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Abréviations

CBCT : Cone Beam Computed Tomography / Cone Beam
CSC : Canal semi circulaire

dB : Décibel

DF : Dysplasie fibreuse

FOV : Field of view /Champ de vue

KV : Kilovolt

MAE : Méat acoustique externe

mAs : Milliampéres par seconde

mGy.cm : Milligrays par centimétre

MIP : Maximal intensity projection

MPR : Multiplanar reconstructions / Reconstructions multiplanaires
OE : Oreille externe

Ol : Orellle interne

OM : Oreille moyenne

OMS : Organisation mondiale de la santé

PDL : Produit dose longeur

SFORL : Société frangaise d’oto-rhino-laryngologie et de chirurgie de la face et du
cou

TDM : Tomodensitométrie / Scanner
VII2 : Portion tympanique du nerf facial

VI3 : Portion mastoidienne du nerf facial



Partie 1 : Contexte scientifique




Introduction

La surdité de transmission a tympan normal constitue une entité frequemment
rencontrée en otologie, elle est définie par la présence d’une surdité de type
transmissionelle associée a un examen otoscopique normal. Les étiologies de ces
surdités de transmission et surdités mixtes a tympan normal sont trés variées mais
nettement dominées par l'otospongiose. L'imagerie a pris une place prépondérante
dans le diagnostic de ces surdités et apparait aujourd’hui incontournable pour

I'orientation étiologique et la prise en charge de ces patients.

Dans une premiéere partie, nous ferons quelques rappels sur I'anatomie de
l'oreille moyenne, la physiologie de l'audition, la physiopathologie des différentes
pathologies responsables de surdité transmissionelle et mixte a tympan normal, ainsi

que sur les techniques d'imagerie a notre disposition pour le diagnostic.

Dans une deuxiéme partie, nous présenterons notre étude portant sur une

analyse descriptive TDM des rochers sur une série de 197 patients.



|. Rappels sur les surdités de transmissions et
surdités mixtes

A. Définitions et épidémiologie
1) Définitions

La surdité (ou hypoacousie) est un terme générique désignant la diminution de
l'acuité auditive. La surdité peut étre quantitative ou qualitative. La surdité peut trouver
son origine au niveau de l'oreille externe, de I'oreille moyenne, de l'oreille interne et de

la voie auditive centrale.

En fonction du niveau lésionnel, on définit les surdités de transmission, les

surdités de perception ainsi que les surdités mixtes lorsque les 2 sont associées.

- La surdité de transmission est caractérisée par une atteinte de la fonction de

transmission des ondes sonores provoquée par une altération de I'oreille externe et/ou

de l'oreille moyenne.

- La surdité de perception est due a une lésion des organes sensoriels, pouvant étre

située des structures de l'oreille interne jusqu’au cortex.

- La surdité mixte est une diminution de l'acuité auditive liée a I'existence simultanée

d'une surdité de transmission et d'une surdité de perception.

La perte quantitative de I'audition est exprimée en décibels (dB) et peut étre
plus ou moins sévére. Selon la classification audiométrique des déficiences auditives

retenue par le bureau international d’audiophonologie (BIAP) (1) :

- Un seuil auditif compris entre 0 dB HL et 20 dB HL correspond a une audition
subnormale.

- Une perte auditive comprise entre 20 et 40 dB HL pour la meilleure des deux
oreilles constitue une surdité dite « légere ».

- Pour une perte comprise entre 40 et 70 dB, dans la meilleure oreille, on parle
de « surdité moyenne ».

- La surdité est considérée comme « sévére » entre 71 et 90 dB de perte.



- Enfin, au-dela de 91 dB de perte, la surdité est dite « profonde ».

L’OMS définit quant a elle la déficience auditive au-dela d’'une perte de 25dB

uni ou bilatérale (2). Les surdités de transmission sont d’intensité légére a moyenne.

2) Epidémiologie

5% de la population mondiale soit 466 millions de personnes a travers le monde
souffrent de déficience auditive handicapante, dont 34 millions d’enfants (perte
d’audition supérieure a 40 décibels (dB) dans la meilleure oreille chez I'adulte et
supérieure a 30 dB dans la meilleure oreille chez I'enfant) (3). En France environ 9%

de la population est malentendante, ce qui représente 6 millions de personnes (4).

On ne dispose pas de chiffres précis sur la part de surdité de transmission a
tympan normal, néanmoins on peut approcher ce chiffre en considérant la prévalence
clinique de I'otospongiose (0.04 a 1%), cause principale de ces surdités, les autres

causes étant rares.

B. Anatomie de lI'oreille

L’oreille est un organe pair complexe avec une double fonction auditive et
d’équilibration. D’un point de vue auditif, elle posséde un réle de transmission sonore
et de perception sonore. Sa structure anatomique se situe au sein de I'os temporal,
qui abrite les trois portions de l'oreille : I'oreille externe (OE), I'oreille moyenne (OM) et

I'oreille interne (OI)

- L'oreille externe, est constituée du pavillon de l'oreille qui se continue par le méat

auditif externe (MAE), elle joue un réle important dans la captation, la transmission,

I'amplification et la concentration du son sur la membrane tympanique.

- L'oreille moyenne, contient le systeme tympano-ossiculaire et possede un role de

transfert et d’adaptation d'impédance qui permet de véhiculer 'onde sonore du monde
extérieur jusqu’a l'oreille interne. Elle posséde également une fonction de protection

auditive pour l'oreille interne.

- Loreille interne, comprend une composante antérieure : la cochlée et une

composante postérieure : le vestibule et les canaux semi-circulaires.



OE oM Ol

Figure 1. L'oreille. Schématisation des trois portions de I'oreille en coupe coronale. (5)

1) Oreille externe :

L’oreille externe a une fonction de captation, de transmission et d’amplification
du son depuis le monde extérieur jusqu’a la membrane tympanique. Elle est composée

du pavillon et du méat acoustique externe.

(2) Le pavillon

Le pavillon est composé d’un squelette cartilagineux complexe, associé a un

systéme musculo-ligamentaire et cutané permettant la captation des sons.

Figure 2. Charpente squelettique de I'oreille externe. Le cartilage du pavillon (1) est en continuité avec la lame
cartilagineuse (4) du MAE au 1/3 externe. Une lame fibreuse postéro-supérieure (2) ferme ce 1/3 externe. Le 1/3
interne est osseux (3). (6)
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(2) Le méat acoustique externe

Le méat acoustique externe est un conduit aérien grossierement cylindrique,
aplati d’avant en arriére, limité en dedans par la membrane tympanique, et ouvert a
I'air libre en dehors. Il est formé en dehors d’'une portion cartilagineuse, en dedans
d’'une portion osseuse. Sa structure cylindrique entraine des phénoménes de

résonnance contre ses parois et permet 'amplification des sons.

Figure 3. L'oreille externe. Schématisation du méat acoustique externe en coupe axial (A) et coupe coronale (B). (7)

2) Oreille moyenne

L’oreille moyenne comprend trois parties qui communiquent toutes entre elles :
- Les cellules mastoidiennes, développées vers l'arriére.
- La caisse du tympan qui contient les osselets.

- La trompe auditive, qui rejoint en avant le rhinopharynx.

11



La caisse du tympan (Bleue) fait suite au MAE. En avant se trouve la trompe auditive (Vert)
et en arriére, les cellules mastoidiennes (Violet).

1. Cellules mastoidiennes 8. Nerfs gd et petits pétreux 15. Sinus tympani

2. Antre mastoidien 9. Septum du canal musculo- 16. Foramen stylo-mastoidien

3. Proéminence du canal semi- tubaire 17. Fenétre cochléaire
circulaire latéral 10. Empreinte trigéminale 18. Promontoire et plexus

4. Proéminence du canal facial 11. Eminence pyramidale tympanique

5. Fenétre vestibulaire 12. Méat acoustique externe 19. Partie osseuse de la trompe

6. Processus cochléariforme 13. Processus mastoide auditive

7. Muscle tenseur du tympan 14. Sillon tympanique 20. Canal carotidien

Figure 4. Schématisation de I'oreille moyenne. (6)

(1) Les cellules mastoidiennes :

Les cellules mastoidiennes sont développées en arriére de la caisse du tympan
via I'aditus ad antrum. De volume et de taille variables elles sont disposées autour
d’une cellule plus grande et constante, I'antre. L’antre fait suite a I'aditus ad antrum.

La mastoide n’intervient pas directement dans la transmission de I'onde sonore mais

joue un réle de tampon pressionnel et participe a I'aération de la caisse du tympan.
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A. Coupe schématique horizontale des annexes mastoidiennes passant par I’antre.
B. Coupe schématique frontale passant au niveau du groupe antérieur des cellules
mastoidiennes.

1. Sinus latéral ; 2. Cellule antrale ; 3. Colonne profonde du groupe antérieur des cellules
mastoidiennes ; 4. Colonne superficielle du groupe antérieur des cellules mastoidiennes ; 5.
Groupe antérieur des cellules mastoidiennes ; 6. Groupe postérieur des cellules
mastoidiennes ; 7. Cellules périantrales superficielles ; 8.Cellules sous-antrales
superficielles ; 9. Cellules de la pointe mastoidienne ; 10. Cellules sous-antrales profondes

Figure 5. Schématisation des cellules mastoidiennes. (8)

2) La trompe auditive

La trompe auditive ou trompe d’Eustache relie la paroi antérieure de la caisse

du tympan a la paroi latérale du rhinopharynx.

Elle est composée d’'une partie postéro-latérale pétreuse, purement osseuse,
appelée protympanum située dans le prolongement antérieur de la caisse du tympan
et d'une partie antéro-médiale rhinopharyngée, fibromusculeuse qui lui permet de
modifier la pression a l'intérieur de 'OM grace a ses capacités d’ouverture/fermeture

actives.

Un trouble du fonctionnement tubaire sera responsable notamment d’un
épanchement rétrotympanique (otite séro-muqueuse) qui va perturber la transmission

sonore. Ceci participe donc a I'altération de I'audition.
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Figure 6. Schéma de la situation de la trompe auditive. Vue antérolatérale. (9)

Le bon fonctionnement a la fois du systeme tympano-ossiculaire, mais
également du systeme tubo-mastoidien est donc le garant de la bonne transmission
aérienne de l'onde sonore a loreille interne. Toute anomalie anatomique de ces

structures va retentir sur I'audition.

(3) La caisse du tympan

La caisse du tympan est une cavité aérique creusée au sein de la pyramide
pétreuse de l'os temporal, elle présente schématiquement une forme de lentille
biconvexe, située entre la membrane tympanique latérale, et la capsule otique médiale

(qui recouvre I'Ol).

C’est un polyédre a 6 faces : cing faces osseuses et la sixieme en grande partie

membraneuse, composée par le tympan.

C’est la structure de 'OM qui posséde le réle auditif le plus important. Elle se
situe a l'intersection des 2 axes du rocher, aérique et sensoriel (Figure 7). Sur le plan
aerique, elle se situe entre la trompe auditive en avant et la mastoide en arriere. Sur
le plan sensoriel, la caisse du tympan se situe entre la membrane tympanique et 'Ol
en regard de la fenétre ovale, elle joue un réle d’adaptateur d’impédance entre I'OE,

milieu aérique extérieur, et I'Ol, milieu liquidien, via la chaine ossiculaire.
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Figure 7. Coupe schématique horizontale avec représentation des axes et situation de la caisse du tympan. b : axe aérien de I'OM. d : axe
sensoriel de l'oreille. (10)

e Lamembrane tympanique

Elle constitue en grande partie la paroi latérale de la caisse du tympan et permet

la séparation entre le MAE et la caisse du tympan. C’est l'interface entre 'OE et TOM.
La membrane tympanique est composée de deux parties :

- La pars tensa, inférieure, majoritairement de nature fibro-élastique, rigide, peu

mobile. Cette membrane a une forme d’entonnoir avec comme sommet, 'ombilic, qui
correspond a I'extrémité distale spatulée du manche du marteau, creusée de 2 mm
par rapport a la périphérie (Figure 8). La pars tensa posseéde la particularité d’étre
adhérente au manche du marteau, visible par transparence sous la forme d’une raie
blanchatre, la strie malléaire, qui se prolonge vers la partie supérieure de la pars tensa
jusqu’a la saillie réalisée par le processus latéral du marteau : la proéminence
malléaire. Cette membrane est composée par I'accolement de trois couches (5) : la
couche externe cutanée, en continuité avec la peau du conduit auditif externe, la
couche interne muqueuse, constituée par la muqueuse de la cavité tympanique et la

couche intermédiaire fibreuse, épaisse.
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- La pars flaccida (ou membrane flaccide de Schrapnell), supérieure,

bY

minoritaire. Sa forme est triangulaire & sommet inférieur (processus latéral du
marteau), et elle mesure 2 mm de haut. Elle constitue la paroi latérale du récessus
supérieur de la membrane du tympan (poche de Prussak). La pars flaccida est moins
rigide que la pars tensa car sa couche moyenne fibreuse est moins épaisse, et

I'organisation des faisceaux conjonctifs moins systématisée (5).

L’'onde sonore préalablement concentrée et amplifiece au sein du MAE,
provoque la vibration de la membrane tympanique, essentiellement de la pars tensa
rigide. La structure en entonnoir de la membrane tympanique et sa rigidité fibreuse
vont ainsi concentrer les vibrations au niveau du manche du marteau, ensuite

transmises a la chaine ossiculaire.

Figure 8. Schéma illustrant la morphologie en entonnoir de la membrane tympanique (9)
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Figure 95. Dimension et orientation de la membrane tympanique (9)
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Figure 10. Schéma de la structure en 3 couches de la membrane tympanique (11)
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e Lachaine ossiculaire

Elle traverse la partie supérieure de la caisse et met en communication la paroi
latérale tympanique et la paroi médiale labyrinthique. Elle est composée de trois os qui

sont de dehors en dedans : le marteau, I'enclume et I'étrier.

Ces trois osselets sont articulés entre eux et fixés aux parois de la caisse par
un systeme ligamentaire complexe. lls possédent également deux muscles qui leur

sont propres : le muscle du marteau et le muscle de I'étrier (Figure 11).

Son role principal est la transmission sonore dont l'intensité est régulée par les

muscles tenseurs du tympan et de I'étrier.

1. Malleus .

2. Ligament latéral du malleus 7. L!gament suspenseur du n!alleus

3. Ligament antérieur du malleus 8. L!gament suspenseur de .I’lncus

4. Tendon du muscle tenseur du 9. Ligament postérieur de I'incus
tympan 10. Incus

5. Muscle du stapes 11. Ligament annulaire du stapes

6. Membrane tympanique 12. Stapes

Figure 101. Chaine ossiculaire au sein de la caisse et son appareil musculo-ligamentaire (6)
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- Le marteau (ou malleus) est le 1°" osselet, le plus externe et le plus antérieur. Il est

aussi le plus long (7 @ 9 mm) (Figure 12). Il a une forme de massue avec une téte, un

col, un manche et deux processus :

- Le manche, allongé verticalement, aplati d'avant en arriere, dirigé en bas et en

arriere, et enchassé dans I'épaisseur de la membrane fibreuse du tympan.

- Le col, segment rétréci qui surmonte le manche et d'ou naissent deux
apophyses : une apophyse latérale courte qui donne attache aux deux ligaments
tympano-malléaires (qui limitent la pars flaccida), une apophyse antérieure longue qui
se dirige vers la paroi antérieure de la caisse et sur laquelle se fixe le ligament antérieur

du marteau.

- La téte, ovoide et lisse qui s’articule avec I'enclume a sa partie postéro-

médiale.

Figure 13. Schéma du marteau : morphologie, taille et orientation (9)

-L’enclume (ou incus) est le 2¢me psselet. Il est situé en dedans et en arriére du

marteau, a la partie supérieure de la caisse du tympan. On le compare a une dent et

on lui décrit un corps (couronne) et deux branches (racines).
- Le corps s’articule au marteau via une surface articulaire antérieure

- La_courte apophyse, postérieure, cénique, prolonge le corps. Son axe est

horizontal et son extrémité se termine dans la fosse de I'enclume (fossa incudis).

19



- La longue apophyse, inférieure, plus longue et plus gréle, de direction similaire

a celle du manche du marteau, s’écarte a 90° de la courte apophyse. Son extrémité
inférieure se termine par un renflement, le processus lenticulaire. Elle s’articule avec

la téte de I'étrier via ce processus lenticulaire (articulation incudo-stapédienne).

Figure 14. Schéma de I’enclume : morphologie et taille (9)

-L’étrier (ou stapes) est le 3™ osselet. Il termine la chaine. C'est l'osselet le plus

petit et le plus Iéger (2 mg) et également le plus petit os de I'organisme (6). Il possede
une orientation horizontale, situé dans la fossette de la fenétre vestibulaire, sous le
canal facial, entre 'apophyse lenticulaire de I'enclume et la fenétre ovale. Sa forme

rappelle un étrier de cavalier et il présente une téte, un col, deux branches et une base.
- Une téte, qui fait suite au processus lenticulaire via une articulation glénoide.
- Un caol, situé sous la téte, ou s’insére le muscle stapédien.

- Deux branches antérieure et postérieure, émanent du col jusqu’a la platine de

'étrier. Elles forment un espace semi-circulaire : l'arc stapédien. La branche
postérieure est la plus longue et la plus épaisse. La branche antérieure est plus fine,

moins incurvée et parfois rectiligne.

- Une platine ovale, articulée avec la fenétre ovale, via [Iarticulation

stapédovestibulaire. C’est une mince lame osseuse réniforme qui épouse parfaitement
la fenétre du vestibule. Sa surface est tordue autour de son axe polaire. On la compare

a une hélice a deux pales (Figure 14).
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Figure 15. Schéma de I'étrier et du ligament annulaire : Morphologie et taille (9)

-Le systéme ligamentaire

Les ligaments du marteau :

1) Le ligament supérieur ou suspenseur du marteau, épais et cylindrique, unit la
téte du marteau a la paroi supérieure de la caisse au niveau de la créte
pétrosquameuse supérieure.

