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INTRODUCTION



La déhiscence du canal semi-circulaire supérieur ou antérieur se définit comme un défaut de sa
couverture osseuse sur le toit du rocher. Elle met en relation directe la dure-meére de la fosse
temporale avec les espaces périlymphatiques, créant ainsi une « troisieme fenétre », responsable

de troubles de I'hydraulique des liquides labyrinthiques (1).

La premiére description remonte a 1998 ou le chirurgien neuro-otologiste américain Lloyd
Minor de I’équipe de 1’Hopital Universitaire de John Hopkins a Baltimore avait publié une série
de 8 patients qui présentaient des signes vestibulaires provoqués par le son ou la pression sur le
conduit auditif externe (2). Dés lors, la communauté scientifique s’est intéressée a cette

pathologie rare et les publications se sont multipliées.

Le diagnostic du syndrome de Minor est difficile, car la symptomatologie est non spécifique et
variable selon la taille de la dehiscence et sa topographie (3). Les signes vestibulaires
comprennent des vertiges, des oscillopsies ou un nystagmus induit par les bruits intenses ou le
changement de pression, associées ou non a des signes auditifs, a savoir, une autophonie, une

hyperacousie, des acouphénes pulsatiles, et une surdité de transmission ou mixte(4).

La tomodensitométrie des rocher permet de mettre en évidence la dehiscence du canal semi-
circulaire supérieur, cependant il n’est pas rare de découvrir une telle anomalie anatomique
chez des patients asymptomatiques. L’exploration électrophysiologique par les potentiels

évoques vestibulaires myogéniques aide a poser le diagnostic (5).

La prise en charge est chirurgicale visant a exclure la «troisiéme fenétre ». Différentes
interventions chirurgicales sont proposées. Il est important de noter que la majorité des patients

ayant le syndrome de Minor décrits dans la littérature n’ont pas bénéficié de chirurgie(6).



MATERIELS ET METHODES



A- But du travail :

Le but du travail est de mettre en lumiére cette pathologie rare en décrivant les particularités
cliniques, paracliniques et thérapeutiques d’un cas clinique, et en discutant les données de la
littérature portant sur le diagnostic et la prise en charge.

B- Type et lieu de I’étude

Ce travail consiste dans un premier temps en une description d’un cas clinique de déhiscence
semi-circulaire supérieur bilatérale pris en charge au sein du service d’oto-rhino-laryngologie

et de chirurgie cervico-faciale de I’Hopital Militaire d’Instruction Mohammed V de Rabat.

Dans un deuxieme temps, une revue de littérature est associée a cette étude de cas, pour enrichir

la discussion du cas.
C- Recueil des données

Nous avons recueilli pour la patiente a partir du dossier médical les données concernant le sexe,
I’age, les antécédents personnels et familiaux, les signes fonctionnels, les ¢léments de 1I’examen

clinique, les résultats des examens paracliniques, la prise en charge proposée.
D- Revue de littérature :

Une recherche bibliographique a été effectuée sur les moteurs de recherche (PubMed, Google
Scholar, Sciencedirect et Scopus) en utilisant les mots clés suivants : déhiscence du canal semi-

circulaire supérieur, syndrome de Minor, phénomene de Tullio, troisiéme fenétre.



OBSERVATION CLINIQUE



A- ldentité :

Il s’agit de Mme AK, agée de 60 ans, mariée et mére de 3 enfants, originaire et habitante a

Casablanca, mutualiste
B- Motif de consultation :
Une hypoacousie bilatérale associée a des acouphenes
C- Antécédents :
La patiente ne présente aucun antécédents otologiques notables a savoir :
- Pas de passé otitique
- Pas de notion de traumatisme cranien

- Pas d’antécédents de chirurgie de 1’oreille
D- Histoire de la maladie.

La patiente rapporte une hypoacousie bilatérale depuis 07 ans évoluant progressivement,
associées a des acouphénes pulsatiles bilatéraux et une autophonie, sans hyperacousie ni
sensation de plénitude de I’oreille. La patiente n’a pas mentionné la présence de vertige ni de
trouble de 1’équilibre, ni des oscillopsies. Elle n'a pas également signalé une sensibilité aux sons
de forte intensité. L évolution est marquée par 1’aggravation de son hypoacousie avec une géne

sociale importante.
E- Examen clinique

A I’examen général, la patiente est en bon état général

L’examen otologique ne retrouve pas d’anomalie de ’oreille externe. L’otoscopie montre
bilatéralement un conduit auditif externe libre et un tympan. A I’acoumétrie au diapason S12Hz,

le test du Rinne est positif a droite et a gauche et le test de Weber est latéralisé a gauche.

Lors de I'examen vestibulaire, le test de Romberg est négatif. Le test de piétinement a I’aveugle
de Fukuda ne révele pas de déviation segmentaire. Les tests de 1’oculomotricité montrent une

poursuite souple sans anomalie de conjugaison des yeux. Il n’y a pas de nystagmus spontané



ou provoqué par le test de secouage de la téte (HST = Head Shaking Test). Le test d’Halmagyi
ne déclenche de saccade de rattrapage. La manceuvres de Dix et Hallpike et celle de Pagnin-
McClure (Roulis) ne déclenche pas de nystagmus positionnel. La pression du tragus n’a pas
provoqué un mouvement des globes oculaires, ce qui traduit ’absence de Hennebert. Les
manceuvres de Valsalva a narines pincées et a glotte fermée ne déclenchent pas de nystagmus.
Le phénomeéne Tullio n’a pas été retrouvé car aucun nystagmus n’a été induit en exercant un

son fort a I’aide de la sonde de I’impédancemétrie sur chaque oreille.
F- Examens paracliniques :
» L’audiométrie :

L'audiométrie tonale liminaire et vocale ont mis en évidence révélé une surdité de mixte

bilatérale sévere et une intelligibilité quasi nulle.
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» L’impédancemétrie :

Les courbes du tympanogramme sont normales de type A. Les réflexes stapédiens sont présents
sur les 2 cotés.
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» Les potentiels évoqués vestibulaires myogéniques cervicaux (cVEMP) :

L’étude des cVEMP , montre chez notre patiente sur le C6té gauche une onde présente
jusqu’au 70 dB ce qui est en faveur de la déhiscence du canal semi circulaire supérieur gauche.
Sur le c6té droit on note 1’absence de 1’onde au-dessous de 95DB qui peut étre due a la surdité
profonde droite.

s

Figure 5 : Les cVEMP retrouvent une réponse a gauche : onde présente jusqu’au 70 dB .
COté droit : onde absente au-dessous de 95DB
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» Vidéo Head Impulse Test

VHIT : a mis en évidence un gain pathologique a (0,67 au niveau CSC gauche) et un gain a
(0,65 gauche et 0,62 droit) des canaux latéraux homo et controlatéral.
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Figure 6 : VHIT HMIMV Rabat : gain pathologique au niveau du canal supérieur gauche et
des canaux latéraux homo et controlatéral
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» TDM DES ROCHERS_:

Le scanner des rochers a mis en évidence la déhiscence du canal semi-circulaire supérieur de

maniere bilatérale, prédominant largement du c6té gauche : la déhiscence est étendue sur

5,3mm a gauche contre 2,2 mm a droite.

Dehiscence du CSCS

Figure 7 : TDM du rocher gauche : reconstruction en plan Péschl montrant la déhiscence du
canal semi-circulaire supérieur étendue sur 5,3mm (Service ORL et CCF - HMIMV Rabat)

(1]
0,22 cm

Py

CSCS

Figure 8 : TDM du rocher droit : reconstruction en plan Péschl montrant la déhiscence du
canal semi-circulaire supérieur mesurant 2,2mm (Service ORL et CCF - HMIMV Rabat)

12



G- Conclusion :

Il s’agit d’une patiente de 60 ans, sans antécédents pathologiques notables, qui
présente une hypoacousie progressive bilatérale depuis 07 ans, associées a des
acoupheénes pulsatiles bilatéraux et une autophonie, sans signes vestibulaires, chez
qui les examens paracliniques sont en faveur d’un syndrome de Minor avec une

surdité mixte sévere a profonde.

H- Prise en charge :

La patiente avait bénéfici¢ d’un appareillage audio prothétique mais le bénéfice
était médiocre. Son cas a été presenté au staff du service et la deécision

d’implantation cochléaire du co6té ayant une meilleure anatomie a été prise.

L’intervention chirurgicale a ét€ réalisée sur le coté droit. Les suites post-
opératoires immédiates ne montrent pas de signes vestibulaires ni aggravation des

acouphenes.

6 semaines apres, une activation de I’implant est effectuée, suivie par des réglages

périodiques. La patiente bénéficiait paralléelement de séances d’orthophonie.

Sur le plan clinique a 3 mois et & 6 mois de son implantation, la patiente n’a pas
présenté de vertige. Elle bénéficie de son implant avec réhabilitation de la
communication. La patiente déclare étre satisfaite des résultats de I’implant

cochléaire.
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DISCUSSION ET REVUE DE LITTERATURE
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. RAPPELS ANATOMIQUES

L'oreille est un organe pair se logeant dans des cavités creusées dans 1’os temporal. Elle assure
2 fonctions sensorielles essentielles, 1’audition et 1’équilibre

Topographiquement, elle comprend 3 parties : 1’oreille externe, 1’oreille moyenne et 1’oreille
interne.

Dans notre contexte, il est primordial de rappeler 1I’anatomie de 1’os temporal avant de décrire

I’anatomie de I’oreille et plus spécifiquement du labyrinthe.

Canal semi-circulaire

Malleus Incus

Plan —
frontal

Méat Nerf vestibulo-
acoustique cochléaire (VIII) :
interne

Branche
vestibulaire

Branche
cochléaire

FACE
MEDIALE

Auricule —{

Vestibule

Cochlée

la fenétre
vestibulaire

Cartilage
élastique

Fenétre cochléaire Vers le nasopharynx
Cérumen (recouverte par la i
membrane tympanique

D Oreille externe :
x : secondaire)
Méat acoustique externe Tympan Trompe
auditive

. Oreille moyenne
D Oreille interne

Figure 9 : Coupe frontale a travers le coté droit du crane révélant les trois principales
régions de [’oreille (7)
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A- Anatomie de I’os temporal

L'os temporal participe a la constitution de la voGte cranienne, de la base du crane et de la face,

en s'articulant avec les os sphénoide, pariétal, occipital et zygomatique (8).

L'os temporal est constitué de quatre composants embryologiquement distincts : les parties

squameuse, mastoidienne, pétreuse et tympanique (9).

Fosse
mandibulaire

- oy
{ ,7 Partie )
squameuse -
Partie
squameuse

Proc. =
styloide

Partie =2

tympanigue %
Partie — Partie s
tympanique pétreuse - Partie
? pétreuse
a / b

Figure 10 : Schéma de [’os temporal gauche montrant ses principales parties.
a : Vue latérale gauche, b : Vue inférieur (10)

La partie squameuse ou écaille forme la paroi latérale de la fosse cranienne moyenne. C’est une
lame osseuse verticale soudée au bord antérieur et a la base de la partie pétreuse. Elle présente
2 faces, temporale et cérébrale, et 2 bords pariétal et sphénoidal (11). La face temporale est
marquée par le processus zygomatique, qui forme le toit osseux de la fosse glénoide. Le muscle
temporal s'insere sur la face temporale, tandis que le muscle masséter s'insére sur le processus
zygomatique. Une créte horizontale, connue sous le nom de Linea Temporalis, est formée le
long de I'insertion inférieure du muscle temporal. Cette ligne est en continuité avec le processus
zygomatique et elle est utilisée comme repére de surface pour estimer I'emplacement du
plancher de la fosse cérébrale moyenne, avec un décalage moyen d'environ 4,7 mm (12). La

face cérébrale est concave et irréguliere, présentant dans son quart antérieur le sillon de 1’artere

16



meéningée moyenne. Le bord pariétal est semi-circulaire et biseauté aux dépens de la table
interne, il s’articule avec 1’os pariétal, tandis que le bord sphénoidal s’articule avec la grande

aile du sphénoide (11).

