie de Méniére définie (MD) ou de la maladie de
Méniére probable (PMD) (4).

Tous les patients avaient déja réalisé préalablement une IRM « standard » de l'oreille
pour éliminer une pathologie rétrocochléaire, et celle-ci était considérée comme
normale.

Tous les patients dont la symptomatologie pouvait étre reliée a une autre pathologie

connue étaient exclus.
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B. Protocole IRM

Les examens IRM ont été effectués a 3 Tesla en utilisant une IRM Achieva® TX
(Philips Healthcare, Best, Pays-Bas) avec une antenne téte 32 canaux (SENSE). Nous
avons effectué une IRM tridimensionnelle (3D) par inversion de récupération par
atténuation des fluides (FLAIR) entre 4 et 5 heures aprés une dose intraveineuse
unique d'acide gadotérique (Dotarem®, Guerbet, Roissy Charles de Gaulle, France) a
une dose de 0,1 mmol / kg.

La séquence 3D-FLAIR a été réalisée avec des parametres d'acquisition de I'écho de
spin turbo isotrope (Vista®) isotrope. Les parameétres de la séquence 3D FLAIR Vista
sont résumeés en annexe 2.

Le protocole effectué chez tous les patients comprenait également au moins une
séquence FLAIR centrée sur le cerveau, une séquence T2 infra-millimétrique a haute
résolution (3D-DRIVE) et une séquence aprés injection de gadolinium pour exclure
tout autre diagnostic différentiel.

Les images ont été analysées par un radiologue expérimenté spécialisé en imagerie

téte et cou et un radiologue junior.

C. Analyse des images

Une premiére analyse était effectuée sur la morphologie des structures
endolymphatiques.

Un hydrops sacculaire était défini en présence d'une inversion du rapport sacculo-
utriculaire (SURI). Nous n’avons pas utilisé la derniére classification de I'hydrops
sacculaire en 4 stades de Bernaerts et al, ces recommandations étant parues a la fin

de notre étude.
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Une dilatation endolymphatique cochléaire était reconnue s'il y avait au moins deux
localisations nodulaires dans le canal endolymphatique de la cochlée (30)(43)(28).

La variable « dilatation endolymphatique » était définie comme acquise en cas de
dilatation d’'une des structures endolymphatiques (utricule, saccule, ampoules des
CSC, canal cochléaire) d’au moins une oreille.

Une dilatation endolymphatique était dite « isolée » si aucune autre anomalie
morphologique ou de rehaussement des structures endo ou périlymphatique n’était
visualisée a I'lRM.

En cas de non-visualisation d’'une des structures endolymphatiques (utricule, saccule
et ampoules des CSC), celle-ci était également notée.

Une atélectasie vestibulaire était définie comme un utricule et au moins 2 ampoules
des CSC non visible ou a peine visible (44).

Une analyse de I'aqueduc du vestibule a été effectuée pour chaque oreille, celui-ci
était considéré comme anormal s’il n’était pas visible.

Compte tenu des altérations de la barriere hémato labyrinthique (BHL) retrouvée dans
diverses pathologies otologiques dont la maladie de Méniére (41)(42), nous avons
également analysé sur chaque IRM la présence d'un rehaussement périlymphatique
(RP). Une évaluation visuelle a été réalisée sur la base du rehaussement des
structures labyrinthiques en séparant les rehaussements isolés du tour basal de la
cochlée (TB), du rehaussement de lI'ensemble des structures périlymphatiques
(canaux semi-circulaires, citerne périlymphatique, cochlée entiére) sur la séquence
3D-FLAIR retardée post-contraste.

Le « signe de fenétre ronde » (Round Window Sign, RWS) (45), qui est défini comme
un hypersignal isolé couvrant la fenétre ronde en utilisant la séquence 3D-FLAIR

retardée, a été proposé comme étant associé a la présence d’une fistule
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périlymphatique (FPL) en utilisant I'acquisition retardée.

Un scanner des rochers complémentaire a été pratiqué lorsqu'un RWS était détecté
pour analyser la fenétre ronde. Le scanner était classé comme positif si un
remplissage isolé de la fenétre ronde était détecté et négatif s'il n’y avait aucun

comblement de la fenétre ronde.

D. Analyses statistiques

Les paramétres qualitatifs ont été décrits en termes de fréquences et de pourcentages.
L’age des patients a été décrit en termes de moyenne et de déviation standard. La
normalité de I'age a été vérifiée graphiquement et testée a l'aide du test de Shapiro-
Wilk.

Les sujets ont été divisés en deux groupes selon le statut de la maladie : maladie de
Méniere définie et maladie de Méniere probable. La comparabilité des groupes a été
évaluée a l'aide d'un test du Chi-2 pour le sexe et a l'aide d'un test t de Student pour
l'age.

La présence des différents outcomes a été comparée entre les deux groupes a l'aide
d’'un modéle de régression logistique. Les odds ratio ainsi que leur intervalle de
confiance a 95% ont été calculés. Des analyses en sous-groupes selon la présence
d’'une dilatation endolymphatique ont été réalisées a I'aide d’'un modéle de régression
logistique (ou a l'aide d’'un test de Fisher exact en cas de séparation parfaite des
données).

Le niveau de significativité a été fixé a 5%. Les analyses statistiques ont été effectuées
a l'aide du logiciel SAS (SAS Institute version 9.4). Les statistiques ont été réalisées

par I'Unité de Méthodologie - Biostatistique du CHU de Lille.

33



Résultats

Nous avons analysé 159 IRM de différents patients (93 femmes, 66 hommes ; age

moyen = 52 ans +/- 35 ans).

Les 159 patients ont été divisés en deux groupes selon la classification MD actuelle

(4), 82 patients dans le groupe 1 « Maladie de Méniere Définie (MD) », 77 patients

dans le groupe 2 « Maladie de Méniéere Probable (PMD) » (Figure 10).

Les Figures 11 et 12 dénombrent les principales anomalies IRM retrouvées chez les

patients MD (Figure 11) et PMD (Figure 12).

Les tableaux 2, 3 et 4 exposent les principaux résultats de I'étude sur 'ensemble de la

population (Tableau 2), chez les patients présentant une dilatation endolymphatique

(Tableau 3) et chez les patients ne présentant pas de dilatation endolymphatique

(Tableau 4).
159 patients IRM
gado tardif
Figure 10 : Flow Chart des patients inclus.

159 patients ont été analysés (82 MD et 77 PMD).
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10 Anomalies de 2 avec réhaussement