2) Le ligament antérieur du marteau, tendu du processus antérieur du marteau a
la partie latérale de la fissure pétro-tympano- squameuse.

3) Le ligament latéral du marteau est étalé en éventail entre le col du marteau et

le bord inférieur de l'incisure tympanique.

Les ligaments de I'enclume :

1) Le ligament supérieur de I'enclume, inconstant et fin, il est tendu entre le corps
de l'enclume et la paroi supérieure de la caisse au niveau de la créte
pétrosquameuse supérieure.

2) Le ligament postérieur de I'enclume, bifide, il réunit 'extrémité de la branche
courte de I'enclume au pourtour de la fosse de I'enclume.
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- Le systéme musculaire

Le muscle tenseur du tympan : muscle long de 2 cm qui chemine dans un canal

osseux situé sur la portion supéro-médiale de la trompe auditive osseuse dont il est
séparé par un septum. Le tendon du muscle tenseur du tympan quitte le canal au
niveau du processus cochléariforme (Figure 15) selon une direction a angle droit en
direction du bord médial du col marteau sur lequel il s'insére. En se contractant, il attire
le manche du marteau vers l'intérieur de la caisse, rapproche son extrémité inférieure

du promontoire et tend la membrane du tympan (7).

Le muscle tenseur de I'étrier : muscle long de 7 ou 8 mm, c’est le plus petit

muscle de I'organisme. Le canal de ce muscle présente deux segments. Un premier
segment creusé dans la paroi postérieure de la caisse du tympan en avant de la
troisieme portion du canal facial dont il n’est séparé que par une fine lame osseuse.
Un deuxieme segment contenu dans I'éminence pyramidale, coudé a angle droit par
rapport au premier, et dont est issu le tendon du muscle stapédien. Le tendon du
muscle, long de 2 mm, va s’insérer le plus souvent sur le col de I'étrier, parfois sur la
branche postérieure ou sur I'articulation incudo-stapédienne. Lorsqu’il se contracte, ce

muscle fait basculer I'étrier en arriére.
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1. Ligament suspenseur de I’enclume ; 2. Ligament supérieur du marteau ; 3. Ligament latéral du marteau ;
4. Ligament antérieur du marteau ; 5. Tendon du muscle tenseur du tympan ; 6. Muscle tenseur du tympan a
I'intérieur de son canal ; 7. Articulation incudomalléaire ; 8. Ligament postérieur de ’enclume ; 9. Eminence
pyramidale ; 10. Tendon du muscle de I’étrier; 11. Articulation incudostapédienne.

Figure 16. Schéma des structures ligamentaires et musculaires de la chaine ossiculaire (9)

22



-Les articulations inter-ossiculaires

L’articulation _incudo-malléaire : C’est une diarthrose (articulation par

emboitement réciproque). Elle unit le versant postérieur de la téte du marteau a la face
antérieure du corps de I'enclume. Il existe un ménisque interarticulaire. Une capsule

articulaire insérée autour maintient ces structures en contact.

L’articulation incudo-stapédienne : C’est une énarthrose (articulation mobile a

surfaces sphériques, l'une convexe et l'autre concave) qui réunit le processus
lenticulaire convexe de I'enclume a la cavité glénoide de la téte de I'étrier. Un manchon

fibreux capsulaire réunit les deux os.

La syndesmose tympano-stapédienne : La surface vestibulaire et la

circonférence de la base de I'étrier (platine) sont réunies entre elles par un ligament :
le ligament annulaire de I'étrier. Les dimensions de ce dernier sont différentes en avant
(largeur 100 pm, épaisseur 300 um) et en arriere (largeur 15 pm, épaisseur 500 um),
ce qui explique en partie la plus grande mobilité de la partie antérieure de la base de
I'étrier. (8)

e Laface médiale labyrinthique de la caisse

La face médiale de la caisse du tympan constitue I'interface entre 'OM et I'Ol,
elle est également appelée face labyrinthique. Cette face est divisée en deux étages
par une saillie horizontale, un linteau horizontal neuro-musculaire, composé en avant
du canal du muscle tenseur du tympan et en arriere de la 2e portion du canal du nerf

facial. (Figure 16)

Au-dessus de ce linteau se trouve la face médiale du récessus épitympanique,

communiquant avec I'antre mastoidien via I'aditus ad antrum.

Au-dessous de ce linteau se trouve l'atrium. La partie centrale de I'atrium est

occupée par le promontoire, volumineuse saillie osseuse en rapport médial avec le
premier tour de spire de la cochlée. Au rebord postérieur du promontoire se situent les
deux fenétres de l'oreille interne. Au-dessus et en arriere on trouve la fenétre ovale
(ou fossette de la fenétre vestibulaire), recouverte par la platine de I'étrier, répondant
a la rampe vestibulaire de l'oreille interne, elle mesure 3 x 1,5 mm avec un aspect

réniforme.
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Au-dessous et en arriere on trouve la fenétre ronde (ou fossette de la fenétre
cochléaire), répondant a la rampe tympanique de l'oreille interne, elle mesure 2 a 3
mm de diameétre. A la partie inférieure du promontoire, se trouve l'orifice du canal
tympanique de Jacobson, livrant passage au nerf tympanique qui vient se ramifier a la

surface du promontoire.

1. Aditus ad antrum ; 2. Saillie du canal semi-circulaire latéral ; 3. Canal facial
(deuxiéme portion) ; 4. Processus cochléariforme ; 5. Canal du muscle tenseur du
tympan ; 6. Récessus épitympanique ; 7.Créte osseuse ; 8. Récessus épitympanique
antérieur (fossette sus-tubaire) ; 9. Portion osseuse du tube auditif; 10. Canal
carotidien ; 11. Promontoire ; 12. Nerf tympanique ; 13. Golfe de la veine jugulaire;
14. Fenétre cochléaire ; 15. Eminence cordale ; 16. Fenétre vestibulaire.

Figure 17. Schéma de la paroi médiale de la caisse du tympan. (10)
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e Systématisation de la caisse du tympan

La caisse du tympan est classiguement divisée en deux étages par le linteau
neuromusculaire : un étage supérieur ou récessus épitympanique et un étage inférieur,

atrium (Figure 17).

L’atrium est le plus vaste des deux étages de la caisse du tympan. Il contient la
longue apophyse de I'enclume et I'étrier a sa partie postéro-supérieure. L’atrium peut

étre subdivisé en différents espaces (Figure 18).

Au centre, en projection de la membrane tympanique, se situe le
meésotympanum. Tout autour de lui sont disposées les autres régions : en arriere se
trouve le rétrotympanum, au-dessous se situe 'hypotympanum, au-dessus se situe le

récessus épitympanique (ou attique) et en avant le protympanum.

5
1
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a4

a. Récessus épitympanique. b. Atrium. 1. Partie pétreuse de I’os temporal ;
2. Canal facial ; 3. Mésotympan ; 4. Hypotympan ; 5. Partie squameuse de
I'os temporal ; 6. Partie tympanique de I’os temporal.

Figure 18. Coupe verticale schématique passant par la caisse du tympan. (10)

25



1. Récessus épitympanique ; 2. Mésotympan ; 3. Rétrotympan ; 4. Hypotympan ; 5.
Récessus épitympanique antérieur (fossette sus-tubaire) ; 6. Protympan.

Figure 18. Systématisation de la caisse autour du mésotympan. (10)

Le récessus épitympanique (ou attique), est I'étage supérieur de la caisse du tympan

qui contient la téte du marteau, le corps et la courte apophyse de I'enclume. Cette
cavité représente environ un tiers du volume de la caisse du tympan et communique

en arriére, via 'aditus ad antrum, avec les cellules mastoidiennes.

CAS

1. Attique interne ; 2. Attique externe ; 3. Poche de Prussak ; 4. Cloison interatticale ; 5. Mur de la
logette ; 6. Membrane de Shrapnell ou pars flaccida.

Figure 19. Schéma du récessus épitympanique et de I'atrium. (9)
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3) Oreille interne :

L’oreille interne (Ol) va transformer les ondes mécaniques en stimulations
électriques, influx nerveux. Egalement appelée labyrinthe, elle comprend deux
organes sensoriels : la cochlée (ou labyrinthe antérieur, pour I'audition) et le vestibule

(ou labyrinthe postérieur, pour I'équilibre).

L'Ol est constituée d'une série de cavités osseuses appelées labyrinthe osseux,
a l'intérieur desquelles sont contenues des cavités membraneuses de forme similaires,
appelées labyrinthe membraneux. Ce labyrinthe membraneux renferme les récepteurs
sensoriels de l'audition et de I'équilibre. On peut dire que l'oreille interne est un
ensemble de sacs membraneux remplis de liquide et situés au sein de cavités

oSsseuses.

Le labyrinthe osseux (ou capsule otique), est constitué de trois cavités : le

vestibule, les canaux semi-circulaires et la cochlée. Le labyrinthe postérieur est
constitué du vestibule et des canaux semi-circulaires tandis que le labyrinthe antérieur

est constitué de la cochlée.

Le labyrinthe membraneux contenu au sein des cavités osseuses, comprend

le canal cochléaire, le saccule, l'utricule, les canaux semi-circulaires, le canal et le sac

endolymphatique.

Le labyrinthe membraneux est rempli d'un liquide appelé endolymphe. Entre les

labyrinthes osseux et membraneux s'interpose un autre liquide, la périlymphe.

Représentation schématique du labyrinthe membraneux (en bleu)
contenant I'endolymphe.

Les espaces compris entre le labyrinthe osseux (en haut &2 gauche) et le
labyrinthe membraneux contiennant lz périlymphe.

1:Canal antérisur

2, Ampoule du canal antérieur
3. Ampoule du canal horizonta
4, Canal latéral ou horizonta

5. Ampoule du canal postérieur
6. Canzl postérisur

7. Utricule

B: Saccule

5: Fenétre ronds

10, Fenétre ovale

Figure 20. Représentation schématique des labyrinthes osseux et membraneux. (15)
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(1) Le labyrinthe antérieur

Le labyrinthe antérieur est constitué par la cochlée (labyrinthe osseux) et le
canal cochléaire (labyrinthe membraneux) qui donne naissance au nerf cochléaire. La
cochlée a la forme d’un escargot avec une spirale de 2 tours et demi de la base a

'apex. L’axe de cette spirale est appelé columelle ou modiulus.

La cochlée du labyrinthe osseux contient deux rampes remplies de périlymphe:
- La rampe vestibulaire aboutissant a la fenétre ovale.
- La rampe tympanique aboutissant a la fenétre ronde.

Ces deux rampes communiquent entre elles au sommet par un orifice, I'hélicotréme.
Le canal cochléaire membraneux est situé entre les deux rampes, il renferme
I'endolymphe. Il contient 'organe de Corti, véritable organe de I'audition qui permet la
transduction des vibrations sonores en influx nerveux via notamment les cellules

ciliées neuro-sensorielles.

Rampe vestibulare _ {|.T|r-m|'
{p:.nlymp]u_]m, — ] cochléaire

,A\ r

*”m.

Fampe tympanique
(penlymphe)

A== {endolymphe)

Ncn" e
cochleare

CGanghons spinal
de Corti

Figure 21. Coupe axiale schématique de la cochlée. (9)
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Les vibrations de I'étrier sont transmises au niveau de la fenétre ovale, au
liquide périlymphatique. L’étrier rentre et sort, tel un piston, de la fenétre ovale, créant
des ondes de pression. Les vibrations du liquide périlymphatique vont se propager le
long de la rampe vestibulaire de la cochlée, puis en sens inverse, le long de la rampe
tympanique, vers la fenétre ronde. Les liquides étant incompressibles, tout
déplacement de I'étrier serait impossible s’il n’était pas compensé par un déplacement
équivalent de la fenétre ronde a I'autre extrémité. La déformation de la membrane de
la fenétre ronde permet donc I'expansion de ces liquides a 'opposé de la fenétre

ovale : C’est le jeu des fenétres.

Section axiale de la cochlée. Cette figure représente une
section axiale (ou modiolaire, c'est-a-dire passant par le modiolus) de la
cochlée. Elle montre de fagcon schématique I'enroulement des trois canaux
de la cochlée : le canal cochléaire (1), contenant I'endolymphe, et les
rampes vestibulaire (2) et tympanique (3) formant le compartiment
périlymphatique. La partie centrale de la cochlée (modiolus) contient le
ganglion spiral (4) ol se trouvent les corps cellulaires des neurones auditifs
primaires. Et les fibres du nerf auditif (5) reliés aux structures du tronc
cérébral (noyaux cochléaires). Les fleches représentent la circulation des
ondes de pression transmises par la chaine ossiculaire, la fleche rouge
provenant de la fenétre ovale et la bleue de la fenétre ronde.

Figure 22. Schéma de la circulation des ondes de pression transmises par la chaine ossiculaire. (16)
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(2) Le labyrinthe postérieur

Le labyrinthe postérieur est 'organe de I'équilibration, il est constitué par les
canaux semi-circulaires et le vestibule, avec notamment le saccule et l'utricule, il donne

naissance aux nerfs vestibulaires supérieur et inférieur.

- Les canaux semi-circulaires : Les canaux semi-circulaires osseux contiennent

les canaux semi-circulaires membraneux. lls s’ouvrent dans le vestibule. Ce sont trois
tubes cylindriques incurvés en forme de fer a cheval, situés dans chacun des trois

plans de I'espace qui permettent I'équilibration lors des mouvements de rotation.

- Lutricule et le saccule : Ce sont deux petits sacs membraneux contenus dans

le vestibule osseux qui permettent I'équilibration lors des mouvements linéaires

horizontaux pour 'utricule et verticaux pour le saccule.

C. Physiologie de la transmission ossiculaire

La chaine ossiculaire assure deux fonctions, 'une de transfert et amplification
acoustique, l'autre de protection sonore.

1) Fonction de transfert, d’amplification et d’adaptation
d’impédance

Le transfert de 'onde sonore met en jeu tout d’abord la membrane tympanique
qui, grace au couplage avec le manche du marteau, transmet les vibrations aux
différents osselets (marteau, enclume puis étrier). La vibration de la chaine ossiculaire
se fait selon un mécanisme de levier, dont 'axe est centré sur l'articulation incudo-
malléaire (9). Cette mise en jeu de la chaine permet alors un mouvement de piston a
la platine du stapes. La vibration de la platine du stapes, maintenue en place dans la
fenétre ovale par le ligament annulaire, transmet alors I'énergie vibratoire a la

périlymphe puis a I'endolymphe.
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Du fait de sa structure, la chaine permet également une adaptation d'impédance
et donc une amplification acoustique (d’'un facteur 180 soit environ 28dB). En effet, la
puissance acoustique délivrée au niveau de la fenétre ovale serait presque réduite de
99% sans la chaine (correspondant a une perte de 28dB), car l'interface entre I'air de
I'oreille moyenne et entre les liquides de I'oreille interne provoque une importante perte

de puissance (9).
Trois facteurs permettent ce mécanisme d’adaptation :

1) Le rapport de surface entre la membrane tympanique et la platine de I'étrier : le
rapport des surfaces étant environ de 20 a 30. La force appliquée sur la
membrane tympanique sur une grande surface est retransmise sur la platine de
I'étrier avec un accroissement de pression proportionnel au rapport des
surfaces (10).

2) Le bras de levier de la chaine ossiculaire marteau-enclume : le manche du
marteau apparait plus long que la branche descendante de I'enclume d’un
facteur 1,15 a4 2,5.

3) Les caractéristiques intrinséques de la membrane tympanique elle-méme.
Ceci permet de compenser la perte liée a l'interface air/liquide.

2) _Fonction de protection sonore

La fonction de protection sonore fait intervenir deux boucles réflexes qui mettent
en tension les muscles tenseurs du marteau et de I'étrier. En réponse a un son trop
élevé (>80dB), deux arcs réflexes vont étre activés, I'arc acoustico-facial pour le
muscle tenseur de I'étrier (innervé par le nerf facial) et I'arc acoustico-trigéminal pour
le muscle tenseur du marteau (innervé par le nerf trijumeau). La contraction de ces
deux muscles va augmenter la rigidité la chaine ossiculaire, diminuant donc I'effet de
transfert sonore. L'effet de protection est plus important sur les fréequences graves

(pouvant aller jusqu’a 15dB) que sur les aigués (9,11).
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D. Signes fonctionnels et examen clinique

1) Signes fonctionnels :

Les signes fonctionnels amenant les patients atteints de surdité de transmission

a tympan normal a consulter sont le plus souvent :

- Hypoacousie : uni ou bilatérale, généralement d’intensité Iégére ou moyenne, sans
modification qualitative de la voix, souvent ameélioré dans le bruit (paracousie) et
parfois accompagnée d’autophonie (résonance exagérée de la propre voix du patient

dans son oreille).

- _Acouphénes : plutét de timbre grave, peu génants, bien localisés dans l'oreille

malade.

- Vertiges : peu fréquents.

- Otalgies : exceptionnellement.

2) Examen clinique :

Examen otoscopique : L’examen otoscopique montre par définition une membrane

tympanique intacte.

Figure 23. Otoscopie normale : Tympan grisGtre, semi-transparent, bonne visibilité du marteau et du triangle lumineux.
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L’épreuve de Weber est localisée dans l'oreille sourde (en cas de surdité unilatérale)

ou la plus sourde (en cas de surdité bilatérale).

L’épreuve de Rinne est négative.

T Tarn e B e CA et supteeurs & 0 CO

Le diapason permet de délivrer un son par voie aérienne ou par voie osseuse (A). Lors de I'épreuve de
Weber, le son est pergu du c6té sain en cas de surdité de perception, et du cété sourd en cas de surdité
de transmission. Lors de I'épreuve de Rinne (en bas), le son est mieux pergu en conduction aérienne
(audition normale ou surdité de perception) que lors de la conduction osseuse. Dans le cas contraire, il s'agit
d'une surdité de transmission.

