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Introduction

L’étude radiologique du systéme labyrinthique s’est longtemps concentrée sur
I'exploration de sa structure osseuse, a travers la tomodensitométrie centrée sur le
rocher.

Puis, le développement des technologies IRM et les séquences T2 haute résolution
ont permis I'étude des structures nerveuses accoustico-faciales a travers le conduit
auditif interne.

De récents développements, autant en termes d’accessibilité des IRM de hauts
champs (3T) que la mise au point de séquences dédiées a I'étude du labyrinthe
membraneux, nous permettent désormais I'étude et la discrimination entre les
compartiments péri et endolymphatiques du labyrinthe.

Dés lors, une nouvelle sémiologie radiologique est apparue, dont la maitrise permet la
documentation de I'atteinte membraneuse du labyrinthe, que ce soit au décours d’une

pathologie inflammatoire, infectieuse, hémorragique, ou pressionnelle.

Ce travail de these pédagogique répond a trois problématiques principales :
- En premier lieu se familiariser avec une sphéere anatomique et pathologique
exigeante, dans laquelle 'imagerie trouve une place de plus en plus importante.
- Ensuite, s’approprier cette nouvelle sémiologie radiologique du labyrinthe
membraneux.
- Enfin, comprendre et mettre en ceuvre les derniers développements techniques
afin d'orienter et affiner nos démarches diagnostiques concernant des

pathologies a la présentation clinique subtile, voire frustre.

A l'issu de la lecture de ce travail, le radiologue ou spécialiste d’organe doit pouvoir
exploiter au mieux I'imagerie issue de ces développements techniques, et l'intégrer au

sein d’'un raisonnement clinique et paraclinique rigoureux.



1. Rappel de anatomie de I'oreille interne et radio-anatomie

du labyrinthe membraneux

Située dans la pyramide pétreuse, l'oreille interne est constituée de deux
parties, capables de transmettre et coder des vibrations en signal électrochimique a

destinée neuronale.

En avant, la cochlée est 'organe de l'audition, spécialisée dans I'encodage des

fréquences situées entre 20 et 20 000 Hz.

En arriére, le vestibule est spécialisé dans les mouvements (linéaires a travers des
organes comme le saccule et l'utricule, angulaires a travers les canaux semi-

circulaires (CSQC)) et les vibrations inférieures a 20 Hz.

Le labyrinthe osseux est le support creux « taillé » au sein de l'os pétreux, il est
composeé de deux fenétres, I'ovale (FO), répondant a la platine de I'étrier qui transmet
les ondes sonores a travers la cochlée. La fenétre ronde (FR) elle, restitue les ondes

vers l'oreille moyenne.

Le labyrinthe membraneux est contenu dans le labyrinthe osseux (figure 1).

Au niveau de la cochlée il contient trois compartiments, les rampes vestibulaires et
tympaniques, remplis de périlymphes dont la composition est sensiblement similaire a
celle du liquide cérébro-spinal, et le canal cochléaire (figure 2), contenant
'endolymphe, un liquide riche en potassium et ions chlorures responsables de la
création d’un gradient électrochimique générant un potentiel endocochléaire de — 80
mV.

Au contact de ce canal cochléaire se situe la membrane de Reissner, qui le sépare de
la rampe vestibulaire. Tapissant le canal cochléaire, la membrane basilaire est le
support de I'organe de Corti, qui rentre en vibration lors de la transmission des ondes
sonores au sein du canal cochléaire et qui encode l'information sonore en signaux

électriques a destinée neuronale.
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Figure 1 : schéma anatomique du labyrinthe membraneux
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Figure 2 : schéma anatomique de la morphologie membraneuse et nerveuse de la
cochlée.



Sur le plan vasculaire, le labyrinthe dépend de branches de division de I'AICA, donnant
une artere labyrinthique qui se divise elle-méme en deux rameaux principaux (figure
3):

- L’artére vestibulaire antérieure, prenant en charge les CSC latéral et supérieur

ainsi que l'utricule
- L’artére cochléaire commune qui alimentera le CSC postérieur et le saccule,

ainsi que la cochlée.

A. vestibulaire
antérieure

<+—— A labyrinthique

N cochléaire

A. cochléaire commune

Rameau cochléaire

Figure 3 : Schéma anatomique de la systématisation vasculo-nerveuse du labyrinthe



Sur le plan de lanatomie nerveuse, on retrouve un parallélisme fort entre

systématisation artérielle et nerveuse (figures 4 et 5) :
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Figure 4 : schéma représentant la systématisation artério-nerveuse labyrinthique,
d’aprés Williams, 2021 (1).
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Figure 5 : Schéma anatomique de l'innervation membraneuse labyrinthique



Le labyrinthe membraneux est contenu dans un support creusé au sein de l'os

temporal : le labyrinthe osseux (figure 6).

Figure 6 : schéma anatomique d’une vue interne du labyrinthe osseux avec son
contenu membraneux (d’aprés Veillon F, 2013). De maniere non exhaustive, 1 : sac
endolymphatique, 3 : conduit endolymphatique membranaire, 5 : CSC postérieur, 6 :
ampoule du CSC postérieur, 7 : espace périlymphatique vestibulaire, 8 : conduit
périlymphatique osseux (= aqueduc de la cochlée), 9: ouverture du conduit
périlymphatique osseux dans le foramen jugulaire, 10 : espace périlymphatique dans
la rampe tympanique, 11 : canal cochléaire membranaire, 12 : espace périlymphatique
dans la rampe vestibulaire, 13: saccule, 14: utricule, 15: CSC supérieur

membranaire, 16 : CSC postérieur membranaire.



2. Séquences IRM et analyse de ’oreille interne

L’étude du labyrinthe membraneux se base sur deux séquences, la premiére
est une acquisition 3DT2 haute résolution (3DHRTZ2), la seconde une acquisition 3D
FLAIR ou real inversion récupération (3DIR) injectées dites tardives, car acquises

guatre heures apres injection.

2.1 Séquences 3DHRT2 :

Les séquences 3DHRT2 hautes résolutions centrées sur les rochers permettent
une analyse fine des structures liquidiennes de l'oreille interne qui apparaissent en
hypersignal, sans permettre de faire la distinction entre endo et périlymphe. Les
structures nerveuses du paquet acoustico-facial apparaissent en contraste négatif,
permettant I'étude de leur trajet méatique et cisternal a la recherche d’'un éventuel

épaississement.

2.2 Séquences 3D FLAIR et 3D IR tardives injectées :

Les séquences 3D FLAIR et 3D IR tardives aprés injection de gadolinium
permettent la différenciation des structures endo et périlymphatique au sein du
labyrinthe membraneux.

Pour ceci on réalise linjection de gadolinium par voie veineuse 4 heures avant
I'acquisition, en début de vacation, ce délai permet le passage du gadolinium au niveau
de la barriere hémato-labyrinthique.

Ce délai se base sur les travaux de Naganawa, qui en 2006 (2) puis en 2014 (3) ou il
évalue spécifiquement en fonction du temps aprés injection de chélate de gadolinium

l'intensité du signal dans les différents compartiments labyrinthiques (figure 7).
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Figure 7 : Courbes représentant l'intensité du signal en fonction du délai post-injection
de gadoteridol pro-HANCE ® au sein des compartiments : périlymphatique du
vestibule (V-PL), périlymphatique de la cochlée (Co-PL), endolymphatique du
vestibule (V-EL. On observe que lintensité maximale du signal recueilli est obtenue

4,5H apres injection de chélate de gadolinium.

Des travaux plus récents montrent qu’'une acquisition réalisée 2 heures aprés injection
de GADOVIST® (produit de contraste a forte relaxivit€) avec des parametres
optimisés, permet aussi la distinction entre les différents compartiments labyrinthique

sans impact sur le rapport signal sur bruit de la séquence(4).

Au

caractéristiques proches de celle de la barriere hémato-encéphalique, permettant le

sein du labyrinthe, la barriere hémato-périlymphatique posséde des
passage des molécules de bas poids moléculaires tels que les chélates de gadolinium.
En revanche, la barriere péri-endolymphatique et la barriere hémato-endolymphatique
sont imperméables aux chélate de gadolinium (5). L’injection permet donc de
rehausser spécifiguement la périlymphe qui apparaitra en hypersignal sur les
séquences 3D FLAIR et 3D IR et de visualiser en contraste négatif les structures

endolymphatiques.