4 RM N I I’Aqueduc du vestibule Ba dilst=uans o
ormales q endolymphatiques global de |a périlymphe=

isolées RP

13 avec dilatation 16 avec

endolymphatique 2 Atélectasies . 27 avec anomalie
Y p ! A utriculaires ou fehaussements de I'aqueduc du
isolée (hors TB isolé) T8

sacculaires vestibule

6 avec anomalie de
I'aqueduc du vestibule

Figure 11 : Principaux résultats IRM des patients appartenant au groupe MD

6 anomalies de 1 Atélectasie Avahatictemeonts
I'aqueduc du i i i e a
34 IRM q 17 avec dllstation 5 RP (hors TB isolé) 14 RWS sans utriculaire ou

vestibule sans endaimehaticie sans dilatation dilatation sacculaire sans uszliélzt‘:i;ins
dilatation | i endolymphatique dilatation X
endolymphatique ymphauq endolymphatique

endolymphatique endolymphatique

Normales

1 Atélectasie 3 avec anomalie de
2 RP (hors TB isolé) 4 avec RWS utriculaire ou I'aqueduc du vestibule
sacculaire

3 avec anomalie de I'aqueduc du
vestibule

Figure 12 : Principaux résultats IRM des patients appartenant au groupe PMD
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MD (n=82) PMD(n=77) ODDS RATIO* (IC p
95%)
Dilatation EndoL 66 (80%) 17 (22%) 14,56 (6,76 ;31,35)  <0,001
Dilatation 44(53%) 8 (10%) 9,99 (4,26 ; 23,39) <0,001
Sacc+Utric+Cochl
Dilatation Sacculaire 58 (71%) 11 (14%) 14,5 (6,54 ; 32,14) <0,001
(SURI)
Dilatation Utricule 47 (57%) 15 (19%) 5,55 (2,72 ; 11,33) <0,001
Dilatation Cochlée 60 (73%) 11 (14%) 16,36 (7,32 ;36,56)  <0,001
Dilatation Endol 25 (30%) 4 (5%) 8(2,63;24,31) 0,002
bilatérale
HS TB cochlée isole 16 (20%) 3 (4%) 5,98 (1,67 ; 21,44) 0,001
HS structures peril 8 (10%) 7 (9%) 1,08 (0,37 ; 3,14) 0,89(NS)
(hors TB cochlée
isolé)
HS FR 2 (2%) 18 (23%) 0,17 (0,05 ; 0,52) 0,002
Atelectasie Utriculaire 6 (7%) 2 (3%) 2,96 (0,58 ; 15,14)  0,19(NYS)
ou Sacculaire
Anomalie Aqueduc du 43 (52%) 12 (16%) 5,97 (2,81 ; 12,68) <0,001
vestibule
IRM normale 4 (5%) 34 (44%) 0,065 (0,02 ; 0,19) <0,001
Tableau 2 : Résultats IRM en fonction du statut MD/PMD sur les 159 patients analyseés.
Les valeurs sont présentées en fréquence (pourcentage).
*Les odds ratios sont exprimés pour le statut MD en fonction du statut PMD.
MD (N=66) PMD(N=17) ODDS RATIO* p
(IC 95%)
HS TB cochlée isolé 16 (24%) 0 NA 0,034
HS structures periL 6 (9%) 2 (12%) 0,75 (0,14 ;4,01) 0,74 (NS)
(hors TB cochlée
isolé)
HS FR 2 (3%) 4 (24%) 0,21 (0,05 ; 0,95) 0,043
Atélectasie 2 (3%) 1 (6%) NA NA
Utriculaire ou
Sacculaire
Anomalie Aqueduc 33 (50%) 6 (35%) 1,83 (0,61 ; 5,54) 0,28 (NS)
du vestibule
IRM normale 0 0 NA NA

Tableau 3 : Résultats IRM chez les patients présentant une dilatation endolymphatique

(n=83)

Les valeurs sont présentées en fréquence (pourcentage).
*Les odds ratios sont exprimés pour le statut MD en fonction du statut PMD
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MD (N=16) PMD(N=60) ODDS RATIO* p
(IC 95%)
HS TB cochlée isolé 0 3 (5%) NA
HS structures periL 2 (13%) 5 (8%) NA
(hors TB cochlée
isolé)
HS FR 0 14 (23%) NA 0,03
Atélectasie 4 (25%) 1 (2%) NA
Utriculaire ou
Sacculaire
Anomalie Aqueduc 10 (63%) 6 (10%) 15 (4,02 ;56,01) <0,001
du vestibule
IRM normale 4 (25%) 34 (57%) 0,26 (0,07 ; 0,88) 0,03

Tableau 4 : Résultats IRM chez les patients ne présentant pas de dilatation endolymphatique

(n=76)

Les valeurs sont présentées en fréquence (pourcentage).
*Les odds ratios sont exprimés pour le statut MD en fonction du statut PMD.

A. Age et Sexe

Il n’était pas retrouvé de différence significative en termes de sexe entre les deux

groupes.

En revanche, les patients du groupe PMD étaient significativement plus jeunes que

dans le groupe MD (moyenne d’age de 54,2 ans dans le groupe MD contre 48,4 ans

dans le groupe PMD ; p=0,01).

B. Hydrops endolymphatique

Sur les 159 patients analysés, 83 (52%) présentaient une dilatation des structures

endolymphatiques : 17 appartenaient au groupe PMD (soit 22% des PMD) et 66 au

groupe MD (soit 80% des MD).

Parmi eux 69 patients présentaient un SURI (58 MD et 11 PMD) (Figure 13).
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29 patients présentaient une dilatation des structures endolymphatiques de fagon
bilatérale (25 MD et 4 PMD). Parmi eux 11 présentaient une atteinte clinique
strictement unilatérale.

Sur les 76 patients qui ne présentaient pas de dilatation endolymphatique, 60
appartenaient au groupe PMD et 16 au groupe MD.

80% (66/82) des patients appartenant au groupe MD présentaient donc une dilatation
des structures endolymphatiques contre 22% (17/77) dans le groupe PMD.

Il existait donc, une différence significative en termes de dilatation endolymphatique
chez les patients MD et PMD (p<0,0001).

Dans le groupe MD, 66 patients sur 82 (80%) présentaient une dilatation d’au moins
une structure endolymphatique : 58 (71%) présentaient une dilatation sacculaire
(définie dans notre étude par un SURI), 60 (73%) une dilatation cochléaire, 47 (57%)
une dilatation utriculaire et 44 (53%) une dilatation des 3 structures.

Ces anomalies étaient également retrouvées de fagon significativement plus fréquente

dans le groupe MD (p<0,0001).

Figure 13 : Patient de 58 ans présentant des crises vertigineuses et une hypoacousie droite
fluctuante avec une surdité de perception droite en plateau a 35 dB (classé dans le groupe
MD).

Reconstruction coronale centrée sur le vestibule droit montrant une inversion du rapport
utriculo-sacculaire (SURI). Utricule schématisé en rouge et saccule en vert sur I'image de
droite.
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C. Anomalie de rehaussement des structures

périlymphatiques (RP)

15 patients (9,4%) présentaient des anomalies de rehaussement des structures
périlymphatiques (RP) (hors TB isolé) ; 8 appartenant au groupe MD et 7 au groupe
PMD (Figure 14).

Il n'existait pas de différence significative entre les groupes MD et PMD pour cette
variable.

Parmi les 8 patients appartenant au groupe MD, 6 présentaient une dilatation des
structures endolymphatiques associée.

Parmi les 7 patients appartenant au groupe PMD, 5 ne présentaient pas de dilatation

des structures endolymphatiques.
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Figure 14 : Patient de 53 ans, classé dans le groupe PMD, présentant une sensation
d’instabilité chronique avec une hypoacousie bilatérale d’évolution sévére.

L’IRM montre un rehaussement de I'ensemble des structures périlymphatiques prédominant
du cété gauche.

D. Rehaussement isolé du tour basal de la cochlée

(TB)

19 patients présentaient un rehaussement isolé du tour basal de la cochlée sans autre
anomalie de rehaussement des autres structures labyrinthiques : 16 appartenant au
groupe MD (soit 20% des MD) et 3 au groupe PMD (soit 4% des PMD) (p<0,0001)
(Figure 15).

Parmi les patients présentant une dilatation des structures endolymphatiques, cette

anomalie était plus frequemment retrouvée dans le groupe MD (p=0,034).
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Figure 15 : Rehaussement isolé du tour basal de la cochlée droite chez un patient présentant
une maladie de Méniére droite.