Figure 24. Schémas illustrant les techniques d’acoumétrie au diapason de Weber et Rinne. (19)
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E. Explorations fonctionnelles

1) Audiométrie tonale :

La courbe de conduction osseuse (CO) est normale. La courbe de conduction
aérienne (CA) est plus ou moins abaissée, en général sur toutes les fréquences, ou
prédominant sur les fréquences graves. Il existe donc toujours une dissociation entre

CA et CO définissant un Rinne audiométrique négatif.
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Figure 25. Différents types de surdité en audiométrie tonale. (19)

2) Audiométrie vocale :

Les tests supraliminaires et 'audiométrie vocale ne montrent généralement pas

d’altérations qualitatives de 'audition (pas de distorsion).

3) Tympanométrie

La tympanométrie mesure les différences de pression entre les cavités de
I'oreille moyenne et le méat acoustique externe sous l'influence d’'une surpression ou
d’'une dépression créée dans le conduit auditif externe. Elle est contre indiquée en cas
de perforation tympanique. Elle fournit de fagon objective des renseignements sur la
valeur fonctionnelle de la trompe d’Eustache et du systéeme tympano-ossiculaire.
Plusieurs courbes ou tympanogrammes peuvent étre obtenues en fonction de

I'étiologie de la surdité de transmission a tympan normal.
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Figure 26. Différents types de tympanomeétrie. (19)

- Courbe de type A (normale) : pic centré sur l'origine. Egalité des pressions de chaque

c6té de la membrane tympanique. Ce pic peut étre décalé de part et d'autre de la

valeur normale, entre +100 et -100 mm H20.

- Courbe de type B : mobilité tympanique faible ou nulle. Epanchement au sein des

cavités de l'oreille moyenne ou fixation de la chaine ossiculaire

- Courbe de type C : déplacement de la courbe vers les pressions négatives.

Dysfonction tubaire.

- Courbe de type « Tour Eiffel » : pic trés important en hauteur : disjonctions de la

chaine ossiculaire.

4) Reflexe stapédien

Il s’agit du recueil de la contraction du muscle stapédien, lors d’'une stimulation auditive
supraliminaire (> a 80 dB), par la mesure de la variation d'impédance du systeme
tympano-ossiculaire (par impédancemétrie). Ce reflexe peut étre aboli en cas

d’otospongiose.
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ll. Imagerie des surdités de transmissions et
surdités mixtes

A. Place de I'imagerie dans les surdités a tympan
normal

L’'imagerie TDM ou CBCT occupe une place prépondérante dans la prise en
charge des surdités a tympan normal et apparait aujourd’hui indispensable pour

plusieurs raisons.

1) Diagnostic étiologique

L’'imagerie permet d’obtenir quasiment systématiquement la cause de la surdité
de transmission et de poser un diagnostic précis (12). Dans la majorité des cas elle
permet de détecter les foyers otospongieux, mais peut identifier d'autres causes de
surdité de transmission ou de surdité mixte, telles que les pathologies de la chaine
ossiculaire, les séquelles post-traumatiques ou post-infectieuses, les malformations
d’oreille moyenne et interne, les pathologies osseuses temporales et d’autres causes

plus rares (13).

Ce diagnostic étiologique est permis grace a I'exploration simultanée des 3
compartiments de loreille. 1l est donc recommandé d'effectuer une imagerie
préopératoire (TDM ou CBCT) avant une opération de stapédotomie ou avant

exploration de la caisse du tympan.
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2) Décision et planification opératoire

Grace a ce diagnostic étiologique, I'imagerie TDM ou CBCT permet de guider
le chirurgien pour poser l'indication ou la contre-indication opératoire en fonction de
I'étiologie retrouvée. Elle peut permettre d'éviter des explorations inutiles de l'oreille

moyenne dans les cas non chirurgicaux.

Elle permet également au chirurgien une planification préopératoire et de
prévenir les complications potentielles en étudiant I'environnement anatomique, les
variantes a risque opératoire, les abords opératoires. L'imagerie préopératoire permet

notamment :

- La détection de certaines malformations de I'oreille interne qui pourrait compromettre
le geste opératoire, comme par exemple la dilatation de 'aqueduc du vestibule, I'oreille
geyser, qui comportent un risque significatif de jailissement péri-lymphatique

peropératoire et de cophose.

- La prévention des mauvais résultats auditifs post-opératoires lors de stapédectomie
comme par exemple l'oblitération de la fenétre ronde concomitante, les malformations

mineures du canal semi-circulaire latéral associées.

by

- La détection des variantes a risque de la portion tympanique du nerf facial en

particulier les déhiscences et les procidences, obstruant 'accés a la fenétre ovale.

L’imagerie TDM ou CBCT permet également la planification préopératoire dans

les cas ou I'implantation cochléaire est nécessaire (14).

Ainsi, en particulier dans [I'otospongiose, une évaluation rigoureuse et
systématique de limagerie préopératoire est nécessaire pour éviter les erreurs

diagnostiques et les éventuelles complications peropératoires (Figure 27).
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Structures

1) Os temporal

2) Mastoide

3) Oreille moyenne

4) Chaine ossiculaire

5) Etrier

6) Fenétre ovale
7) Fenétre ronde

8) Nerf facial

9) Oreille interne

10) Foyers d'otospongios Taille, localisation et grade

11) Oreille controlatérale Maladie bilatérale dans B0 a 85 % des cas

Points d'évaluation

Signes de fracture
Etat du canal semi-circulaire supérieur (déhiscence?)
Autres pathologies de I'os temporal (métaboliques, infectieuses, néoplasiques)

Aérée vs scléerosée/comblée (stigmates d'otite moyenne chronigue)
Erosion osseuse

Aérée vs scléerosée/comblée (stigmates d'otite moyenne chronigue)
Structures vasculaires anormales (position haute du golfe de la jugulaire)

Continue

Morphologie anormale
Fixation

Dislocation

Fracture

Erosion

Position (luxation?)

Morphologie (malformation?)

Structures adjacentes (position du nerf facial)
Erosion

Taille, épaisseur et niveau d'oblitération
Oblitération? (moins bon résultats de la stapedectomie)

Segment tympanique : déhiscent ou procident (a risque opératoire)
Segment mastoide : position anormale (peut influencer la voie d'abord)

Malformation

Dilatation de I'agueduc du vestibule (contre indication & la stapedectomie)
Canal cochléaire élargi dans le cadre de malformation liée a I'X (contre indication a la stapedectomie)
Sténose de la fossette cochléaire (aplasie/hypoplasie du nerf )
Cochlée oblitérée (surtout avant I'implantation cochléaire)

Figure 27. Check-list TDM préopératoire dans I'otospongiose (21)

3) Suivi des patients et complications post-opératoires

En cas de complication post-opératoire précoce a type de surdité ou de vertige,

'imagerie TDM ou CBCT permet de contréler la position du piston, a la recherche

notamment d’une position trop profonde ou trop antérieure du piston, mais également

de rechercher des signes de fistule péri lymphatique ou de pneumo labyrinthe (15—

17). L'IRM présente un intérét pour la recherche d’hémorragie intra-labyrinthique et la

recherche de signes de labyrinthite.
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En cas de complication post-opératoire tardive, I'imagerie TDM ou CBCT
permet de vérifier, la bonne aération de la caisse du tympan, la position du piston a la
recherche notamment d’'une bascule de ce piston et également de rechercher une lyse
de la longue apophyse de I'enclume responsable d’'une perte de l'effet columellaire
(18). L'examen tomodensitométrique est notamment recommandé pour évaluer les
causes d’échec fonctionnel aprés chirurgie stapédo-vestibulaire d’apres Naggara et al
(19) et dans certains échecs aprés ossiculoplastie d’aprés Williams et al (20).
L’utilisation de I'imagerie permet donc de réduire les taux d’échecs et de complications

post-opératoires.

L’examen TDM est un examen fiable, sensible et spécifique dans le diagnostic

des cas de surdité de transmission avec une membrane tympanique normale (12).

B. Scanner (CT) du rocher

1) Technigue et parametres scanographigues

La technique appropriée pour I'évaluation du rocher doit permettre I'exploration
précise de l'oreille externe, de la cavité tympanique et de la capsule otique de l'oreille

interne.

L’examen tomodensitométrique du rocher est réalisé téte fléchie pour permettre
de placer la boite d’étude au-dessus de l'orbite en avant, jusqu’au rocher en arriere

afin de réduire la dose recue par le cristallin (Figure 28).

Les parameétres d’acquisitions recommandés pour le rocher sont 130 a 140 kV,
200 a 400 mAs chez I'adulte et 120 kV, 200 mAs chez I'enfant (21).

Le champ de vue (FOV) utilisé est généralement de 20 cm de diameétre, suffisant
pour permettre une étude complete de I'ensemble du crane, étendu sur une hauteur
de 3 cm, du toit du rocher en haut jusqu’a la face inférieure de I'os tympanal en bas.
On utilise ensuite deux reconstructions avec des champs de vue d’environ 7 cm de
diametre centrés sur chaque rocher permettant une étude de I'apex pétreux en dedans

jusqu’a la mastoide en dehors.

Les détecteurs ont une épaisseur de 0.5 mm pour les plus performants a 0.6

mm.
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Les reconstructions se font par coupes d’épaisseur variable en fonction des
machines allant de 0.3 a 0.5 mm, fournissant un nombre de coupes allant de 180 a

350 selon les machines.

Il est nécessaire d’utiliser un filtre d’analyse dur avec comme largeur et niveau
de fenétres : 4000UH -700 UH. La matrice utilisée doit étre la plus élevée possible :
768 voire 1024.

Ces parametres et techniques d’acquisition permettent de limiter l'irradiation et
la dose délivrée. Les niveaux de référence diagnostiques (NRD) pour le scanner du

rocher sont définis chez I'enfant mais pas chez I'adulte.

Les NRD pour les enfants préconisés par l'institut de radioprotection et de sdreté
nucléaire (IRSN) (22):

e De 10 a 20 kg (1 a 5 ans) sont de 43 mGy pour le CTDI Volumique et 240
mGy.cm pour le PDL.

e De 20 a30kg (5a10 ans)de 51 mGy pour le CTDI Volumique et 330 mGy.cm
pour le PDL.

Chez I'adulte ces paramétres d’acquisition donnent des images de bonne qualité, pour
une irradiation (PDL) de l'ordre de 500 mGy.cm selon les recommandations de la
Société frangaise d’oto-rhino-laryngologie et de chirurgie de la face et du cou (SFORL)
de 2020 (23), sans dépasser 600 mGy.cm.

Figure 28. Examen TDM d’oreille. a) Boite d'étude passant au-dessus de I'orbite. b) Plan du
canal semi-circulaire latéral. c) Champ de vue localisé du rocher gauche. (29)
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2) Plan d’étude de référence

Le plan d’analyse de référence du rocher est le plan axial paralléle au plan du
canal semi circulaire latéral (Figure 29).

i

Figure 29. Plan de référence TDM. a) et b) Coupes sagittales servant de repére pour I'orientation du plan axial.
c)Coupe coronale passant par I'ampoule du canal semi-circulaire latéral. d)Coupe axiale de référence du canal semi-
circulaire. (29)

On réalise ensuite des reconstructions coronales perpendiculaires au plan du

canal semi circulaire latéral.

Le plan sagittal est quant a lui utilisé lors des traumatismes, pour I'étude des
malformations complexes, en cas d'oreille opérée et pour étude du segment

mastoidien du canal du nerf facial.
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Il convient d’utiliser classiquement deux autres plans d’exploration d’aprés la
SFORL (23):

e Le plan coronal oblique perpendiculaire a la platine de I'étrier dans I'axe de la
longue apophyse de I'enclume (V ossiculaire) particulierement utile pour étude
de l'articulation incudo-malléaire (Figure 30).

e Le plan axial obligue dans l'axe de I'étrier, pour étude précise de la téte, des
branches de I'étrier ainsi que de la platine, particulierement utile pour le

diagnostic d'otospongiose (Figure 30).

Figure 30. Coupe TDM du V ossiculaire et coupe TDM dans I'axe de I’étrier. a) Coupe oblique par la longue apophyse de I'enclume. b)
V ossiculaire de I'articulation incudo-malléaire. c)Coupe oblique dans I'axe de I'étrier. d)Schéma de la coupe dans I'axe de I'étrier. e)
Coupe axiale dans I'axe de I'étrier. (29)
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C. Cone beam (CBCT) du rocher

1) Principes généraux

Le cone beam est une technique d’'imagerie utilisant un faisceau de rayons X
de forme conique (volume cylindrique) a la différence du scanner qui utilise un faisceau

de rayon X linéaire (Figure 31).

—_Tube & Rx

——
——
detecteurs Pian

~Ouronne de Caoprtorar

SCANNER CONE BEAM

Figure 31. Principes comparés du scanner et du cone beam. (32)

Le faisceau est atténué en traversant la région anatomique d’intérét avant d’étre
analysé par un systéme de détecteur. Le tube a rayon X et le systéme de détection
tournant autour du sujet (180 a 360° selon les modeéles), plusieurs centaines
d’analyses (prises de vues, clichés ou projections) sont réalisées dans les différents
plans de I'espace, puis les données sont ensuite transmises a un ordinateur qui réalise

la reconstruction volumique d’un cylindre contenant la région anatomique d’intérét.

L’ensemble du volume a étudier est balayé en une seule révolution tandis que
le scanner nécessite plusieurs coupes linéaires qui se superposent lors des multiples

rotations du systéme (24).

Le volume étudié est composé de voxels dont la taille varie en fonction de la
résolution spatiale souhaitée pour I'étude de la région anatomique. La taille du voxel
est en relation avec la résolution spatiale, plus la taille du voxel est petite, meilleure
sera la résolution spatiale (25). Les voxels obtenus en cone beam sont isotropes ou
isométriques, cela signifie que leurs cotés sont de méme dimension, quelle que soit
I'orientation des reconstructions dans les trois dimensions de I'espace. En scanner,
les voxels de reconstruction sont parallélépipédiques, anisotropes, induisant une

relative déformation des images reconstruites dans les plans coronal et sagittal.
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Le volume conique 3D ainsi obtenu a partir des acquisitions cone beam est dans
un second temps reconstruit par ordinateur en coupes axiales 2D, a la différence du
scanner ou les coupes axiales 2D servent ensuite aux reconstructions MPR sagittale

et coronale.

2) Parametres et technigue du CBCT du rocher

Il existe une grande variabilité de modéles d’appareils. Pour la plupart des cone
beam, 'acquisition des données est réalisée sur un patient positionné assis ou debout,
un seul constructeur (NewTom) réalise les acquisitions sur un patient couché,
permettant ainsi comme pour le scanner un maintien de la téte au sein d’'une tétiere

diminuant ainsi fortement les artéfacts cinétiques.

Nous allons maintenant détailler les parameétres techniques de I'appareil cone

beam le plus performant a ce jour pour I'étude du rocher : Le NewTom 5G XL (26).

Sur ce modéle le patient est positionné en décubitus avec la téte sanglée dans

la tétiere tout comme lors de la réalisation d’un scanner.

Les paramétres d’acquisitions utilisés pour le rocher sont : tache focale de 0.3

mm, puissance de 110 kV et 120 mAs.

Rotation complete de 360° pour acquérir un volume cylindriqgue de plus haute

gualité avec un temps de rotation de 40 secondes.

Le champ de vue (FOV) utilisé pour le rocher est de 15 cm de diametre,
permettant une étude simultanée des deux rochers et de I'ensemble du crane, étendu
sur une hauteur de 5 cm, permettant une couverture optimale de I'ensemble de la

hauteur du rocher.

Un filtre dur haute résolution est utilisé permettant d’obtenir des voxels

isotropiques de 0.15 mm (150 pm).

Une rétro-reconstruction sur chacun des rochers est ensuite réalisée en voxel
de 75 um et FOV de 8 x 8 cm.

Le capteur utilisé est de type flat panel detector (FPD) en silicium amorphe de
20 x 25 cm.
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A ce jour cet appareil est un des seuls permettant de réaliser I'exploration des
deux oreilles en une seule acquisition en ultra haute résolution avec des voxels de
0.15 mm. Les autres CBCT nécessitent quant a eux la réalisation de deux acquisitions

(une par oreille), ce qui augmente la dose délivrée.

D. Scanner (CT) versus cone beam (CBCT) appliqué
au rocher

1) Avantages du CBCT

De multiples travaux ont démontrés que le CBCT était aussi performant voire
supérieur au scanner dans I'évaluation morphologique des structures de l'oreille
moyenne et interne, notamment avec une meilleure résolution spatiale, un contraste
plus élevé et moins de volume partiel sur les structures fines telles que la platine ou
I'étrier (27-32).

Un des avantages du CBCT est I'absence d’artéfact lié aux composants
métalliques, d’ou sa trés large utilisation dans le controle de position de prothéses

ossiculaires, des implants cochléaires et les implants ostéo-intégrés (BAHA) (33—-38).

Le CBCT a également 'avantage d’étre moins irradiant que le scanner avec une
irradiation du CBCT d’environ 60% plus faible que I'examen TDM (34,35,39,40).

Enfin les CBCT ont en moyenne un prix d’achat nettement moindre que les

scanners.

2) Inconvénients du CBCT

Le principal inconvénient du CBCT réside dans un temps de pose plus long de
'ordre de 40 secondes comparativement a la TDM ou le temps d’acquisition est de
'ordre de 12 a 15 secondes. Ce temps de pose plus long explique donc la susceptibilité

du CBCT aux artéfacts de mouvements et limite son utilisation en pédiatrie.