Le rehaussement de la périlymphe aprés passage de la barriere est corrélé a la
concentration de chélate de gadolinium sanguin. Il a été démontré que le gadobutrol
(GADOVIST ®) permettait un rehaussement similaire au DOTAREM ® en regard de
I'oreille atteinte, en revanche le GADOVIST ® (1 mmol/mL) permet une meilleure
analyse des compartiments vestibulaires de l'oreille controlatérale en permettant de

systématiquement différencier le saccule et l'utricule (6).

Ces deux séquences (3D FLAIR et 3D IR) reposent sur le méme principe physique,
c’est-a-dire I'application d’'un temps d’inversion (Ti) permettant 'annulation sélective
des structures liquidiennes endolymphatiques afin qu’elles apparaissent en noir. Le Ti
correspond au temps en millisecondes entre I'application d’'une onde RF d’inversion

d’aimantation a 180° et d’'une onde RF d’excitation de 90°.



Sur ces séquences en inversion récupération, le signal peut étre affiché de deux
maniéres : soit en magnitude seule, soit en tenant compte a la fois de la magnitude et

de la phase, comme représenté sur la figure 8 :

signal

signal 4

Zt
90°

z
a\#
temps .-

Figure 8 : Schéma représentant le mode de recueil du signal sur une échelle de gris
en fonction du mode d’affichage. En a : affichage en magnitude uniquement, en b :

affichage en magnitude et en phase d’aprés Kastler, 2011 (7).

En magnitude, seule 'amplitude du signal par rapport a 0 est utilisée pour I'affichage
sur I'échelle de gris ; c’est seulement la valeur absolue du signal qui est prise en
compte.

Ainsi, plus un tissu aura un signal élevé en valeur absolue (qu’il soit positif ou négatif),
plus il apparaitra intense. Dans cet affichage, I'arriére-plan de I'image, ainsi que les
structures sans signal (air, os) apparaissent en noir, c’est le cas du 3D FLAIR : figure

8, courbe a.
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En affichage de type « réel », le signal est représenté sur une échelle de gris plus
étendue qui tient compte de la polarité de I'aimantation, ainsi les niveaux de gris sont
répartis depuis des valeurs négatives de signal jusqu’'a des valeurs positives. Dans
cette représentation, I'arriere-plan de I'image ainsi que les structures sans signal telles
que I'os compact ou les structures aériques, apparaissent en gris (en effet dans cette
représentation, la valeur égale a 0 correspond au milieu de I'échelle de gris).

C’est le cas de la séquence 3D IR : figure 8, courbe b.

3D FLAIR IV + tardive 3D reel IR IV + tardive

SN

/ :

Tableau 1 : Comparaison des deux types de séquences IV + tardives, notez qu’en 3D
FLAIR, l'utricule rempli d’endolymphe apparait en noir comme l'os temporal, alors

qu’en 3D IR, l'os apparait en gris.

Ces deux séquences, avec les paramétres actuels d’acquisition, durent 8 minutes

environ.

2.2.1 Séquences 3D FLAIR tardives injectées :

Le signal de I'endolymphe n’étant pas exactement le méme que celui du LCS,
il est nécessaire de paramétrer les séquences 3D FLAIR afin de fournir une annulation

sélective de I'endolymphe.
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Les données de la littérature montrent que les paramétres de la séquence influent sur
le rapport signal sur bruit. Naganawa et al. (8) démontre qu’un temps de repousse (TR)
a 16 000 ms permet I'étude optimale du compartiment endolymphatique. Osman et al.
(9) quant a lui met en valeur I'utilisation d’un angle de bascule fixe. Les paramétres de
ces séquences sont rapportés dans le tableau 1.

Sur cette séquence, on rappelle que I'os apparait en noir. Du fait de I'annulation
spécifique des structures endolymphatiques, celles-ci apparaissent également en noir,
ce qui peut poser probléme en cas d’accolement des structures endolymphatiques
avec l'os pétreux, du fait de 'absence de contraste entre ces deux structures.
Cependant, selon Zhao et al. ces séquences seraient plus sensibles a de faibles

concentration de gadolinium que les séquences 3D IR (10).

2.2.2 Séquences 3D IR tardives injectées :

Cette séquence repose sur le méme principe de I'application d’'un Ti permettant
'annulation sélective du signal de I'endolymphe, en revanche, 'affichage « réel » des
niveaux de gris répartit les valeurs de signal depuis les négatives jusqu’aux positives.
Ainsi, on visualise trois contrastes : I'endolymphe apparait noir car on annule
spécifiquement son signal. L’os, l'air et I'arriere-plan de I'image apparaissent gris car
vide de signal et la périlymphe apparait en blanc du fait du rehaussement lié au

gadolinium, ceci permet donc une meilleure résolution en contraste entre les structures

d’intéréts.

0,3x0,3x0,6 mm 0,3x0,3x0,6 mm
Constant Constant

16 000 ms 16 000 ms

640 ms 640 ms

3000 ms 2700 ms

4H 4H

Tableau 2: Parameétres des séquences 3D FLAIR et 3D IR tardives injectées,
actuellement utilisées sur notre IRM 3 Tesla (Skyra, SIEMENS ®).
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2.3 Perspectives d’amélioration :

2.3.1 Produit de contraste a forte relaxivité :

Le travail d’analyse du labyrinthe membraneux repose sur un passage
satisfaisant des chélates de gadolinium au sein du compartiment périlymphatique.
Initialement administré en intra-tympanique, puis en double dose par voie veineuse et
actuellement en simple dose (0,1 mmol/kg), d’autres produits de contrastes a base de
gadolinium a relaxivité élevée pourraient permettre une optimisation de I'étude du
labyrinthe, tout en diminuant la dose administrée et ainsi le risque de dépdt de

gadolinium dont la toxicité est actuellement non démontrée (11).

2.3.2 Faisabilitét a15T:

La limitation de I'accés a des machines 3T peut également représenter un frein
a la réalisation de ces examens au sein de structures ne disposant pas de telles
machines. Des études de faisabilité (12,13) ont montré qu’au prix d’'une double dose
IV de gadolinium et d’'un temps d’acquisition allongé il était possible d’obtenir les

mémes performances diagnostiques que dans la littérature sur des IRM 1,5 T.

2.3.3 Réduction du temps d’acquisition :

Enfin la durée de réalisation de ces séquences peut constituer un frein quant a
leur réalisation, Quint et al. (14) montrent que [Iutilisation d’algorithme de
« débruitage » permet de réduire le temps d’acquisition de 33% sans réduction du

rapport signal sur bruit.
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3. Radio-anatomie de I'oreille interne :

L’analyse fine des différents compartiments du labyrinthe membraneux
nécessite une maitrise rigoureuse de I'anatomie et de la corrélation radio-anatomique

en fonction des séquences utilisées.

3.1 Radio-anatomie du labyrinthe membraneux.

Au décours de 'acquisition, la configuration non iso-tropique des séquences 3D
FLAIR demande un positionnement MPR a la console d’acquisition que I'on réalise

dans le plan du CSC latéral.

Les cing niveaux de coupe principaux sont présentés dans le tableau 3 ci-dessous
avec leur équivalent TDM, 3DHRT2, 3DFLAIR et 3D IR IV + tardives, afin de visualiser

leurs pertinences respectives.
L’analyse se déroule depuis le contingent cochléaire inférieure, c’est-a-dire le tour

basal de cochlée pour ensuite remonter étape par étape jusqu’a 'ampoule du CSC

supérieur, contingent membraneux le plus haut situé.
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Tableau 3 : corrélation radio-anatomique en 5 niveaux de coupes, comparaison TDM, 3DHRT2, 3D FLAIR et 3D IR avec schémas
de l'oreille interne en coupe axiale oblique correspondant et corrélation volumique sur un schéma du labyrinthe.
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3.2 Rehaussement normal des structures extra-labyrinthigues

Les séquences 3D FLAIR et 3D IR tardives sont trés sensibles aux faibles
concentrations de gadolinium, permettant ainsi une bonne visualisation des structures
périlymphatiques.