E. Atélectasie utriculaire ou sacculaire

8 patients présentaient une non-visualisation de [l'utricule ou du saccule; 6
appartenant au groupe MD et 2 au groupe PMD (p=0,1924, NS) (Figures 16 et 17).
Parmi eux, 3 présentaient une dilatation des structures endolymphatiques (2
appartenant au groupe MD et 1 au groupe PMD).

Une atélectasie utriculaire isolée n’était retrouvée que chez un seul patient, celui-ci

appartenant au groupe MD.
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Figure 16 : Patiente de 67 ans présentant des symptémes auditifs peu marqués avec
cliniquement un déficit vestibulaire unilatéral gauche, portant uniquement sur le nerf
vestibulaire supérieur.

L’IRM ne permet pas de visualiser 'utricule du cété gauche en rapport avec une probable
atélectasie utriculaire.
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Atélectasie saccule

Figure 17 : Reconstructions coronales centrées sur le vestibule droit chez 3 patients
différents permettant de montrer un vestibule morphologiquement normal avec un utricule
plus volumineux que le saccule, une inversion du rapport sacculo-utriculaire (SURI) et une
non-visualisation du saccule.

F. Anomalie de I'aqueduc du vestibule

Chez 55 patients I'aqueduc du vestibule n’était pas visualisé (35%) : 43 dans le groupe
MD (52% des MD) et 12 dans le groupe PMD (15,6% des PMD) (Figure 18).

Cette anomalie était significativement associée au groupe MD (p<0,0001).

En présence d’'une dilatation endolymphatique, il n’était plus retrouvé de différence
significative entre les 2 groupes.

En revanche, chez les patients ne présentant pas de dilatation endolymphatique, la
non-visualisation de I'aqueduc du vestibule était significativement associée au groupe
MD (p<0,0001).

Parmi les 43 patients MD présentant une anomalie de I'aqueduc du vestibule en IRM,

33 présentaient une dilatation endolymphatique.
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Parmi les 12 patients PMD présentant une anomalie de 'aqueduc du vestibule en IRM,

6 présentaient une dilatation endolymphatique.

Figure 18 : Coupes axiales centrées sur le vestibule chez 2 patients différents montrant un
aqueduc du vestibule bien visible chez un sujet « sain » contrastant avec l'absence
d’aqueduc du vestibule visible a la partie postérieure du rocher chez un patient MD.
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G. Signe de la fenétre ronde (RWS)

Sur les 159 patients analysés, nous avons trouvé 20 patients (12,6%) avec un
hypersignal de la fenétre ronde, une oreille affectée chez 19 patients et deux oreilles
affectées chez 1 patient sans autre hypersignal de I'oreille moyenne, évocateur de
fistule périlymphatique (FPL).

Sur ces 20 patients avec RWS (14 femmes et 6 hommes, &ge moyen = 51), 18 ont été
classés dans le groupe PMD et seulement 2 dans le groupe MD (Figure 19).

La présence d’'un RWS était significativement associée au groupe PMD (p=0,002) et
il s’agissait de 'anomalie la plus frequemment retrouvée chez les patients PMD ne
présentant pas de dilatation endolymphatique (14/60, 23%).

Les autres séquences IRM (séquence infra-millimétrique 3D-DRIVE et séquence
pondérée T1) étaient normales, aucun comblement n’était détecté en regard de la FR
en particulier sur la séquence DRIVE.

Le scanner complémentaire a détecté un comblement isolé de la fenétre ronde sans
autre comblement de I'oreille moyenne dans 14/20 cas (70%), 6 sur 20 cas (30%) ne

présentaient aucun comblement de la fenétre ronde du scanner (Figure 20).
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159 patients
ELELES

82 patients 77 patients
Méniére Définie (MD) Meniére Probable (PMD)

2(2,4,%) patients avec 18 (23%) patients avec
Round Window Sign (RWS) Round Window Sign (RWS)

20 patients
avec RWS

. 2 patients avec RWS 2 patients avec RWS,
2 patients avec RWS

14 patients et SURI SURI et
: et réhaussement .
avec RWS isolé . sans réhaussement réhaussement
du tour basal de cochlée i ’ ,
périlymphatique du tour basal de cochlée

6 patients opérés: 2 patients opérés:
FPL confirmée aucun patient opéré FPL confirmée aucun patient opéré
chirurgicalement chirurgicalement

Figure 19 : Répatrtition des patients présentant un RWS et signes associés.

20 patients avec un RWS
en faveur d'une FPL

20 patients (100%) ont
eu un scanner du rocher
complémentaire

14 (70%) avec un 6 (30%) sans
comblement de la FR au comblement de la FR au
scanner scanner

6 patients opérés: 2 patients opérés:

FPL confirmée FPL confirmée
chirurgicalement chirurgicalement

Figure 20 : Résultats du Scanner chez les patients présentant un RWS en IRM et
confrontation aux cas opérés.
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Figure 21 : Patient ayant des antécédents de maladie de Méniére probable gauche. La
séquence 3D-FLAIR montre un hypersignal focal au niveau de la fenétre ronde gauche. La
fistule périlymphatique a été prouvée chirurgicalement avec une manouvre de Valsalva
effectuée pendant la chirurgie.

47



Figure 22 : Méme patient qu’a la figure 21, la séquence 3D-DRIVE est normale sans
anomalie significative en regard de la fenétre ronde (fleche).
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Figure 23 : Méme patient qu’aux figures 21 et 22 ; La tomodensitométrie de Il'oreille gauche,
centrée au méme niveau (fenétre ronde) ne montre aucune anomalie significative,
notamment pas de remplissage de la niche de la fenétre ronde (fleche).

Parmi les 20 patients présentant un hypersignal de la fenétre ronde, 8 patients (40%)
ont bénéficié d’'une intervention chirurgicale et une fistule périlymphatique a été
confirmée pendant l'intervention dans tous les cas. La décision chirurgicale a été prise
pour ces 8 patients par I'équipe otologique en raison d'une symptomatologie
vertigineuse trés invalidante, non améliorée par les traitements diurétiques habituels

utilisés dans le traitement de I'hydrops endolymphatique.
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Dans 3 cas, le chirurgien a trouvé une trés petite fistule, parmi eux, 2 n'ont été
détectées que par une manceuvre de Valsalva effectuée par I'anesthésiste. Dans les
5 derniers cas opérés, le chirurgien a trouvé un aspect suintant de la fenétre ronde.
Pour 2 patients parmi les 8 opérés avec confirmation de la FPL, le scanner était normal
sans aucun comblement de la FR (Figures 21 a 23).

Un patient sur les 8 patients traités chirurgicalement présentait un antécédent de

barotraumatisme.

Figure 24 : Patiente ayant des antécédents de vertiges chroniques et d'acouphenes
adressée pour des symptémes ménieriformes. La séquence 3D-FLAIR montre un signal
focal élevé en regard des deux fenétres rondes. L'observation chirurgicale a révélé une
fistule périlymphatique bilatérale.
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H. IRM normale

38 patients (23,8%) présentaient une IRM interprétée comme normale ; parmi-eux 34
appartenaient au groupe PMD (soit 44% des PMD) et 4 au groupe MD (soit 4,8% des
MD) (Figure 25).

Une IRM normale était significativement associée au groupe PMD (p<0,0001).

