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Partie 1 : Introduction et généralités

OTOSPONGIOSE

I. Définition et historique

L’otospongiose correspond a une maladie primitive de 1’os temporal intéressant la capsule
optique. Elle est d’étiologie multifactorielle et se caractérise cliniquement par une surdité de
transmission ou mixte touchant le sujet jeune.

D’un point de vue historique, ce sont avant tout les études histologiques post mortem, qui ont
permis d’avancer sur la caractérisation de cette maladie (1) :

- Les premiers rapports pouvant étre rapportés a de I’otospongiose remontent a 1704
avec la description d’une ankylose de I’¢étrier sur cause suspectée inflammatoire (2).

- En 1893, Adam Politzer découvre que cette ankylose est due a une néo-prolifération
osseuse en regard de la fenétre ovale et de I’étrier, donnant ainsi les bases de
conception de cette maladie (3).

- En 1901, le terme d’otospongiose est finalement introduit dans la littérature, par ce

dernier, caractérisant formellement cette pathologie (4).

. Histologie
Il est important de noter que la prévalence histologique de 1’otospongiose dépasse
largement la prévalence clinique, (12% (5) vs 0,3-0,4% (6)).
Les données histologiques sont principalement basées sur ’analyse au microscope optique
post-mortem d’os temporaux et de fragments post-opératoires. Elles montrent que
I’otospongiose évolue en plusieurs phases (7 ;10) :

- il existe tout d’abord une phase dite « otospongique », ou vasculaire, dans laquelle 1’o0s
normal lamellaire de la capsule optique est résorbé. Cette résorption osseuse est responsable
de I’apparition de larges espaces périvasculaires. Ces espaces périvasculaires présentent une
importante cellularité avec une augmentation du nombre d’ostéoclastes.

- ensuite, on évolue vers une phase de remplacement osseux ou phase de « sclérose ».
Dans cette phase, une augmentation de la quantité d’os nouvellement formés par rapport a I’os

résorbé initialement est possible, ce qui peut entrainer un épaississement de la zone atteinte.
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Ce nouvel os est relativement acellulaire. La topographie de [Datteinte peut expliquer

’apparition d’une symptomatologie clinique.

D ——— "

> o M e O P .

Fig. 2. (A) Low-power, H&E-stained section (original magnification x1.25) from a 68-year-old
woman who reported her hearing loss began at age 17 and progressed rapidly. An audio-
gram at age 32 showed a right severe sensorineural hearing loss and left profound hearing
loss. The section illustrates extensive otosclerosis surrounding the cochlea, and anterior and
posterior otosclerotic foci that fix the stapes footplate (S). There are areas of active (A) and
inactive () otosclerosis around the cochlea. (B) High-power (x4) image of an area of the otic
capsule showing active otosclerosis with large pseudovascular spaces (top half of the image)
juxtaposed to an area of inactive otosclerosis (bottom half of the image) with dense bone,
small pseudovascular spaces, and more intense eosinophilic staining.

Figure 1: Analyse au microscope optique retrouvant un focus péri cochléaire avec phase

active vasculaire associée a une phase sclérotique (7)

Parmi les autres notions histologiques d’intérét, on soulignera que I’atteinte peut étre focale
ou multifocale au sein de I’0os. Une zone de démarcation nette avec 1’os sain adjacent est
visualisée. Il est souvent retrouvé une coexistence d’atteinte de résorption et de néo-

ossification au sein d’un méme foyer (Figure 1).

I11.  Topographie de I’otospongiose

L’atteinte est multifocale dans 49 & 60% des études histologiques d’os temporaux. On
différencie 1’atteinte de la fenétre ovale dite « fenestrale », qui est responsable d’une surdité
de transmission et I’atteinte cochléaire dite « rétro-fenestrale », qui peut étre responsable

d’une surdité de perception.

A. Otospongiose fenestrale
Au niveau de la capsule optique, la zone la plus souvent atteinte correspond a la partie
antérieure de la fenétre ovale (96% des os atteints y retrouvent un foyer) (9).
La « fissula ante fenestrum » correspond a un reliquat embryologique de tractus fibreux a la

partie antérieure de la fenétre ovale. Il a été supposé qu’il puisse s’agir d’une zone impliquée
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dans la geneése de I’otospongiose, puisque cette zone est fréquemment atteinte lors de
différentes études histologiques. Cependant, certaines études retrouvent des foyers
d’otospongiose & distance, ce qui va contre cette hypothese (7).

Lors de I’atteinte fenestrale, les foyers d’otospongiose de la région de la “fissula ante
fenestram” peuvent s’étendre au ligament annulaire de I’étrier. Ainsi, 1’otospongiose peut
étre & I’origine d’une diminution de la transmission sonore, par 2 types de mécanismes (9) :

- I’hypertrophie osseuse peut refouler I’étrier vers I’arriére, réduisant la connexion

stapedo-vestibulaire postérieure responsable d’une perte de la conduction sonore (Figure 2).

> Fig. 4. (A) Low-power H&E section (original magnification x1.25) from the right temporal

4 . bone of a 69-year-old woman who was found to have bilateral conductive hearing loss
on an audiogram at age 41. There is a focus of otosclerosis anterior to the stapes footplate
(asterisk). High-power images (x 10) through the anterior (B) and posterior (C) oval window
illustrate the concept of “jamming.” In B, the otosclerotic focus has contacted the stapes
footplate but does not fix it. Arrow indicates the anterior stapedo-vestibular joint. Rather,
the footplate is displaced posteriorly so that movement is limited because of impingement
on the bone at the posterior margin of the oval window (C). Arrow indicates the posterior
stapedo-vestibular joint space.

Figure 2 : analyse microscope illustrant [’atteinte par déplacement de la jonction stapedo-

vestibulaire (7)

- I’hypertrophie osseuse peut s’étendre a 1’étrier et entrainer une vraie fixation
osseuse. Dans ce cas on retrouve en général une différentielle de conduction aérienne-osseuse
(Rinne audiométrique) de plus de 30 dB (Figure 3). L’atteinte de 1’étrier est retrouvée dans
12 a 15% des cas lors d’études histologiques.

L’atteinte de la fenétre ronde est estimée a 30% des cas lors des études histologiques.
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Fig. 6. Low-power H&E section (original magnification x2) through the cochlea, vestibule,
stapes, and middle ear in a 65-year-old woman who had developed progressive mixed hear-
ing loss beginning at age 12. She underwent bilateral fenestration operations and revisions
in her 40s, This case is notable for the markedly thickened stapes footplate with minimal sur-
rounding fixation (although fixation was seen on another section), called a “biscuit” foot-
plate (arrow). Stapedectomy in this patient would have been challenging, because laser
stapedotomy would not be possible given the thickness of the footplate, and use of the drill
risks dislodging the footplate into the vestibule.

Figure 3 : analyse au microscope illustrant 1’atteinte par extension de 1’otospongiose a la

platine (7)

B. Atteinte rétro-fenestrale

L’otospongiose est connue pour la présence d’une surdité mixte chez 30% des patients
avec une composante perceptive.
Les études histopathologiques retrouvent une corrélation entre I’atteinte de I’endosteum
cochléaire par le foyer d’otospongiose et la présence de hyalinisation, soit le dépot de
collagene, au sein du ligament spiral en regard de la strie vasculaire (Figure 4) (11-12).
Malgré ces constatations, le mécanisme de I’atteinte neurosensorielle impliquée dans la
surdité de perception de I’otospongiose reste inconnu. Plusieurs hypotheses ont été avanceées :

- Une atteinte hypoxique de ’oreille interne (13-14).

- Un traumatisme de loreille interne en rapport avec le relargage d’enzymes
ostéolytiques dans la périlymphe et I’endolymphe par les foyers d’otospongiose
atteignant 1’endostum (11 ;15 ;16).

- une réponse auto immune contre la capsule optique avec une réaction inflammatoire,
(cela a fait discuter I’apport d’un traitement par anti-TNF-alpha dans les formes
débutantes de la maladie) (17-18).

Une autre hypothése est liée a la découverte d’une dilatation des structures neurosensorielles
endolymphatiques, appelée hydrops endolymphatique, chez les patients atteints

d’otospongiose.
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Fig. 7. (A) High-power image (H&E section, original magnification x10) of otic capsule bone
adjacent to the basal turn of the cochlea in a 73-year-old woman with otosclerosis. There is
an active focus (asterisks) that extends close to the cochlear endosteum but does not invade
through the endosteum (arrows). The spiral ligament is paucicellular, but there is no hyalin
deposition. (B) High-power H&E image (x 10) of otic capsule bone adjacent to the basal turn
ofthe cochleain a 65-year-old woman with otosclerosis. The pink acellular material in the spiral
ligament is hyalin that has been deposited adjacent to an area where the otosclerotic focus
completely erodes through the cochlear endosteum (arrows). This finding is associated with
sensorineural hearing loss in otosclerosis.

Figure 4 : coupe microscopique illustrant la hyalinisation du ligament spiral en rapport avec

un foyer d’otospongiose atteignant 1’endostum cochléaire(10)

1VV. Epidémiologie de I’otospongiose

Concernant les caractéristiques de la population atteinte, on note une prédominance féminine,
une atteinte prédominante dans la population caucasienne, et un age de début autour de la
3eme — 4éme décennie (19-20).

La présence d’une composante familiale de I’atteinte est retrouvée chez 40% des patients.
L’atteinte est le plus souvent bilatérale (62-85% des cas). Seule une minorité de patients
rapporte la présence de vertiges (31%) alors que les acouphenes sont retrouvés chez 50-85%

des patients (Tableau 1).
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TABLE 1. Demographic characteristics of otosclerosis

cohart.
Variables n=~657
Sex Male 35%
Female G5%
Age at consent Years (mean = SI) 50133
Ethnicity White/White British 85% Tableau 1 :
Asian/Asian British % o o
Black/Black British 3% caractéristique clinique
Other 2%
No entry 3% d’une cohorte anglaise
-~ - <= J— o
Age of onset r‘ln}z’é‘;&m 1% de 657 patients atteints
21-30 years 30% s -
31-40 icm 3904 d’otospongiose, (19)
41-50 years 17%
=51 years 404
Family history =2 family members 16%
1 family member 24%,
No family history 60%%
Hearing loss Bilateral 62%
Unilateral 38%
No entry/DK (n=13)
Tinnitus Yes 68%
No 32%
No entry/DK (n=10)
Vertigo Yes 3%
No 69%

No entry/DK (n=22)

DK indicates do not know; SD, standard deviation.

Les données épidémiologiques ont permis d’émettre  plusieurs  hypothéses
physiopathologiques :

- hormonale : la prévalence du sexe féminin a fait avancer I’hypothése d’un impact de la
grossesse et des sécrétions cestro-progestatives sur 1’évolution de la maladie. Ces suppositions
s’appuient sur plusieurs études qui rapportent une détérioration auditive durant la grossesse
(21).

- génetique : mais qui semble complexe et qui n’explique pas a elle seule la survenue de la
maladie.

- infectieuse : le rapport avec ’infection au virus de la rougeole a fait 1’objet de
nombreuses études, dont certaines contradictoires. En effet certaines études ont mis en
évidence la présence d’antigénes et d’ARN du virus au sein de foyer d’otospongiose (22-23),

alors que dans d’autres, cette constatation n’a pas été retrouvée (24-25).
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V. Physiopathologie de I’otospongiose

La physiopathologie de I’otospongiose reste inconnue a ce jour (26).

Les études actuelles considerent I’otospongiose comme une maladie du remodelage osseux,
qui atteint préférentiellement la capsule optique. L’atteinte est supposée multifactorielle avec
plusieurs axes (génétique, inflammatoire, viral ou encore endocrinien) qui peuvent s’associer

(Figure 5).

v
> Inflammation <> Oxidative stress/ROS
Inflammatory cytokines, Angll
= SMaE oo > F ——" Meaaias virus Infec
§ DIDST SNHL CD46 and CD150 receptor
o Abnormal Bone Remodeling
" OPG, RANK, RANKL, TGF-8 superfomily,
> type | collagen .
Hormones Immune response/autoimmune
Estrogen/Estrogen receptor, RAA system, HLA, type Il collagen
PTH
T ‘L
Oral
e Otosclerosis

Figure 5 : diagramme expliquant les différentes interactions physiopathologiques supposées
dans la genése de I’otospongiose (Ang Il = angiotensine 11 / Naf = sodium fluoride / RAA =
rénine angiotensine aldostérone / ROS = dérivés actifs de ’oxygene / SNHL = perte de

I’audition neuro-sensorielle) (26)

A. Facteurs environnementaux

Plusieurs facteurs environnementaux ont une implication supposée dans la genese de
I’otospongiose.
On citera I’infection liée a la rougeole déja décrite ci-dessus, ou encore 1’ingestion de fluoride
de sodium pensé comme un inhibiteur du remodelage osseux, mais dont I’efficacité est
discutée (27).
Le r6le des hormones féminines a souvent été mis en avant au vu de la prédominance de la
maladie chez la femme. Toutefois, de larges études épidémiologiques n’ont pas retrouvé

d’association entre la maladie et la contraception orale (28).
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B. Forme monogénique
On a identifié quelques formes génétiques de la maladie avec une transmission sous une
forme de maladie autosomique dominante avec une pénétrance variable. Dans ces formes

monogéniques, 8 loci au sein de chromosomes ont été identifiés (Tableau 2).