La partie pétreuse de I'os temporal a la forme d'une pyramide dont la base est unie latéralement
a la mastoide, et lI'apex est orienté antéro-médial entre I’occipital et le sphénoide. La face
antérieure forme le bord postéro-médial du plancher de la fosse cranienne moyenne, et elle est
en continuité avec la face cérébrale de la partie squameuse. Elle répond au lobe temporal et

présente a décrire des éléments anatomiques importants :

- L’empreinte trigéminale sous forme d’une dépression située pres de I’apex

ou se loge le ganglion trigéminal.

- Les hiatus et les sillons des nerfs grand et petit pétreux superficiels, paralleles
a la ligne de suture sphénoidale, juste en arriere du ganglion trigéminal,

paralléles a la ligne de suture sphénoidale(13).

- L’éminence arquée qui est une surélévation occupant le tiers postérieur,
formée par la proéminence du canal semi-circulaire supérieur et le sillon du

sinus pétreux supérieur (9).

- Le tegmen tympani constituant le toit de la caisse du tympan est situé

latéralement a I'eminence arquee.

La face postérieure de la partie pétreuse de I'os temporal est orientée dans le plan vertical qui
forme la limite osseuse antérieure de la fosse cranienne postérieure. Elle présente a décrire au
centre le pore acoustique interne, au fond duquel on peut voir la créte falciforme (horizontale),
et une créte verticale nommée Bill’s bar, permettant de déterminer les orifices que traversent le
nerf facial V11 et les branches du nerf cochléovestibulaire V111 et les foramina des nerfs craniens
VIl et VIII. La fossa subarcuata est une fente située au-dessus du pore acoustique interne. En

arriére de ce dernier, est située 1’ouverture de 1’aqueduc du vestibule(14).

La face inférieure est irreguliere et présente a sa partie moyenne la fosse jugulaire, qui loge le
bulbe supérieur de la veine jugulaire interne. Sur son bord médial s’ouvre I’aqueduc de la

cochlée. Latéralement a la fosse jugulaire, se situe le processus styloide qui donne insertion aux
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ligaments stylo-mandibulaire et stylo-hyoidien ainsi qu’aux muscles stylo-pharyngien, stylo-
hyoidien et stylo-glosse. Le foramen stylo-mastoidien est situé en arriere du processus styloide
et constitue 1’ouverture du canal du nerf facial. En avant de la fosse jugulaire, siégent le foramen
carotidien traversé par I’artére carotide interne, et la fossette pétreuse située sur la créte séparant
le foramen carotidien et la fosse jugulaire et contient le ganglion tympanique du nerf

glossopharyngien(15).

Dans I'abord translabyrinthique du conduit auditif interne (IAC), I'aqueduc de la cochlée est un
repere chirurgical important car il constitue la limite inférieure de la dissection afin de protéger

les nerfs mixtes (16).

La partie mastoidienne est une structure formée par I'expansion des cellules aériferes dont la
plus volumineuse est nommée I’antre. Elle constitue la base du rocher, en situation postéro-
externe (17). La traction constante exercée par le sternocléidomastoidien (SCM) et le ventre
postérieur des muscles digastriques allonge la mastoide vers le bas pour former la pointe
mastoidienne ou processus mastoidien. Le cortex mastoide est perforé par plusieurs petits
vaisseaux émissaires qui s'écoulent de la cellule aérienne centrale, ou antre, et forment une zone
cribriforme déprimée a la jonction antérieure du processus mastoide avec I'os tympanique. Le
foramen d'une seule veine émissaire est évident prés de la limite postérieure du cortex
mastoidien externe, et il communique avec le sillon du sinus sigmoide, qui est évident sur la

face meédiale postérieure de I'os temporal.(18)

La partie tympanique de I'os temporal ou I’os tympanal a une forme de cylindre étendu du
dedans vers le dehors, ouvert vers le haut, constituant une grande partie du conduit auditif
externe osseux. La paroi antérieure, haute, entre en contact avec les parties squameuse et
pétreuse. La paroi postérieure est plus courte, trés proche de 1’écaille verticale rétroméatique.
L’ensemble, fermé en dedans par la membrane tympanique, est en contact avec 1’extérieur par
la structure fibrocartilagineuse méatique externe. L’os tympanal est fait de tissu osseux compact

gi ne se pneumatise pas (19).
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Tubercule
articulaire

Fosse *
mandibulaire

Sillon du sinus
3 sigmaide

Figure 11 : Anatomie de l’os temporal. a : Vue latérale gauche, b : Vue inférieure, ¢ : vue
médiale gauche (10)
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B- Oreille externe :

L’oreille externe est composée de deux parties : le pavillon ou 1’auricule et le conduit auditif

externe appelé également le méat acoustique externe
a. Le pavillon de I’oreille ou auricule
C’est une structure fibro-cartilagineuse fixe et rigide qui est délimitée :
- En avant par I’articulation temporo-mandibulaire et la région parotidienne.
- En arriére par la région mastoidienne,

- En haut par la région temporale.

Auricule droit (pavillon)

Fosse triangulaire Branche de I’hélix

Hélix Méat acoustique externe

Fosse scaphoide

Branches de I"anthélix

Tubercule auriculaire
(de Darwin)

Anthélix Tragus

Incisure

Conque de l'auricule intertragique

. Antitragus
Lobule de "auricule &

Figure 12 : Constitution de [’oreille externe (20)
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Sa configuration externe est complexe faite de saillies et de fossettes multiples, il s’agit de :
- L’hélix et I’anthélix qui délimitent ensemble La gouttiere scaphoide

- Laconque : c’est la partie centrale de 1’auricule. A sa partie profonde débute

le méat acoustique externe.
- Enavant de la conque le tragus.

- A Topposé du tragus et au-dessus du lobule, se localise 1’antitragus (11).

b. Le conduit auditif externe (CAE) :

Creusé dans 1'os temporal, il s’étend du pavillon au tympan.

Le CAE présente une structure cartilagineuse, il est recouvert d'une peau, tres fine au niveau de
la partie la plus profonde du conduit, plus sensible a la douleur. A I’entrée du conduit se trouve

des pilosités, des glandes sébacées et des glandes apocrines cérumineuses (21).
C- Oreille moyenne :

L’oreille moyenne est un espace creusé¢ dans 1’os temporal, rempli d’air, tapissé par une
membrane muqueuse, entre la membrane tympanique latéralement et la paroi de I’ oreille interne

médialement. On lui décrit deux parties (21)

- La cavité tympanique (ou caisse tympanique), immédiatement adjacente a la

membrane tympanique
- Le récessus épi-tympanique, dans sa partie superieure

L’oreille moyenne communique avec la région mastoidienne en arriére, et avec le nasopharynx
en avant (par la trompe auditive). Sa fonction est la transmission des vibrations de la membrane
tympanique a travers la cavité de I’oreille moyenne jusqu’a I’oreille interne. Cela est réalisé par
la mobilisation de trois petits os solidaires mais mobiles les uns par rapport aux autres, placés

entre la membrane tympanique et 1’oreille interne. Ces os sont :
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- Le marteau (Malleus) est I’osselet le plus latéral, dont le manche est uni a la
face interne de la membrane tympanique. La téte du marteau est articulée au

corps de I’enclume
- L'enclume (Incus) en position centrale, articulé au marteau et a I'étrier.

- L'étrier (Stapes) le plus petit et le plus 1éger des os du squelette. Il s’articule
avec I'enclume (ou incus) et la fenétre ovale du vestibule.

Récessus épitympanique

Fenétre du vestibule
Méat acoustique Malleus (fenétre ovale)
externe

Incus Stapes Oreille interne

Membrane tympanique Trompe auditive

Figure 13 : Schéma montrant les éléments de [’oreille moyenne (21)



D- Oreille interne

L’oreille interne (OI), ou labyrinthe, est située au sein de la pyramide pétreuse de I’os temporal.
Elle comporte un ensemble de cavités osseuses, ou labyrinthe osseux, contenant des structures
tubulaires formant le labyrinthe membraneux. Au sein de ce dernier se trouvent I’organe
sensoriel cochléaire destiné a I’audition et les capteurs sensitifs vestibulaires spécialises dans
la détection des accélérations angulaires et linéaires de la téte. Le labyrinthe membraneux est
rempli d’endolymphe alors que la périlymphe remplit ’espace compris entre le labyrinthe
membraneux et le labyrinthe osseux. Il n’y a pas de communication entre les compartiments

endolymphatique et périlymphatique.
1. Le labyrinthe osseux

Il dérive de la couche périostique interne de la capsule otique. C’est une coquille d’os dur et

compact, formant :
- Le vestibule, et les canaux semi-circulaires (CSCs) ,

- Lacochlée ou le limagon.
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Deux canaux issus du labyrinthe osseux rejoignent les enveloppes cérébrales : les espaces sous-

arachnoidiens pour I’aqueduc de la cochlée et la dure-mére pour ’aqueduc du vestibule(14).

Légende
[ Labyrinthe

membraneux

[777] Labyrinthe osseux

Canal semi-circulaire

Crétes dans les ampoules
Macula
Sac endolymphatique

— Cochlée

s Rampe vestibulaire
Périlymphe.

Labyrinthe osseux —(-// ;

Endolymphe:

Labyrinthe membraneuxM- :

<

Canal cochléaire

Rampe Organe
tympanique  spiralé

Figure 14 : ['oreille interne et ses différents constituants (22)

a. Le vestibule :

C’est la cavité centrale du labyrinthe osseux placée entre 1’oreille moyenne et le fond du méat
acoustique interne (MAI). De forme ovoide, aplatie transversalement. Le vestibule répond a la
moitié postérieure du fond du MAI (14).

b. Les canaux semi-circulaires :

Il y a trois canaux semi-circulaires (CSCs) dans chaque oreille interne : le CSC latéral (ou

externe ou horizontal), supérieur (ou antérieur) et postérieur.

Ils occupent la partie postéro-supérieure du labyrinthe. Chacun est formé par les deux tiers d’un

anneau creux dont la lumiére est d’environ 0,5 mm.
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A P’extrémité de chaque canal se trouve une dilatation : I’ampoule qui s’ouvre directement dans

le vestibule. L’ampoule contient 1’épithélium sensitif vestibulaire (23).

Pour les canaux latéral et supérieur, les ampoules sont situées a leur extrémité antérieure. Au

contraire, I’ampoule du canal postérieur est située a I’extrémité postérieure du canal.

Les extrémités non ampullaires des canaux supérieur et postérieur se réunissent pour former la

Crus commune.

L’orientation des canaux semi-circulaires se fait dans 3 plans orthogonaux, de facon a ce que

chaque canal fait approximativement un angle droit avec les 2 autres (14).

- Le CSC supérieur mesure 16mm de longueur, et il est implanté verticalement sur
le vestibule dans un plan perpendiculaire a 1’axe du rocher, la convexité de ce

canal s’oriente selon un axe faisant 60° avec ’axe du MAI;

- Le CSC postérieur, est le plus long des canaux mesurant 20mmde longueur, et
aussi le plus profond, son plan est vertical et presque paralléle au grand axe du

rocher.

- un CSC latéral, c’est le plus court 15mm son plan est horizontal, convexe en

arriére et en dehors (24) .

Canal Canal
antérieur antérieur
gauche droit (CA)
(CA) - o

Figure 15 : Orientation des canaux semi circulaires dans [’espace (25)

25




c. Lacochlee ou le limacon :

La cochlée osseuse est située juste en avant du vestibule. Il se présente comme un conduit qui
se tourne sur lui-méme en une spirale décroissante de deux spires et demie et se terminant en

un cul de sac central supérieur. Elle est formée de :

- Un noyaux central conique avec un sommet en forme de tronc, une hauteur de 3 mm, en partie

creusé : la columelle ou le modiolus.