Le gadolinium pénétre dans les structures périlymphatiques apres passage de la barriere
hémato-périlymphatique par voie sanguine. Les autres voies potentielles de diffusion des
chélates de gadolinium depuis les espaces sous arachnoidiens vers la périlymphe sont :
'aqueduc de la cochlée, le fond du CAl, ou a travers une déhiscence d’'un canal semi-

circulaire supérieur.

Sur ces séquences on observe également des rehaussements de structures anatomiques
sans valeur pathologique. La connaissance de ces structures présentées dans le tableau
4 permet de ne pas décrire a tort un rehaussement pathologique. |l s’agit : des segments
oculaires antérieurs, des gaines des nerfs optiques, des cavum de Meckel, des citernes
basi-frontales, du fond des CAI, de I'’émergence des nerfs mixtes, et également des
articulations temporo-mandibulaires, du nerf facial en regard du ganglion géniculé ainsi

que parfois 'aqueduc du vestibule.

Enfin, chez certains patients agés, avec une fonction rénale altérée, la clairance du
gadolinium est diminuée. Cela peut se traduire par un contraste particulierement marqué

de ces structures ainsi que des espaces sous-arachnoidiens.
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3D FLAIR IV + tardive 3D reel IR IV+ tardive

Tableau 4 : Comparaison du rehaussement non pathologique sur les séquences 3D FLAIR
et 3D IR tardives, coupe axiale oblique en reconstruction MIP montrant la distribution des
rehaussements non pathologiques 4H apres injection :(1) segment antérieur oculaire, (2)
citernes basi-frontales, (3) gaine des nerfs optiques, (4) sillons, (5) cavum de Meckel, (6)

fond des conduits auditifs, (7) naissance des nerfs mixtes.

4. Sémiologie radiologique de I’étude labyrinthique :

L’étude sémiologique du labyrinthe par les séquences injectées tardives repose en
premier lieu sur la répartition des espaces liquidiens endo et périlymphatiques au sein du
labyrinthe membraneux, ainsi qu’au rehaussement (systématisé ou non a un territoire

vasculo-nerveux) des différents compartiments qui le compose.

4.1 Hydrops endolymphatigue :

Sur un plan sémantique, I'hydrops caractérise la dilatation du compartiment
liquidien endolymphatique depuis sa description par Hallpike et Cairns comme le

substratum anatomique de la maladie de Méniere (MM) (15).
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Sur les séquences injectées 3D FLAIR et 3D IR tardives, I'hydrops se présentera comme
un élargissement en contraste négatif des compartiments endolymphatiques au dépend
des structures périlymphatiques rehaussées.

L’appréciation du volume des structures endolymphatiques demeure relative, soit en
comparaison avec le coté controlatéral, soit par des modifications morphologiques du
canal cochléaire ou des organites vestibulaire par rapport a la normal.

Une fois la suspicion d’hydrops retenue a I'imagerie, celui-ci peut-étre gradé selon les
propositions initiales de Nakashima (16) modifiées ensuite par Barath (17), puis enfin par

Kahn (18) qui synthétise les précédentes et qui fait actuellement consensus.

4.1.1 Cochlée :

Pour I'hydrops cochléaire, un grade | est défini par une dilatation du canal
cochléaire mais avec persistance de la visualisation de la rampe vestibulaire par le biais
d’un liseré périlymphatique rehaussé, (réalisant un aspect en « sapin avec boules ») le
grade Il étant défini par la perte de la visibilité de la rampe vestibulaire comme présenté

dans les tableaux 5 et 5 bis (aspect de « sapin avec guirlandes »).

SCHEMA DESCRIPTION

1l est normal chez les sujets sains de bien
voir les structures endolymphatiques du

canal cochléaire en particulier en regard
du tour basal, d'ou I'importance de

/ comparer avec le c6té controlatéral.
Epaississement du canal cochléaire, on
devine encore de part et d'autre la rampe

tympanique de taille normale et la rampe

/ vestibulaire diminuée.

NORMAL

GRADE |

GRADE Il Disparition de la rampe vestibulaire.

Tableau 5 : grading de I'hydrops cochléaire.
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Grade | Grade Il

Tableau 5 Bis : Coupes axiales obliques dans le plan du CSC latéral en 3D FLAIR tardif,
analogie du sapin avec épaississement « en boule » pour le grade | et « en guirlande »

pour le grade Il

4.1.2 Vestibule :

Lorsque celui-ci est normal, le vestibule se compose du saccule, plus petit que
I'utricule avec un espace périlymphatique visible entre ces structures. En cas d’hydrops
vestibulaire, le grade | est défini par la distension du saccule, qui devient plus large que
I'utricule sur son plan de coupe avec persistance d’un liseré liquidien périlymphatique, le
grade |l étant défini par un élargissement du saccule et de l'utricule avec disparition de ce

liseré comme représenté par les tableaux 6 et 7.
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FLAIR

Normal

Grade |

Grade Il

SCHEMA

DESCRIPTION

Saccule plus petit ou de taille
équivalente a I'extrémité
inférieure de |'utricule, a distance
I'un de l'autre.

Hydrops sacculaire débutant :
saccule plus grand que l'utricule sur;
son plan de coupe, avec
persistance d'un liseré
périlymphatique réhaussé entre les|
deux.

Hydrops sacculaire avec saccule
augmenté de taille au contact de
I'utricule.

Tableau 6 : grading de I'hydrops sacculaire

FLAIR

NORMAL

GRADE |

GRADE Il

SCHEMA

DESCRIPTION

Utricule a distance de la partie non
ampullaire du CSC latéral.

O

Utricule augmenté de taille par rapport aul
c6té controlatéral, diminution en taille de
I'anneau réhaussé périlymphatique au
contact, avec protrusion débutante au sein
de la partie non ampullaire du canal semi-
circulaire latéral.

Utricule augmenté de taille avec perte des
structures périlymphatiques au contact.

Tableau 7 : grading de I'hydrops utriculaire
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Concernant I'’hydrops, il est important de distinguer les hydrops primaires, que I'on
observe dans le cadre de la maladie de Méniere, des hydrops secondaires, associés

a une pathologie préexistante de l'oreille interne.

Parmi les pathologies pouvant s’accompagner d’hydrops secondaire on distingue :
o Les pathologies tumorales :
- En cas de schwannome vestibulaire intralabyrinthique : on observe un
hydrops dans prés de 50 % des cas
- En cas de schwannome endocanalaire, on peut voir en contraste positif un
hydrops en rapport avec la baisse du signal de la périlymphe sur les
séquences HRT2 en écho de gradient.
- Il a également été rapporté un cas d’hydrops associé a un méningiome de
I'angle ponto-cérébelleux avec composante endocanalaire.
o Les pathologies traumatiques : en post-opératoire, apres barotraumatisme, parfois
apres pose d’'implant cochléaire
o Les pathologies malformatives labyrinthiques : dans les dysplasies du canal semi-
circulaire latéral, en cas de troisieme fenétre (déhiscence du canal semi-circulaire
latéral, supérieur, dilatation de 'aqueduc du vestibule)
o Les pathologies infectieuses : labyrinthite
o Certaines formes d’otospongiose
o Les pathologies pressionnelles : hydrops a vacuo dans les hypotensions
intracréniennes ; hydrops par hypopression périlymphatique secondaire a une
hypertension intracranienne transitoire (éternuement, mouchage..) entrainant une

rupture de la fenétre ronde a 'origine d’une fistule périlymphatique.

4.2 Atélectasie vestibulaire :

L’étude de la morphologie des espaces liquidiens endolymphatiques peut montrer
'absence de visualisation de la pars superior (utricule et ampoules des CSC) que I'on
dénomme atélectasie vestibulaire ; elle peut étre primaire ou secondaire (observée en
association avec un pathologie traumatique, malformative ou une fistule).