Table 1

Genetic loci contributing to familial cases of otosclerosis with mendelian segregation
identified using family linkage studies

Locus Position Family Countries of Origin
0T15C1 15q25-26 South India, Tunisia
0TsC2 7934-36 Belgium, England
0TsC3 6p21.3-22.3 Cyprus, Tunisia
OTSC4 16g921-23.2 Israel

OTSC5 3q22-24 Netherlands

OTSCh? — —

OTSC7 6g13-16.1 Greece, Netherlands
0TSC8 9p13.1-q21.11 Tunisia

OTSC9? — —

OTSC10 1g41-44 Netherlands

? Loci names OTSC6 and OTSC9 have been reserved by the Human Genome Organisation Gene

Nomenclature Committee but have yet to be published.
Data from Refs. 13876

Tableau 2: liste des loci chromosomiques identifiés dans les formes génétiques

d’otospongiose qui suivent une ségrégation mendélienne (26)

C. Forme pluri-génique
Les études récentes retrouvent I’implication potentielle de plusieurs voies pathogenes
potentiellement activées par des modifications génétiques (29). Parmi ces atteintes on
retrouve :

- latteinte du collagéne : des études retrouvent une corrélation entre 1’expression du
geéne de collagene de type 1 COL1A1 et I’otospongiose (30).

- L’atteinte de I’axe TGF-B : une association avec le géne TGF-B1 et I’otospongiose a
été mise en évidence (31).

- L’atteinte de 1’axe angiotensine Il : une association avec 1’otospongiose a été mise en
évidence (32).

- L’atteinte de I’inflammation : on a retrouvé une augmentation de 1’expression de TNF-
alpha au sein des foci d’otospongiose (18). L hypothese de I’intérét d’anticorps anti-
TNF-alpha comme piste thérapeutique a été avancée (33).

- L’atteinte de I’axe PTH : hypothése d’une réponse cellulaire anormale a la PTH

responsable du « turn-over » osseux (34).
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- L’atteinte du stress oxydatif : potentiellement activé par 1’angiotensine II, des ROS
(reactive oxygen species) ont été retrouvés au sein de foci d’ostéosclérose, ce qui peut

participer a la genese de la maladie (35).

VI. Audition et otospongiose

Comme vu précédemment, la prévalence de I’atteinte histologique de 1’otospongiose
dépasse la prévalence clinique (36). De ce fait, le gold-standard diagnostique de la maladie
repose aujourd’hui sur I’examen clinique réalisé par un médecin ORL en complément des
tests audiométriques. L’examen clinique repose sur l’interrogatoire avec I’histoire de la
maladie (ce qui est a rechercher spécifiquement ?). On citera la présence d’une coloration
rosée du promontoire, qui peut étre en rapport avec la vascularisation des lésions
d’otospongiose visibles en otoscopie, également appelée signe de Schwartz (37).

Parmi les éléments caractéristiques du diagnostic issus des tests audiométriques on
retrouve (Tableau 3) :

- une surdité de transmission principalement sur les fréquences graves.

- la présence d’une encoche en conduction osseuse a 2000HZ, qui correspond a 1’effet
Carhart. 1l s’agit d’une fausse surdité de perception sans atteinte des structures neuro-
sensorielles en rapport avec une géne a la transmission sonore par atteinte de la
micromécanique des fluides de I’oreille interne (38)

- labolition du reflexe stapédien en rapport avec 1’ankylose stapédienne ipsilatérale
méme dans les formes débutantes de la maladie, 1’atteinte controlatérale est variable

selon le stade de la maladie.
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Table 1
Patterns of basic auditory findings in patients with the diagnosis of otosclerosis

Procedure Findings
Pure tone audiometry
Air conduction Hearing loss greater for low frequencies.
Bone conduction Apparent decrease in bone conduction thresholds sometimes with a

notching deficit at 2000 Hz (Carhart notch). Actual bone
conduction hearing is typically normal.

Audiometric Weber Perception of low-frequency pure tone stimuli in the ear with
test conductive hearing loss.
Sensorineural acuity Presence of an air-bone gap and confirmation of normal bone
level test conduction hearing.
Acoustic immittance measures
Tympanometry Shallow type A tympanogram reflecting increased stiffness of the
ossicular chain (see immittance measurement section for further
discussion).
Acoustic reflexes Absence of stapedial acoustic reflex activity even in patients with

minimal air-bone gap and conductive hearing loss. Atypical
acoustic reflex pattern in patients with very early subclinical
otosclerosis.

Otoacoustic emissions  Otoacoustic emissions cannot be detected in patients with
otosclerosis and conductive hearing loss. Recovery of detectable
otoacoustic emissions is possible in patients following
microtraumatic stapedotomy.

Tableau 3: liste des anomalies attendues pour 1’otospongiose lors du bilan

d’audiologie (36)

Parmi les différentes évolutions des tests audiométriques, on citera I’apport du test
d’imminence acoustique a large bande ou WAI (Wideband acoustic immitance). Celui-ci
permet une meilleure évaluation de I’oreille moyenne que la tympanométrie classique
permettant le diagnostic d’otospongiose chez 82% des patients avec un taux de faux positif de

17,2% dans une étude (39).
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VIl. Prise en charge thérapeutique de I’otospongiose

Il existe plusieurs controverses sur les thérapeutiques de 1’otospongiose (40).

A. Traitement non chirurgical

Le traitement non chirurgical de 1’otospongiose est proposé en fonction du déficit
auditif et du désir du patient. En effet, ’utilisation de protheses auditives est proposée comme
traitement alternatif pour les atteintes auditives légéres ou en cas de refus du patient de la
chirurgie.
La place des traitements médicamenteux dans la prise en charge de 1’otospongiose est
aujourd’hui limitée. Ces traitements ont été proposés, notamment, en cas d’otospongiose
active ou pour limiter I’extension a la cochlée et ainsi diminuer le risque d’évolution vers une

perte neurosensorielle de I’audition :

- Le fluorure de sodium fait partie des traitements largement utilisés avec un objectif de
stabiliser la maladie.

- Récemment ont été proposés des traitements par biphosphates avec notamment les
biphosphates de 3éme génération (41) avec un effet stabilisateur de la maladie. La
crainte des effets secondaires de ces traitements (hypocalcémie, fibrillation atriale,

céphalée, arthralgie, néphrotoxicité...) limite cependant leur usage.

Certains auteurs ont proposé d’utiliser I’IRM pour le suivi de I’activité¢ de la maladie, afin
d’évaluer I’efficacité de différents traitements médicamenteux de la maladie. Ils étudient
I’intensité de signal en regard de foyers d’otospongiose et notamment de la partie antérieure

de la fenétre ovale qui sont un bon moyen de suivi de 1’évolution de la maladie (42).
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B. Traitement chirurgical
La chirurgie correspond au traitement de référence de 1’otospongiose. La premiére opération
remonte a Kessel en 1876. Par la suite, la chirurgie a d’abord été interdite, puis remise en
pratique quotidienne par Shea en 1956, presque 100 ans plus tard et correspond aujourd’hui

au traitement de référence de la maladie (Figure 6) (43).

Valsalva- Describes stapes S<hwartze- describes

i i 6" International
ankylosis in temporal reddish hue in Boucheron and Miot- Otology Congress
bone dissection otoscponglosls gaported results of 126 o London-Staioes Discovery of Penicillin
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and forbidden Holmgren: Three- Lempert- First publication
L staged “closed” of single-stage
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m 1833 ~ = modern stapedectomy
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tapping on stapes with studies of stapes
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a "fenestration in Sourdille visits Sourdille publiishes
the lateral long term results of  Rosen: Re-discovery of

Holmgren

semicircular canal” “open” fenestration  stapes mobilization
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Figure 6 : diagramme de I’histoire de la stapédectomie (42)

De nombreuses avancées récentes concernant les modalités du traitement chirurgical de
I’otospongiose ont depuis été réalisées avec 1’avénement des techniques micro-invasives par
I’utilisation du laser et de 1’oto-endoscopie (44).

Actuellement, une opération chirurgicale est indiquée pour les patients avec un diagnostic
d’otospongiose confirmé, avec une surdité de transmission de 25dB ou plus, et avec un test de
Rinne négatif a 512HZ (45-46).

Parmi les contre-indications, on notera 1’existence d’une infection concomitante, de
malformations labyrinthiques associées, d’oreille unique ou d’une altération de 1’état général.
La suspicion d’hydrops endolymphatique associée a 1’otospongiose augmente le risque de
surdité neurosensorielle post-opératoire, notamment en cas de distension du saccule au
contact de la platine. Cela peut étre évalué par ’'IRM de l’oreille interne et correspond

également a une contre-indication chirurgicale.
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Parmi les différentes techniques chirurgicales actuelles on retrouve :

-La stapédectomie, qui correspond a la chirurgie telle que proposée par Shea et qui est
de moins en moins pratiquée. Elle consiste en une exérése de 1’étrier, remplacé par un piston
inséré entre la longue branche de I’enclume et un tissu de comblement de la fenétre ovale.
Parmi les différentes techniques actuelles la stapédectomie peut étre totale ou partielle (Figure
7).

Figure 7 : représentation
schématique d’une

stapedectomie totale (47)

- La stapédotomie correspond, quant a elle, a une exérése partielle de I’étrier ; la
platine est laissée en place en regard de la fenétre ovale et un orifice y est formé, soit par
I’utilisation du laser soit par micro-perceuse. Au sein de cet orifice on introduit le piston fixé

sur la branche longue de I’enclume (Figure 8).

Figure 8 :
représentation
schématique d’une

stapédotomie (47)
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Dans une revue de la littérature de 2018, reprenant les études comparatives des différentes
techniques Cheng (47) retrouve que 2 techniques ont d’excellents résultats. La stapédotomie
présenterait cependant une meilleure réponse audiométrique a haute fréquence que la
stapédectomie. La taille du piston et son diametre font partie de controverses thérapeutiques
non élucidées a ce jour (40).

- Parmi les innovations on notera la technique STAMP (Laser Stapedotomy minus
prosthesis) qui consiste en la section de la partie antérieure de la platine, par laser permettant
la mobilité de 1’étrier, qui est laissé en place.

Cette technique a ’avantage d’éviter la section du tendon de I’étrier, ce qui diminue le risque
d’hyperacousie, par conservation du réflexe acoustique en post-opératoire. Elle présente
également, de meilleurs résultats a 6 et 8 kHZ, que la stapédotomie (48, 49). L’inconvénient
majeur est le risque de refixation pouvant entrainer une chirurgie secondaire (3 patients sur 47
dans une étude de suivi sur 33 mois sont concernés (50)).

Pour les patients avec perte de I’audition profonde, la prise en charge peut faire discuter la
pose d’un implant cochléaire. S’agissant d’une intervention plus lourde, certains auteurs
proposent la réalisation premiére d’une chirurgie de 1’étrier, qui permet parfois une

amélioration suffisante de 1’audition (51).
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VIIl. Résultat de la prise en charge chirurgicale

La chirurgie de I’otospongiose donne d’excellents résultats quelle que soit la technique
employeée avec plus de 90% des patients présentant une amélioration de leur audition et une
réduction du Rinne (52-53).

Une étude américaine souligne, par ailleurs que 1’opération induit une amélioration de la

qualité de vie qui est jugé financierement acceptable (54).

En dehors des succes de la chirurgie on distingue :

- Les échecs chirurgicaux, qui correspondent a 1’absence de modifications post-
opératoires de la surdité de transmission. Les échecs peuvent étre en rapport avec (1) une
erreur du diagnostic initial, (2) une mauvaise réalisation chirurgicale, (3) une pathologie
associée a I’otospongiose.

- Les complications neurosensorielles qui peuvent survenir, dans un délai variable,
apres la chirurgie. Le taux de complications est estimé de 2-5% des patients avec moins de 1

% des patients évoluant vers une cophose (55-56).

A. Imagerie classique des complications

L’examen de référence, pour tout syndrome cochléo-vestibulaire post opératoire, est I’IRM.

En cas de surdité brusque a distance de la chirurgie, on peut réaliser en premier temps un
scanner pour s’assurer de I’absence d’anomalie de la prothése, et en cas de normalité une IRM
est recommandeée. (57)

Parmi les complications possibles :

- On citera le conflit entre le piston et les organes neurosensoriels (Figure 9), lorsque
celui-ci est introduit trop profondément au sein du vestibule (et d’autant plus a risque en cas
d’hydrops sous-jacent). Cette complication rare survient, en général, dans le post-opératoire
immeédiat et est responsable de I’apparition de signes neurosensoriels (vertiges, acouphénes,
surdité de perception pouvant aller jusqu’a la cophose). De nombreux travaux évaluant
I’apport du scanner pour I’analyse du piston retrouvent une discordance entre la mesure
radiologique et la mesure réelle d’environ 0,5mm (58). La fiabilité de la mesure dépend en
grande partie du type d’implant (58). Selon certains auteurs, une procidence de 2,2 a 2,5mm
est considérée comme suspecte (59). Cette mesure de procidence garde, cependant, une utilité
limitée, car le risque dépend surtout de la proximité avec les structures neurosensorielles, ainsi
une procidence méme marquee dans le vestibule postérieur est peu risquée, car il s’y trouve

peu d’endolymphe. De plus, grace a ’apport de I’'IRM de I’oreille interne, on peut aujourd’hui
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estimer avant chirurgie la position des structures endolymphatiques, par rapport a la platine

afin d’évaluer au mieux les risques de 1ésions neurosensorielles.