Une anomalie était retrouvée en IRM dans 43% des cas (26/60) chez les patients

PMD ne présentant pas d’hydrops endolymphatique, avec en premier lieu la

présence d’'un RWS (14/60, 23%).
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Figure 25 : IRM « normale » avec un utricule bien visible et non dilaté situé a la partie
supérieure du vestibule et un saccule plus petit visible sur les coupes sous-jacentes. A noter
que les aqueducs du vestibule sont bien visualisés a la partie postérieure des rochers.
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IV. Discussion

Notre étude montre l'intérét primordial du protocole hydrops dans la prise en charge
diagnostique des patients présentant un syndrome méniériforme ; permettant a la fois
de conforter le clinicien dans son diagnostic de maladie de Méniére ou au contraire de
I'orienter vers d’autres désordres des structures intra labyrinthiques.

Notre étude a permis de détecter des anomalies a I'IlRM chez 121 patients sur 159
patients (76%), adressés pour symptdmes cochléo vestibulaires chroniques dont

101/159 (63,5%) autres qu’un hydrops isolé.

A. SURI et Hydrops endolymphatique

Dans notre étude, 83 patients présentent une dilatation des structures
endolymphatiques, dont 66 patients appartenant au groupe MD.

La sensibilité de I'IRM pour le diagnostic de maladie de Méniére est donc de 80 % si
I'on prend comme critére IRM la présence d’une dilatation endolymphatique et de 71%
si 'on prend comme critére IRM I'inversion du rapport sacculo -utriculaire (SURI).

De plus, on peut estimer que la sensibilité aurait été améliorée en utilisant la derniére
graduation en 4 stades de I'hydrops sacculaire proposée par Bernaerts et al(39).
Cela montre la bonne corrélation entre la dilatation endolymphatique visualisée en IRM
et le diagnostic clinique de maladie de Ménieére (37).

Le protocole Hydrops apparait donc comme un outil intéressant pour le clinicien,
permettant d’apporter des informations objectives sur la présence d'un hydrops

endolymphatique, et ainsi de le conforter dans son diagnostic de maladie de Méniere.
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Un autre avantage réside dans la possibilité de pouvoir localiser l'oreille la plus
touchée, notamment chez des patients chez qui la latéralisation de la maladie est
cliniquement difficile, et ainsi guider un éventuel geste thérapeutique local (injection
intra tympanique de corticoide ou de gentamycine par exemple).

29 patients présentaient une dilatation endolymphatique de fagon bilatérale dont 11
patients sans critére clinique pouvant orienter vers une éventuelle bilatéralisation de
la maladie.

L’IRM pourrait donc étre un outil intéressant dans le diagnostic précoce d’'une possible
bilatéralisation de la maladie. Cela apparait particulierement utile notamment lorsqu’un
traitement invasif est envisagé en cas de déstabilisation d’'une maladie de Méniére
unilatérale ancienne.

La découverte d’'une atteinte bilatérale a I'lRM permettrait donc dans certains cas de
changer d’attitude thérapeutique et d’envisager un traitement moins invasif chez des
patients en indication initiale de neurectomie vestibulaire.

De méme, il est intéressant de noter que 17 patients ne remplissant pas les critéres
cliniques de maladie de Méniére (appartenant au groupe PMD) présentent une
dilatation des structures endolymphatiques en IRM, témoignant d’'une probable

pathologie dyspressionnelle des liquides de l'oreille interne.

B. Atélectasie vestibulaire et Non visualisation

du saccule

1) Atélectasie vestibulaire

Initialement décrite sur des études histologiques en 1988, par Merchant et Schuknecht
(46), I'atélectasie vestibulaire a été recemment étudiée en IRM en utilisant le protocole

hydrops chez des patients présentant des symptdomes cochléo vestibulaires
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unilatéraux atypiques (47). Elle se définit sur la séquence 3D FLAIR tardive, aprés
injection de gadolinium, comme un utricule et au moins 2 ampoules des CSC, non
visibles ou a peine visibles.

Si tous les cas d’atélectasie vestibulaire décrits étaient initialement unilatéraux, Eliezer
et al ont récemment démontré la présence d’'une atélectasie vestibulaire bilatérale
(affectant uniquement l'utricule et les ampoules des CSC, sans atteinte du saccule)
chez 50% des patients présentant cliniquement une atteinte vestibulaire bilatérale,
avec aréflexie vestibulaire (44).

Dans notre étude, seul un patient (0,6%) présentait une atélectasie vestibulaire
(utriculaire) en IRM. Il appartenait au groupe MD et présentait une symptomatologie
vestibulaire prédominante, avec des épisodes transitoires de crises vertigineuses.
Par ailleurs, chez ce patient aucune dilatation des structures endolymphatiques n’était
retrouvée en imagerie.

Cette non-visualisation de I'utricule pourrait jouer un réle dans la symptomatologie des
patients comme en témoigne la bonne corrélation entre les explorations vestibulaires
et les données de I'imagerie. En effet, dans I'étude d’Eliezer et al (44), 90% des
patients avec une atélectasie utriculaire en imagerie, présentaient un déficit isolé sur
les capteurs vestibulaires supérieurs (absence de réponse aux PEOMOo).

C’est également le cas dans notre étude, ou le patient présentait un déficit unilatéral
isolé des fonctions vestibulaires supérieures.

S’il semble exister un lien entre l'atélectasie utriculaire en imagerie et la
symptomatologie vertigineuse des patients, comme en témoigne les bonnes
corrélations radio-cliniques, son mécanisme physiopathologique demeure mal connu

et sa relation avec la maladie de Méniére reste a préciser.
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S’agit-il d’'une anomalie primitive de cette partie de 'endolymphe (utricule et ampoules)
ou s’agit-il d’'une conséquence d’un trouble pressionnel dans le cadre d’'une maladie
de Méniére ?

Cette atélectasie de l'utricule est-elle la cause primitive de la dysfonction vestibulaire,
ou la conséquence d'une déafférentation des cellules utriculaires secondaire a la
dysfonction vestibulaire chronique ?

Les données de la littérature semblent plutét en faveur de la premiere hypothése , une
entité isolée sans rapport avec la maladie de Méniere responsable des symptémes
vestibulaires, certains patients présentant une atélectasie vestibulaire en imagerie trés
précocement aprés le début des symptdmes (<10j)(44).

Notre étude montre que cette entité peut étre retrouvée chez des patients remplissant
tous les criteres d’'une maladie de Méniére définie.

Il est légitime de se poser la question de l'intérét d’'un éventuel traitement anti
osmotique chez ces patients ne présentant pas d’hydrops endolymphatique mais au
contraire un collapsus du vestibule supérieur.

Un traitement d’emblée plus agressif sur la fonction vestibulaire pourrait se discuter en
fonction de la perte auditive et de l'intensité des vertiges (injection intra tympanique de
gentamycine, neurectomie vestibulaire), afin de permettre une compensation centrale

secondaire et d'améliorer la symptomatologie vertigineuse.

2) Non visualisation du saccule

Le saccule n’a pas été visualisé chez 7 patients dans notre étude (4,4%). 5 patients
appartenaient au groupe MD et 2 au groupe PMD.
Récemment plusieurs études ont décrit cette nouvelle entité en utilisant le protocole

hydrops. Dans une étude cas-témoins, Attye et al. ont rapporté 3 patients atteint de
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MD sans saccule visible (NVS) du méme cété, ou du coté controlatéral a la maladie
clinique (37).

Récemment, Eliezer et al (48) ont démontré 'absence de saccule visible en IRM chez
28 patients sur 400 (7%) présentant des symptdomes cochléo vestibulaires variés,
reliés a diverses pathologies (surdité neurosensorielle isolée pour la moitié, maladie
de Méniére, syndrome de Minor, FPL...)

