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ACS

AlIT

APC
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ASL
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AVert
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DFM
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FLAIR
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IRM

- artere basilaire

- artere cérébrale antérieure

. artere carotide externe

: artere carotide interne

. artere cérébrale moyenne

: artere communicante postérieure

: artere cérébrale postérieure

. artere cérébelleuse supérieure

: accident ischémique transitoire

: angle ponto-cérebelleux
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. artere vertébrale

: conduit auditif interne
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. hypertension intracranienne

- imagerie par résonance magnétique



IRMf
MIP
ORL
SpT1l
TABC
TDM
TEP
TOF

TSA

- imagerie par resonance magnetique fonctionnelle
: maximum intensity projection

. oto-rhino-laryngologie

: séguence pondérée T1

- tronc artériel brachiocéphalique

: Tomodensitometrie

: Tomographie par émission de positron

: Time Of Flight

: troncs supra-aortiques
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Les acouphenes représentent un motif fréquent de consultation en ORL.
Cependant, leur survenue en rapport avec une origine aberrante de I’artere
vertébrale naissant a partir de I’artére carotide interne, qui constitue une varieté

anatomique rarissime, est exceptionnelle.

L'acouphene n'est pas une maladie [1]. C'est un symptéme traduisant un
trouble au niveau du systeme auditif, qui comprend : l'oreille, le nerf auditif
reliant l'oreille interne au cerveau, et les zones du cerveau qui traitent le son.
Une cause aussi banale qu’un bouchon de cérumen bloquant le conduit auditif
externe peut provoquer des acouphenes. Mais cela peut aussi étre le résultat d'un

certain nombre de pathologies [2].

Une origine aberrante de I’artére vertebrale est rare. Les caractéristiques
anatomiques et la signification clinique de cette lésion restent a clarifier. Une
revue complete de la littérature a abouti a une cohorte de 1286 cas, impliquant
955 patients et 331 cadavres. Il y avait plus d’arteres vertébrales aberrantes
gauches que droites, et plus unilatérales que bilatérales. Les patients avec une
origine aberrante de I’artere vertébrale étaient souvent asymptomatiques. Chez
seulement 5,5% des patients, il y avait des symptomes, et ils étaient

probablement liés a I’origine aberrante de I’artére vertebrale [3].

Il est a preciser par ailleurs que les patients présentant des symptomes
neurologiques, et ceux candidats a des opérations / interventions au cou et a la
poitrine, doivent étre soigneusement dépistés en raison de I’éventualité d’une
variante anatomique comme une origine aberrante de l'artere vertébrale [3]. En
effet, toute variante vasculaire anatomique doit étre prise en considération avant
toute manceuvre dans la région, afin d'éviter tout événement inattendu,

notamment en rapport avec une artere vertébrale aberrante.



Ainsi, I’intérét de ce travail est de rapporter une variante anatomique
exceptionnelle, a savoir I’origine aberrante de I’artere vertébrale a partir de
I’ACI ainsi que son trajet aberrant a travers le trou condylien antérieur, a

I’origine d’une symptomatologie otologique, en particulier des acouphenes.
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Nous rapportons le cas d’une jeune patiente agée de 36 ans, sans
antécédents pathologiques notables, admise pour des acouphénes pulsatiles
droits intermittents d’apparition récente, associés a des vertiges et a une

dysesthésie de I’hémiface avec une géne au niveau de la langue.

L’examen ORL était normal. Elle a bénéficié d’une IRM cérébrale en 1ére
intention (Figures 1 et 2) dans les 3 plans de I’espace en SpT1, T2, FLAIR,
diffusion, complétés par des séquences angiographiques artérielles en 3DTOF
(Time Of Flight) des TSA. Le parenchyme encéphalique sous et sus tentoriel ne
présentait pas d’anomalies. Les APC étaient libres, de méme que les CAIl. En
approfondissant I’analyse des images, nous avons remarqué la présence d’une
volumineuse artere vertébrale droite qui penetre dans la fosse ceérébrale

postérieure par le canal condylien antérieur droit.

Les sequences d’angio-IRM artérielle (Figure 3) ont permis de démontrer
que cette artere vertebrale naissait de I’ACI homolatérale a la hauteur de C2-C3,

avec hypoplasie de son homologue controlatérale.

Le diagnostic final posé fut donc celui d’une origine aberrante de I’artére
vertébrale droite, naissant a partir de I’ACI, et étant a l’origine de ces

acouphenes.