Figure 9 : coupe
scanographique
retrouvant une
procidence majeure du
piston en regard du
vestibule pouvant
expliquer la surdité
neurosensorielle chez
ce patient (59)

- La labyrinthite infectieuse (figure 10), complication rare, survient en général dans les
premiers jours apres la chirurgie. Elle se présente sous forme d’un rehaussement du signal
labyrinthique, en séquence pondérée T1 apres injection de gadolinium, et une diminution du
signal T2 du labyrinthe. S’y associe souvent un comblement de la caisse du tympan et plus ou
moins la présence d’abces des parties molles. Des érosions osseuses peuvent étre visibles en

exploration scanographique.

visualiser une perte de I’hypersignal liquidien du labyrinthe en séquence T2(A), coupe

séquence T1 axiale (B) et coronale (C) aprés injection gadolinium montrant un rehaussement

du labyrinthe associé a un abces des parties molles = labyrinthite infectieuse (60)
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- L’hémorragie intra-labyrinthique (figure 11), survient souvent en post-opératoire

immédiat. Elle se présente avec un hypersignal spontané en séquence T1 du vestibule plus ou

moins d’un ou plusieurs canaux semi-circulaires avec une évolution souvent spontanément

favorable.

Figure 11 : J4 post op, (A)
coupe scanner montrant un
comblement de la fenétre
ovale sans procidence
significative intra
vestibulaire du piston.

(B) hypersignal T1
spontane intra
labyrinthique. ©)
(D) augmentation du signal
liquidien sur séquence
pondéré T2.

= hémorragie intra
labyrinthique,

(60)

- La présence d’un comblement isolé de la fenétre ovale est non spécifique. Cette

présentation comprend 3 entités distinctes différenciables par 1’exploration IRM (Tableau 4)

que sont :

Signal T2 Signal T1 gadolinium
Fibrose cicatricielle post- | Intermédiaire Rehaussement possible
opératoire

Granulome inflammatoire

Hyposignal T2 intra-labyrinthique

Rehaussement

Fistule péri-lymphatique

Franc hypersignal T2 liquidien de la fenétre ovale

Pas de rehaussement

Tableau 4 : caractéristiques IRM pour distinguer les étiologies d’une masse hypodense

de la fenétre ovale dans le post-opératoire d’une chirurgie d’otospongiose

- La fibrose cicatricielle post-opératoire qui peut englober le pied du piston (61-62).

- Le granulome inflammatoire stapédo-vestibulaire (Figure 12), qui correspond a un

remaniement inflammatoire non spécifique de la fenétre ovale, engainant le piston avec

contingent intra-vestibulaire. Il est visible sous forme d’une masse en hyposignal T2 avec

rehaussement apres injection de gadolinium.
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Figure 12 : nystagmus immédiat et vertige a J8 de I’intervention, Coupe scanographique
retrouvant une masse non spécifique de la fenétre ovale (A-B) coupe IRM pondérée T2
retrouvant une perte de I’hypersignal liquidien intra-vestibulaire : probable granulome intra-
vestibulaire (60)

- La fistule péri-lymphatique (Figure 13) est retrouvée dans 10% des cas (63). Un
signe scanographique est la présence d’un pneumo-labyrinthe persistant a distance de la

chirurgie, car il peut étre retrouvé de maniére normale jusqu’a J5-J7 (64).

Figure 13 : coupe
scanographique
retrouvant un pneumo
labyrinthe a J3 post op
(fleche) avec
disparition totale a J5
(60)

- L’apport des séquences d’IRM de l’oreille interne sur les complications de la
chirurgie de 1’otospongiose reste a évaluer, ainsi que son impact sur la prise en charge des
patients. En cas de complications neurosensorielles post-opératoires, cette technique
permettrait la recherche d’une dilatation des structures endolymphatiques, qui est retrouvée

dans les études anatomopathologiques.
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IRM DE L’OREILLE INTERNE

I. Exploration de ’oreille interne

L’analyse de I’oreille interne en IRM permet d’apporter des éléments diagnostiques et
physiopathologiques pour expliquer [1’atteinte neurosensorielle dans [’otospongiose
(hyalinisation du ligament spiral associée a une rupture de la barriere hémato-labyrinthique,
visualisation d’une dilatation endolymphatique).

L’analyse in vivo des structures de I’oreille interne est un enjeu majeur dans la
compréhension et le diagnostic de nombreuses pathologies de 1’oreille interne notamment la
maladie de Meniere. Concernant la maladie de Meniére, le diagnostic de certitude repose,
selon certaines sociétés savantes, sur des données histologiques associées a une présentation
clinique compatible (65).

Pour réaliser cette analyse, différentes approches ont été proposées.

Il1. Injection trans-tympanigue de gadolinium et IRM

La premiere visualisation in vivo des structures endolymphatiques chez des patients
atteints de la maladie de Meniére date de 2007. Elle a été possible par I’injection trans-
tympanique de gadolinium 24 heures avant la réalisation d’une séquence FLAIR (Fluid
Attenuated Inversion Recovery) sur une IRM 3T (Figure 14) (66).

En effet, I’injection de gadolinium dans la caisse du tympan diffuse lentement a travers la
fenétre ronde (et ovale dans une moindre mesure) au sein de la périlymphe, la barriere
périlymphatique-endolymphatique reste imperméable au gadolinium (66). La réalisation de
séquences FLAIR (plus sensibles que les séquences T1) 24H apres I’injection permet une
meilleure détection du produit de contraste a faibles concentrations au sein de la périlymphe :
les structures périlymphatiques (imprégnées de gadolinium) apparaissent, donc, en

hypersignal, alors que les structures endolymphatiques sont en hyposignal (67).
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Figure 14 : séquence
FLAIR apres injection
trans tympanique mettant
en évidence les structures
endolymphatiques en noir
et périlymphatiques en
blanc

(67)

Cependant, il existe plusieurs limites a cette technique. Tout d’abord, elle ne permet ’analyse
que d’une seule oreille, elle est source de risques infectieux et de perforations résiduelles, elle
nécessite 24h entre 1’injection et 1’acquisition, et enfin elle ne permet pas d’évaluer la

perméabilité de la barriére hémato-labyrinthique.

La question de la toxicité du gadolinium trans-tympanique a également été évoquée.
En effet, dans une étude animale réalisée avec une IRM a champ magnétique de 9 Tesla
I’injection intra tympanique a été source d’une réaction inflammatoire dans pres de 50% des

oreilles lors d’analyses histologiques de cette étude (Figure 15) (68).

Figure 15 : analyse microscope
retrouvant une réaction
inflammatoire au sein du canal
cochléaire et de la rampe
tympanique composée d’un
agrégat lymphocytaire sur une
oreille interne animale ayant
regu une injection de
gadolinium trans tympanique
avec IRM a 9 Tesla (68)
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Une autre analyse animale sur le cochon d’inde n’a pas retrouve d’cffet delétere
significatif de 1’injection (69). Enfin, il a ét¢ montré, qu’a une concentration élevée (10°

mol/L) le gadolinium est toxique pour les cellules ciliées (70).

L’injection trans-tympanique de gadolinium est également liée a la perméabilité de la
fenétre ronde permettant de 1’évaluer (avant un éventuel traitement intra-tympanique).
Cependant en cas de non ou pauvre perméabilité (qui est retrouvée chez 13% des patients) elle

ne permet pas une analyse satisfaisante de 1’oreille interne (71).

I11. Injection intra veineuse de gadolinium et IRM

A. Résultats de I’exploration

Le produit de contraste injecté par voie intraveineuse de gadolinium diffuse
exclusivement au sein de la périlymphe, du fait de la perméabilité sélective de la barriere
hémato-périlymphatique. 1l a été démontré que la concentration périlymphatique était
maximale entre 4 et 6h aprés I’injection, permettant ainsi [’analyse des structures
labyrinthiques (72-73-74).

On visualise ainsi (figure 16) :

- Le saccule qui est une structure ovoide, située a la partie interne du vestibule en
position verticale. Le saccule se trouve donc en dedans et au-dessous de I’utricule

-L’utricule qui occupe la partie haute et antérieure du vestibule de forme ovoide dans
un plan horizontal.

-Les ampoules des canaux semi-circulaires

-le canal cochléaire au sein duquel se situe 1’organe de corti constitué de cellules

ciliées (interne et externe) et qui correspond a I’organe neurosensoriel de la cochlée
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Figure 16 : coupe IRM
visualisant les structures
endolymphatiques aprés
injection IV de gadolinium et
acquisition a 4 heures avec
une séquence FLAIR (74)

Utricle @ Saccule  Lateral semicircular canal

ampulla @ Superior semicircular canal ampulla
Cette technique a 1’avantage d’analyser les 2 oreilles simultanément, dans un délai plus
précoce entre injection et acquisition (4H vs 24H), et d’évaluer également la perméabilité de
la barriere hémato-périlymphatique (Figure 17). En effet, certaines atteintes de cette barriere

se manifestent par un passage excessif du gadolinium au sein de la périlymphe (75).
A gl Yy ges X"y

Figure 17 : coupe IRM avec
séquence FLAIR 10 minutes (A)
(pas de rehaussement significatif
de la périlymphe) puis 4 heures (B)
apres injection intraveineuse
(rehaussement périlymphatique
satisfaisant) de gadolinium chez un
méme patient (75)
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B. Considération technique

La taille de I’oreille interne et sa proXimité avec des structures osseuses rendent son
analyse IRM difficile. Surtout, lors de I’exploration par injection intraveineuse qui présente
I’inconvénient d’une plus faible concentration de gadolinium dans la périlymphe.

Plusieurs paramétres techniques sont améliorables et permettent d’augmenter le rapport signal
sur bruit et ainsi une meilleure analyse.
On citera :

- L’impact du temps d’inversion (Figure 18). En effet, du fait de leur sensibilité plus
importante aux faibles concentrations de gadolinium, les séquences FLAIR sont les plus
utilisées. La présence d’un temps d’inversion permet au niveau de 1’encéphale de supprimer le
signal du LCR, ainsi que de ’endolymphe qui a une composition proche et qui n’est pas
imprégnée de gadolinium. La modification du temps d’inversion joue, alors, un role majeur,
car il joue a la fois sur I’intensité du signal périlymphatique et endolymphatique (76). Une
modification du temps d’inversion impacte ainsi sur la visibilité des structures

endolymphatiques.

-

Figure 18 : coupe IRM FLAIR hautement pondérée T2 chez le méme patient avec Tl a

2300ms (A) et a 24000 ms (B) montrant la disparition artificielle des structures
endolymphatiques avec une meilleure visualisation de 1’endolymphe a 2300ms mais qui peut

alors apparaitre dilatée selon les échelles semi-quantitatives (76)
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- La puissance du champ magnétique en IRM joue un réle déterminant sur le
rapport signal sur bruit. Plusieurs études ont montré la possibilité de visualiser les structures
endolymphatiques en IRM 1,5T. Toutefois, la réalisation d’IRM 3T permet de réduire les
temps d’acquisition et d’obtenir une meilleure visualisation des structures (77-78).
L’utilisation de trés hauts champs magnétiques (7T) a également été testée, mais, elle présente

I’inconvénient d’une perte de signal des liquides labyrinthiques (Figure 19) (79).

In vivo

Figure 19 : coupe IRM
comparant sequence
pondérée T2 centré sur le
labyrinthe sur IRM 7 Tesla
(79)

- L’effet du produit de contraste injecté : les études révelent, que la prise de contraste
péri-lymphatique, qui reste faible, est dépendante de la concentration en gadolinium avec une
meilleure visualisation des structures de 1’oreille interne lors d’une injection de double
concentration de gadolinium (75). A dose équivalente, le choix du produit de contraste joue
aussi un réle déterminant comme objectivé dans une étude comparative entre gadoterate

meglumine (Dotarem) et gadobutrol (Gadovist) (Figure 20) (80).

Figure 20 : coupe IRM FLAIR
pondérée T2 centrée sur le
vestibule visualisant les liquides
labyrinthiques aprés injection de

(A) gadoterate meglumine et (B)

gadobutrol montrant une
meilleure visualisation avec le
gadobutrol (80)
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- L’impact de la séquence IRM choisie pour la detection du gadolinium est également
crucial. En effet, les études ont révélé une meilleure détection de faible concentration de
gadolinium en séquence FLAIR, par rapport a la séquence classique T1. Les études ont
également révélé un meilleur du rapport signal sur bruit de la séquence FLAIR pondérée T2
(Figure 21).

Figure 21 : coupe IRM FLAIR pondérée T2 centrée sur le vestibule visualisant les liquides
labyrinthiques en séquence FLAIR classique et Flair hautement pondérée T2 (81)

- Parmi les améliorations possibles de la séquence FLAIR on notera, également,
P’acquisition a angle de bascule constante (140°) au lieu d’une acquisition a angle de
bascule variable (Figure 22). En effet, une étude récente retrouve une amélioration
significative du ratio d’intensité de signal des structures péri-lymphatiques, ainsi qu’une
meilleure détection des anomalies de la barriére labyrintho-hématique ou la détection
d’hydrops (82).