- Un canal osseux, de 30 mm de longueur, enroulé en spires de rayon décroissant autour du

modiolus.

- La lame spirale : Est une lamelle osseuse qui traverse le canal osseux : Un bord de cette lamelle
est libre et I’autre bord parcourt le tube osseux sur sa partie columellaire. Elle se termine au

centre du tube cochléaire et permet I'insertion de la membrane basilaire qui acheve la séparation.
c. Le labyrinthe membraneux :

Le labyrinthe membraneux est un systeme continu de conduits et de sacs contenu dans le
labyrinthe osseux. Il est rempli d’endolymphe et séparé du périoste qui recouvre les parois du

labyrinthe osseux par la périlymphe.

Formé de deux sacs (’utricule et le saccule) et de quatre conduits (les trois conduits
semicirculaires et le conduit cochléaire), le labyrinthe membraneux participe aux fonctions de

I’équilibration et de I’audition.
L’organisation générale des differentes parties du labyrinthe membraneux les place comme suit:

e Les trois conduits semicirculaires sont contenus dans les trois canaux semicirculaires

du labyrinthe osseux, en arriére,
e Lesaccule et ’utricule sont en position centrale dans le vestibule du labyrinthe osseux.

e Le conduit cochléaire est dans le labyrinthe osseux de la cochlée, en avant.
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Canal et conduit semicirculaires latéraux ——

Canal et conduit semicirculaires postérieurs

Stapes au contact de la fenétre
du vestibule (fenétre ovale)

Conduit utriculosacculaire

Fenétre de la cochlée
(fenétre ronde)

Ouverture
du canalicule cochléaire

Canal et conduit semicirculaires antérieurs
Sac et conduit endolymphatiques
Dure-mére

Saccule

Hélicotréma

Rampe vestibulaire
Conduit cochléaire
Rampe tympanique

Figure 16 : le labyrinthe membraneux (21)
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a. Les organes otolithiques :

Ils sont au nombre de deux, I’utricule et le saccule se présentent comme 2 vésicules a
I’intérieur du vestibule. Suivant leur disposition, 1’utricule et le saccule pergoivent les

accélérations de la téte respectivement dans le plan horizontal et dans le plan vertical.

L’utricule est le plus grand des deux sacs. Il est ovale, allongé, de forme irréguliere et occupe

les parties postérieure et supérieure du vestibule.

Le saccule nettement plus petit, de forme sphérique, aplati transversalement, situé en bas, en

avant et en dedans de 1’utricule.

Ces organes otolithiques comprennent un épithélium neurosensoriel tres spécialisé appelé la
macule otolithique. Elle contient 2 types de cellules ciliées dont les cils sont solidement pris
dans une membrane geélatineuse épaisse, la membrane des statoconies ou otolithique, sur
laquelle reposent de petits cristaux microscopiques de carbonate de calcium appelés

« otolithes » ou « otoconies » (11).

Otolithes

Membrane gélatineuse qui
supporte les otolithes

Otolithes

Cellules ciliées

I image des otolithes au microscope
€léctronique

Fibres nerveuses

B3 structure de la macule utriculaire

Figure 17 : structure de la macule utriculaire et image microscopique des otolithes (26)
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b. Les conduits semi-circulaires

Ce sont trois tubes membraneux cylindriques qui parcourent les canaux osseux correspondants.
IIs occupent moins du tiers de leur diametre. Ces conduits semi-circulaires s’abouchent dans

I’utricule par 5 orifices sur sa partie postérieure.

L’ampoule située a DI’extrémité dilatée des canaux semi-circulaires, contient une créte
ampullaire dans laquelle se situent les cellules ciliées. Leurs cils sont noyés dans une substance
gélatineuse translucide appelée cupule. Cette derniére s’étend de la créte ampullaire jusqu’au
sommet de I’ampoule formant une barriére flexible que le liquide endolymphatique ne peut pas

franchir(27).

_.— Ampoule

Faisceau

|
O ce stéréociis

Cellule sensorielle
ciliée (cellule spécialisée: [ Créte
récepteur de I'équilibre) | ampullaire

Cellule de soutien

Nerf ampullaire

Figure 18 : structure de ['ampoule des canaux semi circulaire (25)
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c. Les cellules ciliées

L’épithélium des macules otolithiques et des crétes ampullaires se composent de cellules
sensorielles hautement spécialisées et de cellules de soutien. Les cellules sensorielles sont les
cellules ciliées. Chacune d’elles présente a son extrémité apicale un kinocil et plusieurs
stéréocils (entre 30 a 100) sous forme de microvillosités rangées par longueur décroissante a
partir du kinocil (27). Les cellules ciliées se distinguent par leur caractéristiques

morphologiques et fonctionnelles en 2 types (28):

Cellules de type | : appelées aussi cellules piriformes, avec un noyau au niveau basal.
Elles sont situées principalement au sommet des crétes ampullaires et au centre des

macules. Elles prennent contact avec la fibre nerveuse par un vaste calice.

Cellules de type 1l : de forme rectangulaire, avec un noyau plutét vers la lumiere. Elles
sont essentiellement localisées a la base des crétes et a la périphérie des macules. Les

connections synaptiques avec les fibres afférentes sont en petit bouton.

otolithique

Kinocil

Stéréocils

Cellules ciliées

Cellules de soutien

Fibre nerveuse afférente

Fibre nerveuse efférente

Type I1

Figure 19 : les cellules ciliées type I et type 11 (7)
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d. Le canal cochléaire :

C’est un tube long de 30 mm qui comporte deux segments :

Le premier est court et se termine en arriere par un cul-de-sac (coecum cochleare) logé au
niveau de la fossette cochléaire. Sa face inférieure isole le vestibule de la cavité sous-
vestibulaire. De sa face supérieure nait le ductus reuniens de Hensen qui fait communiquer

le canal cochléaire avec le saccule.

Le deuxieme segment continue le précédent en avant. Il est long et s’enroule dans le limagon
osseux en comblant I’espace compris entre le bord libre de la lame spirale et la partie
correspondante de la lame des contours. En coupe, il est prismatique et comporte trois faces

: supérieure, externe et inférieure

o Paroi supérieure ou vestibulaire :t encore appelée membrane de Reissner, elle sépare le

canal cochléaire de la rampe vestibulaire.

o Paroi externe : est formée par le ligament spiral. De haut en bas, la face interne du

ligament spiral est marquée par quatre reliefs :
= La créte ou s’insére la membrane de Reissner ;

= La strie vasculaire, seul épithélium vascularis¢ de I’organisme constitué
par un épaississement de la paroi latérale lié a la présence de nombreux

vaisseaux.
= Le bourrelet spiral soulevé par un canal veineux ;
= | a créte basilaire ou s’insére la membrane basilaire.

o Paroi inférieure : qui sépare le canal cochléaire de la rampe tympanique. Elle est
constituée par la membrane basilaire tendue entre la lame spirale osseuse et la créte
basilaire du ligament spiral. Ainsi, lamembrane basilaire, longue de 33 mm, parcourt toute
la cochlée en augmentant progressivement de largeur depuis la base jusqu’a I’apex. Sur la
membrane basilaire se pose 1’organe de Corti, qui est I’organe récepteur de I’ouie. Celui-

ci comprend des cellules de soutien et des cellules sensorielles ciliées, qui constituent les
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récepteurs des sensations auditives. Les cellules sensorielles ciliées se divisent en deux
groupes : les cellules sensorielles ciliées internes, disposées en un seul rang, et les cellules
sensorielles ciliées externes, disposées en trois rangs. L’extrémité apicale de chaque
cellule sensorielle ciliée possede de 30 a 100 stéréocils, qui s’étendent jusqu’a
I’endolymphe du conduit cochléaire. A leur extrémité basale, ces cellules font synapse
avec des neurones sensitifs et moteurs de la branche cochléaire du nerf vestibulocochléaire
(VII). La membrana tectoria du conduit cochléaire est une membrane gélatineuse flexible

qui recouvre les cellules sensorielles ciliée.

WY // "N Paroi cochléaire

Rampe vesﬁbula‘ S
Conduit cochléaire

Rampe tympanique
Ganglion spiral du
nerf cochléaire

Nerf cochléaire (NC VIII)

vestvbula;re

Membrana tectoria

Modiolus de
la cochlée

A. Coupe de la cochlée

(NC VIll)  Ganglion spiral

Organe spiral
du nerf cochléaire

/ B. Agrandissement de la cochlée

Lame basilaire
Cellule sensorielle

st ciliée externe

ciliée interne
Nerf cochléaire (NC VIII) Rampe tympanique

C. Organe spiral

Figure 20 : Anatomie du canal cochléaire (29)
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e. Le canal et le sac endolymphatique :

Le canal endolymphatique nait de la réunion d’un canalicule utriculaire et d’un canalicule
sacculaire. Il posséde une dilatation appelée sinus puis se rétrécit pour emprunter 1’aqueduc

vestibulaire. Il se termine en un sac endolymphatique d’une longueur de 8 a 10 mm.

Le sac endolymphatique a un rdle dans la régulation du volume et de la pression de

I’endolymphe, ainsi que dans la défense immunitaire de 1’oreille interne (24).

Canaux '
semi-circulaires ~

Canal

Endolymphe cochléaire

Périlymphe

Utricule Saccule
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Il. RAPPELS PHYSIOLOGIQUES:

A- Physiologie vestibulaire :

Le vestibule assure la fonction d’équilibration qui est une fonction sensorimotrice plurimodale
complexe, permettant de traiter instantanément de nombreuses informations provenant a la fois
de I’environnement et du sujet lui-méme, de fagon a ce que ce dernier adapte en permanence la
position et les mouvements de son corps pour répondre aux besoins de sa posture, de son
équilibration et de son orientation (28). C’est une fonction adaptable, modulable, susceptible

d’acquisitions nouvelles et capable de compenser ses déficits (30).

Les différentes informations nécessaires au maintien de 1’équilibre en réponse a des ¢léments
qui le perturbent sont obtenues grace a différents capteurs périphériques, qui correspondent a

trois afférences neurosensorielles : vestibulaires, visuelles, somesthésiques.

Ces informations arrivent au tronc cérébral, ou elles sont prétraitées puis harmonisées avant
d’¢étre adressées aux centres supérieurs. Les centres prennent ainsi connaissance des conditions
périphériques et adressent en fonction des ordres aux effecteurs, locomoteurs et oculaires

principalement, afin que regard, posture et équilibration soient assurés (31).
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B- Les afférences sensorielles :

a. Les afférences vestibulaires

L’appareil vestibulaire comporte 5 capteurs qui détecte le mouvement de la téte dans les

différents plans :

- Les organes otolithiques comprenant [ utricule et le saccule sont des accélérometres
linéaires. La macule utriculaire est horizontale et les cils sont orientés verticalement,
elle va donc réagir aux accélérations dans le plan horizontal, comme un démarrage
brutal en voiture. La macule sacculaire est verticale et les cils orientés horizontalement,

elle réagira donc aux mouvements verticaux, tel un démarrage d’ascenseur.

Direction de la
/dépolarisation

1

Macule sacculaire

Figure 21 : Représentation du sens de stimulation des macules utriculaire et sacculaire (32)

Lors d’une accélération vers 1’avant, par exemple, la membrane otolitique se déplace par inertie
vers 1’arriere et provoque une inclinaison des cils vers 1’arriére également, ce qui génére le

message nerveux.
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Concernant I’équilibre statique, elles renseignent également sur la position de la téte par rapport
au vecteur gravitaire, ¢’est sa fonction d’inclinométre(33). Lorsque la téte est inclinée par
rapport a la gravité, les otolithes ne sont plus orientés perpendiculairement a la gravité, et

subissent une force gravitationnelle qui entraine leur déplacement.