Dans le souci d’une meilleure analyse anatomique de cette anomalie, nous
avons complété le bilan d’imagerie par une TDM de la base du crane, en
fenétres parenchymateuse (Figure 4a) et osseuse (Figure 4b). Les coupes
réalisées en fenétre osseuse (Figure 4b) ont objectivé un éelargissement du canal

condylien antérieur droit.



Ainsi, a été posé avec certitude et aisance, le diagnostic étiologique final de
ces acouphenes, vertiges et dysesthésie : une origine aberrante de I’artere
vertébrale droite, qui prend naissance a partir de I’ACI homolatérale, au lieu de

naitre de I’artére sous claviere droite.



Figure 2 : IRM cérébrale en coupes coronales en SpT2 : trajet aberrant de I’artére vertébrale
droite a travers le canal condylien antérieur droit (fleche).



DA

Figure 3 : AngioRM cérébrale artérielle 3DTOF, en incidences oblique (a) et face (b)
montrant I’origine de I’artére vertébrale droite a partir de la carotide interne homolatérale
(fleche).

Notez I’absence de visualisation de I’artére vertébrale gauche.



Figure 4 : TDM cérébrale en coupes axiales, en fenétres parenchymateuse (a) et osseuse (b)
montrant I’aspect élargi du canal condylien antérieur droit (fleche).
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A. Généralités et déefinitions :
1. Généralités :

Les anomalies congénitales des artéres vertébrales sont rares, et encore sont
plus rares celles a I’origine d’acouphénes. Ces anomalies sont plutot révélées par
des troubles cérébro-vasculaires. Dans ce sens, notre cas représente le seul de ce
type rapporte dans la littérature.

2. Définition :
2.1. Acoupheénes :

Les acouphenes se définissent comme une sensation auditive anormale
(sifflement, bourdonnement, grésillement, tintement d’oreille) qui n’est pas
provoquée par un son extérieur. En d'autres termes, c’est une sensation auditive
fantdme (son ou bruit) percue en I’absence d’un stimulus acoustique (source

sonore) externe correspondant [4]. C’est un symptéme fréquent d’affection sous-

jacente et non une maladie.

Les acouphénes sont subdivisés en deux catégories : les acouphenes
subjectifs et les acouphenes objectifs. Les acouphénes subjectifs ne sont percus
que par la personne concernée. Par contre, les acouphenes objectifs
correspondent a des bruits réels émis par le corps ; ils sont percus dans l'oreille
par le patient mais ils peuvent egalement étre entendus par une personne

extérieure [5].

Parmi les acouphénes objectifs se trouvent les acouphénes pulsatiles, qui
sont le premier signe rapporté dans notre observation. lls s’apparentent a des

formes de battements cardiaques [6,7,8].
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Par définition, I'acouphéne pulsatile est un bruit parasite percu dans l'oreille
du patient marquant un rythme ou battant la mesure. Les pulsations percues sont
généralement en synchronisation avec les battements du cceur de la personne et
varient en fonction du rythme cardiaque [9]. Ce sont des acouphenes objectifs
car ils correspondent réellement a un bruit corporel di au flux sanguin et ils
peuvent étre entendus a l'aide d'un stéthoscope [10]. Les acouphenes pulsatiles
sont parfois décrits comme proches des battements cardiaques qui Seraient
ressentis au niveau des oreilles. lls sont généralement unilatéraux [11], c'est-a-

dire qu'ils ne sont percus que dans une oreille.
2.2. Dysesthésie :

Dysesthésie provient du mot grec « dys » signifiant « anomalie » et «
aesthesis », qui signifie « sensation ». Elle correspond a une diminution ou a une

exagération de la sensibilite.

Elle est définie comme une sensation désagréable et anormale au toucher, elle peut
étre spontanée ou provoquée [12,13]. Elle se présente souvent comme une douleur, mais
peut également se présenter comme une sensation inappropriée, mais non génante. Elle
est causee par des lésions du systeme nerveux, central ou périphérique [14]. Ces
sensations peuvent étre spontanées ou provoquees, telles que brdlure, engourdissement,
démangeaisons, choc électrique, fourmillements. La dysesthésie peut inclure n‘importe
quel tissu corporel, le plus souvent la bouche, le cuir chevelu, la peau ou les jambes [15].

Elle peut parfois étre décrite comme une sensation d'acide sous la peau.