Figure 22 : coupe IRM FLAIR pondérée T2 centrée sur le vestibule visualisant les liquides

labyrinthiques en sequence FLAIR avec angle de variation constante (A) ou variable (B) (82)
La maitrise de ces paramétres techniques permet d’éviter la technique de Naganawa

(HYDROPS : fusion de PPI et PEI), qui allonge considérablement le temps séquence et qui

peut étre responsable d’erreurs diagnostiques du fait d’erreurs de coregistration.
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IV. Visualisation des structures de ’oreille interne sans injection de

gadolinium

Parmi les pistes pour I’analyse de I’oreille interne certains auteurs s’intéressent a la

visualisation des structures de ’oreille interne sans 1’utilisation de gadolinium.

En effet, la composition notamment ionique de la périlymphe (proche du liquide extra-
cellulaire) et de I’endolymphe (proche du liquide intra-cellulaire riche en potassium) differe
grandement. Ces différences de composition sont assurées par la présence de transport actif de
potassium au niveau de la strie vasculaire. Ainsi I’hypothése d’avoir 2 liquides de signal IRM
différents et ainsi les distinguer sans injection de produit de contraste a été avancée.

Cette hypothese est appuyée par des case reports retrouvant une visualisation dans certaines
situations pathologiques ou la concentration protéique de ces liquides est modifiee. (83-84).
Dans une étude sur 340 oreilles, Keller et Al, concluent a la possibilité de la visualisation des
structures de I’oreille interne sans injection de contraste, mais grace a une séquence de haute

résolution pondérée en signal T2 (Figure 23) (85).

Figure 23 : coupe IRM hautement pondérée T2 distinguant une hypodensité au sein du
vestibule (85)

Cependant, les auteurs rapportent également qu’il existe avec cette méthode une
incertitude sur les structures anatomiques et concluent a une probable meilleure visualisation
de ces structures par les sequences apres injection tardive.

Ces resultats ont d’ailleurs été jugés peu fiables dans une lettre a 1’éditeur (86) ainsi
que dans une autre étude, qui a compareé la séquence FLAIR a 4h aprés injection a la séquence
FIESTA (hyperpondérée T2) (87).
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V. Résultats de ’exploration IRM

L’exploration de 1’oreille interne par IRM permet la découverte de plusieurs résultats

pathologiques concernant les structures de I’oreille interne.

A. Etude endolymphatique
Le principal résultat est la dilatation des structures endolymphatiques appelée hydrops
endolymphatique. C’est la Iésion princeps dans la maladie de Meniére, elle est définie par la
présence d’une distension des structures endolymphatiques (utricule, saccule, ampoule des
canaux semi-circulaires, et canal cochléaire). Pender a montré que la distribution des atteintes

de I’hydrops n’était pas aléatoire mais cochléo-centrique (88).

Plusieurs classifications en imagerie de 1’hydrops ont été proposées au cours des
derniéres années. La premiére définition proposée par Nakashima et coll (89) en 2009 étudiait
principalement ’atteinte cochléaire et vestibulaire (Tableau 5 et Figure 24). Cette analyse, qui
reste utilisée dans de nombreuses études récentes, se base sur une étude du ratio entre la taille

du compartiment endolymphatique et la taille totale des fluides au niveau vestibulaire.

Table 1. Grading of endolymphatic hydrops using MRI.

Grade of Vestibule Cochlea

hydrops (arca ratio*)

None 5 33.3% No displacement of
Reissner's membrane

Mild 33.3%, 5 50% Displacement of Reissner’s
membrane

Area of cochlear
duct5 area of the scala
vesubuli

Significant 50% Area of the cochlear duct
exceeds the area of the
scala vestibuli

*Ratio of the area of the endolymphatic space to that of the fluid
space (sum of the endolymphatic and perilymphatic spaces) in the
vestibule measured on tracings of images.

Tableau 5 et Figure 24 : Tableau coupe IRM séquence HYDROPS reprenant les seuils de
définition de I’hydrops par ratio et un exemple de mesure avec un patient présentant un

hydrops (Ratio vestibulaire de 67% dans 1’exemple) (89)
Cette classification présente plusieurs limites, qui la rendent peu fiable :

- Tout d’abord, le niveau ou réaliser la mesure de ratio n’est pas défini par des criteres

anatomiques stricts responsables d’erreurs potentielles, car le compartiment endolymphatique
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occupe un ratio variable de 1’espace vestibulaire selon le niveau de coupe (jusqu’a 50% a
I’état normal pour 1’utricule) pouvant ainsi étre considéré comme faussement anormal (90).

- Ensuite, comme nous 1’avons vu dans la partie sur les considérations techniques de
I’IRM, la mesure du ratio endolymphe/ périlymphe est dépendante du temps d’inversion
choisi ce qui peut étre une nouvelle source d’erreur (76).

- Finalement, I’inclusion de la présence d’un hydrops cochléaire, tel qu’utilisée dans
cette classification, est discutable, car cet hydrops est retrouvé chez des sujets sains dans des

études histologiques et en imagerie (91).

Il est important de noter qu’avec la méthode semi quantitative de Nakashima, tout
comme dans les séries histologiques, la présence d’hydrops endolymphatique en imagerie ne
signe pas la maladie et est retrouvée parfois chez des sujets sains. Elle est, cependant, plus
fréquente chez les patients atteints de maladie de Meniére (avec 90% des patients atteints

présentant un hydrops endolymphatique sur des séries IRM (81)).

En 2016, Attyé et coll. proposaient une nouvelle classification, basée sur la taille et la
morphologie du saccule en utilisant le ratio saccule sur utricule (SURI : saccule to utricule
ratio inversion), en coupe axiale et/ou sagittale (Figure 25). Cette derniere classification
semblait plus spécifique avec une valeur de spécificité 100 % et une sensibilité de 50%.
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Figure 25 : représentation schématique de la définition de 1’hydrops par morphologie
sacculaire (A-C) patient sain avec représentation schématique (saccule en rouge) ; (B-D) IRM
montrant une dilatation sacculaire traduisant un hydrops sacculaire ; (E) autre exemple avec
dilatation sacculaire (fleche noire) et utricule normal (fleche blanche) traduisant une inversion

du rapport saccule- utricule (86 ; 92)

Conte et coll. proposaient ’analyse de 1’espace vestibulaire endolymphatique au
contact de la fenétre ovale (VESCO sign) avec une sensibilité de 81 % et une spécificité de
96%. Enfin, Bernaerts et coll. ont décrit une classification avec quatre stades pour I’hydrops
sacculaire en association avec 1’analyse de la prise de contraste de la périlymphe avec une

sensibilité de 84 % et spécificité de 92% (86 ; 92 ;93).

Cependant, aucune de ces classifications n’incluaient a la fois I’hydrops utriculaire et
ampullaire. Derniérement, Kahn et coll, ont repris cette derniere classification en realisant une
analyse compartimentale comprenant 1’hydrops utriculaire et ampullaire (Figure 26) (94).
Cette classification compartimentale est importante car, comme 1’a montré Pender, 1’atteinte
endolymphatique n’est pas aléatoire. La distribution des Iésions est cochléocentrique avec une
atteinte de la cochlée, puis du saccule, de I'utricule et aux stades plus tardifs de 1’ampoule
(93). L’hypothése physiopathologique est que lorsque la compliance d’un compartiment est
maximale la régulation de I’endolymphe n’est plus possible, ce qui entraine une extension de

cette dilatation de proche en proche.
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Fig. 26: Systeme de gradation pour
hydrops sacculaire et ampullaire.

(A, B) coupe axiale chez un sujet sain de
la partie supérieur du vestibule en regard
du canal semi-circulaire latéral (fleche
blanche) montrant un utricule normal
(fleche pointillée blanche et une ampoule
normale (fleche grise pointillée).

(C, D) coupe axiale chez un patient avec
maladie de Méniére montrant une
protrusion de ’utricule avec un aspect
normal de ’ampoule.

(E, F) coupe axiale montrant une
dilatation marquée de 1’utricule (grade 2

défini par D’absence de liquide péri-

utriculaire) et une dilatation de ’ampoule

(absence de liquide périphérique)

- On citera, une découvertes pathologiques possibles grace a cette technique telles que
’atélectasie vestibulaire (Figure 28) (98) (qui correspond a la non-visualisation de structure

endolymphatique) ou le diagnostic de fistules périlymphatiques.

Figure 28 : IRM 3D FLAIR 4 heures apreés injection IV retrouvant une non-visualisation de
I’utricule a gauche correspondant a un collapsus de I’utricule, avec visualisation normale des

saccules (98)
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B. Etude de la barriéere hémato labyrinthique

- Une 2éme découverte pathologique est la déficience de la barriére hémato-
labyrinthique (Figure 27). Elle est visualisée sous forme d’une augmentation de 1’intensité
du signal 4h apres ’injection, il n’existe pas de norme actuelle d’intensité de signal et les
structures controlatérales servent souvent de référence lors d’une atteinte diffuse. L’asymétrie
de rehaussement des structures permet le diagnostic, en cas d’atteinte localisée a un segment
de I’oreille interne.

Cette augmentation de signal correspond a une augmentation anormale de la concentration
périlymphatique de gadolinium et est visible dans plusieurs cadres nosologiques, selon la
présentation clinique et la topographie de [I’atteinte. Notamment, dans le syndrome
vestibulaire unilatéral aigu (95) aussi connu comme la névrite vestibulaire (96), ou encore la

maladie de Meniére, 1’otospongiose ou la fistule périlymphatique (97-98).

Figure 27 : IRM 3D FLAIR 4 heures aprés injection IV retrouvant un rehaussement important

du canal semi-circulaire dans le cadre d’une névrite vestibulaire (95)
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LIEN ENTRE OTOSPONGIOSE ET PATHOLOGIE DE
L’OREILLE INTERNE

I. Oreille non opérée

Le lien entre otospongiose et anomalie de ’oreille interne est aujourd’hui mal connu. Il a
¢té supposé devant la présentation clinique de 1’otospongiose, qui associe chez 10% des
patients une surdité neurosensorielle (99) ainsi qu’une association clinique de symptémes
vestibulaires (100). Dans la population des patients non opérés, plusieurs études IRM et

histologiques s’intéressent au sujet.

A. Association entre otospongiose et hydrops endolymphatique

D’un point de vue histologique, on citera 2 études qui ont évalué la présence de
dilatation des structures endolymphatiques sur des séries d’os temporaux de patients avec
otospongiose :
La premiére retrouve une association entre hydrops et otospongiose chez 6/95 spécimens
(6,3%) (101) ; la seconde étude retrouve sur sa population 3 associations sur 156 spécimens
(2%) (102). Schuknecht et Gulya (103) ont évalué de maniere opposée la fréquence
d’otospongiose histologique sur des spécimens issus de patients avec antécédent d’une
maladie de Meniére. Ils retrouvent une fréquence de 11% de I’otospongiose dans leur

population (soit 3 spécimens sur 27). L’association est jugée par les auteurs comme fortuite.

Concernant les explorations par IRM on citera un travail récent (104) évaluant les
structures de ’oreille interne chez les patients atteints d’otospongiose. Les auteurs retrouvent
une association entre hydrops et otospongiose chez 1 seul patient sur 30 (3%) qui présente une
sténose de I’aqueduc du vestibule par un foyer d’otospongiose (Figure 29). Cette atteinte rare
a déja été rapportée lors d’uncase report histologique (105) et dans les travaux
expérimentaux de Kimura (106) démontrant que 1’obstruction de 1’aqueduc du vestibule est
responsable d’une dilatation des structures endolymphatiques (Figure 30).

Ces résultats sont cependant en contradiction avec les constatations antérieures, qui
retrouvaient un taux d’hydrops radiologique de 26,1% a 55% (107-108) chez les patients
présentant une otospongiose.

Cette différence de fréquence est en rapport avec la définition utilisée de dilatation des
structures endolymphatiques en IRM. En effet, elle a eté basée sur des criteres semi-
quantitatifs. Or, il a été montré que cette classification présente une spécificite.
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Figure 29 : Coupes
scanographiques retrouvant
de multiples foyers
d’otospongiose autour de la
cochlée avec atteinte de
I’aqueduc du vestibule de
I’oreille gauche (C,D)
responsable d’une
obstruction du canal
endolymphatique,
I’ensemble entraine une
dilatation des structures
endolymphatiques visibles
sur IRM de I’oreille interne

(A,B) (104)




f(;f'. ‘

35& D
Figure 30: coupe histologique retrouvant de multiples foyers d’otospongiose (A, B)
responsables d’une obstruction du canal endolymphatique, I’ensemble entraine une dilatation
avec multiples ruptures de la membrane de Reissner (fleche épaisse), a noter un hydrops

(fleche fine) sacculaire avec une membrane venant au contact de la platine. (ED = conduit
endolymphatique I AC = conduit auditif interne)(105)
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B. Association entre otospongiose et 1’atteinte de la barriére hémato-labyrinthique

Comme nous I’avons vu précédemment, les explorations IRM de 1’oreille interne
permettent également de rechercher une atteinte de la barriére labyrinto-hématique. Celle-ci
se manifeste par ’accumulation de gadolinium dans la périlymphe et est visible par une
élévation souvent asymétrique de I’intensité du signal.