Force gravitationelle

Otoconies

Membrane Cellule ciliée

otolithique

Téte droite Téte penchée vers I'avant

Figure 22 : Position d’'une macule lorsque la téte est droite (a gauche) et lorsqu’elle est
penchée vers ['avant (a droite) (7)
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- Les canaux semi-circulaires, au nombre de 3, les canaux semi-circulaires antérieur,
postérieur, latéral, orientés perpendiculairement chacun dans un plan de I’espace, sont

des accéléromeétres angulaires affectés aux mouvements rotatoires de la téte.

Leur fonctionnement est baseé sur le principe de I’inertie. Lorsqu’un individu tourne la téte vers

la droite, le canal latéral droit est activé et le canal gauche est inhibé.

Dans le canal latéral droit, par inertie toujours, le liquide endolymphatique se déplace vers la
gauche ainsi que la cupule. Les cils sont déviés vers le kinocil ce qui entraine une dépolarisation
cellulaire et une mécano-transduction. La fréquence de cette décharge est proportionnelle a
I’accélération produite jusqu’a atteindre un certain niveau de saturation. A vitesse constante, On
retourne au potentiel de repos de la cellule. A I’inverse, lors de la décélération, les cils sont
déviés dans le sens inverse de la polarisation cellulaire, provoquant une hyperpolarisation et

une inhibition de la cellule(34).

Dans le canal latéral gauche : les cils sont déviés dans le sens inverse de la polarisation

cellulaire, les cellules ciliées sont hyperpolarisées et inhibées(34).

direction, la cupule
! “_\;,"- ! la diraction opposée

; L Lorsque la téte effectue \ R
Nerf ampullaire ‘ une rotation dans une
se déplace dans
I'endolymphe
et se replie dans
‘ - au mouvement
oA

Téte immobile Téte en rotation

Figure 23 : Fonctionnement de la créte ampullaire(29)
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b. Les afférences visuelles :

L’ceil est donc une piece maitresse au cceur du systeme de 1’équilibration et ce, pour deux

raisons :

- Il estau travers de la rétine « capteur de I’environnement » du fait du caractere sensoriel
de la vision. La on distingue, d’une part, la vision centrale ou fovéale qui est fine et
permet d’identifier les objets mais n’analyse que les images fixes ou stabilisées. Et
d’autre part, la vision périphérique traitant « 1’ambiance visuelle ». Elle permet a un
individu de s’orienter dans 1’espace, en lui transmettant des informations sur la structure

de I’environnement(31).

- Du fait de sa complexe musculature extrinséque qui le dote d’une extréme
mobilité tant en précision qu’en vitesse, il est aussi un effecteur original et

hypersensible du systéme de 1’équilibration (35)
c. Les capteurs somesthésiques :

Ces récepteurs participent a la perception du mouvement. On distingue :

- Les récepteurs proprioceptifs situés dans les muscles striés, les tendons et les
articulations, qui permettent au corps humain de connaitre sa position dans 1’espace et

signalent des modifications de la géométrie corporelle

- Les récepteurs extéroceptifs qui comprennent les mécanorécepteurs situés dans la peau

qui sont sensibles a la pression, aux vibrations, a la chaleur et la douleur.

- Les récepteurs intéroceptifs réagissant aux stimuli internes. On les retrouve au niveau
des vaisseaux et des visceres. Ils renseignent sur I’état des visceres et sur les variations

physicochimiques : pression sanguine, glycémie.

Ils jouent donc un role trés important dans la posture et 1’équilibration, d’ou certains troubles
d’équilibre d’origine traumatique, en particulier cervico-rachidiens, qui impliquent a 1’évidence

ces propriocepteurs
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d. Le systeme effecteur :

Le maintien de I’équilibre va se faire par un ensemble de réflexes permettant la stabilisation du

regard et de la posture lors du mouvement.

— le réflexe vestibulo-oculaire (RVO) qui permet de stabiliser le regard au cours des
mouvements de la téte en générant un mouvement de 1’ceil en sens inverse ; en effet, une image
de la scéne visuelle doit rester stable sur la rétine pendant au moins 300 millisecondes pour étre

correctement analysée,

— le réflexe vestibulospinal qui aide a maintenir la position érigée pendant la station debout et

a piloter I’équilibre au cours de la marche,

— le réflexe vestibulovagal qui adapte les fonctions végétatives aux changements de position

Rotation de la téte vers la ganche

m

Sens des mouvements des yeux
—"_'_'_‘—\-\.\ ’—’—'_‘—*-“

Muscle droit latéral I&il}sg:les droits Muscle droit latéral
médianx

Noyau oculomoteur
(III) gauche

Faisceau longitudial
meédial droit

Noyau abducens ‘ ' ‘
(VI) gauche !

= : -
Noyau vestibulaire ) ; j

gauche

Rotation

Canal semicirculaire
latéral gaunche

Figure 24 : Réflexe vestibulo-oculaire (32)
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e. Intégration multisensorielle de I’équilibre

Les informations d’origine otolithique et canalaire se rassemblent et arrivent avec les

informations visuelles et somesthésiques au niveau tronc cérébral, ou elles sont confondues

(31).

Le cervelet joue un role de chef d’orchestre pour le maintien de la posture statique et
dynamique en recevant des informations de multiples afférences sensorielles. Il
intervient donc aussi en modulant 1’activité de tel ou tel systéme sensoriel. Ainsi, au
niveau vestibulaire, le flocculus peut moduler le réflexe vestibulo-oculaire alors que le

nodulus et I’uvula modulent les connexions vestibulospinales(36).

Au niveau du thalamus, les afférences vestibulaires se mélangent aux afférences
proprioceptives. Une partie de ces afférences sont utilisées par les noyaux gris centraux
dans la régulation extrapyramidale du mouvement et I’adaptation des taches

automatiques. Une autre partie est envoyée au cortex vestibulaire.

Au niveau cortical, les aires vestibulaires sont des aires d’intégration plurimodale. Elles
assurent la convergence d’informations vestibulaires, visuelles (optocinétiques) et

somesthésiques liées au sens du mouvement(37).
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C- Physiologie de I’audition :

Les ondes sonores sont recueillies par I’auricule de ’oreille externe, pénetrent dans le conduit
auditif externe et font vibrer la membrane du tympan. La vibration entraine un mouvement des
osselets de I’ouie, soit le malléus, I’incus et le stapes. Les ondes sonores sont ensuite amplifées,
permettant ainsi, méme aux sons les plus faibles, de provoquer une vibration. Ensuite, la base
du stapés (la platine de I’étrier) effectue un mouvement de piston dans la fenétre ovale
(vestibulaire), ce qui assure la transmission des ondes sonores dans 1’oreille interne sous forme

d’ondes de pression.
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Ces ondes de pression générées dans la fenétre vestibulaire se transmettent a la périlymphe de
la rampe vestibulaire. Les mouvements de la périlymphe déforment le conduit cochléaire, car
ils font osciller certaines régions bien précises de la lame basilaire selon leur fréquence. Les
stéréocils des cellules sensorielles ciliées de 1’organe spiral se déforment, car ils sont ancrés
dans la membrana tectoria. Cela génére des influx nerveux qui sont véhiculés par le nerf
cochléaire, branche de ramification du nerf vestibulocochléaire (8™ paire cranienne), qui est
relié aux cellules sensorielles ciliées. Les axones sensitifs du nerf cochléaire traversent le
ganglion spiral de la cochlée et se prolongent jusqu’aux noyaux cochléaires du bulbe rachidien.
Ils sont les neurones de premier ordre de cette voie sensitive. Ces neurones sensoriels font alors
synapse avec les neurones de deuxiéme ordre contenus dans les noyaux cochléaires. Les axones

de ces derniers empruntent I’une des deux voies suivantes :

1) les axones de certains neurones de deuxiéme ordre se prolongent directement

jusqu’aux colliculus inférieurs du mésencéphale ;

2) d’autres se prolongent vers le noyau olivaire supérieur situé dans le pons ou ils font
synapse avec d’autres neurones sensitifs avant de se prolonger par la voie du lemnisque latéral

vers les colliculus inférieurs (centre auditif réflexe du mésencéphale).

Les influx nerveux qui parviennent aux noyaux olivaires supérieurs interviennent a la fois dans
la localisation du son et dans ’activité réflexe en réaction aux sons de forte intensité, ce qui
permet d’acheminer des influx nerveux vers les muscles stapédien et tenseur du tympan. Ces

derniers se contractent pour atténuer I’intensité de la vibration des osselets.

Les influx nerveux sont transmis d’un colliculus inférieur @ un noyau du corps géniculé médial
du thalamus en vue d’un traitement et d’un filtrage initial des donnees sensorielles auditives.
Les axones des neurones de troisiéme ordre du thalamus se prolongent vers 1’aire auditive
primaire du lobe temporal ou se produit la détection sonore. Les influx nerveux sont pergus
consciemment sous forme de sons. Il convient de noter que certaines neurofibres de la voie
auditive ne se croisent pas. Cela fait en sorte que les aires auditives de chaque hémisphére
cérébral recoivent des influx en provenance des deux oreilles, ce qui permet de percevoir les

sons en stéréophonie
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I1l.  DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES

Du fait que le syndrome de Minor soit une pathologie relativement récente, l'incidence et la
prévalence exactes ne sont pas connues. Une étude cadavérique sur 1000 os temporaux a
démontré une prévalence de 0,5 % de déhiscence compléte du canal semi-circulaire supérieur
dans la fosse moyenne ou le sinus pétreux supérieur, et passe a 1,4% lorsqu’on considére
déhiscent lorsque 1’épaisseur osseuse de 0,1 mm ou moins (38). Les séries dans lesquelles la
TDM de haute résolution a été utilisé ont estimé une incidence de DCSS de 3 % a 10 % chez
les adultes et les enfants (39,40), ce qui peut étre une surestimation étant donné que méme les
coupes scannograhiques sont plus épaisses que I'épaisseur de certains planchers de fosses

craniennes moyennes.(4)

Malgré ces chiffres, le syndrome de Minor symptomatique reste relativement rare. Cette
disparité entre la prévalence plus élevée identifiée dans les études sur I'os temporal par rapport
a la présentation clinique peu commune indique probablement que seul un certain nombre de
patients atteints de déhiscence du canal semi-circulaire supérieur anatomique, présente

réellement des symptémes et que les symptomes peuvent varier d'un patient a l'autre (1).

La déhiscence du canal semi-circulaire supérieur d'un coOté est également associée a un
amincissement ou a une déhiscence controlatérale dans un tiers a la moitié des cas sur les études

cadavériques et radiologiques (41,42).

La moyenne d’age des patients est de 50 ans et il n’y a pas de prédominance de sexe (43).
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IV. ETIOPATHOGENIE :

L'etiologie de la déhiscence du canal semi-circulaire supérieur est inconnue, et elle ne semble
pas s'agir d'un déplacement céphalique du labyrinthe au cours du développement (44) .

Actuellement, il existe deux théories principales : congénitale et acquise.

L’hypothése congénitale est avancée en se basant sur les résultats d'une vaste étude sur I'os
temporal réalisée par 1’équipe de I’Hopital de Johns Hopkins a laquelle appartient Professeur
Minor. Il s’agit d’une étude microscopique a été réalisée sur 1000 os temporaux de 596 sujets
(38). Les spécimens ont été sectionnés verticalement dans le plan du canal semi-circulaire
supérieur, et des mesures de I'épaisseur minimale de I'os couvrant le canal semi-circulaire
supérieur ont été faites dans un sous-ensemble de 108 spécimens choisis au hasard. D'apres
cette étude, les os temporaux qui présentaient un amincissement ou une déhiscence sur le canal
semi-circulaire supérieur ne présentaient aucun signe de remodelage osseux, sauf dans de rares
cas (comme le cas d’un patient atteint d'un méningiome) (45). Ce constat a été retrouvé par une
autre equipe dans une analyse histopathologique chez un patient qui avait un syndrome de
déhiscence du canal semi-circulaire symptomatique confirmé au cours de sa vie (46). Il est
important de noter que I'os de la capsule otique difféere du reste du squelette par son faible
renouvellement osseux, et son développement se fait sur plusieurs années apres la naissance
(45).