Il sera alors mis en évidence I'absence du ou des organites vestibulaires concernés
apparaissant normalement en contraste négatif, laissant place a un compartiment
vestibulaire en hypersignal homogéne car rempli de périlymphe rehaussé par le chélate

de gadolinium, comme représenté sur la figure 9.
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Gauche

Figure 9 : Coupe axiale oblique dans le plan des CSC latéraux 3D FLAIR tardif, atélectasie

vestibulaire avec absence de visualisation a gauche de l'utricule.

La comparaison systématique d’'une oreille comparée a I'autre permet de sensibiliser la
détection de ces « collapsus » vestibulaires. Le diagnostic est plus difficile lorsqu’ils sont
bilatéraux. On décrit deux formes : le collapsus total (I'utricule et au moins deux ampoules
ne sont pas visibles) et le collapsus partiel (lorsque Il'utricule et au moins deux ampoules

sont a peine visibles).

4.3 Saccule non visible :

Dans cette entité, sur une coupe passant par la partie inférieure du vestibule, le
saccule n’est pas visualisé, tandis que la partie inférieure de l'utricule est bien visible. De
mécanisme mal compris, il est souvent évoqué un mécanisme de collapsus du pars inferior
par rupture membranaire (la membrane du saccule est moins résistante que celle du reste
des organites vestibulaires) (19). D’autres suggérent la présence d’une fistule

endolymphatique avec passage de gadolinium entre la périlymphe et le saccule.
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Figure 10 : Coupe axiale obligue 3D FLAIR tardive a hauteur des saccules, présent a
droite (fleche épaisse) et non visualisé a gauche (fleche fine), figure d’aprés De Pont et al,
2020 (20).

4.4 Pathologies de la barriere hémato-labyrinthique :

Le passage du chélate de gadolinium a travers la barriere hémato-labyrinthique
(BHL) dépend de plusieurs facteurs, le rehaussement de la périlymphe dépend donc de
I'état de perméabilité de cette barriere.

Les facteurs responsables de la modification de I'état de perméabilité de la barriere
peuvent étre infectieux, vasculaire (ischémique ou hémorragique), inflammatoire ou auto-
immun (20).

L’analyse sémiologique s’attardera donc a décrire I'atteinte systématisée ou non a un
territoire vasculo-nerveux afin d’orienter vers une rupture de BHL en rapport avec une
labyrinthite (atteinte non systématisée), ou avec une névrite (atteinte systématisée).
Enfin, la prise de contraste du tour basale de la cochlée est un argument fort en faveur

d’'une atteinte liée a la maladie de Méniere, ce d’autant qu’il est associé a un hydrops.

4.4.1 Rehaussement non systématisé :

L’état de perméabilité de la barriere s’évalue par rapport au coté controlatéral. Un
rehaussement non systématisé diffus correspond a une labyrinthite, comme présenté sur
la figure 11.
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Figure 11 : Coupe axiale oblique 3D FLAIR MIP (maximum intensity projection), noter
I'hypersignal non systématisé du labyrinthe droit en comparaison avec le coté gauche

traduisant une rupture de barriere hémato-labyrinthique, évocateur de labyrinthite.

4.4.2 Rehaussement systématisé :

La systématisation anatomique a un territoire vasculo-nerveux (figure 12)
correspond au diagnostic de névrite.
Une atteinte systématisée a la pars inferior (issu des branches de division vasculo-
nerveuses de la cochlée, du saccule et du CSC postérieur) est évocateur de névrite

vestibulaire inférieure, comme présenté sur la figure 12.

Figure 12 : Coupe axiale obliqgue dans le plan des CSC latéraux 3D FLAIR MIP, noter

I'hypersignal systématisé a la pars inferior a droite.
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Une atteinte systématisée a la pars superior (issu des branches a destinée de l'utricule,
des CSC latéral et supérieur) est évocateur de névrite vestibulaire supérieure comme

présenté sur la figure 13 :

Figure 13 : Coupes axiales obliques 3D FLAIR tardif, femme de 48 ans avec surdité
brusque gauche issu de l'article par Eliezer et al. montrant une asymeétrie de rehaussement
systématisée a la pars superior (CSC supérieur et latéral, utricule) et . A : coupe passant

par le CSC supérieur, B : passant par l'utricule, C : cochlée.

4.4.3 Prise de contraste du tour basal de la cochlée :

L’asymétrie de rehaussement périlymphatique du tour basal de cochlée associé
avec un hydrops endolymphatique est trés évocateur de maladie de Méniére. La
coexistence de ces signes (comme présenté sur la figure 14) permet d’améliorer la

sensibilité diagnostique de I'étude en faveur d’'une MM (21,22).
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Figure 14 : Comparatif avec en A, coupe axiale oblique 3D FLAIR tardif MIP et en B, 3D

IR tardif MIP. Ces deux séquences chez le méme patient montrent un hydrops cochléaire
complet a gauche associé a une prise de contraste du tour basal de cochlée, notez

I'asymeétrie de rehaussement par rapport au cété controlatéral.

4.5 Autres:

45.1 Image d’addition :

Une image d’addition avec un hypersignal focal de la fenétre ronde (plus
frequemment que de la fenétre ovale) peut se rencontrer dans un contexte de fistule
périlymphatique, traduisant une communication anormale entre les structures liquidiennes
endolabyrinthiques et les structures aériques de l'oreille moyenne (23), comme présenté
dans la figure 15. Un comblement liquidien de la fenétre ronde peut également étre

observé également en scanner.
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Figure 15 : Comparatif, en A et C coupe TDM axial oblique dans le plan des CSC latéraux
montrant en A un comblement liquidien de la fenétre ronde et en C une fenétre
correctement aéré. En B et D, équivalent chez les mémes patients en 3D FLAIR tardif,
noter a chaque fois I'hypersignal focal centré sur la fenétre ronde. D’aprés Dubrulle et al,
2020.

4.5.2 Hyposignal labyrinthique (en dehors de 'hydrops)

Un franc hyposignal du labyrinthe visible sur les séquences FLAIR tardives apres
injection n'est pas synonyme d’hydrops. En effet, la présence d’une masse intra-
labyrinthique tel qu’'un schwannome peut se traduire également par un hyposignal tel que
présenté sur la figure 16. La distinction entre hydrops et schwannome se fait par une
lecture conjointe de I'ensemble des séquences. Le schwannome se caractérise par un
hyposignal sur les séquences 3DHRT2, occupant I'intégralité ou une partie du labyrinthe
et un franc rehaussement sur les séquences classiques T1 injectées. En cas d’hydrops le
labyrinthe apparait en hypersignal sur les séquences HRT2, et il n'y a pas de

rehaussement sur les séquences classiques T1 avec injection.
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Figure 16 : Schwannome endocochléaire gauche de 6 mm. Coupes axiales obliques

passant par la cochlée, en A : HRT2 montrant un hyposignal endocochléaire, en B : T1
EG IV- normal, en C: T1 EG IV+ montrant une prise de contraste focale endocochléaire
en regard de I'hyposignal T2.
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5. Rappel clinique et paraclinique :

La sémiologie IRM du labyrinthe n’a de valeur qu’au sein d’'un raisonnement

intégrant une étude clinique et paraclinique rigoureuse.

L’examen clinique consistera en premier lieu a différencier une atteinte centrale et
périphérique. Cette étape, essentielle, doit s’attacher a différencier une présentation
harmonieuse, orientant vers une cause périphérique versus une présentation
disharmonieuse, orientant vers une cause centrale.

Certaines présentations clinigues seront évocatrices de pathologies sous-jacentes,
comme détaillées dans le chapitre 5, et dans ce cas I'étude IRM viendra confirmer les
suspicions cliniques.

Dans une proportion non négligeable de cas, des présentations frustres, parfois associées
a une anamnese difficile du fait du caractere pernicieux de certaines pathologies
labyrinthiques chroniques, justifieront d’'une étude radiologique.

L’orientation étiologique a l'issu de 'examen se doit donc, pour étre pertinente, d’'intégrer

'’ensemble de ces éléments.

5.1 Rappels cliniques :

5.1.1 Symptomatologie vestibulaire :

Celle-ci est dominée par le vertige, les patients consultent dans le cadre de troubles
de I'équilibre aigues ou chroniques, avec dans ce cas une évolution le plus souvent
marquée par des crises et des accalmies.