Les patients souffrant de dysesthésie peuvent présenter un véritable
handicap di a la douleur, malgré I'absence de dommages apparents a la peau ou
a d'autres tissus. Les patients souffrant de dysesthésie souffrent aussi souvent de

troubles psychologiques.
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B. Physiopathologie :

1. Acouphénes :

La théorie physiopathologique la plus récente suggere que le systeme
nerveux central est une source ou « un génerateur » dacouphénes [16]. Les
études de tomographie par émission de positrons (TEP) et d'imagerie par
résonance magneétique fonctionnelle (IRMf) indiquent gu'une diminution de la
conduction cochléaire vers les neurones du systeme auditif central (comme dans
les lésions des cellules ciliées cochléaires, ou une Ilésion du nerf
vestibulocochléaire) peut entrainer une activité neuronale anormale dans le
cortex auditif [17]. Cette activité neuronale anormale survient lorsque les
afférences des voies auditives (cochlée, nerf acoustique, noyaux du tronc
cérebral, cortex auditif) sont perturbées ou interrompues d'une maniere ou d'une
autre. Cette interruption peut provoquer la perte de la suppression de l'activité
intrinseque corticale qui permet de regler et de renforcer la mémoire auditive
dans le cortex auditif central [18] et peut-étre a I’origine de la création de
nouvelles connexions neuronales alternatives incontr6lées qui conduisent a la
perception auditive anormale des acouphenes [19]. Certains pensent que ce
phénomene est semblable a la douleur du membre fantdme apres amputation
[20]. Une surdité de transmission peut également étre associée a un acouphéne
subjectif, en perturbant le signal sonore adressé au systeme auditif central [21].
Cette surdite de transmission peut étre provoquée par un bouchon de cérumen,

une otite moyenne ou un dysfonctionnement de la trompe d'Eustache [21].

Un acouphene objectif, classiqguement pulsatile, correspond a un bruit réel créé
par des phénomenes physiologiques survenant pres de l'oreille moyenne. Les

acouphénes pulsatiles sont genéralement causés par des anomalies vasculaires de
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l'artere carotide ou des systemes veineux jugulaires [21]. Cependant, notre cas
présente une anomalie rare a l'origine des acouphénes pulsatiles percus par notre
patiente : une origine aberrante de [I’artere vertébrale naissant de I’ACI.
Habituellement, les acouphénes pulsatiles proviennent de vaisseaux sanguins, Soit
normaux en cas de débit augmenté ou turbulent (p. ex., du fait d'une athérosclérose),

soit anormaux (p. ex., intra tumoraux ou malformations vasculaires).
2. Dysesthésie de I’hémiface :

Le ganglion trijumeau est contenu dans la cavité de Meckel postérolatérale
au sinus caverneux de chaque c6té de l'os sphénoide. La cavité de Meckel est
une poche arachnoidienne contenant du liquide céphalo-rachidien dépassant de
la fosse cranienne postérieure. En dedans du ganglion, dans la cavité de Meckel,
se trouve l'artere carotide interne dans la partie postérieure du sinus caverneux.
En dessous, se trouve la racine motrice du nerf trijumeau et I'apex du rocher

temporal, avec l'artere carotide interne dans son canal osseux [22].

Le nerf trijumeau se divise en nerfs ophtalmique, maxillaire et
mandibulaire, en aval du ganglion trijumeau. Le nerf ophtalmique passe en
avant dans la paroi latérale du sinus caverneux. Il accede a l'orbite par la fissure
orbitaire supérieure. Le nerf ophtalmique se divise ensuite pour fournir le
contingent sensitif au globe oculaire, aux glandes lacrymales, a la conjonctive, a

une partie de la muqueuse nasale, a la peau du nez, a la paupiére et au front [22].

Le nerf maxillaire sort de la base du créne par le foramen rond, situé sur la
grande aile du sphenoide, infero-latéralement au sinus caverneux. Il pénétre ensuite
dans la fosse ptérygopalatine ou il donne plusieurs branches. Son tronc principal se
poursuit en avant dans le plancher orbitaire et émerge sur le visage en tant que nerf

sous-orbitaire pour innerver le tiers moyen du visage et les dents supérieures [22].
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Le nerf mandibulaire chemine latéralement le long de la base du crane puis sort
du crane en descendant a travers le foramen ovale et passe ensuite dans l'espace
masticateur. La racine motrice du nerf trijumeau contourne le ganglion trijumeau et
fusionne avec le nerf mandibulaire dans le foramen ovale de I’os sphénoide. Lorsque
le nerf mandibulaire pénetre dans l'espace masticateur, il se divise en plusieurs
branches sensitives pour fournir la sensibilité au tiers inférieur du visage, a la langue,
au plancher buccal et a la machoire. La racine motrice du nerf mandibulaire innerve
les quatre muscles de la mastication : le mylo-hyoidien, le ventre antérieur du

digastrique, le muscle tenseur du tympan et le muscle tenseur du voile du palais [23].