Ces artéfacts de mouvements sont également liés au fait que la plupart des

CBCT (a I'exception du NewTom 5G XL) sont réalisés en position debout.
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Le CBCT est moins sensible pour I'analyse des structures de faible densite,

avec une moins bonne résolution spatiale a faible contraste (35).

Enfin il n'existe pas encore a I'heure actuelle de cotation pour les CBCT du

rocher.

3) CBCT dans le diagnostic des surdités de transmission a
tympan normal

De nombreuses études ont démontrées les bonnes performances du CBCT
pour I'étude des structures du rocher, la question de son utilisation en pratique

courante dans le bilan étiologique des surdités de transmission est donc d’actualité.

Debeaupte et al (41) ont démontré récemment une bonne concordance
diagnostique entre le CBCT et le scanner dans le bilan étiologique des surdités de
transmission a tympan fermé de I'adulte, confirmant les résultats d’études préalables
(42).

D’autres études ont montré également la trés bonne sensibilité du CBCT,
comparable a celle du scanner pour le diagnostic d’otospongiose (43-45) et de

déhiscence du canal semi-circulaire supérieur (46).
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lll. Etiologies des surdités transitionnelles ou mixtes
atympan normal

A. Otospongiose

1) Epidémiologie

Il s’agit de la principale cause de surdité acquise de transmission progressive a
tympan normal. La prévalence histologique de I'otospongiose dans une population
donnée, serai de l'ordre de 2,1% a 2.5% d’aprés Uppal (47) et d’aprés Declau et al
(48) alors que sa prévalence clinique varie de 0,04 a 1 % selon les études
épidémiologiques (49-52). Il est donc important de distinguer I'otospongiose
histologique/radiologique de I'otospongiose clinique.

L’otospongiose affecte principalement les populations caucasiennes, elle est
plus rare dans les populations noires, asiatiques et absente chez les indiens
d’Amérique (53).

La prédominance est féminine a environ 60% avec un age moyen de survenue
entre 20 et 40 ans (49,54).

Il existe un caractére familial de l'affection avec plus d’'un cas sur deux

survenant dans une famille déja touchée (55,56).

2) Etiopathogénie

L’otospongiose est une pathologie multifactorielle survenant sur un terrain

génétique propice.
1 Facteurs génétiques :
Le caractére héréditaire de I'otospongiose fut suspecté dés le milieu du XIXeme
siecle par Toynbee en 1841 (57). Morisson et al en 1967 (58), puis Causse pére et fils

en 1984 (59), démontrent le mode de transmission autosomique dominant avec une

pénétrance variable de 40 % et a expressivité variable.
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L’'otospongiose est statistiquement associée a certains groupes human
leukocyte antigen (HLA) et certaines mutations du gene codant le collagene de type |

ont été retrouvés dans certaines familles (60).

Il existe néanmoins d’autres formes sporadiques non expliquées par ces
facteurs génétiques, qui suggerent le réle important d’autres facteurs hormonaux,

environnementaux et auto-immuns.

(2) Facteurs hormonaux :

Le réle hormonal de la maladie a été suspecté devant le sex-ratio féminin et les
poussées évolutives au cours de la grossesse et du post-partum. Les cestrogénes et
la prolactine semblent jouer un réle dans le remodelage osseux de la capsule otique

via 'ostéoprotégérine (61,62).

Une autre théorie concerne des troubles de la réponse cellulaire a 'lhormone
parathyroidienne (anomalie du récepteur de la parathormone au niveau des cellules
otospongieuses) pour expliquer des anomalies de l'ostéosynthése au niveau de la

capsule otique (60).
3) Facteurs environnementaux :
D’autres facteurs environnementaux tels que l'infection au virus de la rougeole
(paramyxovirus) en association avec un terrain d’auto-immunité, semblent

possiblement en lien avec I'otospongiose sans qu’il y ait a ce jour d’explication formelle

sur les mécanismes (63,64).
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3) Définition et histopathologie

(1) Définition :

L’otospongiose est une ostéodystrophie primitive de l'os labyrinthique
caractérisée par le remplacement de I'os normal bien ordonné de la capsule otique par

un os a configuration nodulaire organisé en foyers évoluant sous deux aspects
successifs différents (65,66) (Figure 32) :

- Les foyers jeunes ou actifs, constitués de travées osseuses irrégulieres
entourées d’espaces medullaires hypervascularisés et étroits avec un tissu conjonctif
riche en ostéoclastes et ostéocytes ostéolytiqgues. Macroscopiguement ces foyers sont

gris-blanchatre, crayeux, de consistance friable, hétérogéenes et vascularisés.

- Les foyers évolués ou inactifs, avec de larges espaces médullaires peu
vascularisés et paucicellulaires ou les ostéoblastes sont responsables de la formation
d'un os lamellaire trés minéralisé, d’aspect sclérotique. Macroscopiquement ils

prennent un aspect scléreux, blanc ivoire, durs, homogenes et peu hémorragiques.

(2) Histopathologie :

Ces foyers otospongieux se développent aux dépens des résidus cartilagineux,
reliquats embryonnaires du développement. Les résidus sont situés a sept niveaux
différents (60) :

e Fissula ante fenestram

e Fissula post fenestram

e Couche enchondrale de la capsule otique
e Fenétre ronde

e Canaux semi-circulaires

e Suture pétrosquameuse

e Base de I'apophyse styloide
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La capsule otiqgue se compose de 3 couches osseuses :
- La couche interne endostale trés fine qui reste stable au cours de la vie
- La couche externe périostale qui est composée d’os membranaire

- La couche moyenne enchondrale qui contient des foyers cartilagineux.

*:‘ }
A\ \

Figure 32. Foyer otospongieux (O) situé a la partie antérieure de la fenétre ovale. F indique la platine ; GT, tissu de
granulation ; C, cochlée (coloration a I'hématoxyline et a I'éosine, grossissement x25) (76)

4) Imagerie et classification

L’imagerie par TDM est recommandée chez tout patient ayant une surdité de
transmission a tympan normal faisant évoquer le diagnostic d’otospongiose, d’aprés
les recommandations de la SFORL de 2020 (23).
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La tomodensitométrie a quatre objectifs principaux (23) :

e Confirmer le diagnostic clinique par la visualisation de foyers hypodenses péri-
labyrinthiques de I'os temporal et éliminer les autres diagnostics différentiels.

e Apprécier I'environnement anatomique de l'oreille moyenne et dépister les
variations anatomiques a risque opératoire (hauteur et intégrité du tegmen,
position du bulbe de la veine jugulaire et sa couverture corticale, carotide interne
intra tympanique, persistance d’une artére stapédienne, position du canal facial
tympanique et mastoidien, morphologie de la fenétre ovale).

e Evaluer le pronostic en fonction de la localisation des foyers otospongieux en
recherchant notamment les foyers de la fenétre ronde (prédictif d’'un plus
mauvais résultat post-opératoire) (67).

e Rechercher une éventuelle association pathologique.

Le foyer otospongieux apparait sous la forme d’'une hypodensité focale au sein de la
capsule otigue dont sa localisation principale est en avant de la fenétre ovale, au
contact de la branche antérieure de I'étrier, au sein de I'angle vestibulo-platinaire. Il
existe néanmoins d’autres localisations moins fréquentes : fenétre ronde, péri-
cochléaire, en avant du méat auditif interne, dans la partie postérieure de la capsule

labyrinthique ou au pourtour du conduit auditif interne.

Figure 33. Localisations des foyers otospongieux. a) Partie antérieure de la platine (1), couche labyrinthique antérieure
moyenne (2). b) Tour basal de la cochlée (1), fenétre ronde (2), canal semi-circulaire postérieur (3), canal semi-circulaire latéral
(4), canal semi-circulaire latéral (4), canal semi-circulaire antérieur (5), région supravestibulaire (6), zone préméatique interne
(7), conduit auditif interne (8). (53)
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L’analyse TDM de ces foyers se fait selon la classification de Veillon (53) :

e Type la : atteinte isolée de la platine, épaissie (0,7 mm ou plus) avec
émoussement de I'angle vestibuloplatinaire comblé par une hypodensité a bord
antérieur convexe (inférieure ou égale a 1 mm).

e Type Ib : hypodensité préplatinaire (inférieure ou égale a 1 mm).

e Type Il : hypodensité préstapédienne (avec ou sans épaississement platinaire)
supérieure & 1 mm, sans contact avec la périphérie de la lumiéere cochléaire.

e Type lll : hypodensité préstapédienne supra-millimétrique (avec le plus souvent
épaississement platinaire) en contact avec la périphérie de la lumiere
cochléaire.

e Type IVa: hypodensité péricochléaire, dans la couche moyenne de la capsule
labyrinthique. On distingue les formes focales des formes continues arciformes
au pourtour de la cochlée. On précise également le caractére « étoile » qui
correspond a la présence d’un foyer préméatique interne.

e Type IVb : hypodensité labyrinthique postérieure autour de la lumiere des

canaux semicirculaires ou du vestibule.

Il convient également de préciser I'atteinte TDM de la fenétre ronde selon 4 grades
(68) :

e Grade 1 : fenétre ronde normale
e Grade 2 : foyer sur les berges externe ou interne
e Grade 3 : obstruction de la fenétre ronde

e Grade 4 : ossification de la rampe tympanique
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Figure 34. Classification TDM de I'otospongiose selon Veillon.
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Figure 35. Otospongiose de la fenétre ronde. Schéma des différentes formes de localisations. a) Foyer de la berge externe
avec foyer pré stapédien. b) Foyer de la berge externe avec foyer pré stapédien. c) Foyer isolé de la fenétre ronde. d) Coupe
TDM axiale, foyer de la berge externe de la fenétre ronde. (62)

5) Traitement

Le traitement de [l'otospongiose fait appel a la chirurgie de stapédotomie ou
stapédectomie avec restauration de I'effet columellaire (continuité fonctionnelle entre
le tympan et la fenétre ovale) par la mise en place d’un piston entre la longue apophyse

de I'enclume et la platine.
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B. Malformations de I’oreille moyenne

Les malformations de l'oreille moyenne représentent environ un tiers de
'ensemble des malformations d’oreille. Elles sont isolées dans 47 % des cas et
associées a d’autres malformations d’oreille interne ou externe dans 53 % des cas
(53).

OE + OM + Ol
4 p. 100

OM + Ol
oM
38 p. 100 v 47 p. 100
OE + OM
11 p. 100

Figure 36. Fréquence des différentes association malformatives de I'oreille moyenne d'aprés Veillon. (62)

Les malformations d’OM sont variées et peuvent concerner la caisse du tympan,

la chaine ossiculaire, les fenétres et le canal du facial.

1) Caisse du tympan

La cavité tympanique peut parfois étre hypoplasique, quelque fois cloisonnée et

exceptionnellement totalement absente.

2) Chaine ossiculaire

Les malformations ossiculaires représentent la principale cause de
malformation de l'oreille moyenne, elles peuvent concerner 'ensemble de la chaine

ossiculaire ou un seul osselet et sont diverses et variées.
Ces malformations peuvent également étre associées entre elles.

e Marteau : Il peut étre le plus souvent fixé a la caisse du tympan, déformé ou
fusionné avec I'enclume. Plus rarement il peut étre hypoplasique ou totalement

absent.
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Enclume: Les malformations les plus fréquentes sont la fusion,
I'hypoplasie/aplasie d’une apophyse notamment de la longue apophyse et plus
rarement la fixation, le plus souvent de la courte apophyse.

Etrier : 1l peut étre trés souvent déformé, avec des branches hypoplasiques,
des branches rapprochées, des branches de densités augmentées et épaissies
ou la présence d'une seule branche. Il peut quelques fois étre totalement
aplasique. Les malformations peuvent également concerner la platine qui peut
étre épaissie de maniere globale. En présence de malformation d’étrier (en
particulier de la platine) il convient de rechercher systématiquement les
malformations d’Ol qui peuvent étre associées du fait de [lorigine

embryologique commune.

3) Eenétre ovale et ronde

Les fenétres ovales et rondes sont des ouvertures de la paroi médiale de la

caisse du tympan vers le labyrinthe et le liquide péri lymphatique, ces fenétres sont

précédées de récessus.

Les anomalies congénitales de la fenétre ronde sont deux fois plus fréquentes

que celle de la fenétre ovale. Une atteinte simultanée des deux fenétres est possible.

Fenétre ronde : La pathologie malformative est dominée de loin par la sténose
de la fenétre. On parle de sténose au scanner lorsque la largeur est inférieure
a 1.5mm. Plus rarement la fenétre ronde peut étre aplasique. Elle peut parfois
étre obturée par un golfe jugulaire procident ou en position haute au sein de
I'hypotympan.

Fenétre ovale : La pathologie malformative est également dominée par la
sténose. On parle de sténose au scanner lorsque la hauteur du récessus de la
fenétre ovale est inférieure a 1.5mm en coupe coronale. Plus rarement cette

fenétre peut étre totalement aplasique.

4) Nerf facial

La majeure partie des malformations concerne les portions tympanique (VII2)

et mastoidiennes (VII3) du nerf facial.
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e Portion VII2 : Ces malformations sont essentiellement des anomalies de trajet
qui peut étre abaissé/procident en regard de la fenétre ovale voire quelquefois
directement au contact de la platine. Le nerf peut également étre
dénudé/déhiscent avec une absence de coque osseuse. Plus rarement le VII2

peut étre sténose, hypoplasique voire étre absent.

e Portion VII3 : Ce sont essentiellement des anomalies de trajets dans le cadre

d’aplasie du CAE avec un canal du VII3 antériorisé.

C. Malformations de I’oreille interne

Les malformations de l'oreille interne représentent environ 78% de I'ensemble
des malformations d’oreille. Elles sont isolées dans 80% des cas et associées a

d’autres malformations d’oreille interne ou externe dans 20% des cas (53).

OE + OM + Ol

179 p.100

OE + Ol
0,3 p.100

Ol
80,2 p.100

Figure 37. Fréquence des associations malformatives de I'oreille interne d'apres Veillon. (62)

Les malformations de l'oreille interne ont été référencées et classifiees par
Sennaroglu et al en 2017 (69). On distingue classiquement les malformations isolées

des malformations syndromiques.
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1) Cochlée

Les malformations cochléaires sont diverses et variées et chaque sous-type
peut s’associer a tout autre malformation d’oreille interne, en particulier du labyrinthe
postérieur. Elles sont largement dominées par les modifications de segmentation de
la cochlée, avec des anomalies des septas inter-scalaires entres les deux tours et demi
de la spire cochléaire, regroupées sous le terme de partition incompléte de cochlée.

Les hypoplasies et aplasies cochléaires sont quant a elles extrémement rares.

- Aplasie compléte du labyrinthe antérieur et postérieur : Aplasie de Michel

- Aplasie cochléaire

- Cavité kystigue rudimentaire commune entre le labyrinthe antérieur et postérieur

- Hypoplasie cochléaire

- Partition incompléete de cochlée : Dysplasie de cochlée (Figure 39) :

e Type |: absence compléte de partition, absence de modiolus, absence de
septas inter-scalaires, la cochlée ressemble & une formation kystique sans
partition.

e Type Il : tour basal de la cochlée normal, aspect kystique du second tour et de
'apex de la cochlée, la partie apicale du modiolus et des septa inter-scalaires
sont absents. En association a une dilatation de 'aqueduc du vestibule, on parle

de syndrome de Mondini.

e Type lll : modiolus completement absent mais septas inter-scalaires présents,
la cochlée est directement en continuité avec le CAIl (oreille geyser). Elle

correspond a la malformation de la cochlée trouvée dans les surdités liées a I’X.
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Normal

Incomplete
partition

Type | Type Il Type Il

Figure 39. Sous-types de partition incompléte de cochlée, d’aprés Sennaroglu et Saatci. (80)

2) Vestibule

Les malformations du vestibule sont essentiellement constituées par des

aplasies, des hypoplasies ou des dilatations.

Le vestibule a des dimensions relativement constantes, avec un grand axe
mesuré a 6 mm et un plus grand diamétre transversal antérieur mesuré a 3 mm. La
plus petite largeur transversale postérieure est mesurée quant a elle entre 2 et 2,5 mm.
La plupart des malformations du vestibule concernent un élargissement de la partie
postérieure avec une augmentation de la plus petite largeur transversale postérieure

supérieure a 2,5 mm, donnant un aspect globuleux au vestibule.

A: Ampoule
CSCL: Canal semi circulaire latéral
L1: Plus grande largeur antérieure (3mm)

L2: Plus petite largeur postérieure
(2-2.5mm)

Figure 40. Schéma des dimensions du vestibule d'aprés Williams. (81)
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3) Canaux semi-circulaires

Les canaux semi-circulaires sont souvent le siége de malformations, en

particulier le canal semi-circulaire latéral.

[l s’agit essentiellement de dilatation de la partie médiale du CSC latéral au-dela
de 1,8-2 mm en scanner, donnant un aspect trapu au CSC latéral et réalisant parfois
un aspect de double ampoule. L’augmentation de taille du CSC latéral est responsable
d’'une diminution de taille de I'llot osseux qu’il entoure en dessous de 7 mm2 (Norme :
7 a 14 mm?) (53). Cette malformation peut s’associer a une surdité de transmission ou
une surdité mixte et traduit une fragilité labyrinthique sous-jacente avec notamment

une saillie de l'utricule au sein de la double ampoule.

Les dysmorphies des CSC supérieur et postérieur sont beaucoup plus rares, ils

peuvent faire I'objet de dilatation et de raccourcissement tout comme le CSC latéral.

Figure 41. TDM coupe axiale. Canal semi-circulaire latéral court avec une surface sous I'arche< 7mm?2
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Figure 42. TDM coupe axiale. Malformation du CSC latéral avec une absence d'ilot osseux central.