Les études portant sur I’otospongiose retrouvent une association avec une atteinte de la
barriere hémato-labyrinthique. L’association est retrouvée chez 21% des patients dans une
¢tude récente, principalement lors de foyers d’otospongiose en contact avec la fenétre ronde
(104). Dans une autre étude (109), les auteurs comparent le rapport d’intensité du signal de la
périlymphe entre patients atteints d’otospongiose, de maladie de Meniére ou des volontaires
sains. lIs retrouvent une différence significative d’intensité entre le groupe otospongiose et les
2 autres groupes (la différence entre le groupe maladie de Meniere et des volontaires sains
était proche de la significativité sans I’atteindre (p=0,055)). L’étude révéele également une
différence significative entre le groupe d’otospongiose fenestrale et rétro-fenestrale.

Dans 1’étude de Laine et al (104), qui est la seule qui compare ces constatations aux
données cliniques, on ne retrouve cependant pas d’association statistique a 1’existence
d’anomalie clinique. L’absence d’association peut étre en rapport avec le faible nombre de
patients ou avec un lien plus complexe entre cette atteinte de la barriere hémato-labyrinthique
et I’atteinte des structures neurosensorielles.

Parmi les études histologiques, il a été retrouvé plusieurs hypothéses pouvant
éventuellement expliquer ces constatations et apporter des éléments physiopathologiques a
I’atteinte neurosensorielle. On citera le travail de Lombardo et al, qui a démontré, que lors de
la phase active de I’otospongiose, en cas de foyer de la couche endochondrale, I’hyperhémie
et la stase veineuse, peuvent entrainer une atteinte de la barriére hémato encéphalique (110). Il
a été également rapporté le relargage de cytokines par des foyers d’otospongiose au sein du
labyrinthe, pouvant étre responsable de surdités neurosensorielles (15 ;111).

Une autre hypothese pourrait étre qu’il s’agisse simplement d’un marqueur indirect de
la maladie par la proximité de foyers actifs hypervascularisés d’otospongiose au niveau des
couches endochondrales. A ce jour, le mécanisme explicatif des vertiges et celui de ’atteinte

neurosensorielle restent indéterminés.
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I1. Oreille opérée

Comme nous 1’avons vu précédemment la chirurgie est aujourd’hui le traitement de
référence de I’otospongiose. De ce fait, plusieurs travaux histologiques se sont intéressés a
I’analyse des structures de ’oreille interne dans le cadre de patients opérés pour otospongiose.
Dans une revue récente histologique (102) comparant 93 spécimens d’os temporauX Operés,
156 spécimens atteints d’otospongiose non opérés et un groupe controle de 253 spécimens
atteints de presbyacousie sans signe d’otospongiose, les auteurs retrouvent une différence
significative (p<0,001) entre ces groupes sur la présence d’hydrops endolymphatique avec des
fréquences respectives de 11%, 2% et 3,5%.

Les auteurs concluent que ces résultats supportent 1’hypothese, et que 1’opération pour
otospongiose peut entrainer des dommages de 1’oreille interne responsable d’une dilatation
des structures endolymphatiques. A noter, qu’aucun des spécimens avec otospongiose ne
présentait d’atteinte de I’aqueduc du vestibule (mécanisme décrit ci-dessus).

Ces constations sont supportées par d’autres études histologiques s’intéressant a 1’apparition
d’hydrops endolymphatique, dans les suites d’une pose d’un implant cochléaire retrouvant
une incidence de 42 a 59% sur des petites cohortes de 12 et 17 spécimens (112-113). Une
étude animale (114) retrouve également ces constatations. L’ensemble supporte 1’hypothése
que le traumatisme chirurgical puisse étre une cause de survenue d’hydrops endolymphatique
secondaire (115).

Ishai et al (102) ont essayé d’approcher la fréquence de I’hydrops post-opératoire in vivo en
utilisant la recherche de surdité neurosensorielle aux faibles fréquences auditives (250 et
500Hz) sur un suivi en audiologie de plus de 10 ans. Cependant, ils ne retrouvent pas de
différence significative entre le groupe opéré et le groupe non opéré. Ces constatations
peuvent s’expliquer par le fait que la surdité neurosensorielle aux faibles fréquences est un
marqueur inconstant et peu sensible de 1’hydrops endolymphatique.

Une autre hypothése est que, bien que la chirurgie puisse entrainer une dilatation des
structures endolymphatiques, elle ne s’accompagne pas obligatoirement de symptomatologie
clinique. En effet, comme nous ’avons vu, plusieurs études histologiques plaident pour la
possible présence d’hydrops endolymphatique histologique, mais sans symptomatologie
clinique.

A ce jour, il n’existe pas d’évaluation par IRM de I’oreille interne des effets de la chirurgie de

I’otospongiose sur les structures labyrinthiques.

45



PROBLEMATIQUE DE L’ETUDE

Comme nous ’avons vu lors de cette introduction, 'IRM de 1’oreille interne apporte
de nouvelles informations dans la compréhension des pathologies cochléo-vestibulaires et
ouvre de nouvelles perspectives thérapeutiques (traitement pour diminuer [’hydrops
endolymphatique, évaluation de traitements médicamenteux...).

Bien qu’il existe quelques publications récentes (104) sur 1’apport de cette technique
dans le bilan pré-opératoire de patients présentant une otospongiose, aucune étude n’évalue

I’intérét de ce protocole dans I’évaluation des complications post-opératoires.
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Partie 2 : Etude

I- Matériel et méthodes

Nous avons réalisé une étude multicentrique rétrospective approuvée par notre comité
d’éthique local (CNIL 2215065), entre décembre 2017 et juillet 2020.

Tous les patients aux antécédents de chirurgie d’otospongiose ayant présenté une
symptomatologie cochléo-vestibulaire et ayant bénéficié d’une exploration par IRM de

I’oreille interne ont été inclus.

A) Criteéres d’inclusion
Les criteres d’inclusion pour le groupe malade ont été :
- Antécédents de chirurgie d’otospongiose
- Présence de symptdbmes cochléo-vestibulaires (perte auditive, hyperacousie,
acouphenes, vertiges) du coté de I’oreille opérée.
- Avoir bénéficié d’une IRM de I’oreille interne avec séquence FLAIR 4 heures apres

injection de gadolinium.

Les critéres d’inclusion pour le groupe contrdle ont été :
- Antécédents de chirurgie d’otospongiose
- Absence de symptdmes cochléo-vestibulaires.
- Avoir bénéficié d’une IRM de I’oreille interne avec séquence FLAIR 4 heures aprés

injection de gadolinium

Critéres d’exclusion :

- IRM non interprétable du fait de la présence d’artéfacts

Les dossiers des patients étaient systématiquement revus et nous avons récupéré 1’ensemble

des données cliniques, audiométriques et radiologiques (scanner et IRM).
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32 patients (n= 64 oreilles) ayant bénéfici¢ d’une
exploration par IRM de I’oreille interne

I | Oreille exclue
| | | [

Oreilles non operées Oreilles opérées avec Oreilles opérées

(n=25) complications asymptomatiques

neurosensorielles (n=12)
(n=27)

Oreilles opérées
asymptomatiques
. . (n=11)
Figure 31 : Diagramme de FLUX de I’étude

B) Les tests audiométriques
La perte auditive moyenne (PAM) des seuils auditifs (a 500 Hz, 1000 Hz, 2000 Hz et 4000

Hz) pour la conduction aérienne (CA) et osseuse (CO) a été enregistrée. Pour 1’analyse

statistique, I’absence complete de réponse était assignée a une valeur de 120 dB.

C) Imagerie
L’exploration par IRM a été réalisée dans 4 centres différents avec utilisation de 3

types d’IRM pour la réalisation de séquence 3D FLAIR et d’une séquence pondérée T2 :
- IRM 3T Siemens Skyra®, a I’aide d’une antenne téte et cou 64 canaux.

- IRM 3T Siemens Spectra® a 1’aide d’une antenne téte et cou 20 canaux.

- IRM 3T Philips, Achieva, a I’aide d’une antenne téte et cou 64 canaux.

Tous les patients ont été explorés 4 heures aprés 1’injection d’une simple dose de gadobutrol
(Gd-DO3A-butrol, Gadovist Gadovist® 0.1 mmol/kg, 1 mmol/mL) permettant d’avoir un
contraste éleve dans le labyrinthe (79). Les parameétres des séquences sont fournis ci-aprés
(Tableau 6).
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3D FLAIR 3D T2 SPACE
FOV (mm) 160 x 160 160 X 160
TR (ms) 10000 1470
TE (ms) 323 310
TI (ms) 2500 -
MATRICE 320 x 280 384 x 345
Flip angle 180 ° 120 °
NEX 2 2
GRAPPA 2 2
Temps d’acquisition 7min50s 5min 56 s

Tableau 6 : Paramétres IRM de I’exploration IRM 3T Siemens SKYRA®

L’existence d’une exploration scanographique concomitante a I’exploration IRM a été
systématiquement recherchée. Dans notre population la majorité des explorations a été
réalisée par scanner haute résolution des rochers (Somatom®, Siemens Healthineers,
Germany) en utilisant les parameétres suivants : épaisseur de coupe : 0,6 mm ; 260 mAs et 130
kVp.

Analyse des images
Pour chaque patient, les images ont été évaluées indépendamment avec OsiriX MD®
9.0 par deux radiologues (Michael Eliezer et Samir Osman) avec respectivement 7 ans et 1 an
d’expérience dans ’analyse de I’oreille interne, en aveugle sur les données cliniques.
L’analyse de la position du piston a été réalisée :
- Les procidences excessives du piston ont été évaluées au scanner couplé a la séquence haute
résolution T2.

- Les luxations du piston ont été évaluées au scanner uniquement.

Figure 32 : Coupe scanographique (A) et IRM séquence T2 (B) montrant une procidence de

piston mieux identifiée grace a la lecture des 2 séquences
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L’analyse des structures endolymphatiques a été réalisée sur les séquences 3D FLAIR

4 heures apres injection.

Pour évaluer 1’hydrops endolymphatique, nous avons utilis¢ 1’analyse
compartimentale proposée par Kahn et coll (94) (Figures 33 et 34) :
- un hydrops cochléaire a été considéré présent lorsque I’aire de 1’espace endolymphatique
excédait a I’aire de la scala vestibuli (ou rampe vestibulaire).
- un hydrops sacculaire a ét¢ défini présent lorsque ’aire du saccule était égale ou supérieure
a celle de l'utricule ou lorsque le saccule touchait la fenétre ovale sans espace
périlymphatique 1’entourant.
- un hydrops utriculaire a été¢ défini lorsqu’il existait une protrusion de ce dernier dans la

partie non ampullaire du canal semi-circulaire latéral ou lorsque le liquide périlymphatique

n’était pas visualisé.

Figure 33 : Classification de I’hydrops cochléaire et sacculaire par Kahn et coll.
A et B — Grade 0 : non dilaté ; C et D — Grade | : SURI ; E et F Grade |1 : plus de périlymphe

autour
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Figure 34. Classification de 1I’hydrops utriculaire et ampullaire par Kahn et coll.
A etB — Grade 0: non dilaté ; C et D — Grade | : protrusion dans le canal latéral ; E et F —

Grade 11 : plus de périlymphe autour

Pour les patients avec hydrops nous avons systématiquement recherché la présence
d’une sténose de 1I’aqueduc du vestibule, qui a été retenue comme facteur causal de I’hydrops
dans une étude sur I’otospongiose en IRM (104) ainsi que dans des explorations histologiques
(105).

La non-visualisation d’une structure endolymphatique notamment la non-visualisation
du saccule (NVS) a également été recherchée et considérée indistinctement soit comme une
fistule endolymphatique soit comme un collapsus, comme défini dans 1’étude récente de
Eliezer et coll. (116).

L’analyse de la perméabilité de la barriere hémato-labyrinthique a également été
réalisée sur les séquences 3D FLAIR réalisée 4 heures aprés injection. Elle a été définie par la
présence d’une franche asymétrie de rehaussement de la périlymphe (95).

La présence d’une fistule périlymphatique a été suspectée en IRM devant la présence,
au sein d’une des deux fenétres, d’'un comblement isolé dont le signal est identique a celui de
la périlymphe, a la fois sur les séquences haute-résolution T2 mais également FLAIR.

Pour I’analyse statistique, la présence d’un hydrops et d’une anomalie de la barriere hémato-

labyrinthique évaluées par le radiologue le plus expérimenté ont été prises comme référence.
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D) Analyses statistiques

Les données ont été analysées par un logiciel R v 3.4.2 (The R Foundation for Statistical
computing, Vienna, Autriche). Les comparaisons entre les groupes ont été analysées avec le
test de Student et de Fischer pour obtenir des données continues afin d’évaluer les différences
significatives entre les groupes.

L’accord entre les lecteurs pour la détection de I’hydrops endolymphatique, de la prise de
contraste des structures labyrinthiques, de fistule périlymphatique et de non-visualisation des
structures endolymphatiques de la séquence 3D FLAIR a été estimeée en utilisant le coefficient
de Cohen, kappa (x). Nous avons considéré une valeur de k > 0,8 comme un trés bon accord
et une valeur < 0,2 comme un trés faible accord. Les données continues sont présentées par
leurs moyennes et la déviation standard.

Nous reportons les données en fréquence et en pourcentage.

II- Résultats

A) Population
Trente-huit oreilles issues de 32 patients ont ¢té incluses dans 1’étude. Les

caractéristiques cliniques des patients sont listées dans le Tableau 7. Les patients ont été
inclus depuis 4 centres : I’hopital Lariboisiére (Paris), la Fondation Rothschild (Paris), la
Clinique Ambroise Paré (Paris) et le CHU de Rouen.