3 théories sont avancées pour expliquer I'absence de visualisation du saccule chez

ces patients :

-Théorie de la fistule

Chez les patients atteints d’hydrops endolymphatique, certaines ruptures peuvent se
produire au sein de I'espace endolymphatique dilaté conduisant a une fuite de
potassium des espaces endolymphatiques vers les espaces périlymphatiques et
provoquant les symptémes de la crise. Les fistules, qui correspondent a des ruptures
non cicatrisées, peuvent étre responsables de la perte auditive neurosensorielle
progressive.

Cette théorie de la fistule entre saccule et espace périlymphatique est corroborée par
des rapports histopathologiques de sujets atteints de MD effectués dans les années
70s par Kimura, Ruther et Schuknecht (49)(50). En effet sur les 46 oreilles avec
hydrops endolymphatique analysées, ces derniers avaient retrouvé 18 fistules
principalement situées entre le saccule et I'espace périlymphatique.

Dans I'étude d’Eliezer et al (48) parmi les patients dont le saccule n’était pas
visualisé (NVS) en imagerie, 57,1% présentaient un hydrops cochléaires associé , ce
qui corrobore une corrélation entre hydrops endolymphatique et probable fistule

sacculaire.
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Dans notre étude, seuls 3 patients sur 7 (43%) présentaient une dilatation cochléaire
associée a la non-visualisation du saccule.

- Théorie de I'atélectasie (collapsus sacculaire)

¢ Associé a I'hydrops cochleaire :
Il a été montré en anatomopathologie que certains patients présentant un
hydrops cochléaire pouvait présenter un collapsus du saccule et du ductus
reuniens (qui relie la partie basse du saccule et le canal cochléaire) du fait de
la dilatation du caecum vestibulaire du canal cochléaire(51).

¢ Non associé a I'hydrops :
L’effondrement pathologique de la cochlée et du saccule peut également étre
observé dans diverses maladies et dans des malformations congénitales. Il se
caractérise par une atrophie diffuse de I'organe de Corti, une atrophie de la

macule sacculaire et un effondrement de la paroi sacculaire.

- Théorie de la prise de contraste intra sacculaire ou « sacculite » :

Une altération de la BHL pourrait étre a I'origine d’'une prise de contraste du saccule
qui ne serait donc plus visible sur la séquence 3D FLAIR apreés injection de
gadolinium. Une altération de la barriere séparant I'endolymphe de la circulation
sanguine a en effet déja été retrouvée notamment dans les suites de traumatismes
acoustiques (52). Cependant cette derniére théorie apparait moins plausible, une
altération de la barriére endolymphe-circulation sanguine aurait tendance a affecter

'ensemble des structures endolymphatiques et non pas le saccule de fagon isolé.

La non-visualisation du saccule semble ainsi multifactorielle, pouvant étre retrouvée
dans différentes entités cliniques (pathologie dyspressionnelle de I'oreille interne,

syndrome malformatif).
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Notre étude n’a pas permis de confirmer le lien semblant exister entre non-
visualisation du saccule et hydrops endolymphatique ; probablement par manque de
puissance statistique.

Les données de la littérature laissent présager d’un possible lien entre non-
visualisation du saccule et hydrops cochléaire chez les patients présentant des
symptémes cochléaires et/ou vestibulaires chroniques, pouvant témoigner de

I'origine dyspressionnelle de cette anomalie.

C. Anomalie de rehaussement des structures

périlymphatiques

1) Tour basal de la cochlée (TB)

Dans notre étude 19 patients (12%) présentaient un rehaussement anormal du tour
basal de la cochlée dont 16 présentaient un hydrops endolymphatique.

16 appartenaient au groupe MD et 3 au groupe PMD.

Il est intéressant de noter que 'ensemble des 16 patients appartenant au groupe MD
présentaient une dilatation des structures endolymphatiques associée.

En revanche, les 3 patients PMD qui présentaient un rehaussement isolé du tour basal
de la cochlée ne présentaient pas de dilatation des structures endolymphatiques.
Autrement dit, I'ensemble des patients MD qui présentaient un rehaussement isolé du
tour basal de la cochlée présentaient un hydrops endolymphatique en IRM.

Ainsi, la variable dilatation endolymphatique + HS TB cochlée est spécifique a 100%
pour le diagnostic de maladie de Méniere. Ces chiffres sont concordants avec ceux de

la littérature (38) (Bernaerts et al retrouvant une spécificité de 97%).
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Plusieurs théories ont été évoquées pour expliquer cette anomalie :

- une rupture de la membrane de Reissner aprés distension excessive du canal
cochléaire, ce qui provoquerait une communication entre le canal cochléaire et la
rampe vestibulaire (563) . Cette théorie apparait peu probable compte tenue de la
présence d’'un rehaussement du tour basal de la cochlée chez de nhombreux patients
ne présentant ni hydrops cochléaire ou vestibulaire.

- une augmentation de la perméabilité de la barriere hémato-labyrinthique au niveau
des stries vasculaires (41). Cette théorie apparait plus plausible car un rehaussement
des structures labyrinthiques est retrouvé chez de nombreux patients présentant des
anomalies cochléo vestibulaires variées (symptémes vestibulaires bilatéraux (44),
névrite vestibulaire, syndrome de Minor, FPL, surdité brusque idiopathique...)(40)(41))
En outre, I'analyse en microscopie électronique a récemment permis de révéler des
changements pathologiques au sein des constituants cellulaires de la barriére hémato-
labyrinthique chez des patients atteints de maladie de Méniére, indiquant que
I'altération de la perméabilité de la BHL pourrait étre 'un des éléments déclencheurs
de I'hydrops endolymphatique dans la maladie de Méniéere (54).

Un rehaussement périlymphatique augmenté dans l'oreille interne affectée des
patients atteints de maladie de Méniére a été noté dans plusieurs études d'imagerie
(41)(42) , et il semblerait que le rehaussement isolé du tour basal de la cochlée au
niveau de l'oreille atteinte soit une caractéristique plus souvent retrouvée dans la
maladie de Méniere que dans les autres entités cliniques (41).

Bernaerts et al. ont ainsi reccemment intégré la prise de contraste du tour basal de la
cochlée dans l'algorithme diagnostique des maladies de Méniére unilatérales (39)

(Figure 26) . Un rehaussement isolé du tour basal de la cochlée du c6té de l'oreille
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pathologique, semble étre un des critéres les plus spécifiques pour le diagnostic de
maladie de Méniére, méme en 'absence de SURI.

Notre étude concorde avec cette hypothése, 84 % des patients présentant cette
anomalie (16/19) étant classés dans le groupe maladie de Méniere définie (MD).
Chez les 3 patients PMD présentant cette anomalie, celle-ci était retrouvée du coté de
I'oreille symptomatique. Il est donc légitime de se poser la question d’'une Maladie de
Méniére chez ces patients (cf algorithme de Bernaerts), d’autant plus que 2 d’entre

eux présentaient un aqueduc du vestibule non visible en IRM.