De plus, il existe une prévalence élevée des déhiscences du canal semi-circulaire supérieur chez
les nourrissons, découvertes radiologiquement, bien qu’elles disparaissent généralement au
cours de la premiere décennie de la vie avec le développement osseux postnatal final (47,48).
Certains patients ayant une déhiscence du canal semi-circulaire supérieur, ont un os mince dans
toute la partie latérale de la base du créne, avec de multiples défauts de tegmen tympani et
développent des déhiscences bilatéralement, ce qui peut étayer davantage la théorie congénitale
(49). En effet, 25% des patients ont une atteinte bilatérale (38). Il y a eu des rapports d'une
prévalence élevée de déhiscence du canal semi-circulaire supérieur chez les patients présentant
un syndrome d'Usher dans sa variante type 1D avec la mutation CHD23 (50), ainsi que des
formes familiales, ce qui suggére qu'il peut y avoir une prédisposition génétique dont les génes

n'ont pas été identifiés (51). Bien que toutes les déhiscences ne soient pas symptomatiques, une
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hypothése a été émise stipulant que la déhiscence et ou I’amincissement de la couverture
osseuse prédispose un patient a développer un syndrome de Minor a cause d'un deuxiéme
événement plus tard dans la vie. Par exemple, un traumatisme cranien pourrait entraver

I'étanchéité crée par la dure-meére sur I'endoste ou sur le labyrinthe membraneux, entrainant

ainsi une déhiscence symptomatique (5,45).

Figure 25 : Sections verticales dans le plan du canal semi-circulaire supérieur chez 4
spécimens droits, montrant les différents degrés d’ossification du canal (38)

A : coque pneumatisée augmente la distance entre le CSC supérieur et le plancher de la fosse cranienne
moyenne (4,3mm)

B : L’os immédiatement sur le canal n’est pneumatisé mais reste épais en regard du plancher de la fosse
cranienne moyenne (fléche noire : 1,38mm) et du sinus pétreux supérieur (fleche blanche : 1,11mm)

C : Os mince couvre le canal en regard de la fosse cranienne moyenne (fleche noire : 0,12 mm) mais
épais en regard du sinus pétreux supérieur (fleche blanche : 1,56mm)

D : Os trés mince couvrant le canal (fleche et encadré noirs :0,02mm)

mf = fosse cranienne moyenne, sps = sinus pétreux supérieur
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La théorie acquise du syndrome de déhiscence du canal semi-circulaire supérieur propose
qu'une augmentation de I'hypertension intracranienne et des pulsations répétées pourraient
éroder et dégrader I'os recouvrant le canal au fil des années. Il convient de noter, cependant,
qu’aucune association claire entre I'hypertension intracranienne et le syndrome de déhiscence
du canal semi-circulaire supérieur n'a pas été établie (42,52). De plus, il n'y a pas de tendance
a l'obésité chez les patients qui ont subi une réparation chirurgicale de la déhiscence du canal
semi-circulaire supérieur (42). A I'appui de la théorie acquise, l'observation sur la TDM d'un
amincissement croissant de I'os sur le canal semi-circulaire supérieur avec I'age avanceé (53) et
quelques cas dans lesquels une progression radiographique a été observée (54). Les causes de
la déhiscence acquise comprennent également : les néoplasmes tels que le méningiome, les
malformations vasculaires, I'ostéomyeélite chronique, la dysplasie fibreuse et traumatisme

crénien avec fracture de 1’0s temporal (6,45,55).
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V. PHYSIOPATHOLOGIE

Dans l'oreille interne, il y a deux fenétres membraneuses normales : la fenétre ovale et la fenétre
ronde. L'énergie vibratoire (ondes sonores) transmise par le systéme tympano-ossiculaire arrive
a la fenétre ovale via les mouvements de va-et-vient de la base du stapes plaquée contre elle.
La fenétre ovale transmet alors les vibrations a la périlymphe de la rampe vestibulaire puis dans
la rampe tympanique puisque ces 2 rampes communiquent au niveau de 1’hélicotréma. Ce
liquide est incompressible en raison de la capsule otique qui I'entoure, créant un systeme
hydraulique fermé, par conséquent, la fenétre ronde sert a libérer 1’énergie vibratoire(56).
[Figure A]

Dans le syndrome de déhiscence du canal semi-circulaire supérieur, les symptémes semblent
étre produits par un phénoméne de "troisieme fenétre mobile", dont la présence fait que les
ondes vibratoires traversant la cochlée sont transmises accidentellement dans tout le labyrinthe
membraneux. Cela provoque l'activation du systeme vestibulaire, et donc le vertige est percu(5).
De plus, la pression intracranienne peut étre transmise par le canal supérieur déhiscent,
provoquant également la stimulation des capteurs neurosensoriels vestibulaires, jusqu'a ce que
la fenétre ronde libere cette pression (57). De maniere plus détaillée, la transmission de la
pression a travers I'oreille interne peut entrainer un renflement ou un bombement vers l'extérieur
(la fosse cranienne moyenne) du conduit membraneux supérieur a travers le défect osseux, ce
qui servirait de soupape de décharge de pression et, par conséquent, ce mouvement anormal du
I’endolymphe va créer un courant ampullofuge dans la cupule du canal semi-circulaire
supérieur percu par le cerveau comme un mouvement du corps, entrainant ainsi des symptémes
vestibulaires(58). Cette explication physiopathologique est corroborée par le vertige et le
nystagmus declenché par le bruit (phénomene de Tullio) et la pression appliquee sur le conduit
auditif externe (Signe de Hennebert)(59). La compliance accrue des compartiments liquidiens
de l'oreille interne contribue également a la surdité de transmission, par affaiblissement de
I’énergie sonore produite par les mouvements de la base de 1’étrier, entrainant une réduction de
la transmission du son & la cochlée. La troisiéme fenétre altére 1’inégalité normale d’impédance
entre la fenétre ovale et la fenétre ronde, qui va étre a I’origine d’une conduction 0Sseuse

exagéree percue par le patient comme autophonie et hyperacousie (60). [Figure B]
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Les fluctuations de pression intracranienne ou la pression négative dans l'oreille externe ou
moyenne peuvent conduire au contraire, une inversion anormale d'énergie a travers la
déhiscence dans le labyrinthe, entrainant courant ampullopete de la cupule. [Figure C] Les
pulsations durales a travers la déhiscence sont la cause probable des acouphenes
pulsatiles(45,56).

La physiopathologie du syndrome de Minor reste incomplétement comprise, en particulier en
ce qui concerne la variabilité de la symptomatologie chez les patients, mais reste au centre d'un

certain nombre d'études de recherche (59,61).

Les lésions de la troisieme fenétre peuvent survenir a différents endroits anatomiques,
notamment les canaux semi-circulaires postérieurs ou horizontaux, le vestibule osseux ou la
cochlée. Une dilatation de I’aqueduc vestibulaire peut provoquer un phénomene de troisiéme
fenétre chez les enfants et les adultes (5). Un aqueduc vestibulaire pathologiquement élargi
produit une communication entre le vestibule osseux et la cavité intracranienne qui peut étre a
I’origine des phénoménes mécaniques similaires a celles observés chez les patients porteurs

d’une déhiscence du canal semi-circulaire supérieur (62). [Figure D]

Des symptdmes résultant d’une troisieme fenétre ont également été décrits dans le cadre d’une

platine de I’étrier membraneuse ou hypermobile (63).
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Figure 26 : Phénomeéne de la troisiéme fenétre dans la déhiscence du canal semi-circulaire
supérieur et dans la dilatation de I’aqueduc du vestibule (5)
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VI. PRESENTATION CLINIQUE

Les patients atteints du syndrome de déhiscence du canal semi-circulaire supérieur présentent
des symptémes tres variables, avec souvent des plaintes inhabituelles (56). La présentation
initialement décrite par Minor comprend des symptdmes vestibulaires, induits par des sons forts
ou une variation de pression. A ces symptomes, s’ajoutent des signes auditifs, réalisant des

tableaux cliniques variables d’un sujet a un autre (64).
A- Signes vestibulaires :

a. Lesvertiges :

Il peut s'agir d'attaques de vertige rotatoire vrai, parfois positionnel, d'une instabilité, voire d'une
sensation de déplacement anormal de I'environnement, comme observé dans un syndrome
otolithique. lls surviennent typiquement a I'effort ou lors des variations brutales de pression
(endogénes ou extérieures a l'organisme) (57). Les patients peuvent avoir une déséquilibre

chronique.
b. Oscillopsies

Ce sont des sensations de vision floue ou d'instabilité du sol et de I'environnement. La scéne
visuelle semble sautiller lors de la marche ou des mouvements rapides de la téte. Les
oscillopsies sont habituellement rencontrées dans vestibulopathies bilatérales, dans lesquelles

I’instabilité est majorée dans 1’obscurité (65).

En réponse a ces signes fonctionnels provoqués par I'effort, le bruit intense, et les variations de
pression, des manceuvres provocatrices sont réalisées a la recherche de mouvements oculaires

et de nystagmus, afin de conforter le diagnostic.
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c. Les mouvements oculaires et nystagmus :

De préférence sous vidéonystagmoscopie, la recherche de nystagmus est effectuée par de

nombreux tests :

- Phénoméne du Tullio: les bruits intenses (<100 dB) induisent un mouvement
d’ascension légerement torsionnel des globes oculaires, qui n'est pas un nystagmus,
synchrone de la stimulation auditive, suivi d'un retour a leur position de repos a l'arrét

de la stimulation (66).

- Le signe de Hennebert : la pression du tragus induit également un mouvement vertical
supérieur des globes oculaires associé a une sensation de malaise ou a de nausées. En
utilisant un systeme de tympanométrie, on déclenche une ascension oculaire en
surpression et un mouvement inverse en dépression (65). Son absence n’élimine pas la

déhiscence du canal semi-circulaire supérieur (67).

- A narines pincées, la manceuvre de Valsalva met l'oreille moyenne et I'étrier en
surpression. 1l apparait donc un courant ampullifuge (excitateur) dans le CSCS
déhiscent, source d'un nystagmus torsionnel et vertical inférieur battant vers l'oreille
affectée (68).

- A Il'inverse, la manceuvre de Valsalva a glotte fermée induit une augmentation de la
pression intrathoracique, une diminution du retour veineux et une augmentation de la
pression intracranienne. La compression du CSC au niveau de la déhiscence produit un
mouvement liquidien ampullipéte (inhibiteur) traduit par un nystagmus torsionnel et
vertical supérieur battant vers l'oreille saine (69). Compte tenu de la position dans
I'espace du canal supérieur, presque sagittal, la composante torsionnelle de ces

mouvements oculaires est souvent difficile a mettre en évidence (65).
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B- Les signes auditifs

a. L’autophonie

L'autophonie du syndrome de Minor est tres particuliere car elle ne se limite pas a l'audition de
sa propre voix en écho, comme dans les dysfonctions de la trompe d’Eustache par exemple
(65). Elle s'associe de fagon tout a fait caractéristique a une perception anormale dans 1’oreille
atteinte des bruits internes du corps, que les patients décrivent comme étant particulierement
dérangeants. Il s'agit du mouvement des yeux, du cou, des bruits de pas, des bruits de
mastication (70). En raison de leur caractére original et subjectif, les patients hésitent a en parler

spontanément. Il ne faut pas hésiter a les interroger dans ce sens.
b. Les acouphénes :

Il s’agit des acouphénes pulsatiles de tonalité grave, parfois invalidants. Certains patients que

les acouphénes sont parfaitement synchrones avec leur pouls (1).
c. L’hyperacousie

C’est une hypersensibilité auditive lorsque les personnes sont exposées a certains bruits, a
I’origine d’un inconfort majeur dans la vie quotidienne avec parfois des maux de téte avec une
intensification des acouphénes en fonction de la durée et de I’intensité de 1’exposition aux

bruits.
d. Lasurdité :