Dans le groupe malade, 27 oreilles issues de 25 patients (13 oreilles gauche, 2 patients avec
atteinte bilatérale, 10 oreilles droite) ont été incluses (8 hommes et 17 femmes, 4ge moyen de
50,6 +/- 11,9 ans).

Dans le groupe contréle, 11 oreilles provenant de 10 patients (4 oreilles gauche, 1 patient avec
oreille bilatérale et 5 oreilles droite) ont été incluses (3 hommes et 6 femmes, 4ge moyen de
51,7 +/- 5,6 ans).

Il n’a pas été mis en évidence de différence significative entre les groupes concernant 1’age
(p=0,98) et le sexe (p=0,7)
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Oreilles malades (n=27) | Oreilles controles (n=11) P value
Sexe 8H/17F 4H/6F 0,7
Age moyen (écart type) 51,5 (12,5) 52,5(5, 3) 0,98
Délai moyen entre IRM et 160 64,7 0,12
chirurgie en mois (range) (0,1-600) (3-120)
Otospongiose fenestrale 25(100%) 10(100%)
Otospongiose rétrofenestrale 3(12%) 3(27%) 0,32
Présentation Clinique
Syndrome cochléaire 13 0 0,006
Syndrome vestibulaire 14 0 0,003
Audiogramme
PAM en CA (dB)
Moyenne (écart-type) 71 (38) 43 (15) 0,0029
Range 21-120 22-50
PAM CO (dB)
Moyenne (écart-type) 50 (29) 32 (16) 0,027
Range 16-120 15- 50

Tableau 7 : Caractéristiques cliniques de la population

B) Audiométrie

La perte moyenne en conduction aérienne du groupe oreille malade a été de 71 +/- 38 dB alors

que la perte moyenne de I’oreille contrdle a été de 43+/-15 dB (p=0,0029)

La perte moyenne en conduction osseuse du groupe oreille malade a été de 50 +/- 29dB alors

que la perte moyenne de I’oreille contrdle a été de 32+/-16 dB (p=0,027)
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Oreille malade (n=27) Oreille contrdle (n=11) P value

Constations IRM
Hydrops 12 (44%) 0 0,008
NVS 5(18%) 0 0,29
Rupture BHL 27 (100%) 5(45%) 0,006
Comblement liquidien fenétre ovale 7 (26%) 0 0,084
Contact direct piston et macule 1(3%) 0
Constations TDM
Anomalie piston : 17 (63%) 0 0,0003

- procidence - 9 (33%)

- luxation - 8(29%)

- Fibrose - 2 (7%)
Comblement fenétre ovale 4 (14%) 0 0,285
Labyrinthite ossifiante 1 (4%) 0 >0,999

Tableau 8 : caractéristiques radiologiques de la population

BHL= Barriere hémato labyrinthique / NVS = Saccule non visible

54




C) Imagerie
Nous n’avons pas retrouvé les résultats du scanner des rochers de 4/35 oreilles

incluses dans cette étude.

Groupe malade :

Plusieurs présentations pathologiques reprises dans la Figure 35 ont été observées.

L’ensemble des caractéristiques de la population a également été fourni dans le Tableau 10.

Oreilles malades

(n=27)
—
NVS isolé
(n=1)
Conflit entre piston
et structure Fistule RBHL isolé Hydrops isolé
endolymphatique périlymphatique (n=5) (n=4)
(n=9) (n=7)
L___, | Labyrinthite
ossifiante
(n=1)

Figure 35 : Résultats et diagnostic final de 1’exploration IRM
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1) Conflit entre piston et structure endolymphatique :
L’association d’une procidence du piston avec une réaction sacculaire a été définie comme un
conflit entre le piston et les structures endolymphatiques et a été retenue comme cause
potentielle de la symptomatologie.
Une procidence du piston au sein de la région péri-sacculaire associée a la présence d’une
« réaction sacculaire » a été observée sur 8 oreilles (Figure 37) :

- 4 de ces oreilles ont présenté un hydrops sacculaire. La présentation clinique a été
une surdité brusque pour 4 patients (en plateau pour 3 patients et prédominant sur les
fréquences graves pour 1 patient) et associé a des vertiges récurrents pour 1 patient.

- 4 de ces oreilles ont présenté une non-visualisation du saccule : la présentation
clinique a été une surdité brusque pour 1 patient (prédominant sur les aigues), et des vertiges
récurrents pour les 3 autres.

Une procidence du piston au contact direct de la macule de I’utricule, sans réaction
utriculaire, a été observée sur une oreille (Figure 36). Ce patient présentait des vertiges

récurrents.

L’accord inter-opérateur pour la définition du conflit a été considéré comme tres bon
(Kappa=1)

Figure 36 : Cas de procidence du piston (fleche pointillé) visible sur le scanner(A), la
séquence T2 haute résolution axiale (B) et coronale (D) venant au contact avec la macule de
I’utricule (zone cerclée pointillée) sans hydrops utriculaire associé (fleche pleine) et avec une

rupture de la barriere hémato-labyrinthique sur la séquence FLAIR (C)
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Figure 37 : Cas de procidence du piston (fleche) visible sur le scanner(A), la sequence T2
haute résolution (B) associée a un hydrops sacculaire (fleche) et une rupture de la barriére

hémato labyrinthique sur la séquence FLAIR (C)
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2) Rupture de barriére hémato-labyrinthique :

Une rupture de la barriére hémato labyrinthique a été retrouvée pour toutes les oreilles
du groupe malade de cette étude et pour 5 oreilles du groupe contréle (p=0,006). Ces ruptures
de barriere ont été retrouvees en association avec d’autres anomalies telles que la présence
d’hydrops ou de fistules périlymphatiques, mais également isolées en cas de présentation

clinique de labyrinthite.

Cing patients ont présenté une labyrinthite du fait de la présence d’une
symptomatologie cochléo-vestibulaire associée a une rupture de la barriere hémato-
labyrinthique en IRM (Figure 38).

La présentation clinique de ces 5 patients a été une surdité brusque pour 2 oreilles
(prédominante sur les fréquences aigues pour 1’un et sur les fréquences graves pour 1’autre), 2
oreilles ont présenté une présentation clinique de vertiges récurrents et une a présenté un

vertige brutal survenant dans le mois post-opératoire.

Figure 38 : IRM séquence
FLAIR 4 heures apres
injection de gadolinium a
differents  niveaux  de
coupe  retrouvant  une
rupture de barriére hémato-
périlymphatique  (fleche)
chez 3 patients différents
(A/B/IC) a  différents
niveaux (1 = tour basal de
cochlée/ 2 = cochlée / 3 =
vestibule / 4 = canal semi-

circulaire postérieur)
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Nous avons realise une analyse complémentaire sur la topographie des ruptures de

barriere hémato-labyrinthique.
Dans le groupe malade :

- 17 oreilles ont présenté une atteinte du tour basal de la cochlée et du vestibule,
- T oreilles ont présenté une atteinte de la totalité de la cochlée,
- 3 oreilles ont présenté une atteinte du tour basal de la cochlée, du vestibule et d’au

moins 1 canal semi-circulaire.

L’atteinte topographique des 5 labyrinthites est non spécifique : atteinte du tour basal

pour 3 oreilles et de la totalité de la cochlée pour 2 oreilles.

Il n’existe pas dans notre étude de pattern topographique privilégié selon le type d’anomalies

associees en imagerie (Tableau 9).

Dans le groupe contrdle :

- 3 oreilles ont présenté une atteinte du tour basal et vestibule

- 2 oreilles ont présenté une atteinte de toute la cochlée.

Foyer
Conflit | Hydrops NV NVS | Hydrops| Hydrops e fenétre .
Y . + . SO sans Isolé | TOTAL
isolé | + conflit .. | isolé | isolé +FPL ronde
. conflit hydrops| .~ |,
Topographie isolé
Tour basal 1 3 3 1 1 2 3 2 1 17
Cochlée 0 1 1 0 2 1 0 1 1 7
Canaux semi-
circulaires 0 0 1 0 1 1 0 0 0 3

Tableau 9 : répartition des Ruptures de barriere hémato labyrinthique selon la coexistence
d’anomalie IRM

RBHL = rupture barriere hémato labyrinthique/ NVS = structure endolymphatique non

visible/FPL = fistule périlymphatique

L’accord inter-opérateur pour la détection de rupture de barriere hémato labyrinthique a été

considéré comme excellent (Kappa=1).
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3) Fistule périlymphatique :
Sept oreilles ont été diagnostiquées comme fistule périlymphatique en imagerie :

- Six oreilles ont présenté un comblement liquidien en hypersignal T2 franc avec
hypersignal FLAIR de la fenétre ovale. Le comblement a été associé, pour 3 de ces oreilles a
une luxation du piston en dehors de la fenétre ovale (2 oreilles pour lesquelles le scanner n’a

pas été disponible) (Figure 39).

- Une oreille a présenté un comblement en hypersignal T2 et FLAIR de la fenétre

ronde.

Par ailleurs, 4 de ces oreilles ont présenté une association avec un hydrops : 1 hydrops

sacculo-utriculaire et 3 avec un aspect d’hydrops sacculaire débutant.

La présentation clinique a été une surdité brusque prédominante sur les fréquences aigues
pour 1 oreille, une fluctuation auditive, qui évoluait depuis 3 ans pour une oreille et des

vertiges récurrents pour les 5 autres oreilles.

Figure 39 : scanner (B) et IRM séquence FLAIR (A) et T2 haute résolution (C) chez un
patient avec diagnostic retenu de fistule périlymphatique retrouvant un comblement liquidien
de la fenétre ovale (fleche) avec piston luxé de son attache proximale (téte de fleche) et

affleurant la platine associée a un hydrops sacculaire gauche (fleche en pointillés)

L’accord inter-operateur pour la détection de fistule périlymphatique a été considéré comme
excellent (Kappa=1).
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4) Hydrops endolymphatique :
En dehors des oreilles pour lesquelles le conflit piston-structure endolymphatique a été
supposé, 4 oreilles ont présenté un hydrops sacculaire sans contact avec le piston (1 de ces
patients a présenté un hydrops utriculaire associ€). La présentation initiale a été une surdité
brusque pour 3 oreilles (2 avec surdité en plateau, 1 oreille avec donnée manquante) et une

symptomatologie vertigineuse essentiellement pour 1 oreille.

Dans notre population, pour les oreilles avec hydrops (avec et sans conflit) aucune sténose de

I’aqueduc du vestibule n’a été objectivée en TDM des rochers.

L’accord inter-opérateur pour la détection d’hydrops a été considéré comme trés bon

(Kappa=1).

5) Autre présentation :

- 1 patient a présenté une labyrinthite ossifiante avec hydrops cochléaire

- 1 patient a présenté une non-visualisation du saccule sans argument pour un piston procident

avec une présentation clinique de vertige.

6) Analyse du piston :
Sur les données de I’analyse scanographique et IRM, une anomalie du piston a été retrouvée

chez 17 patients du groupe malade :

- 8 luxations du piston,

- 2 remaniements fibreux de I’extrémité du piston en regard de la fenétre ovale.

- 7 procidences du piston dont seulement 2 ou le diagnostic a été évoqué d’emblée sur
I’exploration scanographique, pour les 5 autres I’analyse rétrospective couplée a celle

de la séquence T2 haute résolution a permis de retenir la procidence (Figure 40).
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Figure 40 : Scanner en reconstruction coronale dans I’axe du piston (A) et coupe axiale (B) et
séquence T2 haute résolution (C) initialement décrit comme normale mais avec procidence du

piston (fleche) mieux vu grace a 1’analyse conjointe des séquence T2 et scanographique

Groupe controle :

L’exploration IRM a retrouvée une rupture de la barriere hémato-labyrinthique chez 5

patients. Nous n’avons pas retrouvé d’hydrops, de NVS ou de fistule périlymphatique.
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Type d’otospongiose

N° | Sexe | Clinique | Age Chir (E)ne(!?:)
D| G

1 F SUB 60 0 1 276
2 F SUB 68 0 1 240
3 F SUB 7% 0 1 600
4 F Vertige 34 0 1 36
5 M  SUB 40 0 1 48
6 F Vertige 55 0 1 180
7 F Vertige 45 0 1 M
8 M Vertige 60 0 1 1
9 F SUB 40 0 1 60
10 F SUB 36 0 1 24
11 F Vertige 49 1 O 144
12 M SUB 5 1 1 M
13 M  Vertige 56 1 1 M
14 M SUB 45 1 1 18
15 F SUB 5 1 1 420
16 F Vertige 55 1 1 204
17 M SUB 48 1 0 M
18 F Vertige 46 1 O 01
19 F SUB 5 1 1 420
20 M Vertige 50 1 1 12
21 F Vertige 22 1 O 120
22 F Vertige 49 O 1 0,1
23 F Vertige 67 0 1 336
24 F SUB 717 1 0 120
25 M SUB 37 1 0 180
26 F Vertige 53 1 O 36
27 F Vertige 38 1 1 M

fenetrale | rétro | FR

TP ZZPPPPRPPPPRPRPRPPPPPZREPRPRPRERER
T OZO0OO0ORPPOOORPROO0OO0O0O0O0OZOOOOOO
T OZO0O000O0ORrRRPPPOOOORPROZOOOOOO

ZH
ZO
ZO
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Vertige
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[EEY