La sémiologie s’attardera sur un nystagmus pathologique, d’en déduire sa latéralisation,
puis de le confronter au testing des voies vestibulo-occulaires et vestibulo-spinales
(Romberg, Fukuda...). En cas d’atteinte vestibulaire, ces deux atteintes seront du méme

cOté, le syndrome vestibulaire sera dit harmonieux.

5.1.2 Symptomatologie cochléaire :

Dominée par I'hypoacousie, on s’attache a détailler son mode d’installation brusque
ou progressif, si elle est associée a des acouphénes.

L’examen clinique consiste a éliminer une rétention dans l'oreille moyenne.
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5.1.3 Atteinte nerveuse :

Un déficit vestibulaire brusque associant nausées, vertiges, vomissements,
instabilité a la marche voire une ataxie compléte, dans un contexte de virose récente des
voies aéro-digestives supérieures évoque une névrite vestibulaire. Cette symptomatologie
peut étre unilatérale, bilatérale ou a bascule et céde aprés quelques jours ou quelques

semaines.

5.2 Rappels paraclinigues :

5.2.1 Audiogramme :

L’audiogramme permet de dépister et de quantifier la perte de fonction auditive, de
préciser quelles fréquences sont atteintes, ainsi que de différencier une altération de la
transmission ou de la perception des ondes sonores.

Ce test trace deux courbes, I'une représente la conduction osseuse et l'autre aérienne,
avec en abscisse la fréquence du stimulus en hertz (Hz) et en ordonnée son intensité
sonore en décibel (dB), comme présenté sur la figure 17.

Ce test sera réalisé sur les deux oreilles, permettra la latéralisation du trouble auditif, d’en

préciser en partie le mécanisme et de détailler les fréquences atteintes.
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Figure 17 : Audiogrammes avec en rouge, la conduction osseuse, et en bleu la conduction

aérienne, avec l'aspect normal et les 3 types d’atteinte possible.

5.2.2 VEMPs:

Les Vestibular Evoked Myogenic Potential (VEMPS) permettent I'étude des
organites vestibulaires par le biais du retentissement de leur stimulation sonore sur la
contraction des muscles oculaires pour l'utricule et du sterno-cléido-mastoidien pour le
saccule. A noter que ces tests nous renseignent également sur la présence d’une

déhiscence du CSC supérieur en cas de seuil de stimulation abaissé.

52.3 LevHIT:

Le Video Head Impulse Test (VHIT) permet une étude des CSC par le biais de
I'étude de la réponse réflexe oculaire lors d’'un mouvement imposé a la téte du patient par

'examinateur, dans le plan du CSC étudié.

5.24 LeVNG:

La Vidéo Nystagmographie (VNG), regroupe plusieurs tests et permet de dépister

une atteinte vestibulaire, en particulier un nystagmus infra-clinique.
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6. Pathologies labyrinthiques et leurs études en IRM.

6.1 Meéniere :

6.1.1 Historique :

La maladie de Méniere tient son nhom de Prosper Méniere, qui en 1861 évoque le
premier une origine extra-cérébrale depuis 'oreille interne. Cette pathologie posséde une
triade clinique composée de surdité, d’acouphénes et de vertiges, dont I'évolution se
compose d’épisodes aigues et récidivants.

C’est le neurologue Charcot qui en 1877 rattache le nom de Méniere au déficit
labyrinthique unilatéral (25).

George Portman évoque la relation entre la maladie de Méniére et I'’hydrops
endolymphatique apres avoir obstrué le sac endolymphatique de poisson (26).

Enfin en 1938, Hallpike et Cairns confirment I'association entre I'atteinte clinique de la
maladie de Méniére et I'hydrops endolymphatique chez ’lhomme en s’appuyant sur une

large série anatomique chez des sujets humains (15).

6.1.2 Epidémiologie et clinigue :

La prévalence de la MM, difficilement estimable, est située entre 1/1000 et 1/10 000
habitants, touchant préférentiellement les femmes et les caucasiens.
Le continuum pathologique de I'hydrops est connu a partir des séries autopsiques, avec
un canal cochléaire systématiquement distendu chez les patients avec atteinte clinique.
Cette distension démarre a hauteur de I'apex et atteint ensuite 'ensemble de la cochlée,
se poursuivant ensuite en regard du saccule, alors que I'atteinte utriculaire et des canaux
semi-circulaire est plus rare (27).
La physiopathologie de I'hydrops peut étre issu soit d’'un défaut de résorption (au niveau
du sac endolymphatique) ou d’'un excés de sécrétion (en regard des stries vasculaires de

la cochlée).
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Le diagnostic de MM est un faisceau d’argument clinique, dont la probabilité se divise

selon '’American Academy of Otolaryngology-Head and Neck Surgery (AAO-HNS) en

quatre catégories allant de I'atteinte possible a l'atteinte certaine (série autopsique) en

passant par les stades probables et définies, ces critéres datent de 1995, actualisées en

2015 par The Classification comittee of the Barany Society

AAO-HNS (1995)

surdité neuro-sensorielle, fluctuante ou non

Une crise vertigineuse évocatrice, avec déséquilibre ou non, avec / sans

BARANY (2015)

Au moins 2 crises vertigineuses avec :

- Un épisode de surdité neurosensorielle documentée
- Un acouphéne ou plénitude d'oreille homolatérale

- Autres causes exclues

Plus de deux crises de vertige de 20 minutes a 12H :
- Fluctuation des symptomes otologiques
- Pas de différenciel disponible

- Un épisode de sudité neurosensorielle documentée
- Un acouphéne ou plénitude d'oreille homolatérale
- Autres causes exclues

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

Plus de deux crises de vertiges de 20 inutes a 12H :

- Surdité neurosensorielle unilatérale sur fréquences graves et médiumsur
au moins un audiogramme fait pendant ou aprés une crise.

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

- Fluctuation des symptomes otologiques (surdité acouphéne ou pléitude
d'oreille)

- Sans autres diagnostics pouvant expliquer les symptémes

MM définie + confirmation histologique

Tableau 8 : Evolution des critéres diagnostiques de la maladie de Méniére

6.1.3 Tests paracliniques :

Sur le plan des tests paracliniques, on retiendra l'audiométrie, qui identifie et

guantifie la perte de fonction auditive et les fréquences atteintes, permettant de mettre en

évidence l'atteinte préférentielle des fréquences graves, comme présenté sur la figure 17.

L’atteinte auditive finit par affecter tout le spectre auditif avec la progression de la maladie

(25).

33



126 250 500 1000 2000 4000 8000
2

I
I
I
I

AT

I I
I |
I I
| |

I
I
t
I
|
I
I

/

[
|
!
I
|
I
I
|

-100

I
|
I
|
|
| | |
| | | | |
| ||| |
| I || | |
I I f Tt |
| I I | | | |
S .
I I | || | |
| I I | | | |
| I I 1 |

Figure 18 : audiogramme représentant une surdité de perception prédominant sur les

basses fréquences.

La connaissance de l'atteinte quantitative de la perte auditive est particulierement
intéressante pour le radiologue, en 2018 Attyé et al. mettent en évidence un seuil de perte
auditive de 40 dB pour lequel un hydrops sacculaire était systématiguement visualisé en
cas de MM (se 100%) (6)

L'impédancemétrie permet en premier lieu d’éliminer une pathologie tubaire rétentionnelle
générant une sensation d’oreille pleine (trompeur) et d’étudier le réflexe stapédien dont le
« sur-recrutement » est évocateur de MM.

La VNG, parfois couplée a des épreuves caloriqgues permet de mettre une évidence une
atteinte vestibulaire unilatérale avec compensation controlatérale, dont 'absence peut se
retrouver au stade initial de la maladie de Méniere, on retiendra quand méme qu’une

aréflexie unilatérale doit faire remettre en cause le diagnostic (25).