Tres inconstante, elle prédomine sur les fréquences graves. Elle est rarement isolée, et passe au
second plan de la symptomatologie, derriere les troubles vestibulaires et posturaux. C’est une
surdité de transmission avec une conduction osseuse supranormale, ressentie comme une
hyperacousie (3). Il reste incertain si la surdité est progressive ou non. Selon 1’étude Patel et al.
qui ont suivi 1’évolution de 40 oreilles atteintes de déhiscence du canal semi-circulaire
supérieur, la surdité de transmission ne change pas significativement au fil du temps (71). En
revanche, il existe des rapports de cas, qui décrivent une aggravation de la surdité de
transmission et une apparition d’une surdité mixte, qui a été attribué a I’age (54,72). La surdité

de perception profonde a été également rapportée, notamment dans la série de Chi et al. dont
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une jeune femme de 23 ans qui présenté une surdité de perception progressive depuis la
naissance, profonde au moment du diagnostic d’une déhiscence du canal semi-circulaire
supérieur. Ce cas est quasi-identique au cas que nous avons rapporté (73). Dans la méta-analyse
des études comportant des audiogrammes des patients porteurs d’une déhiscence du canal semi-
circulaire supérieur réalisee par McEvoy et al, un certain nombre de patients ont une surdité de
perception. Mais en absence de I’historique de ces patients, il est impossible de conclure si ou
non la déhiscence est la cause de cette surdité. Les auteurs ont pourtant suggéré que les
anomalies du développement ayant conduit a la déhiscence du CSCS peuvent étre a l'origine
d'une prédisposition congénitale a la surdité ou d'une vulnérabilité accrue de la cochlée aux
stimulations acoustiques (71).

e. La sensation de plénitude de I’oreille

Il s'agit d'une sensation de de pression intra-auriculaire, comparable a I'aura ressentie dans la
maladie de Méniére. Mais cette sensation est ici permanente et s'aggrave avec l'augmentation

de la pression intracranienne (65).
C- Autres symptomes :

De nombreux patients atteints de syndrome de Minor rapportent souvent une sensation de
« brouillard cérébral » qui se manifeste par un manque de concentration, des troubles de la
mémoire et I’incapacité de réaliser plusieurs tdches en méme temps. Cette sensation peut étre

liée aux contributions vestibulaires dans I'attention et dans d'autres aspects de la cognition (74).

De nombreux patients souffrent également de migraine, mais cela peut représenter la prévalence
élevée de la migraine dans la population générale et que la déhiscence du canal semi-circulaire

supérieur serait un facteur déclenchant (trigger) de la migraine (5).

Le systéeme vestibulaire influence les réflexes qui contrdlent la musculature du cou, ce qui
explique la tension musculaire du cou rapportée par certains patients atteints du syndrome de

déhiscence du canal semi-circulaire supérieur (45).

Moins fréquemment, des signes dysautonomiques peuvent étre observés, comme des
bradycardies ou une hypotension, déclenchées par le bruit ou variation de pression qui

entraineraient des altérations des réflexes vestibulovagaux (75).
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VII. DIAGNOSTIC POSITIF

Le diagnostic du syndrome Minor est souvent difficile les symptdmes varient d’un patient a un

autre, et peuvent mimer d’autres pathologies otologiques (5).

Le diagnostic est suspecté devant la présence des manifestations cliniques mentionnées

précédemment, puis confirmé par I’imagerie et les explorations auditives et vestibulaires.
A- Clinique

Apreés avoir rassembler les signes fonctionnels évocateurs par un interrogatoire minutieux et

orienté, Un examen clinique systématique est réalisé.

L’otoscopie est normale, et I’acoumétrie retrouve un Rinne positif du coté malade (ou le plus
atteint) et un Weber latéralisé vers le coté atteint. De plus, les patients porteurs d’une déhiscence
du CSC supérieur peuvent entendre les vibrations du diapason appliqué sur la malléole médiale
de la cheville au lieu de la sentir (66). L’examen vestibulaire recherche surtout le nystagmus en
exposant le patient aux bruits intenses ou un changement de pression par la pression sur le
tragus ou par 1’application de la sonde de I’impédancemetre. Le nystagmus est également

recherché en manceuvre de Valsalva, narines pincées ou glotte fermée.
B- Imagerie
a. TDM des rochers

La tomodensitométrie du rocher est I’examen de choix lorsqu’une déhiscence du canal semi
circulaire supérieur est suspectée, permettant de mettre en évidence le défect osseux, et de
préciser son étendu et sa localisation. Cependant, il existe un taux potentiellement élevé des
faux positifs (5). En effet, dans les études de prévalence du syndrome de la dehiscence du canal
supérieur, celles évaluées a I'aide de la TDM montrent une prévalence de 9% contrairement a
0,5% retrouvée dans les études cadavériques (38,39) D’ou la nécessité des TDM des rochers,
dite « en haute résolution » pour distinguer avec précision la déhiscence de I’amincissement de

la coque osseuse. Les protocoles recommandés pour améliorer la détection sont (3,76,77):
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- Diminuer I'épaisseur des coupes de 1 a 0,5mm, ce qui fait passer la valeur prédictive
positive de 50% a 93%.

- Utiliser les reconstructions multiplanaires notamment, la reconstruction sagittale
oblique dans I’axe du CSC supérieur, appelée plan de Pdschl qui permet de visualiser la
totalité du canal supérieur et sa déhiscence dans la fosse cranienne moyenne, et la
reconstruction dans le plan Stenvers, perpendiculaire au précédent qui optimise la

détection

- Evaluer la densité de pixels le long du toit du canal supérieur pour tenir compte de la

moyenne du volume ;

- Utiliser l'inversion des niveaux de gris (fonction d'inversion) pour améliorer la

visualisation des changements subtils du contraste.
- Visualiser la déhiscence osseuse sur au moins deux coupes TDM consécutives (78)

Pour étre symptomatique et éventuellement chirurgicale, elle doit étre classiquement supérieure
a 3mm. En réalité, aucune étude ne prouve que I’'importance de la déhiscence radiologique soit

corrélée a I’intensité des symptdmes observés (3).

Les reconstructions tridimensionnelles permettent de la visualiser en position opératoire. Elle
est souvent couplée a une déhiscence du tegmen tympani. Le Cone Beam semble offrir une
meilleure résolution spatiale, permet de mieux définir la déhiscence et de réduire le taux de faux
positifs (65)
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Figure 27 : images de TDM des rochers montrant une déhiscence franche dans le bord
supérieur de la crus antérieur du canal semi-circulaire supérieur dans le plan de Pdschl

(A) et de le plan de Stenvers (B) compare a un canal normal dans les mémes plans

respectivement (C,D) (1)
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Figure 28 : reconstruction tridimensionnelle montrant la dehiscence du CSC supérieur et son

bombement dans la fosse cranienne moyenne (65)
Une classification scannographique a été proposée pour standardiser la description de la
déhiscence le long du canal semi-circulaire supérieur et faciliter la planification chirurgicale
(78). L'approche chirurgicale de la réparation de la dehiscence du CSC supérieur est influencée
par I'emplacement du defect osseux et sa relation avec la topographie du tegmen environnant.
Dans une analyse de 316 oreilles atteintes de déhiscence sur TDM du rocher, I'emplacement le
plus courant était I'éminence arquée (59 %), suivie par la branche médiale descendante (29 %),
la branche latérale ascendante (8 %) et du membre descendant associé avec le sinus pétreux
supérieur (4 %). Dans de rares cas, des défauts osseux a deux endroits distincts sont observés
(<1%) (78).
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Figure 29 : Classification du Massachusetts Eye and Ear CT de SCD. La colonne de gauche

(A—F) illustre I'emplacement du défect du canal semi-circulaire supérieur correspondant aux
images CT de la colonne de droite (A—F) dans le plan de Pdschl (78).
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b. Imagerie par résonnance magnétique

L'imagerie par résonance magnétique (IRM) est de plus en plus utilisée dans I'évaluation
préopératoire des patients atteints du syndrome de déhiscence du canal semi-circulaire
supérieur, et fournit des images complémentaires a la TDM. Utilisée comme seule modalité
dans I'évaluation d'une troisieme fenétre suspectée, I'IRM temporale haute résolution pondéree
en T2 (CISS, FIESTA, etc.) peut exclure la présence de déhiscence et éviter la nécessité d'une
TDM dans certains cas (79).

Cependant, I’'IRM peut détecter a tort une déhiscence du canal semi-circulaire supérieur dans
des cas ou la TDM montre un os mince le recouvrant le canal. C’est le constat observé dans
deux études, ou 20 a 39 % des déhiscences du canal semi-circulaire supérieur vues sur I'RM

avaient une couverture osseuse sur la TDM (80,81).

L'IRM est importante pour exclure une pathologie intracranienne associée pouvant influencer
la prise de décision chirurgicale. Par exemple, I''RM peut exclure la présence d'un
encéphalocéle temporal, d'un schwannome vestibulaire, d'une malformation vasculaire ou d'un

méningiome de la partie latérale de la base du créne (82).

Par ailleurs, I''RM constitue une modalité de diagnostic précieuse dans I'évaluation des patients
envisageant une révision chirurgicale. La TDM postopératoire fournit peu d'informations sur
I'étendue de la réparation de la déhiscence du CSC supérieur, car la plupart des matériaux
utilisés (par exemple, la cire osseuse, le fascia, le cartilage) ne sont pas radio-opaques (sauf
lorsque des copeaux d'os ou du ciment osseux sont utilisés pour obturer ou resurfacer le canal).
Des séquences IRM pondérée en T2 a haute résolution dans le plan de Pdschl peuvent étre
utilisées pour évaluer I'étendue de I'occlusion chirurgicale et identifier tout défect résiduel en

évaluant le vide de fluide (manque de débit de fluide) dans le CSC supérieur (83).

Dans tous les cas, la mise en évidence d’une déhiscence du canal semi-circulaire supérieur en
imagerie en I'absence de symptomatologie ne justifie pas une intervention chirurgicale (45,56).
Le diagnostic du syndrome de déhiscence du canal semi-circulaire supérieur doit étre posé en
se basant sur la clinique et les résultats des explorations audio-vestibulaires, en plus de

I’imagerie (84).
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Figure 30 : Imagerie du canal semi-circulaire supérieur droit

(a) Image TDM montrant une couche osseuse anormalement fine, (b) Image IRM montrant la

présence d'une déhiscence (Fléche blanche : Déhiscence) (79)

C- Explorations audio-vestibulaires :

a. Audiométrie tonale liminaire :

Chez les patients atteints du syndrome de déhiscence du CSC supérieur, lI'audiométrie tonale
révélera souvent une surdité de transmission ou mixte avec des seuils auditifs de la conduction
aérienne élevée particulierement marquee sur les fréquences graves (<1 kHz), associée des
seuils supranormaux de conduction osseuse sur les mémes fréquences, de 1’ordre de -5 a -10
dB HL. Le Rinne audiométrique est souvent entre 15 a 30 dB, allant dans certains cas jusqu'a
50dB (85,86).

Il est important de noter que cet aspect audiométrique typique peut manquer chez certains

patients avec un syndrome de Minor symptomatique (87).
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Figure 31 : Audiogramme d’un patient atteint du syndrome de déhiscence du CSC supérieur
gauche montrant un surdité de transmission avec des seuils de conduction osseuse
supranormaux (5)

b. Impédancemétrie :

L’ impédancemétrie permet d’éliminer les autres causes de surdité de transmission & tympan
normal, notamment 1’otospongiose, mais aussi la fixation de la téte du marteau, luxation

ossiculaire, en mettant en évidence le respect du réflexe stapédien (65).

Il est intéressant d’observer les globes oculaires lors de la réalisation de I’'impédancemétrie qui

va provoquer une ascension lors de la stimulation.
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c. Potentiels évoqués myogéniques vestibulaires (VEMP)

Les potentiels myogéniques évoqués vestibulaires évaluent les fonctions otolithiques. 1l existe
deux types de tests VEMP : cervical (C(VEMP) et oculaire (0VEMP) (88).