CA | CO Résultats exploration imagerie

(dB) | (dB) |hydrops|RBHL |FPL |NVS|SAV | Piston

91 50 1 1 0 0 0 Procident

48 44 1 1 0 0 0 Procident

55 41 0 1 0 0 X Normal

30 30 1 1 1 0 0 Luxé

114 60 0 1 0 1 0 Procident

46 36 1 1 1 0 0 Luxé

M M 0 1 0 0 X Normal

21 16 0 1 0 1 X Normal

64 50 1 1 0 0 0 Procident

70 55 1 1 1 0 0 Luxé

65 24 0 1 0 1 X Procident

M M 0 1 1 0 0 Luxé

M M 0 1 1 0 0 Luxé

82 68 0 1 0 0 X Normal

94 79 1 1 0 0 0 Normal

101 60 0 1 0 0 0 Luxé

85 50 1 1 0 0 0 Luxé

95 50 0 1 0 0 0 Fibrose

45 44 1 1 0 0 0 Procident

120 120 1 1 0 0 0 Fibrose

62 30 IMP IMP 0 0 X Luxé

M M 0 1 0 1 0 Normal

120 120 0 1 1 0 X Luxé

M M 1 1 0 0 M Normal

M M 1 1 1 0 M M
Contact

M M 0 1 0 0 0 macule

M M 0 1 0 1 M Procident




Tableau 10 : Caracteéristiques cliniques et radiologiques des oreilles du groupe malade

Légende : 0 = non / 1= oui /M=Donnée manquante / X= analyse non réalisée/SUB= Surdité unilatérale brusque/ IMP = analyse impossible/ FR =
atteinte de la fenétre ronde/Retro = otospongiose rétrofenestrale /CA = Perte auditive moyenne en conductivité aérienne/ CO = Perte auditive

moyenne en conduction osseuse /RBHL = rupture de barriere hémato-labyrinthique/FPL = fistule périlymphatique/ NVS = non visible
saccule/SAV= Sténose aqueduc du vestibule
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I11- Discussion

Dans cette étude, la réalisation de la séquence FLAIR 4 heures apres injection de
gadolinium a permis de mettre en évidence une anomalie pour I’ensemble des patients du
groupe « oreille malade ». Nous avons notamment mis en évidence la présence de fistules
périlymphatiques (26%) et d’hydrops endolymphatique (44%) s’incluant pour certains dans le
cadre d’un probable conflit avec le piston. Ces constatations, notamment la recherche
d’hydrops, n’auraient pas été visibles avec une autre modalité¢ d’imagerie et notamment avec

une IRM séquence classique.

Les complications a la suite d une chirurgie d’otospongiose ont été rapportées dans un délai
précoce ou retardé apres la chirurgie (60). Du fait de leur faible fréquence, elles ont été
décrites par le biais de plusieurs case report histologiques (117). Dans une étude sur 11
oreilles, Rangheard et coll ont retrouvé grace a I'IRM avec séquence classique plusieurs
complications post-opératoires précoces (57).

Les principales complications aigues sont :

- le granulome intra-vestibulaire, qui survient classiquement entre le 6°™ et le 15°™ jour aprés
la chirurgie (118). 1l a également été décrit dans la littérature des formes pseudo-tumorales de

granulomes inflammatoires (119).

- le syndrome de Gusher est genéralement lié & une malformation congénitale récessive en
rapport au chromosome X. Elle peut étre suspectée devant I’absence de modiolus au scanner.

C’est alors une cause de complication rare survenant en per-opératoire (120).

- la fistule périlymphatique, qui peut survenir en post-opératoire immédiat ou de maniere
retardée (64)

- la procidence du piston avec traumatisme du saccule est également une complication
pouvant survenir en aigue ou de maniere retardee. Les études histologiques sur animaux

montrent qu’ils peuvent entrainer un collapsus du saccule lui-méme parfois responsable

d’hydrops (121).

- la labyrinthite suppurative peut apparaitre en immédiat ou de maniere retardée (dans les 2

premiéres semaines) (122). En opposition on trouve dans la littérature la notion de labyrinthite
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aseptique ou sereuse, qui correspond a une complication plus fréquente et moins défavorable.

Celle-ci peut survenir dans un délai variable aprés 1’opération (123).

- et I’hémorragie intra-labyrinthique retrouvée a 1’imagerie sous forme d’un hypersignal T1

spontané intra-vestibulaire (124).

Les principales complications tardives sont :
- La procidence du piston apparaissant de maniére retardée,
- La fistule périlymphatique

- L’apparition d’une surdité neurosensorielle, dont I’étiologie est incertaine selon

Schuknecht (122).
- La labyrinthite suppurative (en général dans les 2 semaines post-opératoires)

- D’autres complications ont été¢ également rapportées avec ’apparition de paralysie

faciale (126).

Notre étude, du fait de son recrutement, a évalué principalement des complications
survenues a distance de la chirurgie avec une moyenne entre I’apparition des symptomes et la
chirurgie de plus de 10 ans (160 mois). Ceci explique la faible occurrence des pathologies
aigues décrites ci-dessus.Nous rapportons donc une nouvelle gamme sémiologique, grace a

I’analyse du labyrinthe par IRM.

Concernant I’analyse du piston :

La procidence du piston au sein du vestibule, comme potentielle source de conflit avec
les structures neurosensorielles de 1’oreille interne, a déja été décrite comme complication de
la chirurgie (59). La mesure scanographique de cette procidence a été décrite comme source
d’imprécisions et dépend du type de prothéses (58). Différents seuils ont été evoqués sur le
scanner pour retenir une procidence comme pathologique (entre 2,2 et 2,5 mm) (59).
Cependant, la mesure scanographique seule est d’utilité limitée, car le conflit dépend plus du

rapport entre la procidence du piston et la position des structures endolymphatiques.
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L’analyse de la séquence FLAIR permet d’étudier cette procidence par rapport a la position
des structures endolymphatiques. Notre étude a mis en évidence, pour la premiere fois en
imagerie, une association entre procidence et réaction endolymphatique avec soit hydrops,
soit non-visualisation du saccule, qui correspondrait a une fistule endolymphatique ou a un
collapsus du saccule (116). Cette complication retrouvée chez 33% des patients de notre étude
a déja été décrite en histologie (121). Dans notre étude, un patient a également présenté un
conflit par malposition de la prothése avec piston en regard de la macule de 1’utricule. Nous
avons supposé qu’un déplacement secondaire du piston au sein du vestibule, pourrait entrainer
un conflit avec les structures endolymphatiques et expliquerait I’apparition retardée et brutale

des symptomes.

L’analyse de la séquence T2 haute résolution couplée au scanner a permis d’évaluer
plus précisément la position du piston pour les prothéses en téflon sans artéfact majeur. A
notre connaissance, il n’existe pas d’autres études évaluant I’apport de I’IRM dans 1’analyse
de la procidence du piston.

Par ailleurs, il a été objectivé que I’extrémité distale des prothéses en titane est source
d’importants artéfacts, responsable de 1’exclusion d’un patient du fait de 1I’impossibilité

d’analyser les structures endolymphatiques (Figure 41).

Figure 41 : Scanner (A) et IRM séquence FLAIR (B) et T2 haute résolution (C) chez un
patient présentant une procidence d’une prothése en titane dans le vestibule (fleche en
pointillés) responsable d’artéfacts empéchant I’analyse des liquides du vestibule en séquence

T2 haute résolution et FLAIR (ou les artéfacts peuvent méme simuler la présence d’un
hydrops) (fleche)

67



Concernant la survenue d’une fistule périlymphatique :

La présence d’une fistule périlymphatique (FPL) correspond a une fuite de périlymphe
au niveau d’une fenétre (ovale/ronde). Elle peut étre suspectée devant la présence d’un
comblement non spécifique des fenétres, au scanner ou en IRM (hypersignal T2 liquidien). La
séquence FLAIR 4 heures aprés injection de gadolinium permet d’objectiver un rehaussement
de ce comblement extra-labyrinthique ce qui confirme la nature périlymphatique de ce
comblmeent . Cette séquence apporte donc des renseignements complémentaires et améliore
la détection de fistules périlymphatiques (127).

Dans notre étude, nous avons retrouveé une FPL dans 7 oreilles (26%) des cas: la
fenétre ovale pour 6 oreilles associées a une luxation de piston dans trois oreilles (2 scanners
manquants) ; la fenétre ronde pour 1 oreille. Dans une étude portant sur 9 oreilles concernant
la survenue de vertiges a distance de chirurgie d’otospongiose (entre 1 mois et 7 ans), les
auteurs ont retrouvé 33% de FPL (125). Une autre étude a retrouvé 28% de FPL en cas de
piston déplace (128).

Nous avons retrouvé une association entre FPL et hydrops sacculaire chez 4 (57%) de
ces 7 oreilles. Cette association a deja été décrite lors d’études histologiques sur animal
(129 ;130) et il a également été mis en évidence des cas de collapsus endolymphatiques non
retrouvés dans notre étude (131). Dans une étude récente sur 18 oreilles non opérées
présentant une FPL, Dubrulle et coll. ont retrouvé une association avec un hydrops sacculaire
chez 4 patients. L hypothése physiopathologique associant ces 2 entités est que la fuite de
périlymphe est responsable d’une hypo pression, qui est elle-méme responsable d’un hydrops
avacuo (132).

Nous avons également retrouvé une association FPL avec une rupture de la barriére
hémato-labyrinthique dans 100% des cas. Dans son étude Dubrulle et coll. ont retrouvé une
rupture de la barriére hémato-labyrinthique chez 3 patients avec FPL. Le « signe de la fenétre
ronde » décrit par Dubrulle et coll. qui correspond a un hypersignal FLAIR de la fenétre a été
visible dans notre étude pour un patient avec atteinte de la fenétre ronde. Pour les autres
oreilles avec FPL de notre population, I’atteinte concernait la fenétre ovale et ce signe n’a pas
été objectivé (127).

Le diagnostic de FPL est difficile étant donné que la quantité moyenne de périlymphe
est de 166 microlitres (133). Une imagerie normale n’élimine donc pas le diagnostic, d’autant
que ces fuites peuvent étre intermittentes (134). La faible spécificité du scanner semble
cependant renforcée par 1’utilisation de ’IRM avec une acquisition retardée aprés 1’injection

permettant d’objectiver le contenu périlymphatique de ce comblement (127 ; 135 ; 136).
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L’enjeu diagnostic de FPL est celui d’une prise en charge chirurgicale précoce, qui est
efficace notamment sur les vertiges (138). Un retard de prise en charge de plus de 2 semaines
augmente le risque de perte auditive permanente (139 -140). Une dégénérescence des cellules
ciliées a été retrouvée dans des études histologiques expérimentales sur animal en cas de

fistules chroniques (141).

Concernant la survenue d’hydrops

Dans une étude récente sur 39 otospongioses non opérées, Lainé et coll ont démontré
I’absence d’association entre otospongiose et hydrops endolymphatique, a 1’exception d’un
patient qui présentait un foyer autour de 1’aqueduc du vestibule probablement a 1’origine
d’une interruption du flux endolymphatique (104).

Il a été démontré que les patients opérés d’une otospongiose présentent une fréquence
plus élevée d’hydrops par rapport aux patients non opérés. En effet, dans une étude
histologique, Ishai et coll retrouvent sur 502 os temporaux, 11,8% d’hydrops dans la
population otospongiose opérée contre 1,9% dans la population otospongiose non opérée
(102). Dans notre étude, un hydrops endolymphatique est retrouvé chez 44% des oreilles du
groupe malade.

Nous avons vérifi¢ pour chacun de ces hydrops 1’absence de sténose de I’aqueduc du
vestibule orientant ainsi vers une autre hypothése causale a ces hydrops :

- Une association entre hydrops et fistules périlymphatiques a été retrouvée pour 4

oreilles dans notre étude. Comme discuté ci-dessus, un mécanisme lié a la chute de

pression dans la périlymphe serait en cause (132)

- Une association avec une procidence conflictuelle du piston a également été observée

pour 4 oreilles. Cette constatation a déja été observée dans des études histologiques et

expérimentales sur animal avec I’hypothése d’un traumatisme direct du piston sur les

structures endolymphatiques (121).

- Enfin 4 oreilles ont présenté un hydrops sans anomalie causale évidente.
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Dans notre étude, la présence d’un hydrops sacculaire a été fréquemment associée a la
présence de surdité neurosensorielle. Ce constat avait déja été retrouvé par Attyé et son
équipe, qui avaient étudié la présence d’un hydrops sacculaire dans trois groupes: (A)
maladie de Meniére certaine, (B) maladie de Meniere possible, forme vestibulaire pure, (C)
maladie de Meniéere possible, forme cochléaire pure. La présence d’un hydrops sacculaire
était significativement liée a la perte auditive de plus de 40 dB tant pour le groupe maladie de
Meniére certaine et possible dans sa forme cochléaire pure. Un hydrops sacculaire n’a jamais
été retrouvé en cas de maladie de Meniere possible dans sa forme vestibulaire pure (133). Shi
et coll ont retrouvé également une corrélation significative entre la perte auditive et la sévérité
de I’hydrops chez 198 patients avec une maladie de Meniére (134). Sepahdari et coll avaient,
¢galement, démontré que la sévérité de I’hydrops était en lien avec le degré de perte auditive
(142). Dans une autre étude, Attyé et coll ont émis I’hypothése que le saccule avait un role de
tampon pour la réabsorption de 1’endolymphe et que lorsque sa régulation était mise a defaut,

I’excés d’endolymphe entrainait secondairement des 1ésions cochléaires (143).