6.1.4 Sémiologie IRM :

L’étude IRM recherche un hydrops endolymphatique. Il faudra décrire la localisation

de l'atteinte et en grader 'importance de maniére semi-quantitative comme présenté dans
le chapitre 3.
Un rehaussement asymétrique du tour basal de la cochlée est tres évocateur de MM si
associé a un hydrops endolymphatique (97% de spécificité dans I'étude de Bernaerts
(2019, (27)), 100% dans le travail de these de Chaton (2021, (28)) comme présenté dans
le tableau 8.
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Tour basal
de cochlée

HYDROPS COMPLET GRADE |

HYDROPS COMPLET GRADE II

3D FLAIR TARDIF IV + 3D REAL IR TARDIF IV+

3D FLAIR TARDIF IV + 3D REAL IR TARDIF IV +

Cochlée

Saccule

Utricule

[Ampoule du
CsC
supérieur

MIP

Tour basal
de cochlée

Cochlée

Saccule

Utricule

supérieur

MiP

Tableau 9 : Comparatif hydrops grade complet grade | droit (colonnes de gauche), et

hydrops complet grade Il gauche (colonne de droite) avec prise de contraste du tour basal

de cochlée, évocateur de MM. Etude 3D FLAIR et 3D IR en cing niveaux de coupe et MIP.
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6.2 Neévrite vestibulaire (Syndrome vestibulaire aiqu):

Les syndromes vestibulaires aigus ou névrite vestibulaire, sont la troisieme cause de
vertige aigu apres le vertige paroxystique positionnel bénin et la maladie de Méniéere (29).
Ceux-ci sont causés par une perte de fonction brutale vestibulaire, responsable d’un
vertige rotatoire, le plus souvent durant plusieurs jours, sans anomalie auditive ou
neurologique surajoutée. Les névrites vestibulaires seraient secondaires a un
dysfonctionnement de la barriere hémato-labyrinthique qui peut étre altérée par un agent
infectieux neurotrope (typiquement viral) ou par une ischémie dans le territoire de

distribution de I'artére labyrinthique ou encore par un mécanisme d’auto-immunité.

Le diagnostic est habituellement clinique, retrouvant un syndrome vestibulaire
harmonieux, isolé, sans signes auditifs ou autre signe neurologique. Plus important,

'anamnése révéle souvent un contexte infectieux récent.

Les tests paracliniques retrouvent un audiogramme normal, et un nystagmus asymétrique
au VNG induit par des épreuves caloriques (administration d’eau chaude puis froide dans

chaque oreille alternativement).

Devant une symptomatologie de vertige aigu, I'exploration '|RM se doit en premier lieu
d’éliminer un diagnostic différentiel de la névrite, en recherchant une pathologie vasculaire
centrale (infarctus ou hémorragie cérébrale).

En second lieu, on recherche des signes de névrite sous la forme d’un rehaussement
systématisé a un territoire vasculo-nerveux comme présenté sur les figures 19 et 20 (pars

inferior ou superior), traduisant une rupture de barriere hémato-périlymphatique.
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- Pars inferior : Cochlée, CSC postérieur et saccule.

Figure 19 : coupe axiale oblique 3D FLAIR tardif, rupture de BHL systématisée a la pars

inferior a droite, évocateur de névrite vestibulaire inférieure.

- Pars superior : CSC latéral, supérieur et utricule.

Figure 20 : coupe axiale oblique 3D FLAIR IV + tardif, femme de 48 ans avec surdité
brusque gauche issu de l'article d’apres Eliezer al. (2019) montrant une asymeétrie de
rehaussement systématisée a la pars superior (CSC supérieur et latéral, utricule), en A :

coupe passant par le CSC supérieur, B : passant par l'utricule, C : cochlée.

Sur ces deux exemples, on constate une asymétrie de signal de la périlymphe,

systématisée a un territoire vasculo-nerveux, témoin d’une rupture de BHL.
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6.3 Syndrome cochléaire aiqu :

Une surdité brusque est caractérisée par une surdité de perception isolée, survenant en
moins de 72 heures, avec une perte d’au moins 30 décibels sur au moins 3 fréquences
conseécutives.

Son incidence augmente avec I'age avec une légére prédominance masculine, elle est
estimée a environ 27 pour 100 000 (30).

L’IRM est souvent utilisée pour exclure un schwannome vestibulaire, observé dans environ
1% des surdités brusques ; en effet, la surdité brusque en est le mode de révélation dans
10 & 20% des cas.

Concernant les  surdités  brusques idiopathiques, plusieurs  hypotheses
physiopathologiques existent : origine infectieuse virale, inflammatoire, vasculaire,
pressionnelle ou auto-immune. Les séquences IRM 3DT1 et 3D FLAIR sans et apres
injection de Gadolinium centrées sur le labyrinthe peuvent apporter des éléments de
compréhension physiopathologique en montrant des stigmates d’hémorragie,
d’augmentation de la concentration protidique, (se traduisant par un hypersignal spontané€)
et / ou de rupture de barriere hémato-labyrinthique (se traduisant par une prise de
contraste sur les séquences injectées). Sur les séquences 3D FLAIR /3D IR tardives apres
injection de gadolinium, un saccule non visible est souvent rapporté en cas de surdité
brusque, mais ce signe n’est pas spécifique car aussi observé dans d’autres pathologies

(Méniére, Minor, pathologie malformative, complication d’ossiculoplastie stapédienne).

6.4 Syndrome vestibulo-cochléaire aiqu :

Le syndrome vestibulo-cochléaire aigu correspond a une atteinte de I'oreille interne,
d’incidence inconnue, se traduisant par une interruption brutale des fonctions cochléo-
vestibulaires. Celle-ci associe la survenue soudaine d’'une surdité de perception a un
vertige d’origine vestibulaire (31). On distingue en imagerie la labyrinthite, regroupant la
grande majorité des atteintes pan-labyrinthiques d’origine infectieuses, immunitaires,

vasculaire et médicamenteuses, de 'hémorragie intra-labyrinthique.

6.4.1 Labyrinthite :
Constituant autrefois une complication bien connue des méningites et otites moyenne

aigues bactériennes, 'avénement des antibiothérapies efficaces a largement contribué a

en diminuer I'occurrence.
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En dehors de contextes médicamenteux et / ou hémorragiques, la survenue d’une
labyrinthite & priori idiopathique est le plus souvent rattachée a un contexte viral. Chez le
patient agé, la labyrinthite peut étre causée par une maladie vasculaire.

Cliniguement, on note une surdité brusque, unilatérale, parfois associée a un syndrome

vestibulaire harmonieux homolatéral a 'atteinte auditive.

Sur le plan paraclinique, on constatera une surdité de perception a I'audiogramme,
associée a une nystagmographie couplée a des épreuve caloriques perturbées du c6té de

I'atteinte.

Les séquences 3D FLAIR et/ ou 3D IR tardives mettent en évidence une rupture de BHL
non systématisée a un territoire vasculo-nerveux, uni ou bilatérale, comme présenté sur

les figures 21 et 22.

Figure 21 : Coupe axiale oblique dans le plan des CSC latéraux 3D FLAIR tardif MIP,
asymeétrie de rehaussement non systématisée a un territoire vasculaire avec atteinte pan-

labyrinthique droit, en faveur d’une rupture de BHL a droite.
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Figure 22 : Axial oblique dans les plans des CSC latéraux, 3D FLAIR IV + tardif MIP,
asymétrie de rehaussements non systématisée a un territoire vasculo-nerveux a gauche,

en faveur d’une rupture de BHL.

6.4.2 Hémorragie intra-labyrinthique :

Dans certains cas, un syndrome cochléo-vestibulaire aigu est liée a une hémorragie
intra-labyrinthique (ILH), dont la fréquence sur certaines séries d’imagerie atteint 20% (32)
en cas de rupture de BHL constaté en IRM.

Face a un patient adressé dans un contexte de surdité brusque et/ou vertige aigu, en
particulier sous anticoagulants (ou également dans un contexte traumatique, ou de
drépanocytose), on retiendra l'intérét de réalisation de séquences T1 avant injection de
gadolinium permettant de ne pas méconnaitre la présence d’'une possible hémorragie
intra-labyrinthique, en particulier si associé a une baisse du signal en T2, tel que présenté

figure 23.
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Figure 23: en a) séquence axial T1 TSE montrant un hypersignal spontané pan-
labyrinthique et en b) séquence 3DHRT2 montrant une diminution voire perte focale du
signal liquidien, évocateur dans ce contexte d’hémorragie intra-labyrinthique. D’aprés
Dubrulle et al. (2010) (32).