4) Canal endolymphatigue osseux et agueduc du vestibule

La malformation du canal endolymphatique est en rapport avec sa dilatation.
On considére en TDM un élargissement pathologique au-dela de 1.5 mm ou lorsque
son diameétre est supérieur au CSC postérieur adjacent. Cette malformation peut
s’intégrer dans plusieurs syndromes en cas d’association avec une partition
incompléte de cochlée de type Il (syndrome de Mondini et syndrome de Pendred). La
dilatation du canal endolymphatique témoigne la encore d’'une fragilité labyrinthique

notamment aux traumatismes (70).

Figure 43. TDM du rocher gauche coupes axiales. a) Partition incompléte de la cochlée de type IP2 (1). b) Dilatation de I'aqueduc du
vestibule (1) qui est plus large que le CSC postérieur adjacent (2). Syndrome de Mondini.
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5) Conduit auditif interne et canaux de fond de conduit

Les malformations du CAIl sont extrémement rares, beaucoup plus que celles

du CAE, et correspondent soit a des sténoses, soit a des aplasies.

La fossette cochléaire peut étre hypoplasique ou aplasique traduisant une
hypoplasie voire une aplasie du nerf cochléaire. Ces anomalies sont suspectées en
TDM par un diametre de la fossette cochléaire inférieur a 1,5 mm (norme 2-2,5 mm)

et confirmées par la réalisation de séquences IRM sagittales T2 en haute résolution.

Cette fossette peut également étre élargie avec un diamétre supérieur a 3 mm
en TDM, devant faire suspecter une communication entre le LCS et le liquide
périlymphatique cochléaire (oreille geyser). Cet élargissement peut s’associer a des

anomalies du modiolus.

6) Modiolus

Le modiolus est I'axe osseux autour duquel s’enroule la cochlée et d’ou partent les
septas inter-scalaires. Il apparait normalement comme un petit rectangle hyperdense.
Son absence est responsable de l'oreille geyser avec de fagon inconstante une

association a un élargissement de la fossette cochléaire.

7) Canal périlymphatigue osseux et agueduc de la cochlée

Les malformations du canal périlymphatique sont exceptionnelles et consistent en une

dilatation.
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D. Déhiscence du toit du rocher

1) Déhiscence du canal semi circulaire supérieur

Le syndrome de déhiscence du canal semi circulaire supérieur (ou antérieur)
est une entité clinique qui a été décrite pour la premiére fois en 1998 par Minor et al
(71).

Cliniguement ce syndrome se caractérise par la présence de symptémes
vestibulaires (vertiges, oscillopsies, troubles de I'équilibre) induits notamment par les
changements de pression et les variations sonores (phénomene de Tullio), associés a
des autophonies et une surdité transmissionelle ou mixte a tympan normal. Néanmoins
certains patients peuvent présenter uniquement une surdité sans symptémes
vestibulaires. La déhiscence du CSC supérieur peut donc cliniguement mimer une

otospongiose (72,73) et peut étre la cause d’échecs chirurgicaux.

C’est pourquoi il convient de réaliser un examen TDM en haute résolution qui
permet de mettre en évidence un défaut de couverture osseuse du CSC supérieur. On
considére comme significatif un défaut de couverture osseuse supérieur a 3mm. Les
reconstructions coronales obliques dans le plan du CSC supérieur sont

particulierement utiles pour mesurer I'importance de la déhiscence.

Ces déhiscences du CSC supérieur peuvent faire I'objet d’'une prise en charge

chirurgicale par plastie et colmatage permettant de contrdler les symptémes (72,74).

Figure 44. Coupe coronale oblique du CSC supérieur avec déhiscence au niveau de la fosse cérébrale moyenne. (85)

64



2) Déhiscence de I'ensemble du toit du rocher

Parfois les déhiscences concernent 'ensemble du toit du rocher, notamment

au-dessus des tegmens tympani et antri, et étre responsable de méningocele voire

meéningoencéphalocele et réaliser des blocages au contact de la chaine ossiculaire
(Figure 95).

Figure 45. a) Coupe TDM coronale rocher droit. Déhiscence globale du toit du rocher avec méningo-encéphalocele (1)
réalisant un blocage au contact de la téte du marteau (2). b) Coupe TDM coronale comparative du cété gauche.

E. Fixations de la chaine ossiculaire

Les fixations de la chaine ossiculaire résultent de ponts osseux ou ponts
calcifiés entre un ou plusieurs des osselets et les parois de la caisse du tympan. Ces
fixations ossiculaires sont en lien soit avec une origine malformative congénitale soit

avec des sequelles inflammatoires chroniques de la cavité tympanique.

1) Origine malformative

L’ensemble de la chaine ossiculaire peut étre concernée par ces fixations
congénitales. Les premiers cas ont été rapportés en 1956 par House et al (75). Ces
fixations congénitales suggérent un aspect normal de loreille moyenne, sans
séquelles inflammatoires. Elles peuvent s’associer a d’autres malformations d’oreille

moyenne et étre parfois bilatérales.

Ces fixations concernent essentiellement la téte du marteau qui se trouve reliée
le plus souvent aux parois antérieure et latérale de la caisse (76). Cette fixation peut
prendre des aspects variables sous la forme d’'une fine lamelle osseuse ou d’un

véritable pont osseux entre la téte du marteau et les parois de la caisse.
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La difficulté lors du diagnostic TDM est de différencier les calcifications des
ligaments de la téte du marteau, fréquentes et non pathologiques, des véritables
fixations. On considere comme bloquant et donc pathologique un pont osseux/calcique

de taille supérieure a la moitié du diametre de section de la téte du marteau.

Figure 46. Coupe TDM axiale. 1) Fixation de la téte du marteau a la paroi atticale antérieure.

Plus rarement la fixation du marteau peut se faire via une barre osseuse entre
le col et la paroi tympanique postérieure, cette malformation a été décrite sous le terme
de « malleus bar» (77).

Figure 47. Malleus bar. A) Coupe TDM axiale. Barre osseuse(fleche) reliant le col du marteau (téte de fleche) a la paroie tympanique
postérieure. B) Coupe TDM axiale. Articulation incudomalléaire normale. C)Coupe TDM coronale.Barre osseuse (fleche) située sous
I'enclume (téte de fleche) (89).

Les fixations peuvent également siéger au niveau de I'enclume, le plus
fréequemment entre la courte apophyse de I'enclume et la paroi postérieure de la cavité
tympanique le long du ligament postérieur de I'enclume et plus rarement directement

entre le corps de I'enclume et les parois de la caisse.
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Exceptionnellement il peut s’agir de fixations de I'étrier soit par fixation de la
superstructure de I'étrier (78), soit par ankylose stapédienne congénitale en lien avec
une anomalie congénitale du ligament annulaire. Ces anomalies du ligament annulaire
ne sont pas visualisées en TDM et sont souvent associées a des malformations

mineures de l'oreille interne (79,80).

2) Origine inflammatoire

Ce type de fixation survient dans le cadre d'otites ou de séquelles d’otites
chroniques d’oreille moyenne. On retrouve le plus souvent des antécédents
otologiques inflammatoires et d’autres signes TDM inflammatoires comme
'ostéosclérose, les comblements ou les défauts de pneumatisation des cellules

mastoidiennes.

On distingue trois formes pathologiques : la fixation ossiculaire par un tissu
fibreux dans le cadre d’otite moyenne fibro-adhésive chronique, la fixation par des
blocs hyalins de tympanosclérose et la fixation par de véritable blocs osseux dans le
cadre d’otite ostéomateuse par métaplasie osseuse (81). Ces fixations peuvent se
faire directement entre la chaine ossiculaire et les parois de la caisse du tympan ou

via I'intermédiaire des ligaments suspenseurs.

F. Lésions post-traumatiques

Les fractures du rocher s’intégrent souvent dans un contexte de traumatisme

cranien ou de polytraumatisme.

Le scanner cérébral est I'imagerie incontournable dans le cadre de l'urgence
pour diagnostiquer les Iésions intra-craniennes nécessitant une prise en charge
urgente, en cas de Iésion des rochers ou d’otorragie une acquisition complémentaire
millimétrique sur les rochers permet un bilan Iésionnel de débrouillage souvent limité

compte tenu des comblements hémorragiques des cavités de I'oreille moyenne.
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Le but de cet examen est de rechercher les éventuelles Iésions nécessitant une prise
en charge thérapeutique en urgence telles que les fractures avec bréches durales
associées a une otoliquorhée, ou encore les importantes fistules péri lymphatiques

symptomatiques avec surdité de perception associées a des vertiges (82).

A distance du traumatisme surtout en cas de persistance de surdité, de vertiges
ou d’acouphénes il sera nécessaire de réaliser un bilan lésionnel précis par scanner

des rochers pour guider la prise en charge thérapeutique (83).

Les fractures du rocher concernent essentiellement les cavités de l'oreille (soit

oreille externe, moyenne ou interne) dans 96 % des cas selon Veillon (53).

L’oreille moyenne est atteinte dans 4 cas sur 5 avec des fractures extra-labyrinthiques
le plus souvent longitudinales. Ce sont ces fractures de l'oreille moyenne qui peuvent
étre responsables de traumatismes de la chaine ossiculaire et de surdités de

transmission.

L’oreille interne est quant a elle atteinte dans 1 cas sur 10 avec des fractures intra-
labyrinthiques le plus souvent transversales perpendiculaires a I'axe de [l'oreille
interne. Ces fractures peuvent étre responsables de fractures labyrinthiques avec
surdité de perception ou de lésions des fenétres ovales et rondes avec fistules péri-

lymphatiques et surdité mixte le plus souvent.

1) Lésions ossiculaires

Les lésions articulaires inter-ossiculaires sont les Iésions les plus fréquentes,
elles représentent environ 92,5 % des lésions de la chaine selon Williams (84).
L’enclume est I'osselet le plus touché car c’est I'osselet le plus lourd et le moins bien

fixé, avec peu de ligaments suspenseurs.
Différents types de luxations de la chaine ossiculaire peuvent étre observes (85) :

e Luxation incudo-malléaire : elle représente environ 34 % des luxations. Le
scanner montre un élargissement de l'interligne articulaire avec une téte du
marteau basculé médialement. C’est en réalité une bascule postérolatérale de
'enclume, la téte du marteau étant solidement attachée par son appareil

suspenseur ligamentaire.
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Luxation incudo-stapédienne : elle représente environ 31 % des luxations. La
TDM montre un diastasis entre la longue apophyse de I'enclume et le bouton

de I'étrier.

Dislocation de I’enclume : elle représente environ 17 % des luxations. Elle

associe une luxation incudo-malléaire et une luxation incudo-stapédienne.

Luxation du bloc incudo-malléaire : elle représente environ 8,5 % des
luxations. Elle est caractérisée par une désaxation de I'ensemble du bloc

incudo-malléaire qui perd sa position centrale dans l'attique.

Luxation stapédo-vestibulaire : elle constitue 2,5 % des luxations. Elle est
plus rare car I'étrier est solidement attaché a la platine via le ligament annulaire.
Elle survient par traumatisme direct de la chaine ossiculaire par un corps

étranger introduit dans le CAE (coton tige) (86).

Figure 48. TDM rocher gauche coupe axiale. Fracture longitudinale antérieure (1). Luxation incudo-
malléaire avec la téte du marteau (2) luxé médialement par rapport au corps de I'enclume (3)
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Figure 49. TDM du rocher droit coupe coronale. Perte de contact avec diastasis entre la longue apophyse de
I'enclume (1) et le bouton de I'étrier (2), témoignant d'une luxation incudo-stapédienne.

Les fractures ossiculaires sont quant a elles beaucoup plus rares, elles
représentent 7,5 % des lésions de la chaine selon Williams (84). L’'osselet le plus
frequemment impliqué est I'étrier (branches ou platine), plus rarement I'enclume
(longue apophyse) ou le marteau, notamment les fractures isolées du manche

survenant au cours de manceuvres digitales du CAE (87,88).

2) Fistules péri lymphatiques

Lorsque les fractures de l'oreille moyenne ou de l'oreille interne atteignent les
fenétres ovales et rondes elles sont susceptibles d’entrainer une fistule péri

lymphatique.

En cas d’atteinte de la fenétre ovale les mécanismes peuvent étre variés :
enfoncement de la platine de I'étrier dans le vestibule, fracture de la platine ou simple
déchirure de la membrane de la fenétre ovale. Au scanner on identifie un comblement

de la fenétre ovale avec la visualisation de la perforation/fracture.

En cas d’atteinte de la fenétre ronde, au scanner on visualise un comblement

du récessus de la fenétre ronde et parfois la perforation.
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G. Pathologies osseuses dystrophiques de I'os
temporal

1) Dysplasie fibreuse

La dysplasie fibreuse (DF) est une pathologie génétique congénitale non
héréditaire en lien avec une mutation du gene GNAS (89). Elle se caractérise par une
altération de la structure osseuse, la moelle osseuse étant progressivement remplacée
par un tissu fibreux anarchique au sein duquel persiste quelques travées osseuses

sans agencement lamellaire (53).
On distingue classiquement :

- Les formes monostotiques (70 %), souvent asymptomatiques, découvertes le plus
souvent fortuitement, affectent essentiellement les cotes, les os longs (fémur et tibia)

et plus rarement la région craniofaciale.

- Les formes polyostotiques (30 %), souvent symptomatiques et découvertes pendant
I'enfance a l'occasion de fracture, déformations ou douleurs. Elles affectent le crane
essentiellement puis par ordre décroissant la face, les os longs, le bassin et les
vertébres. Ces formes sont le plus souvent asymétriques avec prédominance
unilatérale voire étre hémiméliques. Elles peuvent étre associées a des formes
syndromiques telles que le syndrome de Mac-Cune-Albright (associant DF, taches
café au lait et atteintes endocriniennes) ou encore le syndrome de Mazabraud

(associant DF et myxomes intramusculaires).

L’atteinte craniofaciale est présente dans 10 a 25 % des cas de DF
monostotique et dans 50 % des cas de DF polyostotique (90). Dans une série récente
de 130 patients atteints de DF craniofaciale, Boyce et al ont constatés une atteinte de
I'os temporal dans 116 cas (89,2 %) (91).
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L’aspect TDM est hétérogene en raison de la densité variable du stroma fibreux

au sein du tissu osseux, il associe trois types de lésions :

- Des atteintes en verre dépoli avec hyperdensités en plages et amincissement

cortical.
- Des atteintes lytiques pseudo-kystiques expansives.

- Des atteintes sclérosantes, notamment au pourtour des plages en verre dépoli.

L’atteinte de l'os temporal peut étre responsable a la fois de surdité de

transmission, de surdité mixte et de surdité de perception.

Les surdités de transmission sont liées a des déformations de l'oreille externe et de
'oreille moyenne, notamment en cas de rétrécissement du CAE, d’atteinte de
I'épitympan et d’envahissement de la chaine ossiculaire. Les sténoses du CAE

peuvent étre a I'origine de cholestéatome secondaire (92).

Les surdités de perception sont liees a des déformations de l'oreille interne, avec
notamment des rétrécissements et des allongements du CAI. Elles peuvent étre
également liées a une atteinte de la capsule otique (91).

Figure 50. Dysplasie fibreuse de I'os temporal gauche responsable d'une fixation ossiculaire. a) et b) Coupes TDM axiales.
1)Atteinte du protympan. 2)Fixation de la téte du marteau et du corps de I'enclume. c) Coupe TDM coronale. 1)Atteinte de
I’épitympan. 2)Fixation de la téte du marteau.
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2) Ostéopétrose

L’ostéopétrose est un terme regroupant plusieurs pathologies osseuses ayant
en commun une augmentation de la densité osseuse. Ces pathologies sont
secondaires a un défaut de résorption osseuse lié¢ a un dysfonctionnement des

ostéoclastes (53,89).

Il s’agit d’'un groupe de maladies héréditaires d’origine génétiques dont on

distingue généralement trois formes principales :

- L'ostéopétrose maligne de transmission autosomique récessive, découverte a la
naissance ou dans la jeune enfance. Elle associe des anomalies morphologiques
0sseuses séveres, une pancytopénie en lien avec une insuffisance médullaire et des
sténoses osseuses foraminales responsables de complications nerveuses (atteintes
des paires craniennes avec notamment surdité et cécité). Cette forme est
spontanément létale notamment en raison des complications infectieuses liées a la

pancytopénie (93).

- L’ostéopétrose bénigne de transmission autosomique dominante, de découverte plus
tardive chez le grand enfant ou chez l'adulte. Ces formes sont pour certaines
asymptomatiques, quelques fois révélées par des douleurs osseuses ou réveélées de

fagon fortuite du fait de I'ostéosclérose.

- L'ostéopétrose intermédiaire de transmission autosomique récessive.

L’aspect TDM au rocher associe :
- Une ostéoclérose diffuse avec un épaississement de la base et de la voQte cranienne.

- Un défaut de pneumatisation des cellules mastoidiennes, de I'antre et une diminution

de volume de la caisse du tympan avec possibles fixations ossiculaires.

- Des sténoses canalaires multiples (CAE, canal facial, CAl, canal carotidien, trompe
d’Eustache).

- Une densification des osselets avec notamment une stapédosclérose et ankylose du

stapes.
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Les surdités de transmission sont multifactorielles : liées aux sténoses du CAE,
aux défauts de pneumatisation des cellules mastoidiennes et de 'antre, a la diminution
de volume de la caisse du tympan, aux fixations ossiculaires et aux otites secondaires

a la sténose de la trompe d’Eustache.

Les surdités de perception sont quant a elles liées au rétrécissement du CAl et

a la compression du nerf vestibulo-cochléaire (94).

Figure 51. Ostéopétrose dominante. a) Coupe TDM axiale. Aspect densifiée de I'ensemble de la base du crdne.1) Défaut de
pneumatisation des cellules mastoidiennes. b) et c) Coupes TDM axiales centrées sur les rochers droit et gauche. 1)Absence
de développement de I'antre. 2)Défaut de développement de la caisse du tympan. 3)Aspect densifié de I’étrier.