- Le cVEMP étudie I’activité électrique du muscle sterno-cléido-mastoidien (SCM)
ipsilatéral en réponse a des stimulations auditives intenses a une fréquence de 500 Hz.
Le recueil des potentiels se fait a I’aide d’¢électrodes de surface placées en regard du
premier tiers supérieur du muscle SCM. Ces potentiels sont le reflet de I’activation des
voies sacculospinales qui génére un réflexe inhibiteur passant par le nerf vestibulaire
inférieur. Ceci explique la nécessité de les enregistrer sur un muscle en contraction. Le
tracé montre une onde positive (P1 ou P13) en 12-13ms suivie d’une onde négative (N1
ou N23) en 22-23ms (64).

- Le oVEMP implique une voie excitatrice de I'utricule au muscle oblique inférieur
controlatéral. La réponse est une onde avec un premier pic négatif vers 10 ms suivi d'un

pic positif vers 16 ms.

Dans le syndrome de déhiscence CSC supérieur, ces tests sont fréquemment anormaux, car
I'oreille affectée est particulierement sensible aux stimuli auditifs utilisés pour évoquer ces
potentiels myogeniques. La mise en évidence des seuils inférieurs a la normale (95 - 100dB
SPL) pour les réponses du cVEMP et I’élévation de I'amplitude des ondes du oVEMP ont une

valeur diagnostique importante et essentielle au diagnostic du syndrome de Minor (89,90).

La sensibilité et la spécificité du couple cVEMP et oVEMP sont estimées a plus de 80% dans
le diagnostic de déhiscence du CSC supérieur (84).
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Figure 32 : cVEMP montrant [’apparition des réponses au-dessous de 90 dB a gauche (91)

d. Vidéoystagmographie (VNG) et Vidéo Head Impulse Test (VHIT)

La VNG évalue la réflectivité vestibulaire, rarement affectée, mais surtout enregistre les
mouvements oculaires lors des manceuvres de Hennebert, de Valsalva et lors du test de Tullio.

Le test vibratoire a 100 Hz démasque un nystagmus vertical supérieur induit (65).

La VHIT permet d’étudier le gain du VOR des 6 canaux semi-circulaires et peut retrouver une
baisse du gain VOR non seulement du canal semi-circulaire supérieur, mais aussi celui des
autres canaux homolatéraux et méme controlatéraux a la déhiscence (92). Dans notre cas, le
gain du VOR était réduit dans les 2 canaux latéraux et dans le canal supérieur gauche, le cété
ou la déhiscence est plus large.

Ces tests vestibulaires apportent surtout une aide au diagnostic de la déhiscence du CSC
supérieur en excluant d’autres pathologies vestibulaires et évaluent la fonction vestibulaire
résiduelle dans le coté atteint et la fonction vestibulaire controlatérale, notamment avant la

réparation chirurgicale (5).
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e. Echocochléographie

L'électrocochléographie (ECochG) a été rapportée par plusieurs équipes comme étant anormale
chez les patients atteints du syndrome de Minor, avec systématiquement un rapport élevé du
potentiel de sommation (SP) au potentiel d'action (AP) (93,94). Cette observation semble étre
un marqueur d'une « troisieme fenétre mobile », car ce rapport SP / AP élevé diminue apres

avoir répareé le canal semi-circulaire déhiscent (95).
D- Criteres diagnostiques

La Société Barany a propose des criteres diagnostiques pour le syndrome de déhiscence du

canal semi-circulaire supérieur dans un document de consensus publié en 2021.

Le diagnostic du syndrome de déhiscence du canal semi-circulaire supérieur nécessite

I'ensemble des critéres suivants (84) :

1- Au moins 1 des symptdémes suivants compatibles avec la présence d'une

« troisieme fenétre mobile » dans l'oreille interne :
a. Hyperacousie de conduction osseuse

b.Vertiges et/ou oscillopsie induits par le son et durant le temps du

stimulus

c.Vertiges et/ou oscillopsie induits par la pression et durant le temps du

stimulus
d.Acouphénes pulsatiles

2- Au moins 1 des signes ou diagnostics suivants tests indiquant une « troisieme

fenétre mobile » dans oreille interne :

a.Un nystagmus caractéristique de I'excitation ou de I'inhibition du canal
semi-circulaire supérieur affecté provoqué par le son, ou par des
changements de la pression de I'oreille moyenne ou de la pression

intracranienne,

b.Des seuils de conduction osseuse négative sur les fréquences graves a
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I’audiométrie tonale,

c.Des seuils d’apparition des VEMP cervicaux bas ou des amplitudes

VEMP oculaires élevées)

3- Imagerie TDM de l'os temporal en haute résolution avec reconstruction

multiplanaire démontrant la déhiscence du canal semi-circulaire supérieur

4- Pas mieux expliqué par une autre maladie ou trouble vestibulaire
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VIII.

DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL :

Le syndrome de déhiscence du canal semi-circulaire supérieur peut poser un probléme de

diagnostic différentiel du fait qu’il a une présentation variable pouvant mimer de multiples

pathologies otologiques.

Les principaux diagnostics différentiels sont :

1-

L’otospongiose : lorsque le patient présente une surdité de transmission ou mixte a
tympan normal, sans signes vestibulaire. Les réflexes stapédiens sont d’aide précieuse
car ils sont conservés dans la déhiscence du CSC supérieur, et abolis dans

I’otospongiose. Les VEMP aident également au diagnostic(3).

La fistule périlymphatique correspond a une communication anormale entre 1’oreille
interne et I’oreille moyenne avec fuite de liquide périlymphatique. Elle est le plus
souvent acquise, post-traumatique, rarement congénitale. Elle se manifeste par une
hypoacousie fluctuante, associée a des acces vertigineux induits par le bruit ou le
changement de pression. Le contexte clinique et ’imagerie permet de différencier les 2

pathologies (96).

La maladie de Méniere : Certains patients atteints de la maladie de Méniére rapportent
de brefs épisodes de vertige déclenchés par des changements de son et de pression. Cela
pourrait résulter de I’adhérence du labyrinthe membraneux a la base de 1'étrier sous
I'effet d'un hydrops avancé. Les caractéristiques des épisodes spontanés du vertige, les
symptémes auditifs fluctuants dans le temps et la réponse au traitement médical

orientent plus vers la maladie de Méniére (84).
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4-

La migraine vestibulaire : Ces patients peuvent se plaindre de vertiges et d'hyperacousie
induits par le son. La durée du vertige est plus longue que dans le syndrome de Minor.
De plus, dans la migraine vestibulaire, les patients rapportent souvent que les
étourdissements sont progressivement aggravés par de multiples stimulations
sensorielles, y compris la lumiére, le mouvement de la scene visuelle et le son intense,
et que les étourdissements persistent au-dela de I'exposition. L'hyperacousie dans la
migraine vestibulaire est plutdét une hypersensibilité globale aux sons extérieurs, ou
phonophobie. La présence des hémicranies pulsatiles, les antécédents personnels et/ou

familiaux de migraine et la récurrence des crises orientent le diagnostic (45).

Les autres causes de « troisieme fenétre » : la dilatation de 1’aqueduc du vestibule, la
déhiscence des autres canaux ou du labyrinthe peuvent mimer le syndrome de Minor, et

c’est I’imagerie qui peut faire la différence (3,84).
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IX. PRISE EN CHARGE :

A- Traitement conservateur

Le traitement du syndrome de Minor reste essentiellement conservateur, vue que la majorité de
patients diagnostiqués avec le syndrome de déhiscence du CSC supérieur dans la littérature

n'ont pas subi d’intervention chirurgicale. Il repose sur :
- Eviction des endroits bruyants et utilisation des bouchons protege-tympans.

- Traitement médicamenteux les anti-vertigineux, les antiémétiques et les anti-
osmotiques comme 1’acétazolamide, qui agit sur la pression intracranienne comme sur

I'nydrops. Ses modalités sont précisées dans un autre chapitre.
- La rééducation vestibulaire

Dans une enquéte aupres des membres des sociétés américaines d'otologie et de neurotologie,
publiée en 2020, 81,5 % des chirurgiens ont recommandé un traitement symptomatique avant
de proposer une intervention chirurgicale chez les patients présentant le syndrome de
déhiscence du CSC supérieur. Un tiers des répondants a cette enquéte ont déclaré qu'au moins
50 % de leurs patients avaient besoin de traitement symptomatiques, apres la réparation
chirurgicale de la déhiscence et une proportion importante ont signalé de nouveaux troubles

d'équilibre chez leurs patients aprés la chirurgie (97).
B- Traitement chirurgical

La chirurgie est indiquée pour les symptomes réfractaires ou débilitants. 1l existe différentes
voies d’abord chirurgicales, qui ont démontré des degrés de succés variables : voie sus-pétreuse
pour abord de fosse cérébrale moyenne, transmastoidienne, endoscopique et transcanalaire ou
endaurale. Les techniques chirurgicales utilisées pour réparer la déhiscence du canal semi-
circulaire supérieur comprennent I'obturation du canal (canal plugging), le resurfagage du canal
(canal resurfacing), le coiffage du canal (canal capping) et le renforcement de la fenétre ronde

ou ovale (1) .
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1. L'abord de la fosse cranienne moyenne par voie sus-pétreuse :

C’est la technique décrite pour la premicre fois par Minor pour traiter le syndrome de
déhiscence du CSC supérieur. Elle comprend une craniotomie temporale basse standard de 4
sur 4 cm. Le lobe temporal est rétracté et I'éminence arquée est identifiée. La déhiscence est
alors visualisée. Le canal est ouvert a l'aide d'une fraise diamantée, puis il est obturé. Le canal
peut également étre coiffé ou resurfacé avec du bone péaté, de la cire osseuse, du ciment

hydroxyapatite ou des tissus mous (45).

Les avantages de I’abord de la fosse cranienne moyenne incluent la possibilité de visualiser
directement la déhiscence et l'accés direct au défect de I'éminence arquée sans qu'il soit
nécessaire de retirer I'os labyrinthique et I'exposition de la base cranienne environnante si la
réparation est nécessaire pour d'autres défauts de tegmen associés. Un resurfagage concomitant
du tegmen tympani est effectué, car le plancher de la fosse cranienne moyenne est généralement
mince. Le resurfacage du canal déhiscent empéche également la stimulation chronique du lobe

temporal pulsatoire.

Les complications possibles sont une paralysie faciale, une fuite de liquide céphalo-rachidien,

un cedéme du lobe temporal, des crises d'épilepsie retardées et une hémorragie intracranienne.
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Figure 33: Etapes de ['abord de la fosse cranienne moyenne par voie sus-pétreuse (98)
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Fascia /

Bone pate’ /

Figure 34 : Obturation du canal déhiscent (canal plugging) par du fascia et la pate osseuse
(98)
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Hydroset

Figure 35 : Resurfacage du canal déhiscent par le bone pété, le fascia ensuite recouverte par

ciment d’hydroxyapatite (Hydroset) (98)

2. Voie transmastoidienne

La technique chirurgicale débute par une incision post-auriculaire, comme on le fait
habituellement pour une mastoidectomie. Des lambeaux supra et sous-périostes sont réalisés,
puis une mastoidectomie est réalisée a I'aide d'une fraise coupante avec irrigation. Le sinus
sigmoide, les fosses dures postérieure et moyenne et la zone pré-sigmoide sont tous squelettiseés.
Les canaux semi-circulaires horizontaux, postérieur et supérieur sont identifiés et squelettés
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avec une fraise diamantée. La zone de déhiscence est identifiée et la fosse dure moyenne est
soigneusement élevée a partir du canal semi-circulaire supérieur déhiscent (4). Chez les patients
présentant une dehiscence au niveau du sinus pétreux supérieur, le sinus a été exposé a I'angle
sinodural, postérieur a l'angle solide, et suivi jusqu'au canal supérieur. Deux points du
labyrinthe osseux sont fenestrés avec une fraise diamantée de 1 mm, et le I'endoste est ouvert
juste en dessous de l'apex fenestré du canal supérieur, sur les portions ampullaires et non
ampullaires du canal (99,100). On veille a éviter toute aspiration ou manipulation du labyrinthe
membraneux pour prévenir une perte auditive ou un déséquilibre chronique apres la chirurgie.
La poussiere d’os, la cire osseuse, la bone paté, le fascia ou des copeaux d'os peuvent étre
utilisés pour remplir et obturer la lumiere du canal supérieur aux points de fenestration. En cas
d'utilisation de cire osseuse, Cheng et al recommandent I'application de deux sphéres de cire de
2 mm de diametre qui est généralement suffisante pour obturer le canal sans risquer
d'endommager le neuroépithélium, ce qui prévient I’hyporéflexie vestibulaire et la surdité apres
la réparation (101). Ensuite, le cartilage conchal est prélevé et placé dans une position
intracranienne extradurale, réparant le défect du plancher de la fosse cranienne moyenne, et

enfin la plaie est fermée de maniere réguliére (100).