En raison de I'évolution rapide vers une labyrinthite ossifiante, le diagnostic rapide d’une
ILH permet un appareillage précoce, optimisant le pronostique fonctionnel auditif, en

particulier en cas de déficience controlatérale préexistante (32,33)

6.5 Autres :

6.5.1 Fistule périlymphatique

Elle correspond a une communication anormale entre l'oreille interne et l'oreille

moyenne avec, en principe, une fuite du liquide périlymphatique, souvent intermittente.

41



Le caractére intermittent, ainsi qu’une présentation clinique susceptible de mimer
'ensemble des pathologies cochléo-vestibulaires rend le diagnostic difficile pour

I'otologiste. Le gold standard demeure I'exploration chirurgicale.

Les fistules périlymphatiques (FP), sont issues de deux mécanismes :
- Congénital, regroupant les dysplasies cochléaires type Mondini ou les
malformations de la platine ou de I'étrier.
- Acquis, dorigine tumorale (cholestéatome), traumatique (dont les baro-
traumatismes), post-opératoire, ou pressionnelle (augmentation de la pression

intra-cranienne).

Cliniguement, on constate une hypoacousie progressive ou fluctuante, plus rarement

brusque, avec des vertiges survenant par accés, pouvant faire confondre avec une MM.

Les séquences FLAIR et 3D IR tardives rechercheront une asymeétrie de rehaussement
de la fenétre ronde (round window sign) décrit par I'équipe de Dubrulle et al. (23) présentée
dans la figure 24.

L’'imagerie TDM souvent réalisée antérieurement pourra montrer un comblement liquidien

de la fenétre ronde, de sensibilité moindre.

Figure 24 : issue de la these de Chaton V, (2021), prise de contraste de la fenétre ronde
sur la séquence 3D FLAIR IV+ tardive, avec fistule périlymphatique confirmée au bloc
opératoire lors des manceuvres de Valsalva. Notez a gauche 'absence de comblement

liquidien au scanner, de sensibilité moindre.
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6.5.2 Syndrome de Minor

Le syndrome de Minor correspond a une déhiscence du canal semi-circulaire
supérieur résultant en une transmission anormale des ondes sonores par le biais d’une

troisieme fenétre au labyrinthe et non a la cochlée, comme représentée sur la figure 25 :

Figure 25 : issue de l'article de Ray et al. (2020), coupes TDM centrées sur le rocher
gauche en reconstruction coronale oblique, notez le défaut de couverture du toit du CSC

supérieur par I'os temporal, souligné par un trait jaune.

Ainsi, une onde sonore active les récepteurs vestibulaires et provoque un vertige ou un
nystagmus, ceci correspond au phénomeéne de Tullio (nystagmus provoqué par un son

fort) ou de Hennebert (nystagmus provoqué par une mise en pression du CAE).

Alinverse, la conduction osseuse par cette troisieme fenétre jusqu’au labyrinthe provoque
un phénomene d’hyperacousie. De plus, la perte de pression périlymphatique au sein des
rampes vestibulaires et tympaniques provoque une perte d’audition sur les basses

fréquences (34).

Les tests audiométriqgues peuvent mettent en évidence une surdité de transmission a
tympan normal, ce qui constitue également un différentiel de I'otospongiose.

Les tests fonctionnels type cVEMPs et oVEMPs permettent le diagnostic de troisieme
fenétre avec une excellente sensibilité (80-100%) et spécificité (90-100%) (35).

Un bilan TDM centré sur les rochers est le plus souvent réalisé en amont permettant de
retrouver un défaut de recouvrement de la paroi du CSC supérieur comme présenté sur
la figure 25. Les séquences 3D FLAIR et 3DIR tardives permettront de sensibiliser I'étude
en visualisant une prise de contraste en regard de la rupture de BHL au niveau du canal
semi-circulaire supérieur ainsi qu’'un hydrops dans 25-30% des cas (36), probablement
secondaire a une modification des contraintes pressionnelles au sein du labyrinthe,

comme présenteé sur la figure 26.
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Figure 26 : Coupes axiale oblique 3D FLAIR tardif, (A) au niveau du CSC supérieur :
asymétrie de rehaussement a gauche en faveur d’une rupture de BHL, (B) hydrops
utriculaire grade Il a gauche, (C) hydrops sacculaire grade 1l a gauche également. D’aprés
Ray et al, 2021 (36).

La déhiscence du canal semi-circulaire supérieur implique une prise en charge

chirurgicale, unique traitement curatif.

6.5.3 Schwannome intra-labyrinthiques :

Les schwannomes ou neurinomes vestibulaires ou de I'acoustique peuvent étre
présents sur 'ensemble du trajet des paquets acoustico-faciaux, depuis leur émergence
ponto-cérébelleuse jusqu'en endolabyrinthique. I convient de différencier les
schwannomes intra-labyrinthiques (SIL), des neurinomes de 'acoustique, le plus souvent

développés au dépend du nerf vestibulaire inférieur.
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Ces tumeurs bénignes de la gaine des nerfs ont un développement lent, ils sont aisément
détectés dans leur trajet cisternal par des séquences T2 centrées sur les CAl,
sensibilisées par des séquences T1 injectés.

L’incidence des schwannomes intra-labyrinthique (SIL) est estimée a 2/100 000 personnes
/ année (37), prenant naissance a partir des branches intra-labyrinthiques du nerf cochléo-
vestibulaires.

La faculté des SIL a se développer dans chaque compartiment labyrinthique explique la
faible spécificité de sa présentation clinique, souvent dominée par une surdité de

perception progressive et des acouphénes.

La sémiologie IRM du SIL repose sur les séquences HRT2, a la recherche d’une
amputation focale du signal, et d’'un rehaussement homogéne et intense sur les
séquences T1 injectées classiques.

Sur les séquences 3D FLAIR IV+ tardives, le SIL apparait également comme une
amputation focale du signal qu’il convient de différencier d’'un hydrops en confrontant la

localisation de 'anomalie aux séquences HRT2, comme présenté sur le tableau 10 :

HRT2 T1IV+ 3D FLAIR IV + tardif

Tableau 10 : Schwannome intra-labyrinthique gauche, occupant une large partie de la
cavité vestibulaire et s’étendant au CSC latéral, en 3D FLAIR IV+ tardif on observe une
amputation du signal, de méme qu’en HRT2, avec rehaussement homogéne en T1 IV+,
d’apres Williams,( 2021 (1)).

L’étude du labyrinthe par le biais de séquences FLAIR et 3D IR tardives peut sensibiliser
'analyse des structures endolabyrinthiques et mettre en évidence le retentissement du

SIL, afin de guider la thérapeutique (37).
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En cas de suspicion de SIL sur I'IRM, un scanner des rochers a la recherche de

calcifications sera réalisé surtout en cas d’antécédent de méningite bactérienne afin de ne

pas méconnaitre une labyrinthite ossifiante.

7. Grille de lecture et Compte-rendu type selon les indications:

Afin de faciliter 'analyse et fournir un axe de réflexion systématique face a I'étude du

labyrinthe membraneux, nous proposons une grille de lecture et un compte-rendu (CR)

type.

>
1.

1¢" temps d’interprétation : 3D HR T2.
Eliminer un syndrome de masse en regard des angles ponto-cérébelleux.
Rechercher une anomalie de morphologie du trajet cisternal ou méatique des
paquets accoustico-faciaux
Etude morphologique et du signal T2 du labyrinthe :

¢ Signes de doubles ampoules.

e Deéhiscence du CSC supérieur.

e Dilatation de I'aqueduc du vestibule.

e Recherche d'une anomalie malformative en étudiant la morphologie

cochléaire.
e Amputation du signal endocochléaire a la recherche d’'un SIL.

Recherche de comblement mastoidien.

2¢me temps d'interprétation : 3D FLAIR IV+ tardives / 3D real IR tardif (analyse de
la taille des structures endolyphatiques sur coupes natives)
Evaluation du volume des compartiments endolymphatiques et comparaison au

cOté controlatéral.