3) Ostéogénése imparfaite

L’'ostéogénese imparfaite est une maladie osseuse constitutionnelle
congénitale du tissu conjonctif en rapport avec une anomalie du collagéne de type |, a
I'origine d’'une fragilité osseuse. Cette maladie est secondaire a des mutations des
genes COL | Al et COL | A2 codant respectivement pour les chaines al et a2 du
collagene de type I. Son mode de transmission le plus fréquent est autosomique
dominant. La prévalence de la maladie est de 1/2000 a 1/6000 naissances (89).
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Il existe une grande variabilité clinique et phénotypique en fonction des
mutations, les différents aspects cliniques ont été classés en sept groupes par Silence
et Glorieux (95) en fonction de quatre criteres cliniques : la fragilité osseuse, la teinte

bleutée de la sclérotique, la surdité et la dentinogénese imparfaite.

La surdité apparait de maniere progressive et concerne environ 50% des
patients atteints. Elle peut étre observée dans tous les sous-types d’ostéogénése
imparfaite. Il s’agit essentiellement de surdité de transmission au début puis avec une

évolution secondairement mixte.

Cette surdité est expliquée par deux types de |ésions visibles en TDM (96) :

- Des anomalies de la chaine ossiculaire, en particulier de I'étrier qui peut présenter
des malformations, des branches fines ou parfois fracturées. Plus rarement une

hypodensité ossiculaire globale est possible.

- La présence de foyers de déminéralisation osseuse similaires a ceux rencontrés dans
I'otospongiose et de méme localisation : pré stapédiens, péri-cochléaires et autour du
labyrinthe postérieur. Ces foyers sont responsables d’épaississements et de fixations
platinaire, de déformations des structures labyrinthiques et parfois d’obstruction des

fenétres ovales et rondes.

Figure 52. Ostéogénése imparfaite. Coupes TDM axiales et coronales de rocher droit a) b) et gauche c) d). 1)Foyers
d’hypodensités pré stapédiens, péri-cochléaires et péri vestibulaires.
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4) Maladie de Paget

La maladie de Paget est une affection osseuse caractérisée par un remodelage
anormal et excessif de l'os, dorigine indéterminée qui aboutit a une ostéite
déformante. Cette pathologie prédomine nettement chez ’lhomme avec un sexe ratio
trés variable selon les études. L’incidence de cette pathologie serait de 3 a 4 % apres

'age de 45 ans, elle est rare avant I'age de 40 ans (89).

Plusieurs hypotheéses étiologiques ont été évoquées : inflammatoire, auto-

immune, infectieuse, métabolique, endocrinienne.

La maladie de Paget évolue classiquement en trois phases successives

histologiques :

- La premiéere phase précoce (ou ostéolytique) avec une augmentation de I'activité
ostéoclastique, une hypercellularité et une hypervascularisation médullaire avec

formations de lacune de Howship.

- Une phase intermédiaire (ou active) avec une réparation ostéoblastique intense
réactionnelle a la phase lytique, aboutissant a une réparation osseuse avec une

structure osseuse altérée anarchique.

- Une troisieme phase tardive (ou inactive) ou il existe une diminution progressive a la
fois de l'activité ostéoclastique et également de I'activité ostéoblastique avec une

structure osseuse essentiellement graisseuse.

La majorité des cas de maladie de Paget de I'os temporal est associé a une
atteinte de la vodlte cranienne. Au sein de I'os temporal, I'atteinte pagétique démarre
a 'apex pétreux et au niveau de la région péritubaire du fait de la richesse en moelle
hématopoiétique puis progresse latéralement (97,98). Il s’en suit une déminéralisation
de la capsule otique de la périphérie vers le centre, atteignant successivement les trois

couches.

Les signes TDM de latteinte temporale de la maladie de Paget sont la
déminéralisation précoce bilatérale et symétrique des apex pétreux associée a des
hypodensités périlabyrinthiques progressant de maniére centripéte au travers des 3

couches de la capsule otique.
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Il s’y associe secondairement des déformations osseuses entrainant notamment un
rétrécissement de la caisse du tympan et des sténoses des CAE et CAl. L’atteinte

ossiculaire de la maladie de Paget se traduit par des hypodensités.

5) Ostéome du temporal

Les ostéomes de l'os temporal sont des tumeurs osseuses bénignes
généralement situées au niveau du CAE. Cependant des cas d’ostéome de l'oreille
moyenne ont été décrits, en 2018 Hamid et al ont réalisés une revue de la littérature

et ont trouvé 40 cas (99).

Ces ostéomes de I'oreille moyenne sont responsables de surdités de transmission ou
mixte soit par blocage de la chaine ossiculaire (100), soit par atteinte de la membrane
tympanique ou encore par obstruction de la fenétre ronde (101). lls sont le plus souvent

localisés au niveau du promontoire, du rétrotympan et de I'hypotympan.

On distingue classiqguement les ostéomes a cavités tympaniques aérés, des ostéomes

survenant sur séquelles d’otites chroniques par phénomeéne de métaplasie osseuse.

Figure 53. TDM du rocher droit coupe axiale. Ostéome de I'hypotympan (1) responsable d'une obstruction
de la fenétre ronde (2). Golfe de la veine jugulaire interne (3).
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H. Séquelles d’otite chronique

Des séquelles d’otites chroniques peuvent étre responsables de surdité
transmissionelle ou mixte avec parfois un aspect normal du tympan a 'otoscopie. Ces

surdités peuvent étre en lien avec plusieurs étiologies.

1) Lésions ossiculaires

Tous les osselets peuvent étre concernés par les séquelles d’otites chroniques :

e Marteau : Le marteau peut faire I'objet de lyse notamment de son manche.
Cette lyse ossiculaire est plus facilement mise en évidence en TDM par la
réalisation de coupes épaisses coronales de 3mm en mode MIP pour visualiser
le V ossiculaire.

e Enclume: La lyse de la longue apophyse de I'enclume est trés fréquente
notamment au niveau de son processus distal lenticulaire. Le diagnostic TDM
peut parfois étre rendu difficile par la persistance d’un reliquat fibreux en lieu et
place de la longue apophyse.

Le corps de I'enclume est beaucoup plus rarement lysé.

e Etrier : L’étrier peut étre lysé, soit les branches, soit la téte. Il peut au contraire

faire I'objet d’'une densification.

2) Comblements tissulaires

Les comblements muqueux partiels de la cavité tympanique et les comblements
des cellules mastoidiennes peuvent s’associer a un examen otoscopique normal et

echapper a un diagnostic clinique, tout en provoquant des surdités transmissionelles.

e Cavité tympanique : Il peut exister des comblements muqueux linéaires, en
cadre ou déclives de la cavité tympanique mais également au contact des

ligaments suspenseurs de la chaine ou directement au contact des osselets.
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e Cellules mastoidiennes : Il est possible de mettre en évidence des
comblements muqueux partiels ou complets des cellules mastoidiennes, sans

lyse osseuse, et parfois associés a une ostéosclérose.

3) Tympanosclérose

Le terme de tympanosclérose désigne la transformation ou métaplasie du tissu
conjonctif élastigue de la muqueuse de la caisse du tympan en tissu collagéne
inflammatoire a caractére hyalin pouvant se calcifier voire parfois s’ossifier (102).
Lorsque la tympanosclérose touche la membrane tympanique on parle de

myringosclérose et lorsqu’elle touche I'étrier on parle de stapédosclérose.

Cette tympanosclérose peut se déposer sur 'ensemble des parois de la caisse,
sur les ligaments suspenseurs, sur les tendons, sur la chaine ossiculaire et au sein
des fenétres, évoluant ensuite vers la formation des véritables blocs calciques. Elle
peut réaliser des blocages et fixations de la chaine ossiculaire et évoluer parfois vers

la formation de véritables ostéomes (otites ostéomateuses).

Figure 54. Tympanosclérose. TDM coupe axiale a) et coronale b) d'un rocher gauche. Bloc calcique de tympanosclérose (1), responsable d'un
blocage du manche du marteau (2).
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Partie 2 : Etude clinigue

80




Surdite de transmission et mixte a tympan normal :
analyse descriptive scanographique d’'une série de
197 patients

. Introduction

La surdité de transmission a tympan normal constitue une entité
pathologique fréquemment rencontrée en otologie. Une surdité de transmission est
caractérisée par une perte auditive lors du processus de transmission du son de
l'oreille externe a l'oreille moyenne jusqu'a l'oreille interne. On ne dispose pas de
chiffres précis sur la part de surdité de transmission a tympan normal, néanmoins on
peut approcher ce chiffre en considérant la prévalence clinique de I'otospongiose (0.04

a 1 %), cause principale de ces surdités, les autres causes étant rares (55,103-105).

Ces surdités constituent un cadre nosologique hétérogéne qui regroupe des
pathologies otologiques variées (constitutionnelles ou acquises), mais nettement
dominées par |'otospongiose. Les populations concernées sont également plurielles,
en effet ces surdités concernent aussi bien les hommes que les femmes et toutes les

tranches d’age.

Il est important de diagnostiquer ces surdités car elles sont fréquentes, et ont un
retentissement socioprofessionnel non négligeable. Elles sont, pour la plupart,

accessibles a un traitement chirurgical, ou a défaut, prothétique (106).

Les avancées techniques en tomodensitométrie (TDM) ont permis une
meilleure caractérisation des pathologies causales. Le scanner des rochers est un trés
bon outil pour I'exploration de l'oreille moyenne ainsi que pour I'évaluation de ces

différentes pathologies contribuant a la limitation de la transmission sonore.
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Aujourd’hui l'imagerie occupe une place prépondérante dans le diagnostic de ces
surdités et apparait incontournable pour l'orientation étiologique et thérapeutique de
ces patients (12,107).

Néanmoins dans de rares cas I'imagerie TDM est mise en échec avec pour un certain
nombre de patient un scanner normal. Ces cas ou l'imagerie est mise en échec
correspondent le plus souvent a des formes infra-radiologiques d’otospongiose
(12,68).

L’objectif principal de notre travail a été d'étudier dans notre série la prévalence
des différentes pathologies responsables de surdité de transmission a tympan normal

en imagerie TDM.

Le second objectif a été d'étudier la prévalence des surdités de transmission a
tympan normal avec un bilan étiologique scanographique négatif ainsi que d'étudier le

devenir et la prise en charge thérapeutique de ces patients.

L’objectif secondaire de cette étude était d’étudier la prévalence des variantes

anatomiques a risque chirurgical de I'oreille moyenne sur notre série.
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[I. Matériel et méthode

A. Population

Pendant une période de 48 mois (de 2016 a 2019), 197 patients ont été inclus

dans cette étude rétrospective, remplissant les critéres d’inclusion suivants :

(1) Patients adressés pour réalisation de scanner des rochers sans injection de
produit de contraste dans notre centre (CHRU Lille) ;

(2) Patients adressés pour avis/relecture d’examen scanographique des
rocher réalisés en dehors de notre centre ;

(3) Scanners des rochers indiqués pour : surdité de transmission a tympan
normal, ou surdité mixte a tympan normal ;

(4) Exclusion des patients présentant des anomalies du CAE, des malformations
évidentes de I'OE, des anomalies tympaniques et des patients aux
antécédents de chirurgie des rochers

Base de donnée Sillage CHU:
Scanners de rochers entre

Patients externes adressés pour

second avis/relecture TDM au

Janvier 2016 et Décembre 2019 staff otoneurologique

Exclusion des scanners de SP

Scanners des rochers pour ST et
SM

Scanners des rochers pour ST
et SM

Exclusion:

* Tympans pathologiques

* Anomalies CAE et OE

* ATCD chirurgicaux rocher
Scanners des rochers Scanners des rochers

pour ST et SM a pour ST et SM a tympan

tympan normal normal

112 patients 85 patients

Scanner extérieur utilisé Scanner refait

20 patients 65 patients

SP: Surdité perception
SM: Surdité mixte
ST: Surdités transmission

197 patients
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B. Protocole d’acquisition scanographique

Tous les examens réalisés dans notre centre ont été réalisés sur un scanner
hélicoidal de 3¢™me génération, simple source, Philips Brillance iCT 256 barrettes avec

pour parametres d’acquisition :

e Ultra haute résolution — filtre D, le plus dur.

e 140 kV — 400 mAs.

e Mode d’acquisition multi coupes : 20 coupes, avec pitch de collimation de 0,625
(20 x 0,625).

e Pitch de détection 0,144.

e Vitesse de rotation 1s.

e Incrément de reconstruction de 0.3 mm.

e Matrice 1024 X 1024.

e 3 cm de hauteur de couverture.

e FOV de 180 mm.

C. Données concernant les patients

Les informations relatives aux patients ont été recueillies a partir des
informations sur le bon de demande d’imagerie et a partir du logiciel d'information du
dossier patient « Sillage » : age, sexe, type de surdité, latéralité de la surdité (droite,
gauche ou bilatérale), antécédents de chirurgie des rochers, indication de la réalisation
de 'examen, présence d’examens TDM des rochers antérieurs, résultats des examens

TDM antérieurs et les raisons de la réalisation d’'un nouveau scanner.

Pour chaque patient un recueil de non-opposition a l'utilisation de leurs données

scanographiques a été complété et signé (annexe 1).
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D. Evaluation scanographique

Deux lecteurs ont analysé les examens TDM de la population étudiée sur
console d’interprétation. Le premier lecteur était un interne de radiologie et le second
lecteur était un radiologue sénior expérimenté en imagerie de l'oreille avec plus de 20

ans d’expérience. La labellisation des données a été faite par consensus.

Pour chaque patient le diagnostic étiologique principal et les éventuels

diagnostics secondaires ont été évalués et recueillis.

- L’otospongiose a été stadifiée selon la classification de Veillon (53), I'atteinte de la
fenétre ronde gradée (68) et les atteintes pré-méatique, intra-tympanique ou intra-

labyrinthique précisées.

- Les malformations d’oreille moyennes ont été regroupées selon la structure
anatomique atteinte : marteau, enclume, étrier, chaine ossiculaire compléte, fenétre

ovale, fenétre ronde, canal facial, artere stapédienne et artére carotide interne.

- Les malformations d’oreille interne ont également été triées selon la structure

anatomique atteinte : cochlée, vestibule, CSC, canal endolymphatique.

- Les déhiscences du toit du rocher classées en trois catégories : déhiscence isolée
du CSC supérieur, déhiscence de I'ensemble du toit et déhiscence de I'ensemble du

toit avec présence de méningocéle/méningo-encéphalocéle.

- Les fixations de la chaine ossiculaire ont été séparées en trois groupes selon la

localisation de la fixation : marteau, enclume ou étrier.

- Les lésions traumatiques triées en fonction de la localisation : fracture ossiculaire,

luxation incudo-maléaire, luxation incudo-stapédienne et fistules péri-lymphatiques.

- Les séquelles d’otites chroniques réparties en plusieurs groupes : lyse de I'enclume,
lyse de [Iétrier, lyse conjointe de I'enclume et de [I'étrier, tympanosclérose et

stapédosclérose.

- Les lésions osseuses dystrophiques du temporal ont été distinguées : dysplasie

fibreuse, ostéopétrose, ostéogénese imparfaite, maladie de Paget.

- Enfin les étiologies plus rares ont été regroupées (ostéome de I'hypotympan,

ossification du CSC supérieur).
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Pour chaque patient les variantes a risque de la 2™ portion du facial
(déhiscence de la cogue osseuse et procidence du canal) et les variantes vasculaires
a risque (procidence/déhiscence du golfe jugulaire et du sinus sigmoide) ont été

recensées.

La grille de lecture utilisée est présentée en annexe 2.

E. Analyse statistique

Les paramétres qualitatifs ont été décrits en termes de fréquence et de

pourcentage.

L’age a éteé décrit en termes de moyenne et de déviation standard. La normalité

a eteé vérifiée graphiquement et testée a I'aide du test de Shapiro-Wilk.

Pour les patients ayant bénéficié d’'un second bilan d’imagerie, nous avons
comparé les diagnostics posés entre les premiers et les seconds scanner a I'aide d’un

test de Fisher exact.

Les analyses statistiques ont été réalisées par I'Unité de Méthodologie -
Biostatistique du CHU de Lille. Des tests bilatéraux ont été réalisés avec un niveau de
significativité de 5%. Les analyses statistiques ont été effectuées a I'aide du logiciel
SAS (SAS Institute version 9.4).
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[1l. Résultats

A. Caractéristiques de la population

La population d’étude comprend 197 patients, 74 hommes (37.6%) et 123

femmes (62.4%). L’age moyen de la population est de 42.7ans (écart type = 19.3).

La majorité des patients inclus sont des adultes (170 patients soit 86.3%), les

adolescents représentent 6.1% (12 patients) et les enfants 7.6% (15 patients).

La surdité était bilatérale chez 102 patients (51.8%), et unilatérale chez 95 patients

(48.2%).

Tableau 1. Caractéristiques de la population.

Parameétres

Population (197 patients)

Sexe masculin

74 (37.6%)

Age moyen + écart type (années) 42.7 £19.3
Tranche d’age :

<l2ans 15 (7.6%)
12-18ans 12 (6.1%)
>18ans 170 (86.3%)
Latéralité de la surdité :

Droite 48 (24.4%)
Gauche 47 (23.9%)
Bilatérale 102 (51.8%)

B. Statistiques et prévalence des pathologies

1) Prévalence des diagnostics principaux et des diagnostics

secondaires

La prévalence des différents diagnostics principaux retrouvés est illustrée par

un diagramme en baton en figure 56.
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Figure 56. Diagramme en bdton de la prévalence des diagnostics principaux.

Pour 43 patients sur les 197, soit dans 21,8 % des cas, un diagnostic secondaire

était associé. Ces diagnostics secondaires sont présentés dans la figure 57.