Syndrome
Ménieriforme unilatéral

PDC du TB de la cochée

< au coté controlatéral = au coté controlatéral > au coté controlatéral

Normal Hydrops vestibulaire

Figure 26 : Algorithme décisionnel proposé par Bernaerts et al (39) devant une prise de
contraste du tour basal de cochlée dans un contexte de suspicion de maladie de Méniere
unilatérale
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2) Rehaussement périlymphatique RP (hors TB cochlée
isolé)

Dans notre étude, 15 patients présentaient des anomalies de rehaussement des
structures périlymphatiques (rampes cochléaires, citerne périlymphatiques, canaux
semi circulaires).
Parmi eux 8 présentaient une dilatation des structures endolymphatiques associée.
Parmi ces 8 patients, 4 avaient des antécédents d’injection intra tympanique de
gentamycine.
Plusieurs études ont montré une corrélation entre antécédent d’injection intra
tympanique de gentamycine et anomalie de rehaussement des structures
périlymphatiques en IRM (23). Ces anomalies seraient la conséquence d'une
altération de la barriere hémato labyrinthique induite par ['ototoxicité de la
gentamycine.
Comme suggeéré dans de nombreuses études, la barriére hémato labyrinthique semble
altérée dans la maladie de Méniére.
Un rehaussement périlymphatique dans l'oreille interne affectée des patients atteints
de MD a été noté dans plusieurs études d'imagerie (42)(29)(41) . Tagaya et al. ont
méme noté une corrélation entre le rehaussement périlymphatique et le grade
d’hydrops (41).
Si le rehaussement isolé du tour basal de la cochlée du cété de I'oreille pathologique
semble étre un des critéres les plus spécifiques pour le diagnostic de maladie de
Méniere (38), le rehaussement des autres structures périlymphatiques (citerne
périlymphatique, canaux semi circulaires) ne semble pas étre spécifique de la maladie
de Méniére et peut étre retrouvé dans d’autres entités cliniques (symptémes
vestibulaires bilatéraux(45), surdité neurosensorielle aigue (42), névrite vestibulaire

aigue(40) (55)).
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Chez les 7 patients présentant un rehaussement des structures périlymphatiques sans
dilatation endolymphatique, 5 appartenaient au groupe PMD. Il est probable que ces
patients ne présentent pas une maladie de Méniére mais de possibles séquelles de
pathologies labyrinthiques variées (séquelles de névrite vestibulaire, autre pathologie
labyrinthique ?) et que la symptomatologie vestibulo-cochléaire soit liée, non pas a
une pathologie de I'endolymphe, mais a une pathologie de la périlymphe (PP).

Nous n’avons volontairement pas utilisé le terme de « périlymphite » chez ces patients
qui sous-tend un mécanisme inflammatoire et une survenue aigue des symptomes.
Ces altérations de la BHL chez ces patients présentant des symptémes cochléo
vestibulaires chroniques devront faire I'objet d’études complémentaires afin de mieux
les caractériser; s’agit-il pour la plupart d’entre eux de séquelles de névrites
vestibulaires aigues ou de réelles altérations chroniques de la périlymphe (origine
auto- immune, autre ...) ?

La mise en place d’un traitement anti osmotique apparait peu adapté chez ces patients
qui ne présentent pas d’hydrops endolymphatique mais une probable pathologie de la
périlymphe.

D’autres thérapeutiques (neurectomie vestibulaire, injection de gentamycine) peuvent
alors se discuter dans le but de diminuer la symptomatologie vertigineuse qui est

souvent au premier plan chez ces patients.

D. Anomalie de I'aqueduc du vestibule (AV)

Une altération dans le fonctionnement du sac endolymphatique ou de I'aqueduc du
vestibule jouerait un réle clé dans la pathogenése d'hydrops endolymphatiques (56)
comme en atteste le modéle expérimental d’hydrops endolymphatique développé par

Kimura et Schuknecht consistant en une occlusion de I'aqueduc du vestibule (57).
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Plusieurs études ont montré que les patients atteints d’'une maladie de Méniere
présentaient des aqueducs du vestibule rétrécis, plus petit ou absent(58)(59)(60)(61).
L’'une des hypothéses avancée repose sur l'augmentation de la densité calcique dans
les oreilles hydropiques, retrouvée a la fois au sein de I'endolymphe (53) mais
également autour du cartilage entourant 'aqueduc du vestibule (62).

Attye et al (63) ont méme montré récemment que les anomalies de I'aqueduc du
vestibule pourraient étre plus fréquentes que I'hydrops sacculaire chez les patients
atteints de maladie de Méniére (sensibilité de 90% pour une anomalie de I'aqueduc du
vestibule VS 50% pour SURI) et que ces anomalies touchaient aussi bien les oreilles
asymptomatiques que symptomatiques.

Nos chiffres sont inférieurs a ceux de Attye et al, avec seulement 52% de patients MD
présentant une anomalie de I'aqueduc en IRM. Cette différence peut étre expliquée du
fait que seuls les patients ou 'aqueduc du vestibule n’était pas visualisé en IRM étaient
considérés comme pathologiques dans notre étude alors qu’Attye et al ont décomposé
les anomalies de l'aqueduc du vestibule en 2 grades dans leur étude : grade |
(aqueduc visible mais discontinu) et grade Il (aqueduc du vestibule non visible). Nos
chiffres deviennent alors concordants puisque dans leur étude 47,5% des patients MD
présentaient un aqueduc du vestibule indétectable (grade Il) et 52% dans notre étude.
Cette différence de cotation fait baisser la sensibilité de ce signe mais il en augmente
sa spécificité.

En effet si les anomalies de I'aqueduc du vestibule sont rapportées chez environ 35%
des sujets sains (64), sa non-visualisation n’a été retrouvée que chez 12,5% des

volontaires sains dans I'étude d’Attye et al (63).
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Ainsi, un aqueduc du vestibule indétectable en IRM semble étre un signe assez
spécifique (de l'ordre de 87,5% selon I'étude d’Attye et al) d’'une pathologie
dyspressionnelle du labyrinthe.

Un hydrops endolymphatique était retrouvé chez 71% (39/55) des patients présentant
un aqueduc non visible en IRM.

Une étude récente réalisée par scanner retrouve des chiffres encore supérieurs avec
93% des patients présentant un hydrops lorsque I'aqueduc du vestibule n’était pas
visualisé en scanner (65).

Il est intéressant de noter que chez les patients ne présentant pas de dilatation
endolymphatique en IRM, une anomalie de I'aqueduc du vestibule était retrouvée de
maniére significative chez les patients MD (p<0,0001).

Sur les 16 patients MD qui ne présentaient pas de dilatation endolymphatiques (20%
des MD, 16/82), 10 présentaient un aqueduc du vestibule non visible en IRM.

Ainsi, en prenant compte la non-visualisation de 'aqueduc du vestibule comme second
critere diagnostic, la sensibilité de I'lRM monte a 92,5% dans notre étude pour le

diagnostic de maladie de Méniére (Figure 27).
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Suspicion
clinique : MD

IRM : Dilatation
endolymphatique

OUI (80%) NON (20%)

IRM : Aqueduc du
MD (92,5%) vestibule non
visible

0OUI (12,5%) NON (7,5%)

Autre diagnostic
(7,5%)

Figure 27 : Algorithme décisionnel proposé chez les patients MD en fonction des résultats
IRM

L’intérét chez les patients PMD ne présentant pas de dilatation endolymphatique
semble plus limité puisque 10% d’entre eux (6/60) présentaient un aqueduc du
vestibule non détectable en IRM, chiffre proche de ceux retrouvés dans une population
de volontaires sains (12,5%).

Ces constatations peuvent s’avérer utiles, notamment lorsqu’'une chirurgie du sac
endolymphatique est envisagée lors d’'une symptomatologie vestibulaire réfractaire
aux traitements médicamenteux. En effet, une telle chirurgie pourrait s’avérer moins
efficace en cas d’ossification compléte de 'aqueduc du vestibule.