. Segmenter en cinqg étages, depuis le tour basal de cochlée jusqu’a 'ampoule du

CSC supérieur.

Grader I'atteinte éventuelle selon la méthode semi-quantitative.

3¢me temps d'interprétation : séquences 3D FLAIR et / ou 3D IR IV+ tardives
(analyse en MIP de la barriere hémato-labyrinthique et recherche d’image
d’addition)
1. Rehaussement du tour basal de cochlée.
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2. Asymétrie de signal systématisé ou non a un territoire vasculo-nerveux.
3. Rehaussement focal sur la fenétre ronde/ovale a la recherche d'une fistule

périlymphatique.

= 4°me temps d'interprétation : 3D FLAIR et diffusion encéphalique, recherche
d’étiologie cérébrales aux vertiges.

1. Argument pour un infarctus / hémorragie cérébelleuse.

2. Eliminer une hydrocéphalie.

3. Etude morphologique : éliminer une atrophie vermienne, une malformation de
Chiari.

Compte-rendu type
IRM DES CONDUITS AUDITIFS INTERNES AVEC EXPLORATION
LABYRINTHIQUE

Indication :

¢ Bilan d'un syndrome vestibulaire récidivant avec/sans perte auditive faisant
suspecter une maladie de Méniére. Recherche d'hydrops endolymphatique.

e Bilan d'une aréflexie vestibulaire faisant suspecter une atélectasie vestibulaire.

¢ Bilan d'une surdité brusque gauche/droite.

¢ Bilan d'un syndrome vestibulaire aigu gauche/droit faisant suspecter une névrite
vestibulaire.

¢ Bilan d'un syndrome cochléo-vestibulaire aigu gauche/droit faisant suspecter une
labyrinthite aigué.

¢ Recherche de fistule péri-lymphatique.

Technique :
Exploration réalisée 4 heures aprés injection de gadolinium :

Séquence 3D FLAIR / 3D real IR, d'acquisition retardée en haute résolution centrée pour
I'exploration du labyrinthe.

Séquence 3D HR T2 centrée sur les oreilles internes et les paquets-acoustico-faciaux.
Séquence 3D FLAIR et diffusion sur 'ensemble de I'encéphale.
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Résultats :

Encéphale :

Aspect normal de la jonction cérébello-bulbo-médullaire.

Absence d'anomalie de la fosse postérieure et du parenchyme cérébral / Hypersignaux
FLAIR de substance blanche en lien avec une leucopathie vasculaire chronique.

Aspect normal du systéme ventriculaire et des espaces sous-arachnoidiens.

CAl :
Aspect symétrique des paguets acoustico-faciaux, sans syndrome de masse le long de

leur trajet.

Oreilles internes :

NORMAL

Absence d'hydrops endolymphatique.

Absence d'anomalie de rehaussement des compartiments périlymphatiques.

Absence de signe évocateur de fistule périlymphatique.

HYDROPS MENIERE :
Hydrops [cochléaire / sacculaire / utriculaire] gauche/droit, [grade], [qvec / sans] prise de

contraste du tour basal de la cochlée.

ATELECTASIE VESTIBULAIRE :
Absence d'hydrops endolymphatique.
Atrophie utriculaire et ampullaire [droite/gauche] [avec/sans] modification du signal en

T2, faisant suspecter une atélectasie vestibulaire du pars superior.

SURDITE BRUSQUE PATHOLOGIQUE :

Absence d'hydrops endolymphatique.

[Bonne/Absence] de visibilité du saccule [gauche/droit].

[Présence / Absence] d'une rupture de la barriére périlymphatique au niveau de la
cochlée

NEVRITE VESTIBULAIRE PATHOLOGIQUE
Absence d'hydrops endolymphatique.
Rupture de la barriére périlymphatique systématisée au territoire vestibulaire supérieur

(région utriculaire et des CSC supérieur et latéral), en faveur d'une névrite.
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LABYRINTHITE PATHOLOGIQUE
Absence d'hydrops endolymphatique.
Rupture de la barriére périlymphatique diffuse générant une intense prise de contraste

en FLAIR gadolinium tardif, en rapport avec une labyrinthite.

FISTULE PERILYMPHATIQUE :

Absence d'hydrops endolymphatique.

Absence d'anomalie de rehaussement des compartiments périlymphatiques.

Sur la séquence 3D FLAIR tardive, présence d'une image d'addition au contact du tour
basal de la cochlée gauche / droite, a hauteur de la fenétre ronde, faisant suspecter

I'existence d'une fistule périlymphatique a ce niveau.
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Conclusion

L’imagerie de l'oreille interne représente un défi lié a la complexité de son anatomie,

de la petite taille des structures étudiées et enfin du polymorphisme des atteintes cliniques.

En France actuellement, du fait de leur caractere récent et chronophage, les séquences
IRM dédiées a I'étude du labyrinthe membraneux ne sont souvent réalisées qu’au sein de

structures universitaires ou spécialisées.

Ce travail de thése pédagogique a pour vocation principale d’amener ces innovations vers
une sphére radiologique plus générale, et d’envisager la pratique des protocoles IRM
dédiée a I'étude du labyrinthe au-dela des structures universitaires.

Ces innovations techniques ouvrent la perspective d’une meilleure connaissance des
pathologies et d’'une amélioration de la prise en charge des nombreux patients atteints de

troubles vestibulo-cochléaires chroniques.

De nouveaux développements rapides sont a prévoir ou sont déja en cours de réalisation.
L’élargissement de ces séquences aux IRM 1,5T, les promesses de I'lA et la réduction du
temps d’acquisition, permettent d’envisager une demande accrue de nos correspondants
quant a ces modalités d’imagerie. A travers la lecture de ce travail, nous espérons fournir

a la communauté radiologique les moyens d’une réponse adaptée et pertinente.
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Annexe :

TOTAL DES 126 PROTOCOLES HYDROPS REALISES AU CHU DE CAEN

Hydrops 49

Névrite 2

Malformations 3

Labyrinthite 5 |.

Minor 1

Fistule
périlymphatique 1

iAutre 25]

\ Autre3

|
Atélectasie vestibulaire 4 |/ \ [

[ . ‘ \J | n visibl
Examens normaux 58 | Saccules non visibles 6 ’

Annexe 1 : Relevé d’activité des protocoles HYDROPS réalisés au CHU de CAEN sur la période 09/2021 — 03/2024, avec le diagnostic

principal retenu concernant I'analyse du labyrinthe membraneux pour chaque examen.
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liquidiens endolabyrinthiques en réalisant la distinction entre endolymphe et périlymphe, par le biais des
séquences 3D FLAIR et IR tardives injectées.

Jusqu’ici réservées aux centres spécialisés, la diffusion de ces séquences au sein de structures
radiologiques plus généralistes devient possible.

A travers ce travail de thése pédagogique, issu d’'une revue de la littérature et de notre propre retour
d’expérience au sein du CHU de Caen, nous avons voulu fournir les outils nécessaires aux radiologues et
spécialistes d’organe afin de maitriser cette nouvelle approche de I'étude labyrinthique.
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SUMMURY OF TITLE:

Recent developments made possible the study of endolabyrinthine structures and his fluid compartments,
distinguishing between endolymph and perilymph, using injected 3D FLAIR and late IR sequences.

Initially reserved to specialized hospitals, these sequences can now be used in a more generalist radiological
population.

Through this pedagogical work, based on the review of the literature and our own experience at Caen
University Hospital, we aim to provide radiologists and organ specialists with the tools they need to master
this new approach to labyrinthine studies.

KEY WORDS : Late 3D FLAIR, blood-labyrinthine barrier, cochlea, hydrops, MRI, membranous labyrinth,
Meniere disease, vestibule.



	UFR SANTÉ
	FACULTÉ de MÉDECINE
	THÈSE  POUR  L’OBTENTION
	Remerciements
	Liste des Abréviations
	Liste des tableaux et figures
	Sommaire
	Introduction
	Bibliographie
	Annexe :

	ANNEE DE SOUTENANCE : 2024
	TITRE DE LA THESE : IMAGERIE AVANCÉE DU LABYRINTHE
	THESIS TITLE: ADVANCED STUDY OF THE LABYRINTH