Figure 57. Présentations des diagnostics secondaires.

Diagramme circulaire de la prévalence de diagnostic secondaire. Diagramme en bdton du détail des diagnostics secondaires.
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Les malformations mineures d’Ol sont les pathologies que nous avons
retrouvées le plus fréiguemment en diagnostic secondaire avec 15 cas (10 cas
associés a une otospongiose, 3 cas associés a une malformation d’OM, 1 cas associé

a une lésion post-traumatique et 1 cas associé a des séquelles d’otite).

Les malformations d’'OM ont été associées comme diagnostic secondaire dans
13 cas (7 cas associés a une otospongiose, 1 cas associé a une malformation d’Ol, 1
cas associé a une déhiscence du CSC, 2 cas associés a une fixation ossiculaire, 1 cas
associé a des séquelles d’otite et 1 cas associé a une dystrophie osseuse de type

ostéogénese imparfaite).

Les fixations ossiculaires ont été constatées comme diagnostic secondaire dans
10 cas (5 cas associés a une déhiscence globale du toit du rocher, 3 cas associés a
une malformation d’OM, 1 cas associé a une otospongiose et 1 cas associé a une

dystrophie osseuse de type ostéopétrose).

Les séquelles d'otite ont été constatées dans 2 cas comme diagnostic
secondaire en association avec une malformation d’OM dans un cas et en association

avec une malformation d’Ol dans I'autre cas.

Les déhiscences du CSC ont été associées comme diagnostic secondaire dans

2 cas, I'un avec une malformation d’OM, I'autre avec une fixation ossiculaire.

Enfin un cas d’otospongiose a été classé comme diagnostic secondaire d’'une
fixation ossiculaire, la fixation de la chaine ayant été retenue comme responsable de

la surdité.

2) Otospongiose

71 patients sur 197 (soit 36 % de notre population) présentent un diagnostic

principal d’otospongiose (et 1 patient en tant que diagnostic secondaire).

La majorité de ces patients (58,6 %) sont des femmes. L’ensemble des cas sont
des adultes hormis un patient adolescent. Nous n’avons pas eu d’otospongiose

juvénile.
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L’otospongiose est bilatérale chez 83 % des patients. La majorité des
otospongioses étaient de stade Il. La prévalence des stades d’otospongiose les plus

élevés pour chaque patient a été répertoriée au sein du tableau.

L’atteinte de la fenétre ronde uni ou bilatérale est présente dans 43,1 % des cas
de notre série et I'atteinte préméatique uni ou bilatérale retrouvée dans 23,6 % des

cas.

Un seul patient présentait une extension intra-labyrinthique du foyer
otospongieux. Nous n’avons eu aucun cas de foyer otospongieux intra-ossiculaire et

aucun cas non plus d’extension intra-tympanique.

Tableau 2. Caractéristiques des patients avec otospongiose.

Paramétres Population (72 patients)
Sexe masculin 42.4%
Sexe féminin 57.6%
Bilatéralité 83%
Stades :

la 6.9%
Ib 18.1%
Il 51.4%
11 16.7%
IVa 1.4%
IVb 5.6%
Atteinte de la fenétre ronde (grade) : 43.1%
1 56.9%
2 33.3%
3 9.7%
4 0%
Atteinte préméatique 23.6%
Extension intra-tympanique 0%
Extension intra-labyrinthique 1.4%
Foyer intra-ossiculaire 0%

3) Malformations OM

37 patients sur 197 (soit 18,7 % de notre population) présentent un diagnostic

principal de malformation d’OM (et 13 patients en tant que diagnostic secondaire).

La majorité des patients (59,5 %) sont des femmes. 67,6 % des cas sont des adultes,

8,1 % des patients adolescents et 24,3 % des enfants.

Ces malformations d’'OM sont nettement dominées par les malformations
d’étrier (60 % des cas).
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Tableau 3. Caractéristiques des malformations d'OM.

Type de malformation OM : Population (50 patients)
Marteau 0%

Enclume 4%

Etrier 60%

Chaine ossiculaire compléte 4%

Malformation fenétre ovale 12%

Malformation fenétre ronde 2%

Procidence du facial au contact de I'étier 14%

Artére stapédienne persistante 2%

Artére carotide intra-tympanigue 2%

4) Fixations de la chaine ossiculaire

21 patients sur 197 (soit 10,7 % de notre population) présentent un diagnostic

principal de fixation ossiculaire (et 10 patients en tant que diagnostic secondaire).

La encore la majorité des patients (57,1 %) sont des femmes. 76,2 % des cas sont des
adultes, 14,3 % des patients adolescents et 9,5 % des enfants.

Dans 87,1 % des cas la fixation concernait le marteau, dans 9,7 % des cas

I'enclume et enfin dans 3,2 % I'étrier.

Tableau 4. Caractéristiques des fixations de la chaine ossiculaire.

Type de fixation : Population (31 patients)
Marteau 87.1%

Enclume 9.7%

Etrier 3.2%

5) Malformations Ol

15 patients sur 197 (soit 7,6 % de notre population) présentent un diagnostic

principal de malformation d’Ol (et 15 patients en tant que diagnostic secondaire).

La encore la majorité des patients (73,3 %) sont des femmes. 80 % des cas sont des

adultes, 13,3 % des patients adolescents et 6,7 % des enfants.

Ces malformations d’Ol sont nettement dominées par les malformations des
CSC (60 % des cas).
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Nous avons eu un cas particulier d’hypoplasie de la fossette cochléaire/

hypoplasie du nerf cochléaire avec un patient qui présentait a tort une courbe de type

« pseudo-transmissionelle » (108).

Tableau 5. Caractéristiques des malformations d’Ol.

Type de malformation Ol :

Population (30 patients)

Cochlée isolée

36.7%

Vestibule 0%
CSC 50%
Canal endolymphatique osseux isolé 0%
Syndrome de Mondini 10%
Hypoplasie de la fossette cochléaire 3.7%

6) Déhiscence du toit du rocher

10 patients sur 197 (soit 5,1 % de notre population) présentent un diagnostic

principal de déhiscence du toit du rocher (et 2 patients en tant que diagnostic

secondaire).

70 % des patients sont des femmes. L’ensemble des cas sont des adultes.

Nous avons regroupé dans cette catégorie les déhiscences isolées du CSC

supérieur qui représentent 25 % des cas de notre série, les déhiscences de 'ensemble

du toit du rocher qui représentent 50 % de nos cas et les déhiscences du toit avec

méningocele/méningoencéphalocele responsable de blocage de la chaine dans 25 %

des cas.

Tableau 6. Caractéristiques des patients avec déhiscence du toit du rocher.

Type de déhiscence :

Population (12 patients)

Déhiscence isolée du CSC supérieur

25%

Déhiscences de I'ensemble du toit

50%

Déhiscences du toit avec
méningocéle/méningoencéphalocele

25%
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7) Lésions post-traumatiques d’'OM

7 patients sur 197 (soit 3,6 % de notre population) présentent un diagnostic

principal de lésion post-traumatique d’OM.

La majorité des patients (71,4 %) sont des hommes. 71,4 % des cas sont des adultes,

28,6 % des patients adolescents.

4 patients (57,1 %) présentaient une disjonction incudo-stapédienne, 1 patient
(14,3 %) une disjonction incudo-malléaire et 2 patients (28,6 %) une fracture
ossiculaire (une fracture du manche du marteau et une fracture de branche d’étrier).
Nous n’avons eu aucun cas de fracture de platine et aucun cas de fistule péri-

lymphatique post-traumatique.

Tableau 7. Types de lésions post-traumatiques d'OM.

Type de Iésion : Population (7 patients)
Fracture ossiculaire 28.6%
Disjonction incudo-malléaire 14.3%
Disjonction incudo-stapédienne 57.1%

8) Séquelles d’otite chronique

6 patients sur 197 (soit 3 % de notre population) présentent un diagnostic
principal de séquelle d’otite chronique (et 2 patients en tant que diagnostic
secondaire). Ces patients présentaient des séquelles d’otites chroniques avec un

tympan considéré comme normal a I'otoscopie.

La majorité des patients (83,3 %) sont des femmes. 83,3 % des cas sont des adultes,

16,67 % des patients adolescents.

1 patient (12,5 %) présentait une lyse de la longue apophyse de I'enclume, 1
patient une lyse de I'étrier, 1 patient une lyse enclume et étrier, 4 patients (50 %) une

stapédosclérose et 1 patient une tympanosclérose.

Tableau 8. Types de séquelles d'otite chronique.

Type de Iésion : Population (8 patients)
Lyse longue apophyse enclume 12.5%

Lyse étrier 12.5%

Lyse enclume + étrier 12.5%

Stapédosclérose 50%

Tympanosclérose 12.5%
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9) Lésions dystrophiques de I'os temporal

7 patients sur 197 (soit 3,6 % de notre population) présentent un diagnostic

principal de lésion osseuse du temporal.

La majorité des patients (85,7 %) sont des femmes. 71,4 % des cas sont des adultes,

28,6 % des adolescents.

2 patients (28,5 %) étaient porteurs d’'une dysplasie fibreuse, 3 patients (43 %)
d’'une ostéopétrose et 2 patients d’une ostéogénéese imparfaite. Aucun cas de maladie

de Paget du temporal n’a été observé dans notre série.

Tableau 9. Types de lésion osseuse du temporal.

Type de Iésion osseuse du temporal : Population (8 patients)
Dysplasie fibreuse 28.5%

Ostéopétrose 43%

Ostéogénése imparfaite 28.5%

10)Fistules péri-lymphatigues

Nous retrouvé un seul cas de fistule péri-lymphatique de la fenétre ronde chez

une femme adulte, sans antécédents connus de traumatisme.

11)Autres
Enfin nous avons eu deux diagnostics autres : un patient porteur d’'un ostéome
de I'hypotympan responsable d’'une sténose de la fenétre ronde et un patient avec une

ossification du CSC supérieur probablement séquellaire de labyrinthite (ce patient

présentait lui aussi a tort une courbe de type « pseudo-transmissionelle ») (108).
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C. Variantes a risque du facial et variantes vasculaires

Pour chaque patient nous avons recenseé les variantes anatomiques a risque du
canal du nerf facial et les variantes vasculaires a risque. Ces variantes n’étaient pas
responsables de la surdité mais sont a rechercher systématigquement car de
nombreuses étiologies de surdité de transmission a tympan normal vont nécessiter un
traitement chirurgical et doivent donc étre signalées au chirurgien. Nous avons
observé uniguement des variantes vasculaires veineuses, a type de
procidence/déhiscence du golfe jugulaire et a type de procidence/déhiscence du sinus
sigmoide.

Les variantes a risque du facial (déhiscence ou procidence de la 2¢™¢ portion)

étaient présentes chez 43 patients soit dans 21,8 % des cas.

Les variantes a risque vasculaire (anomalie de position/procidence/déhiscence
du golfe jugulaire et du sinus sigmoide) étaient présentes chez 49 patients soit dans
24,9 % des cas.

Parmi les patients présentant une otospongiose, une variante du facial était

présente dans 27,1 % des cas et une variante vasculaire dans 28,6 % des cas.

Tableau 10. Statistiques des variantes vasculaires et du nerf facial.

Variantes arisque : Pourcentages
Ensemble de la série :

-Variante du facial 21.8%
-Variante vasculaire 24.9%
Otospongioses :

-Variante du facial 27.1%
-Variante vasculaire 28.6%
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D. Prévalence et devenir des patients avec TDM
normal

20 patients de notre série présentaient une surdité transmissionnelle ou mixte

avec une ou des imageries TDM normales soit 10,2 % de notre population.

Sur ces 20 patients, 4 ont été appareillés par audioprothése (20 %), 12 ont
bénéficié d’un suivi clinique et d’'une surveillance audiométrique (60 %) et 4 ont été
opérés (20 %).

Tableau 11. Devenir des patients avec scanner normal.

Devenir des patients :

Population (20 patients)

Exploration chirurgicale

20%

Appareillage

20%

Suivi clinique et audiométrique 60%

Parmi les patients ayant bénéficié d’'une exploration chirurgicale, un blocage
vestibulo-platinaire a été observé chez 3 patients (75 %), correspondant donc a une
forme infra-radiologique d’otospongiose. Ces 3 patients ont bénéficié d’une chirurgie

de stapédotomie avec mise en place d'un piston. Chez 1 patient I'exploration

chirurgicale s’est avérée négative et aucun geste n’a été effectué.

Chez les patients ayant eu une chirurgie de stapédotomie, 2 patients ont été

améliorés par cette chirurgie (67 %) et 1 patient a présenté une dégradation de

I'audition (33 %).

Tableau 12. Devenir des patients opérés avec scanner normal.

Devenir des patients opéreés :

Population (4 patients)

Exploration chirurgicale blanche

1 (25%)

Blocage platinaire et stapédotomie 3 (75%)
-Amélioration auditive 2 (67%)
-Dégradation auditive 1 (33%)

96



E. Etude des imageries antérieures

85 patients sur les 197 étudiés avaient eu au moins un bilan imagerie antérieur

par TDM (soit 43,1 % de notre population).

Parmi ces patients ayant bénéficié d’un bilan antérieur, 43 patients (soit 50,6 %)
avaient une imagerie TDM interprétée comme normale et 42 patients (soit 49,4 %)

avaient un diagnostic présumé.

Ces premieres imageries ont été correctement interprétées chez 40 patients, soit 47,1
% (7 scanners normaux et 33 scanners pathologiques correctement diagnostiqués)
alors que chez 45 autres patients, soit 52,9 %, l'interprétation était erronée (1 scanner
interprété a tort comme pathologique alors qu’il était normal, 36 scanners interprétés

a tort comme normaux, et 8 erreurs de diagnostic).

Tableau 13. Statistiques des bilans TDM antérieurs.

Bilan TDM antérieur
Nombre 85/197 (43.1%)
1°" diagnostic TDM correct 40/85 (47.1%)

Parmi les 85 patients ayant eu une imagerie antérieure, une grande partie (65
patients soit 76,5 %) a nécessité la réalisation d’une nouvelle imagerie TDM, pour

plusieurs raisons exposées dans le tableau (Tableau 14).

Tableau 14. Causes de réalisation d'un second scanner.

Causes de réalisation d’un 2°™¢ scanner

Qualité du 1°" examen insuffisante/non 38 (58.5%)
diagnostique

Confirmation d’'une pathologie suspectée 10 (15.4%)
1°" imagerie TDM normale 3 (4.6%)
Aggravation auditive 12 (18.5%)
1° imagerie TDM non disponible 2 (3.1%)

97



Chez ces 65 patients ayant bénéficié d’'un nouveau bilan TDM, un diagnostic
final a pu étre établi chez 57 patients (soit 87,7 % des cas) et 8 patients avaient une

imagerie TDM finalement normale (soit 12,3 % des cas) (Tableau 15).

Parmi les 57 patients présentant une pathologie détectée sur le second scanner, 31
(soit 54,4 %) avaient eu un premier bilan interprété a tort comme normal (faux négatifs)
et pour 6 autres patients il y a eu une erreur de diagnostic, soit au total 37 diagnostics
erronés (soit 64,9 %).

Parmi les 38 patients considérés comme normaux au premier scanner, 31 (soit 81,6

%) ont eu une pathologie retrouvée au second scanner (faux négatifs).

Tableau 15. Croisement des interprétations des ler scanners avec les résultats des 2émes scanners. VN : vrais négatifs, FN :
Faux négatifs, VP : Vrais positifs, FP : Faux positifs.

2¢M¢ TDM
1°"¢ TDM Normale Pathologie retrouvée
« Normale » 7 (VN) 31 (FN) 38
« Pathologie retrouvée » 1 (FP) 26 (VP) (20 diagnostics | 27
corrects et 6 erreurs
diagnostics)
8 57 65
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V. Discussion

A. Prévalence des pathologies de notre série

Sur notre série de 197 patients présentant une surdité de transmission ou mixte
a tympan normal nous avons observés 36 % d’otospongiose, 18,7 % de malformation
d’OM, 10,7 % de fixation de chaine ossiculaire, 7,6 % de malformation d’Ol, 5,1 % de
déhiscence du CSC supérieur, 3,6 % de lésions post-traumatiques, 3,6 % de lésions
dystrophiques du temporal, 3 % de séquelle d’otite, 0,5 % de fistule péri-lymphatique
et 1 % d’autres diagnostics rares. Enfin dans 10,2 % des cas aucun diagnostic n’a pu

étre établi et le scanner considéré comme normal.

Les résultats des prévalences des diagnostics de notre série different nettement
des résultats de la littérature avec seulement 36 % d’otospongiose dans notre série.
Classiquement I'otospongiose est présente dans 90 % des cas des surdités de
transmission ou surdités mixtes a tympan normal, d’aprés Dubrulle et al en 2005 (109).
Sur une série de 474 patients, en 2001 Shin YJ et al retrouvent quant a eux 92,2 %
d’otospongiose (110). En 2009, sur une série de 209 patients, Lagleyre et al ont
observés une prévalence d’otospongiose de 92,3 % au scanner (111). Nous n’avons

pas trouvé de chiffres plus récents dans la littérature.

Ces différences de prévalence s’expliquent par un biais de population et de
recrutement des patients, car notre étude monocentrique a été réalisée dans un centre
de soin tertiaire (CHRU Lille) qui regroupe de nombreux services de pointe notamment
dans le domaine de I'oto-neurologie. Ceci explique par exemple la prévalence élevée
dans notre série de lésions osseuses dystrophiques du temporal ou la présence de
diagnostics rares tels que les malformations vasculaires (artére stapédienne

persistante ou artére carotide intra tympanique).
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Un second biais est également induit par le recrutement pédiatrique spécialisé
de notre population (13,7 % de notre population est agée de moins de 18 ans),
expliquant au moins partiellement la prévalence élevée des pathologies malformatives
qgue ce soit de 'OM ou de I'0Ol (18,7 % de malformations d’OM et 7,6 % de malformation
d’Ol). Shin YJ et al dans leur série ont mis en évidence 5,3 % de malformations
mineures d’'OM (110).