Concernant la rupture de barriére hémato-labyrinthique

Dans notre étude, la présence d’une rupture de barriére hémato-labyrinthique sur
séquence FLAIR 4 heures apres injection de gadolinium a été le signe IRM le plus fréquent.
Elle a été retrouvée dans toutes les oreilles du groupe pathologique et dans 50% des oreilles
dans le groupe contréle.

La valeur pathologique de cette anomalie dans notre population peut poser probléme. En effet,
dans une étude récente, elle est retrouvée chez 21% des patients avec otospongiose non opérée
sans symptomatologie cochléo-vestibulaire avec une fréquence plus élevée en cas d’atteinte
de la fenétre ronde (104). La présence d’un hydrops ou d’une fistule périlymphatique est
également associée aux ruptures de la barriere hémato-labyrinthique. La rupture de barriére
hémato-labyrinthique a également été rapportée dans les surdités brusques. En effet, Conte et
coll, ont retrouvé 1’anomalie chez 25 patients sur 47 (53%) sans otospongiose avec surdité
brusque (144). Dans une autre étude portant sur les surdités brusques, Hayoung et coll. ont
retrouvé que la rupture de barriere labyrintho-hématique a 4 heures de I’injection est le signe
le plus sensible retrouvé chez 59% des patients contre 20% lors de la recherche de
rehaussement 10 minutes apreés injection et contre 9% pour la présence d’un hypersignal

FLAIR spontané (145). La signification de ce rehaussement de I’oreille interne reste
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indéterminée avec des hypothéses d’atteinte virale, immunologique, vasculaire. Le lien avec
les fistules périlymphatiques a également été avancé (146-148).

Nous avons tenté de rechercher si la topographie de cette atteinte permettrait de différencier
entre les ruptures de barriere liées a 1’otospongiose elle-méme, a la chirurgie, ou par atteinte
secondaire (hydrops, conflit, fistule périlymphatique, labyrinthite). Nous n’avons pas mis en
évidence de différences significatives de pattern, cela pouvant s’expliquer par le faible

nombre de patients.

Histologiquement, on peut émettre 1’hypothése que cette rupture de barriere
s’apparente a une labyrinthite aseptique. En effet, cette entité histologique a été définie
comme une inflammation du labyrinthe en 1’absence de bactéries et de polynucléaires
neutrophiles au sein de la périlymphe en opposition a la labyrinthite suppurative (149). Les
études histologiques précisent que cette labyrinthite séreuse s’associe a une anomalie
concomitante, telle que la fistule périlymphatique, des remaniements de composition de la
périlymphe en rapport avec une chirurgie de 1’oreille ou la présence de médiateurs
inflammatoires locorégionaux (méningite/otite). (150-152). Une étude histologique a montré
que les labyrinthites séreuses (liées a des otites) peuvent Etre responsables d’une perte
significative de cellules ciliées au sein de la cochlée et s’associent a une augmentation
significative d’hydrops en comparaison a un groupe contrdle et ainsi expliquer une surdité

neurosensorielle (153).

Surdité neurosensorielle et chirurgie de I’otospongiose

Dans la population des patients opérés pour otospongiose, le lien entre chirurgie et
surdité neurosensorielle a été étudié.

Dans le post-opératoire précoce, il a été observé la présence d’une surdité
neurosensorielle pour les hautes fréquences de maniere transitoire avec une régression sous 1
mois (154). Cette constatation a été jugée assez fréquente et a été retrouvé chez 33% des
patients dans une étude sur 103 stapédectomies (155). Dans une autre étude, Bauchet et coll
ont retrouvé cette constatation, avec dans leur série la présence d’une perte auditive
sensorielle a haute fréquence persistante sur le long terme avec perte de plus de 5dB pour
21% des oreilles, dans leur étude, sur 61 oreilles (156). Bauchet et coll ont émis I’hypothése
du role de la perte de périlymphe pendant la chirurgie comme 1’élément causal. IIs ont évoqué

également la possibilité d’une perte en cellules ciliées, qui expliquerait les effets sur le long
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terme. Une 2°™ hypothése possible est 1’association jugée fréquente entre chirurgie et
labyrinthite séreuse (157) qui peut, comme vu précédemment, étre responsable d’altérations
cochléaires et d’atteintes neurosensorielles.

A long terme, les études ont été concordantes sur le fait que la surdité neurosensorielle
est moins fréquente dans le groupe otospongiose opérée, que dans le groupe otospongiose non
opéerée (158). Comparée aux pertes auditives lies a 1’dge, une étude a retrouvé une perte
statistiquement significative de 1’audition neurosensorielle des patients opérés d’otospongiose,
sur les fréquences de 0,5, 1, 2 et 4 kHz, mais sans atteindre la significativité clinique de 10 dB
pour ces fréquences (159). Cette surdité neurosensorielle peut s’expliquer par 1’évolution de
I’otospongiose pour laquelle en cas de foyer rétro-cochléaire avec atteinte de 1’endosteum
cochléaire, on trouve une possible hyalinisation du ligament spiral, responsable d’une atrophie
de la strie vasculaire associée a une surdité neurosensorielle (160). On peut également émettre
I’hypothése d’une labyrinthite séreuse chronique post-opératoire responsable d’une atteinte
des cellules ciliées.

Concernant le lien avec une surdité brusque, la fréquence de cette surdité dans la
population des patients opérés d’otospongiose n’est pas connue jusqu’a aujourd’hui,
I’affection restant rare dans la population générale avec une fréquence de 5-20 cas pour 100

000 habitants (161).

Limites :

Cette étude présente quelques limites. Tout d’abord, notre étude s’est intéressée a un
faible nombre de patients expliqué par le peu de complications post-opératoires graves (de 0,2
a 1% des opérations) et du recours rare a I’imagerie de 1’oreille interne pour cette indication,
qui reste limité par la disponibilité de la technique (162).

Une autre limite a été 1’analyse rétrospective des données avec des données
manquantes concernant principalement les audiogrammes dans notre étude pour 8/39 oreilles.

Enfin, ’'IRM a été obtenue sans acquisition pré-injection de gadolinium et sans
acquisition dans le post-injection précoce. Ce protocole (acquisition pré et post-injection),
proposé pour I’exploration des surdités brusques, preésente des difficultés logistiques avec la
nécessité de 2 passages en IRM et n’est pas appliqué en pratique courante dans les centres
ayant servi au recueil. Cependant, comme vu ci-avant, I’acquisition FLAIR 4 heures aprés
injection de gadolinium est jugée la plus sensible a la détection d’anomalies de composition
des liquides périlymphatiques, méme si elle présente une perte de spécificité (145).

L’acquisition d’emblée apres injection ne permet pas la caractérisation des anomalies de
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composition de la périlymphe, ainsi, notre étude n’a pas permis la recherche d’hémorragies
intra-labyrinthiques, qui correspondent a une autre cause de troubles neurosensoriels post-

opératoire.

Implications thérapeutiques

Bien que rare, les complications de la chirurgie de 1’otospongiose sont source
d’importantes modifications dans la vie des patients, souvent mal tolérées, notamment sur le
plan psychologique (163).

Notre étude a plusieurs implications thérapeutiques. En effet, I’'IRM de I’oreille interne
pourrait permettre d’orienter le chirurgien vers une chirurgie de révision, notamment en cas
de fistules périlymphatiques.

L’IRM labyrinthique permettrait, également, de discuter la prescription de traitements
médicamenteux de I’hydrops, notamment en cas de conflits entre piston et structure
endolymphatique pour lesquels ’efficacité reste a évaluer. En effet, plusieurs traitements
médicamenteux possibles ont déja été étudiés dans le cadre d’une pathologie de Meniére, qui
se caractérise par la présence d’hydrops. Ces traitements sont multiples et d’efficacité
variable : les regles hygiéno-diététiques type régime alimentaire pauvre en sel (accord
professionnel) et limitation des excitants notamment de la caféine (Grade C), la béta-histine
en traitement de fond (Grade C), les diurétiques essentiellement dans le but d’améliorer la
symptomatologie vertigineuse (Grade C), I’injection trans-tympanique de corticoides en cas
d’inefficacité des traitements médicaux oraux (Grade B), les injections intra-tympaniques de
gentamycine sont une solution efficace permettant le contrdle des vertiges (Grade A).

Cette technique permet également une visualisation de la position exacte du piston et
des structures endolymphatiques ce qui a montré un intérét pour les chirurgies de
I’otospongioses et pourrai étre intéressant en cas de chirurgie de révision. (164)

Enfin, cette étude peut orienter le pronostic en donnant une étiologie a la
symptomatologie dans ce contexte post-opératoire ou il existe peu d’études sur les différentes

étiologies.
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IV- Conclusion

Cette ¢tude descriptive, rétrospective, multicentrique, montre qu’en cas de syndrome
cochléo-vestibulaire, survenant méme a distance d’une chirurgie d’otospongiose, I'IRM de
I’oreille interne permet de retrouver une cause a la symptomatologie dans 100% des cas avec
des patterns différents de ceux retrouvés chez des patients non opéres.

De plus, la détection d’hydrops chez ces patients reste intéressante pour discuter des
traitements médicamenteux qui sont disponibles. L’IRM de l’oreille interne apporte
également une sensibilité accrue pour la détection des fistules périlymphatiques, ce qui peut
orienter la prise en charge du patient vers un traitement chirurgical.

Finalement cette technique permet de visualiser la position exacte du piston et des

structures endolymphatiques ce qui peut étre utile en cas de reprise chirurgicale.
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Apport des séquences FLAIR 4 heures apres injection du produit de contraste en IRM pour le
diagnostic de complications des patients opérés d’une otospongiose.

Objectif : Evaluer en IRM la séquence FLAIR réalisée 4 heures aprés injection de produit de contraste pour le diagnostic des
complications chez des patients opérés d’otospongiose.
Matériels et méthodes Dans cette étude rétrospective multicentrique réalisée entre décembre 2017 et juillet 2020, tous les
patients qui ont présenté une symptomatologie cochléo-vestibulaire dans les suites d’une chirurgie d’otospongiose et qui ont
bénéficié d’'une IRM 3T avec séquence FLAIR a 4h ont été inclus. Comme groupe contrdle, nous avons inclus les patients
asymptomatiques opérés. Les données cliniques, scanographiques et audiométriques ont été évaluées. Nous avons recherché
la présence d’anomalies de 1’oreille interne ainsi que la présence d’anomalies du piston.
Résultats : Dans le groupe malade, nous avons inclus 27 oreilles issues de 25 patients. Dans le groupe controle, nous avons
inclus 11 oreilles issues de 10 patients. Dans le groupe malade, une anomalie de I’oreille interne a été retrouvée en IRM dans
100% des cas avec 12/27 hydrops (44%), 7/27 fistule périlymphatique (26%), 5/27 non-visualisation des structures
endolymphatiques (NVS) (18%) et 5/27 rupture de barriére hémato_labyrinthique (RBHL) isolée (18%). Dans le groupe
contrdle la seule anomalie retrouvée était la présence chez 5/11 (45%) des oreilles d’'une RBHL. 1l existait une différence
significative entre les 2 groupes sur la présence d’anomalie en imagerie.
Un conflit entre piston et structure endolymphatique a été retrouve chez 9/27 oreilles (33%).
Conclusion : La séquence FLAIR & 4H s’avére performante dans le diagnostic de complications de patients opérés
d’otospongiose et définit de nouvelles gammes pathologiques.
Mots-clés : IRM, FLAIR 4 heures apres injection de gadolinium, hydrops, complication chirurgie otospongiose,
procidence piston.

Diagnostic value of MRI with 4 hours post-contrast 3D-FLAIR sequence for complication after stapes

surgery for osteosclerosis.

Obijective: To assess the diagnostic performance of the 4 hours post-contrast 3D-FLAIR sequence for complication after
stapes surgery for osteosclerosis.

Method: This is a retrospective multicentric study conducted between December 2017 and July 2020. All patients with
history of stapes surgery for otosclerosis and cochleo-vestibular symptoms who had gone MRI exploration with 4 hours post-
contrast 3D-FLAIR sequence were included in the pathological group. Operated patients without complication were included
in the controle groupe. Clinical audiological and CT-scan data were collected.

Results: Tweny-sven ears from 25 patients were included in the pathological group. Eleven ears from 10 patients were
included in the control group. MRI explorations were abnormal for all ears: 12/27 had endolymphatic hydrops (44%), 7/27
perilymphatic fistulae (26%), 5/27 non-visible saccule (18%), and 5/27 isolated perilymph enhancement (18%). A
pathological conflict between the distal extremity of the prosthesis and the endolymphatic space was observed in 9/27 ears
(33%).

In the control group we observed 5/11 perylymphatic enhancement without other anomaly. There was significant differences
for MRI explorations anomalies between the pathological and the control group.

Conclusion: 4 hours post-contrast 3D-FLAIR sequence is an effective tool for detection of complications of stapes surgery
for otosclerosis.

Key word: IRM, 4 hours post-contrast 3D-FLAIR, hydrops complication, stapes surgery, prothesis protrusion
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