Lors d’un resurfagage par voie transmastoidienne, la dure-mére de la fosse cranienne moyenne
est disséquée du canal déhiscent, puis le périchondre tragal est placé dans I'espace entre la dure-
meére et la déhiscence en la repliant et en l'insérant sur le canal supérieur. La dure-mére et le
lobe temporal sus-jacent ou le sinus pétreux supérieur stabilisent la position du greffon, sans
tendance a I'extrusion (99). Il est bien connu que la voie transmastoidienne évite les risques
d'une craniotomie, entrainant une hospitalisation plus courte et une réduction de morbidite.
Cependant, I'inconvénient de la voie transmastordienne est que la visualisation de la déhiscence

se fait avec plus de difficulté par rapport a I’abord de la fosse cranienne moyenne (102).
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Figure 36 : Réparation de la déhiscence du CSCS par voie transmastoidienne a [’aide du

cartilage et de la bone paté (98)

Fascia Bone pate

Figure 37 : Obturation du canal déhiscent (canal plugging) par du fascia et la pate osseuse en
utilisant la voie transmastoidienne (98)
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3. Voie endoscopique

Plus récemment, des approches endoscopiques ont été décrites pour effectuer le resurfacage.
L'approche endoscopique utilise une craniotomie en trou de serrure plus petite (environ 3 a 2
cm), nécessite moins de rétraction du lobe temporal et offre une meilleure visualisation de la

déhiscence (4).

4. \oie transcanalaire ou endaurale

Cette technique chirurgicale est réalisée en utilisant une approche traditionnelle par lambeau
tympanoméatal sous anesthésie générale ou locale. Si nécessaire, une perceuse ou un curetage
est utilisé pour agrandir la paroi postérieure du conduit auditif afin d'obtenir une exposition
adéquate de la niche de la fenétre ronde. Cette niche et le promontoire sont dénudés de
muqueuse et la fenétre ronde est renforcée par du fascia temporal, du cartilage tragal, du
périchondre, de la graisse ou du tissu conjonctif. Le lambeau tympanoméatal est repositionné
et le conduit auditif externe est comblé (103). Le renforcement de fenétre ronde est une
procédure a faible risque par rapport a I’approche de la fosse moyenne ou transmastoidienne,
et elle peut étre proposée comme premiere procédure chez les patients présentant des
symptoémes légers. L'occlusion compléte de la fenétre ronde est une autre technique qui a été
utilisée pour le syndrome de la déhiscence du canal semi-circulaire, mais certains auteurs
suggerent qu'elle ne devrait pas étre recommandée, car il a été remarqué que les symptomes

peuvent s'aggraver a la fin de la période postopératoire (104).

Différents matériaux ont été essayés, notamment des greffes de fascia et de cartilage, de la cire
osseuse et du périchondre pour le renforcement (103). L'utilisation d'une greffe de fascia
uniquement comme matériau d'occlusion peut réduire la longévité de ce traitement, car il a été

signalé qu'il a échoué dés 6 mois apres le traitement (104).

5. Coiffage (capping) ou colmatage (plugging) versus ou
resurfacage (resurfacing)

Différentes études ont montré que l'association du colmatage et du resurfacage permet un

meilleur contréle & long terme des symptdmes que le resurfacage seul. Lorsque seul le
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resurfacage est effectué, une étanchéité compléte du défaut n'est pas garantie, et cette zone
peut rester sensible aux changements de pression (105,106). Goddard et Wilkinson ont montré
d'excellents résultats auditifs et une réduction des symptdmes postopératoires sur 24 canaux
supeérieurs déhiscents dans lesquelles la technique de colmatage (plugging) a été utilisée (102).
Une méta-analyse de 64 interventions chirurgicales pour le syndrome de déhiscence du canal
semi-circulaire supérieur, a indiqué que le coiffage et le colmatage avaient un taux de réussite

significativement plus élevé en comparaison avec le resurfacage (107).

A- Implantation cochléaire et syndrome de déhiscence du CSC supérieur

Les données de la littérature concernant I’impact de 1’implantation cochléaire sur le syndrome
de déhiscence du canal semi-circulaire supérieur sont peu nombreuses. De méme pour
I’influence de la présence d’une déhiscence du canal supérieur, symptomatique ou non sur les
résultats fonctionnels de I’implant cochléaire. Notre revue a retrouve 2 études. Celle publiée
par Puram et al. en 2015 (108), visait a déterminer si les adultes ayant un implant cochléaire
avec une déhiscence du canal semi-circulaire supérieur, avaient des résultats chirurgicaux,
audiologiques et vestibulaires différents en comparaison avec les patients implanté avec une
anatomie normale. Cette a conclu qu’il n’y avait de différence significative des résultats
fonctionnels entre les sujets avec une anatomie normale et ceux porteur d’une déhiscence
asymptomatique. Ils ont noté egalement une amélioration des symptémes du syndrome de
Minor aprés implantation cochléaire chez les patients symptomatiques, notamment les vertiges,
les acoupheénes et le phénomene de Tullio, mais leurs résultats d’intelligibilité sont moins bons.
Ceci est d probablement a la durée de privation, plus longue chez ces patients (108). Une 2éme
étude, publiée en 2021, avait pour objectif de determiner I'influence de la déhiscence du CSC
supérieur sur les résultats de lI'implantation cochléaire en ce qui concerne la discrimination de
la parole et I’intelligibilité a court et a long terme ainsi que la préservation de l'audition
résiduelle (109). Les résultats étaient comparables entre les adultes implantés avec ou sans
déhiscence.
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CONCLUSION

La déhiscence du canal semi-circulaire supérieur est une anomalie rare de 1’os temporal, décrite
pour la premiere fois par Minor en 1998. Son diagnostic reste difficile car la symptomatologie
est non spécifique et variable. Les signes évocateurs sont les vertiges induits par les bruits
intenses ou le changement de pression, une autophonie, une hyperacousie, et des acouphénes

pulsatiles.

Le diagnostic repose sur I’imagerie notamment la TDM des rochers et les potentiels évoqués

vestibulaires myogéniques cervicaux avec une sensibilité et une spécificité élevées.

La prise en charge est chirurgicale visant a exclure la « troisiéme fenétre ». Différentes
interventions chirurgicales sont proposées, a savoir un colmatage (plugging), un coiffage
(capping) ou une resurfacage (resurfacing) ou la combinaison de ces techniques. Les voies
d’abord utilisées sont 1’abord de la fosse cranienne moyenne par voie sus-pétreuse, la voie
transmastoidienne. La voie transcanalaire vise a faire un renforcement de la fenétre ronde. La
chirurgie est surtout proposée lorsque le patient est tres symptomatique. Sinon il peut bénéficier

d’un traitement médical avec de la rééducation vestibulaire.

Nous avons rapporté le cas d’une patiente de 60 ans, sans antécédents pathologiques notables,
qui présente une hypoacousie progressive bilatérale depuis 07 ans, associées a des acouphéenes
pulsatiles bilatéraux et une autophonie, sans signes vestibulaires. La TDM des rochers a montré
une déhiscence du canal semi-circulaire supérieur a droite et a gauche. Les cVEMPS ont
confirmé la présence du Syndrome de Minor. Une implantation cochléaire a été réalisée avec

de bons résultats fonctionnels.
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Résumé

Titre : Syndrome de Minor bilatéral

Auteur : Dr Mohamed MOUMNI

Encadrant : Pr SALOUA OURAINI

Mots clés : Syndrome de Minor, déhiscence du CSC supérieur, vertige, phénomene de Tullio
Décrite par Minor en 1998, la déhiscence du canal semi-circulaire supérieur se définit comme
un défaut de sa couverture osseuse sur le toit du rocher, créant une « troisieme fenétre »,

responsable des troubles observés.

Le but du travail est de rappeler les particularités cliniques, paracliniques et thérapeutiques de
cette pathologie rare a travers un cas clinique pris en charge au service d’ORL et CCF de

I’HMIMYV, et une revue des données de la littérature.

Nous avons rapporté le cas d’une patiente de 60 ans, sans antécédents pathologiques notables,
qui présente une hypoacousie progressive bilatérale, associées a des acouphénes pulsatiles
bilatéraux, sans signes vestibulaires. La TDM des rochers a montré une déhiscence du canal
semi-circulaire supérieur a droite et a gauche. Les cVEMPS ont confirmé la présence du
Syndrome de Minor. Une implantation cochléaire a été réalisée avec de bons résultats

fonctionnels

Le diagnostic de ce syndrome est difficile, car la symptomatologie est non spécifique et
variable. Les signes vestibulaires comprennent des vertiges, des oscillopsies, un nystagmus
induit par les bruits intenses ou le changement de pression (phénomeéne de Tullio), associées ou
non a des signes auditifs, notamment, une autophonie, une hyperacousie, des acouphenes

pulsatiles, et une surdité de transmission ou mixte.

La tomodensitométrie des rocher permet de mettre en évidence la déhiscence, cependant il n’est
pas rare de découvrir cette anomalie anatomique chez des patients asymptomatiques. Les

potentiels évoqués vestibulaires myogéniques cervicaux aide a poser le diagnostic.

La prise en charge est chirurgicale lorsque le patient est trés symptomatique, visant a exclure la

« troisieme fenétre ». Différentes techniques sont proposées, par différentes voies d’abord.

81



Abstract
Title : Bilateral Minor Syndrome
Author : Dr Mohamed MOUMNI
Supervisor: Pr SALOUA OURAINI

Key words : Minor’s Syndrome, superior semi-circular canal dehiscence, vertigo, Tullio’s
phenomenon

Described by Minor in 1998, superior semicircular canal dehiscence is defined as a defect in
its overlying bony roof of the temporal bone rock, responsible for a “third window”, which is

the origin of the observed disorders.

The aim of this work is to recall the clinical, paraclinical and therapeutic particularities of this
rare pathology, through a clinical case treated in the ENT and CCF department of the
HMIMV, and a review of the literature data.

We have reported the case of a 60-year-old patient, with no significant pathological history,
who presented with bilateral progressive hearing loss, associated with bilateral pulsatile
tinnitus, without vestibular signs. CT of the temporal bone showed dehiscence of the superior
semicircular canal on the right and on the left side. cVEMPS confirmed the presence of

Minor's Syndrome. Cochlear implantation was performed with good functional results

The diagnosis of this syndrome is difficult because of the nonspecific and variable
symptomatology. Vestibular signs include vertigo, oscillopsia, nystagmus induced by loud
noise or pressure change (Tullio's phenomenon), associated or not with auditory signs, such as

autophony, hyperacusis, pulsatile tinnitus, and conductive or mixed hearing loss.

The computed tomography of the petrous bone can visualise the dehiscence, however it is not
uncommon to discover this anatomical anomaly in asymptomatic patients. Cervical myogenic

vestibular evoked potentials help to make the diagnosis.

Management is surgical when the patient is very symptomatic, aiming to exclude the “third

window”. Different techniques are proposed, by different approaches.
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