Enfin nous avons inclus les patients adressés par les ORL du CHRU pour
second avis et ayant déja réalisé des imageries antérieures dans les centres de soins
primaires et secondaires, ce qui a entrainé un important biais de sélection. Ce biais de

sélection entraine plusieurs conséquences :

- Une prévalence faible d’otospongiose dans notre série, les diagnostics « évidents »
d’otospongiose a I'imagerie n'ont pas fait 'objet de second avis de la part des ORL

spécialisés et ont été directement pris en charge.

- Une prévalence élevée de diagnostics alternatifs a I'otospongiose notamment
malformations d’'OM, d’Ol, de fixation de la chaine et de déhiscence du canal semi-

circulaire, plus souvent adressés pour relecture/confirmation diagnostic.

- Une prévalence relativement élevée de patients avec examen TDM normaux, car ces

patients sont quasi-systématiquement revus pour second avis.

B. Devenir des patients avec TDM normal

Dans notre étude, 20 patients avaient un bilan imagerie normal (un ou plusieurs
examens TDM), soit 10,2 % de notre série. Cette prévalence est supérieure a celle
retrouvée dans la littérature, en 2009 Lagleyre et al ont identifiés 4,8 % de cas
d’otospogiose infra-radiologique sur une série de 209 patients (111). Cette différence
de prévalence peut encore une fois s’expliquer par la population de notre étude et le
biais de recrutement, en effet notre population concentre un grand nombre de patients
envoyés au CHRU pour second avis et pour relecture d’'un premier bilan d’imagerie

normal.
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Tres peu de patients ont bénéficié d’'une exploration chirurgicale (4 sur les 20

soit 20 % des cas). Plusieurs raisons peuvent expliquer ce constat :

Premiérement l'indication thérapeutique : la décision opératoire est justifiée par
la présence d’une surdité socialement génante, on considere que cette surdité doit
étre supérieure a 30 dB de perte moyenne sur les fréquences conversationnelles (500

a 4000 Hz) avec un Rinne suffisant de I'ordre de 20 dB.

Par ailleurs les patients doivent présenter une réserve cochléaire suffisante a
I’évaluation auditive pour bénéficier du traitement chirurgical. Cette réserve cochléaire,
estimée grace a l'audiométrie vocale conditionne le bon résultat auditif post-opératoire
(112).

La décision opératoire prend également en compte les contres indications a
'anesthésie, la présence d’une oreille fonctionnelle unique, les malformations d’oreille
interne associées ou la présence de variantes a risque du facial qui peuvent contre

indiquer la chirurgie.

Deuxiemement, le choix des patients : la décision thérapeutique est expliquée
et discutée avec le patient et la solution alternative audioprothétique systématiquement
exposeée. Le choix thérapeutique revient donc au patient. Ceux ayant une géne
auditive et fonctionnelle peu importante optent plus volontiers pour une surveillance

audiométrique et un appareillage audio prothétique.

Troisiemement I'amélioration auditive aprés chirurgie chez les patients avec
scanner normal est un peu moins bonne que chez les patients présentant un foyer
d’otospongiose radiologique (113) et la chirurgie semble plus compliquée avec plus
d’incident per-opératoire au niveau de la platine de I'étrier chez les patients avec
scanner normal. Lagleyre et al ont observés un taux de complication de la platine de
16,7 % chez les patients avec scanner douteux et de 13,3 % chez les patients avec
scanner négatif, contre seulement 3,4% chez les patients avec un foyer
d’otospongiose visible au scanner (111). Cela peut expliquer la prudence chirurgicale

chez ces patients.

Dans notre série 4 patients ont été opérés avec un scanner normal et 3 présentaient
un blocage vestibuloplatinaire lors de [I'exploration chrirurgicale, ces patients

correspondaient donc a des formes infra-radiologiques d’otospongiose.
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Parmi ces 3 patients ayant bénéficiés d’'une chirurgie de stapédotomie, 2 ont été
ameliorés et un patient a présenté une dégradation de l'audition secondaire a un
débord du piston au sein du vestibule. Ces résultats semblent conforter I’hypothese

d’'une chirurgie plus délicate en cas de scanner normal.

L’imagerie occupe donc une place importante sur la décision opératoire des

chirurgiens.

La prise en charge des patients avec imagerie TDM normale pourrait-étre améliorée a
I'avenir notamment grace a la place grandissante et les progres du CBCT, permettant
une amélioration de la détection des formes d’otospongiose localisées a la platine
(stade la de la classification de Veillon), grace a une meilleure analyse de la platine
par le CBCT (27,29,32,114,115). On pourrait ainsi espérer détecter plus de formes
d’otospongiose dites infra-radiologiques au scanner et ces patients pourraient

bénéficier d’'un traitement chirurgical.

C. Etude des imageries TDM antérieures

43 % des patients de notre étude ont bénéficiés d’'un bilan TDM antérieur et
parmi ces imageries antérieures seuls 47,1 % des scanners ont été correctement
interprétés. La réalisation d’'un second scanner chez ces patients a été nécessaire
dans 76,5 % des cas, le plus souvent en raison de la qualité insuffisante du scanner.
Le second scanner a permis chez les patients ayant eu une premiére imagerie
interprétée comme normale de poser un diagnostic dans 81,6 % des cas et de
proposer un traitement adapté.

Ces chiffres témoignent d’'un probléme majeur de I'imagerie des rochers, a
savoir la qualité des imageries TDM réalisées. En effet la majorité des seconds
scanners (58,5 %) ont été réalisés car la qualité du premier examen était insuffisante
voire non diagnostique, le plus souvent en raison de I'utilisation de pitchs trop élevés
ou en raison de la vitesse de rotation du tube trop élevée, dégradant la qualité des

examens.
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Ces imageries TDM étaient interprétées comme normales alors qu’il existait une forme
débutante d’otospongiose difficile a visualiser du fait de la qualité des examens. Ceci
démontre la nécessité de réalisation d’'un protocole d’exploration du rocher avec des
parametres TDM adaptés et optimisés selon les machines utilisées (Kv, mAs, pitch
faible, faible vitesse de rotation du tube, collimation faible, FOV adapté, épaisseur de
coupe fine, matrice élevée). Chez certains constructeurs les machines ne permettent
pas de ralentir suffisamment la rotation du tube ou de diminuer suffisamment le pitch

ce qui dégrade la qualité des examens et peut engendrer des erreurs diagnostiques.

Ces problémes de qualité et de technique TDM expliquent en partie les erreurs
d’interprétations constatées. |l semble également qu’'une grande partie des erreurs soit
en lien avec des diagnostics alternatifs a I'otospongiose tels que les malformations
mineures d’OM et d’Ol, les déhiscences du CSC supérieur et les fixations ossiculaires,
moins fréquents, moins connus, et qui peuvent témoigner d’un défaut de sensibilisation

des radiologues a ces diagnostics alternatifs.

L’intelligence artificielle va probablement améliorer la prise en charge de ces patients.
En effet le développement d’algorithmes de détection de ces pathologies pourrait étre
une aide précieuse pour les radiologues, notamment en ce qui concerne le diagnostic
des formes localisées débutantes d’otospongiose et des diagnostics alternatifs plus
rares, moins bien connus. Récemment une équipe lilloise a notamment développée
un algorithme d’intelligence artificielle basé sur la technique du « deep learning »
permettant la détection automatisée des foyers otospongieux, avec des résultats

prometteurs (116).
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D. Limites de I’étude

Cette étude comporte plusieurs limites. Il s’agit d’'une étude monocentrique et
observationnelle, son caractere rétrospectif est également un biais inéluctable a ce
type de travail. Cependant les objectifs de cette étude étaient d’observer les
prévalences diagnostiques et le devenir des patients avec bilan d'imagerie normal, qui

ne sont pas impactés par une étude rétrospective.

Chez les patients présentant des doubles diagnostics, le classement des
diagnostic principaux et secondaires peut étre discuté, le diagnostic qui nous semblait
étre a l'origine de la surdité a été classé en principal et l'autre classé comme

secondaire.

Enfin I'étude consistait en une analyse par patient, il aurait été préférable de
réaliser I'analyse par rocher/oreille atteinte, cela aurait permis un plus grand nombre
de données et classement plus précis notamment chez les patients avec atteintes

bilatérales ou chez les patients présentant des diagnostics bilatéraux.
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V. Conclusion

Le scanner joue un réle primordial dans la prise en charge des patients atteints
de surdité transmissionelle ou mixte a tympan normal, a la fois pour le diagnostic
étiologique, la décision et la planification opératoire mais également dans le suivi post-
opératoire.

La population de notre étude est atypique compte tenu du nombre important de
patients adressés pour second avis ou pour relecture d’examen normaux. Les
caractéristiques notre population expliquent les différences de prévalence en termes
de diagnostic étiologique (36 % d’otospongiose, 18,7 % de malformation d’'OM, 10,7
% de fixation de chaine ossiculaire, 7,6 % de malformation d’Ol, 5,1 % de déhiscence
du CSC supérieur) et expliquent la prévalence élevée de scanners normaux par

rapport aux données de la littérature (10,2% dans notre série).

Les patients avec scanner des rochers normal présentent le plus souvent des
formes infra-radiologiques d’otospongiose. Ils sont moins souvent traités
chirurgicalement que ceux présentant un foyer otospongieux. Ces constatations sont
en adéquation avec les résultats d’études précédentes démontrant le caractére plus
délicat de la chirurgie avec des complications platinaires plus fréquentes en cas de
scanner normal. La réalisation systématique d’'un CBCT des rochers de qualité chez
ces patients pourrait améliorer la détection des foyers otospongieux et pourrait
permettre une meilleure prise en charge en aidant le chirurgien dans sa décision

opératoire.

Notre série de cas permet également d’insister sur I'intérét, lorsque le premier
bilan imagerie est négatif, de relire 'examen, d’en vérifier la qualité et de ne pas hésiter
a renouveler I'imagerie le cas échéant, en effet dans notre série la réalisation d’'une
seconde imagerie a permis dans 81,6 % des cas de poser un diagnostic et d’aboutir a
une prise en charge et un traitement adapté. Il existe une multitude de diagnostics
étiologiques a ces surdités, certains bien connus comme I'otospongiose, mais d’autres
plus rares notamment au niveau de l'oreille interne, auxquels il faut étre sensibilisé afin

de pouvoir les rechercher.
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Le développement de l'intelligence artificielle, des algorithmes de « machine
learning » ainsi que la démocratisation de I'imagerie CBCT du rocher en ultra haute
résolution pourraient, a I'avenir, devenir des aides précieuses du radiologue pour

I'exploration d’'une surdité de transmission a tympan normal.

L’extension de I'imagerie CBCT du rocher est conditionnée notamment par 'obtention
d’'une cotation dédiée de l'acte, permettant d’espérer I‘élargissement du parc de

constructeur de machines CBCT adaptées a I'étude du rocher.
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Annexe 1. Consentement patient

/‘
Z3

CHU

LILLE

Avant I'examen, répondez attentivement aux questions suivantes :

NOM 31 ccsissiiccsismseemmsiisismmsomsasisissions Pre&nom & i NE@YIlC

Taille : ... cm Poids : ... kg

Date de votre scanner : wesmeil s [ it

- S'agit-il de votre 1°" scanner ? 7] oui [] non
- S'agit-il de votre 1**injection d'iode? 7 oui (] non
- Avez-vous déja eu des problemes d'allergie ? [ oui (] non

ST OUI, PPrECISRZ & covvuvveveveeveeivsresseesssss s s s s s s

- Avez-vous de l'asthme ? ] oui D non
- Etes-vous diabétique ? [ oui (] non
- Sioui, prenez-vous des biguanides [] oui (] non

(6lucinan®, Glucophage®, Stagid®, Metformine®, ... ) ?

- Etes-vous enceinte ou susceptible de I'2tre ? |:| oui D non
- Date des derniéres régles ? e A
- Allaitez-vous ? ] oui D non

Acceptez-vous que les données de I'examen(images) puissent &tre utilisées

Ultérieurement pour /a recherche clinigue, & condition d'étre complétement [ oui [] non
Anonymisée (ne permettant pas de vous identifier) et sous le contrdle du comité

de protection des personnes du CHU ?

N'hésitez pas a fournir tout renseignement qui vous paraitrait important :

Madame, Mademoiselle, Monsieur e e

a personnellement rempli cette fiche le ... e e
et donne son accord pour que I'examen soit réalisé.

(Signature et datation obligatoire de la déclaration de consentement par le déclarant pour
etre valide)

SIGNATURE :
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Annexe 2. Grille de lecture

. Informations relatives aux patients :

Nom et nom anonymisé
Sexe : 1 (homme) / 2 (femme)
Latéralité de la surdité : 1(droite) / 2(gauche) / 3(bilatérale)

. Analyse des examens TDM antérieurs :

Examen TDM antérieur réalisé : 0 (non) / 1 (oui)

Examen TDM antérieur interprété comme normal : 0 (non) / 1 (oui)

Diagnostic TDM antérieur correct : 0 (non) / 1 (oui)

Nouvel examen TDM réalisé : 0 (non) / 1 (oui)

Raisons de la réalisation d'un nouveau TDM: 1 (qualité du TDM
insuffisante/non diagnostique) / 2 (pathologie suspectée, confirmation
diagnostic) / 3 (scanner normal, pas de diagnostic établi) / 4 (aggravation
auditive nécessitant un nouveau TDM) / 5 (images TDM antérieures non
disponibles)

Le nouveau TDM a-t-il permis de poser un diagnostic : O (non) / 1(oui)

. Analyse TDM sénior/junior :

Diagnostic principal : 1 (otospongiose) / 2 (malformation OM) /3 (malformation
Ol) / 4 (déhiscence du CSC supérieur/ toit du rocher) / 5 (fixation ossiculaire) /
6 (Iésion post-traumatique) / 7 (séquelle d’otite chronique) / 8 (pathologie
osseuse du temporal) / 9 (fistule péri-lymphatique) /10 (autre diagnostic) / 11
(scanner normal)

Diagnostic secondaire associé : 1 (otospongiose) / 2 (malformation OM) /3
(malformation OI) / 4 (déhiscence du CSC supérieur/ toit du rocher) / 5 (fixation
ossiculaire) / 6 (Iésion post-traumatique) / 7 (séquelle d’otite chronique) / 8
(pathologie osseuse du temporal) / 9 (Fistule péri-lymphatique) /10 (autre
diagnostic)

En cas d’otospongiose :

Latéralité de I'otospongiose : 1 (droite) / 2 (gauche) / 3 (bilatérale)

Stade otospongiose le plus élevé : 1 (la) /2 (Ib) /3 (1) /4 (Il1) / 5 (IVa) / 6 (IVb)
Grade d’atteinte de la fenétre ronde (unilatérale ou bilatérale) : 1 (grade 1) / 2
(grade 2) / 3 (grade 3) / 4 (grade 4)

Présence de foyer pré-méatique : 0 (non) / 1 (oui)

Présence de foyer intra-ossiculaire : 0 (non) / 1 (oui)

Présence de foyer intra-tympanique : 0 (non) / 1 (oui)

Présence d’une extension intra-tympanique : 0 (non) / 1 (oui)
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Présence d’une extension intra-labyrinthique : 0 (non) / 1 (oui)

En cas de malformation OM : 1 (marteau) / 2 (enclume) / 3 (étrier) / 4 (plusieurs
osselets) / 5 (fenétre ronde) / 6 (fenétre ovale) / 7 (déhiscence du canal facial
comme cause de surdité) / 8 (procidence du canal facial comme cause de
surdité) / 9 (artéere stapédienne persistante) / 10 (artere carotide interne intra-
tympanique)

En cas de malformation Ol : 1 (cochlée isolée) / 2 (vestibule isolé) / 3 (CSC
isolé) / 4 (aqueduc du vestibule isolé) / 5 (labyrinthe antérieur et postérieur) / 6
(syndrome de Mondini)

En cas de déhiscence du CSC supérieur: 1 (CSC supérieur isolé) / 2
(déhiscence de I'ensemble du toit) / 3 (déhiscence de de 'ensemble du toit avec
meéningocele)

En cas de fixation ossiculaire : 1 (marteau) / 2 (enclume) / 3 (étrier)

En cas de Iésion post-traumatique : 1 (fracture ossiculaire) / 2 (luxation incudo-
malléaire) / 3 (luxation incudo-stapédienne) / 4 (fracture platine) / 5 (fistule post-
traumatique)

En cas de séquelle d’otite chronique : 1 (lyse enclume) / 2 (lyse étrier) / 3 (lyse
enclume et étrier) / 4 (stapédosclérose) / 5 (tympanosclérose) / 6 (otite fibro-
adhésive)

En cas de pathologie osseuse du temporal: 1 (dysplasie fibreuse) / 2
(ostéopétrose) / 3 (ostéogénese imparfaite) /4 (maladie de Paget)

Autre pathologie : 1 (ostéome de I'hypotympan) / 2 (ossification CSC supérieur)
/ 3 (hypoplasie fossette cochléaire)

Variantes anatomiques a risque pour le facial (déhiscence ou procidence) : 0
(non) / 1 (oui)

Variantes vasculaires a risque (golfe de la jugulaire ou sinus sigmoide) : 0 (non)
/ 1 (oui)

. Analyse des patients avec TDM normal :

Devenir des patients avec TDM normal : 1 (chirurgie d’exploration et traitement)
/ 2 (appareillage auditif) / 3 (surveillance/suivi) / 4 (exploration chirurgicale sans
traitement)

Résultat auditif en cas de chirurgie: 1 (amélioration) / 2 (absence
d’amélioration) / 3 (dégradation)
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