En cas d’aqueduc du vestibule non visible, la neurectomie vestibulaire chez les
patients avec un niveau d'audition préservé ou I'administration intra-tympanique de
gentamycine chez ceux avec une perte auditive sévére pourrait étre des traitements

alternatifs.
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E. Fistule périlymphatique (FPL)

Notre étude met en évidence l'intérét de I''RM 3D-FLAIR retardée post-contraste dans
la détection de fistule périlymphatique dans une population de patients présentant des
symptémes cochléo-vestibulaires chroniques évocateurs d'une maladie de Méniére ou
d'une maladie de Méniere atypique (45).

En effet, 5% (8/159) des patients de notre étude avaient une fistule périlymphatique
confirmée chirurgicalement, et potentiellement 12% (20/159) peuvent avoir une FPL
basée sur les résultats de I''RM.

Ce nombre est Iégérement plus élevé que dans I'étude Attye et al (1,6%) (66). Cela
peut s'expliquer du fait que, seuls les patients avec un diagnostic défini de MD selon
les derniéres recommandations de I' AAO-HNS (4) ont été inclus dans leur étude, alors
que les patients présentant une probable maladie de Méniere (PMD) ont également
été inclus dans notre étude.

C'est en effet dans ce groupe de PMD que I'on retrouve la grande majorité des patients
présentant un RWS : 18 FPL sont suspectées dans le groupe des 77 PMD (23%),
alors que seulement 2 (2,4%) sont suspectées dans le groupe des 82 MD.
Potentiellement, 23% des patients présentant une Maladie de Méniére probable
peuvent avoir une FPL et non une véritable maladie de Méniére.

Dans notre étude, un seul patient sur les 8 traités chirurgicalement a des antécédents
de barotraumatisme qui est un facteur de risque bien connu de FPL.

La FPL, rarement rapportée en l'absence de traumatisme ou de barotraumatisme,
pourrait ainsi étre I'une des principales étiologies responsables de la symptomatologie
vertigineuse chez les patients classés comme PMD. Le caractére fluctuant des
symptémes pourrait s'expliquer par une fistule intermittente avec un suintement trés

subtil de liquide périlymphatique.
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On peut émettre I'hypothése que le délai entre l'injection de gadolinium et I'acquisition
des images IRM permet au gadolinium de s'accumuler lentement dans l'espace
périlymphatique et pourrait expliquer la meilleure sensibilité de cette séquence pour la
détection de FPL, notamment en cas de faible fuite (suintement). En effet,
'accumulation progressive de gadolinium a travers la fenétre ronde permettrait
d'obtenir un signal élevé a ce niveau, facilitant la détection de la FPL. Cela pourrait
expliquer la sensibilité plus élevée de la séquence 3D-FLAIR par rapport a la séquence
DRIVE qui n‘a montré aucune anomalie significative.

Fait intéressant, dans deux cas opérés (2/8), la fistule périlymphe a été détectée en
IRM alors qu'il n'y avait aucune anomalie au scanner du rocher suggérant une
sensibilité plus élevée de I''RM 3D-FLAIR retardée post-contraste que la TDM pour la
détection de cette pathologie.

De plus, le scanner est rarement réalisé dans cette indication de symptdémes cochléo-
vestibulaires chroniques fluctuants, ou le vertige est au premier plan de la présentation
clinique.

Le scanner du rocher peut aider au diagnostic de FPL en révélant un
pneumolabyrinthe, du liquide dans la cavité tympanique, le comblement des fenétres,
notamment de la fenétre ronde et le remplissage du récessus supérieur du sinus
tympani. Une incarcération intravestibulaire de I'étrier a travers la fenétre ovale peut
également étre trouvée dans un contexte post-traumatique. Mais le scanner peut
également étre totalement normal avec une authentique FPL confirmée
chirurgicalement.

Ainsi, une nouvelle technique permettant la détection d’'une FPL lorsque la
présentation clinique n'est pas typique, comme dans les syndromes ménieriformes,

semble étre trés importante. Une exploration peut étre proposée a ces patients, basée
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sur le blocage chirurgical de la fuite. Du tissu conjonctif autologue (graisse, fascia
temporal, périchondre du tragus) peut étre récolté et utilisé pour colmater la fenétre

ronde (66).

F. Intérét chez les MD

Notre étude confirme I'intérét du protocole hydrops chez les patients présentant une
maladie de Méniére.

Une anomalie était retrouvée en IRM chez 95% des patients MD (78/82), permettant
de confirmer une authentique pathologie dyspressionnelle dans 80% des cas (voir
92,5% des cas en tenant compte de I'absence de visualisation de I'aqueduc du
vestibule chez ces patients).

En effet, cette séquence permet de visualiser directement I'hydrops endolymphatique
et permet ainsi de donner des arguments objectifs supplémentaires pour conforter le
clinicien dans son diagnostic de maladie de Méniére.

Elle permet également de quantifier et de localiser I'atteinte, notamment chez des
patients ou la latéralisation de la maladie est difficile.

De plus, elle permet parfois de visualiser un hydrops bilatéral chez des patients
présentant une atteinte clinique strictement unilatérale, pouvant témoigner d’une
bilatéralisation précoce de la maladie et ainsi permettre une adaptation du protocole
thérapeutique chez ces patients.

Enfin, dans de rares cas, elle permet de découvrir certains diagnostics occultes
pouvant donner le change cliniquement pour une maladie de Méniére (atélectasie

vestibulaire, FPL).
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G. Intérét chez les PMD

L’intérét principal de notre étude réside dans la mise en évidence de diagnostics
différentiels de la maladie de Méniere chez les patients ne remplissant pas tous les
criteres de maladie de Méniére définie (PMD).

En effet, si une authentique maladie dyspressionnelle du labyrinthe a pu étre confirmée
dans 22% des cas (17/77) - voire 27% des cas si 'on prend en compte la prise de
contraste du tour basal de cochlée - (Figure 28) , '|RM a permis d’'orienter le diagnostic
vers une autre pathologie qu’un trouble pressionnel primitif du labyrinthe chez prés de
30% des patients PMD, avec en premier lieu la détection d’'une probable fistule
périlymphatique occulte (18/77, 23%) et de pathologie de la périlymphes PP (5/77,
6,5%).

Ces constations sont primordiales pour le clinicien, permettant en cas de mise en
évidence d’anomalies endolymphatiques d’orienter le diagnostic vers une probable
maladie de Méniére et de prendre en charge ces patients comme des patients MD.

A contrario, la détection de fistule périlymphatique occulte permettra de changer
d’attitude thérapeutique chez ces patients qui pourront bénéficier d’'une prise en
charge chirurgicale, avec au décours une amélioration de la symptomatologie auditive
et vestibulaire.

Ainsi, une anomalie IRM est retrouvée chez 56% des patients PMD (43/77) permettant
d’orienter le clinicien soit vers une pathologie dyspressionnelle primitive de I'oreille
interne (hydrops, atélectasie utriculaire ou sacculaire, anomalie de I'aqueduc du
vestibule), soit vers une fistule périlymphatique, ou soit vers une pathologie de la

périlymphe (PP) (Figure 29).
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Suspicion
clinique : PMD

IRM : Dilatation
endolymphatique ?

OUI (22%) NON (78%)

Considéré comme PDC TB cochlée du
et traité comme coté de l'oreille

MD (27%) symptomatique

0UI (5%) NON (73%)

IRM : Autre
diagnostic : FPL,
PP

OUI (30%)
NON (43%)

Figure 28 : Algorithme décisionnel proposé chez les patients PMD en fonction des
résultats IRM, inspiré de Nakashima T, Pyykkd I, Arroll MA, Casselbrant ML, Foster CA,
Manzoor NF, et al. Meniere’s disease. Nat Rev Dis Primers. 12 2016 (18) et de
I'algorithme de Bernaerts et al (39).
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MD :
-Gradation
-Bilatéralisation
-Aqueduc du
vestibule

IRM : Protocole
Hydrops

Dilatation
endolymphatique

TBisolé du coté de
I'oreille
symptomatique

Suspicion
FPL

PDC périlymphe

Ensemble
périlymphe

Autre diagnostic ?

Figure 29 : Eléments & analyser lors de l'interprétation de I'lRM.
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V. Conclusion

Notre étude démontre l'intérét de la séquence 3D FLAIR VISTA HR 4h aprés injection
de gadolinium dans la prise en charge des patients présentant une maladie de Méniere
ou un syndrome méneiriforme.

Cette séquence apparait primordiale chez les patients présentant une maladie de
Méniere définie permettant la mise en évidence d’'un hydrops endolymphatique, une
localisation et une gradation de I'hydrops, une localisation de l'oreille la plus touchée
(notamment lorsqu’un traitement local est envisage), la détection précoce d'une
bilatéralisation de la maladie (parfois avant la clinique) avec les éventuels
changements thérapeutiques qui en découlent.

Le protocole hydrops présente également un intérét majeur chez les patients ne
remplissant pas tous les critéres diagnostiques de maladie de Méniére (PMD, vertiges
atypiques) en permettant la détection d’'un éventuel hydrops endolymphatique
orientant vers une pathologie pressionnelle primitive du labyrinthe, mais surtout par la
mise en évidence de certains diagnostics différentiels en premier lieu desquels, la
détection d’'une fistule périlymphatique occulte, qui aura pour conséquence le plus
souvent d’orienter le patient vers une prise en charge chirurgicale.

En évaluant I'espace endolymphatique et la perméabilité de la barriere hémato-
labyrinthique, les séquences 3D-FLAIR retardées pourraient permettre une meilleure
prise en charge de ces patients par une compréhension optimisée des structures

labyrinthiques affectées et une thérapeutique plus ciblée.
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ANNEXES :

Annexe 1 : Autres tests cochléo vestibulaires utilisés dans I’exploration des
pathologies dyspressionnelles de I'oreille interne :

L

Test de déphasage des OEAp ou Test de déphasage acoustique

Les cellules ciliées externes (CCE) de l'oreille interne réalisent une amplification des sons au
sein de la cochlée en augmentant les vibrations de la membrane basilaire.

Ces cellules sont ainsi responsables de I'émission d’un son de tres faible intensité qui peut
étre recueilli : il s’agit des Oto-Emission-Acoustiques (OEA).

En réponse a une stimulation sonore de 1 kHz (testant plus particulierement les CCE de
I'apex de la cochlée), les OEAp et leur produit de distorsion sont analysés et plus
particulierement leur délai de réponse (temps de latence) ; analysés dans deux positions
différentes : patient en position debout et patient couché.

La stimulation sonore étant continue et sinusoidale, la mesure du temps de latence est
effectuée par l'analyse du déphasage angulaire de la réponse autour du cercle
trigonomeétrique.

Chez les patients présentant une maladie de Méniére en poussé, il a été montré un
déphasage des produits de distorsions acoustiques (PDA) entre la position debout et la
position couché.

L’hypothese serait que chez les patients présentant un hydrops endolymphatique, les cellules
sensorielles de la cochlée (et notamment les CCE), déja soumises a des contraintes
pressionnelles majorées seraient tres sensibles a la moindre surpression supplémentaire.
Ainsi, un changement de posture entrainant une petite augmentation de pression
intracranienne, normalement sans conséquence chez un sujet sain, entraine un changement
de fonction cochléaire se traduisant par un déphasage exagéré des OEA par rapport a la

norme.
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¢ Admittancemétrie multifréquentielle (AMF) a 2kHz

L'oreille moyenne, via la membrane tympanique et la chaine ossiculaire permet la
transformation des vibrations aériennes arrivant au tympan en variations pressionnelles dans
les liquides de l'oreille interne.

L’impédance acoustique du tympan représente I'opposition que rencontre une onde
acoustique a se propager a travers deux milieux différents que sont I'air de la caisse du
tympan et les liquides de Il'oreille interne.

L’admittance est l'inverse de I'impédance et représente la faculté qu’a un systeme a se
mobiliser lorsqu'’il est soumis a un mouvement alternatif. Celle-ci est maximale a la fréquence
de résonnance (FR) du systeme.

L’admittance d’un systeme est estimée par la mesure de sa courbe de conductance.

Chez les patients atteints de maladie de Méniere il a été montré que la fréquence de
résonnance de la membrane tympanique chute lors d’une stimulation a 2 kHz et que la
largeur de la conductance augmente.

Ces mesures sont effectuées a l'aide d’'un tympanometre permettant de délivrer une tonale de
sonde de 2 kHz.

La sensibilité de ce test est de I'ordre de 55% (67) et peut étre, a la différence des autres tests

(éléctrocochléographie, test de déphasage acoustique), réalisé sur une oreille sourde.
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Figure 31 : D’apres (67), Distribution de la conductance G a 2kHz (daPa : décaPascal)
chez des sujets sains (courbe en pointillée) et chez des sujets ayant une maladie de
Meéniere symptomatique (courbe pleine) ; montrant une largeur des complexes plus
importante chez les sujets atteints de maladie de Méniére symptomatique.

¢ Tests vestibulaires sous Vidéonystagmographie (VNG) :

-Epreuves caloriques :

Il s’agit d’un test de stimulation canalaire a basse fréquence. De I'eau chaude a 44°C ou froide a 30°C
est appliquée au sein des conduits auditifs externes droit ou gauche ; réalisant une excitation ou une
inhibition de l'oreille interne irriguée. Il s’en suit une sensation rotatoire et des mouvements oculaires
qui sont mesurés dans 'obscurité sous vidéonystagmographie.
Les réponses obtenues a gauche et a droite sont ensuite comparées permettant de détecter un
dysfonctionnement de l'oreille interne.
Cette épreuve permet d’apprécier et de comparer I'excitabilité des ampoules des canaux semi-
circulaires latéraux.

-Head Shaking Test :

Test de stimulation canalaire a fréquence élevée permettant de révéler une asymeétrie vestibulaire

latente, sans traduction par un nystagmus spontané.
-Test vibratoire :

Permet de détecter une asymétrie vestibulaire latente : sa positivité est basée sur I'apparition d'un
nystagmus rapide lors de la stimulation vibratoire osseuse, cessant dés l'arrét de celle-ci.

-Recherche d’un signe de la fistule :

Apparition d’un nystagmus ou de sensation vertigineuse lors d’une variation de pression induite au
niveau du CAE (traction du tragus ; manceuvre de Valsalva)
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¢ PEA précoce du tronc cérébral :

Leur principal objectif est d'éliminer une pathologie rétrocochléaire devant une asymétrie auditive.
Leur recueil est effectué a l'aide d’électrodes de surface placées sur le crane du sujet (sur le méme
principe que I'électro-encéphalographie (EEG)) en réponse a un stimulus acoustique.

Leur analyse permet de tester le bon fonctionnement des différents éléments constituant les voies

auditives.

Annexe 2 : Parameétres de la séquence 3D-FLAIR VISTA
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