L’atteinte de la sensibilité faciale peut étre due a la compression d'une
branche du nerf trijumeau. Les rapports du nerf trijumeau dans I'étage postérieur

du créne sont représentés par [24] :

e Le tronc basilaire et le nerf pathétique (IV), en dedans.
e Le nerf facial (VI1), le nerf auditif (\V1I1) et la veine pétreuse, en dehors.
e La tente du cervelet, le nerf pathetique (IV) et l'artere cérébelleuse

supeérieure, en haut.

Dans le cas de notre patiente, I’hypothese avancée pour expliquer la cause

de cette dysesthésie est en rapport avec :

e Le tronc basilaire qui est déporté a droite, a cause de I’origine aberrante de
I’artere vertébrale droite, naissant de I’artere carotide interne droite au lieu de
I’artere subclaviere droite.

e Le tronc basilaire étant en rapport étroit avec le nerf trijjumeau au niveau de
I’étage postérieur du créne, ceci entraine un conflit vasculo-nerveux qui se

reflete cliniguement par une dysesthésie de I’hémiface.
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3. Gene linguale :

Le nerf grand hypoglosse XII correspond a la douzieme paire des nerfs
craniens, c’est un nerf exclusivement moteur. Il innerve tous les muscles de la
langue, les muscles du groupe sous hyoidien, a savoir le sterno-thyroidien, le
thyro-hyoidien, le sterno-cléido-hyoidien, le omo-hyoidien et le muscle génio-
hyoidien, ainsi que les muscles du groupe sus hyoidien, a l'exception du
palatoglosse, qui recoit l'innervation motrice du nerf vagal (X). Le nerf
hypoglosse contrdle la plupart des actions de la langue, y compris la protrusion,
la rétraction, la dépression de la langue et le changement de forme de la langue
[25,26].

Au cours de son trajet, il passe dans le canal condylien antérieur creusé
dans la masse latérale de I’occipital, et qui est long de 1cm. Il contient I’artere
méningee posterieure, le XII, son rameau recurrent méningé, et le riche plexus

veineux condylien antérieur [27].

Une atteinte unilatérale du nerf hypoglosse entraine : une déviation de la
langue vers le cOté paralyse, lors de la protraction, et vers le coté sain quand elle
est dans la bouche [28].

Une amyotrophie de I'hnémi langue et des fasciculations peuvent s‘observer,

lorsque l'atteinte est séveére [28].

Le trajet aberrant de I’artere vertebrale dans le canal condylien antérieur,
objectivé chez notre patiente, explique la compression du nerf hypoglosse, et

donc la géne linguale.
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C. Rappels embryologique et anatomique :
1. Embryologie :

Les arteres vertébrales commencent leur formation de maniére assez

tardive, au stade 7,5 mm (31°™ jour).

=>» Selon les travaux de GILLILAN [29] en rapport avec les mammiferes,
ce retard correspond a l'expansion tardive vers l'encéphale des arteres
vertébrales: en effet, les oiseaux possedent des arteres vertébrales qui
vascularisent les muscles et les organes du cou, mais pas leur cerveau.

=>» HIS [30] fut le premier a décrire, chez un embryon humain de 7,5 mm
(31°™ jour), deux vaisseaux longitudinaux qu'il nommera artéres vertébrales
cérébrales. Elles sont issues d'anastomoses situees entre les trois paires d'arteres qui
se trouvent au niveau des quatre somites occipitaux. Ce processus se déroule du stade
5,9 mm (30°™ jour) au stade 8 mm (32°™ jour). L'artére hypoglosse passe entre les
troisiéme et quatrieme somites occipitaux ; elle est la derniére de ces artéres, les deux
autres étant dénommées par PADGET [31] artéres inter segmentaires occipitales
primitives (Figure 5). La vascularisation de ces dernieres est d’abord issue de l'artere
hypoglosse; par la suite elle provient des arteres proatlantales de type | et Il. A la fin
de ce stade, l'artere hypoglosse disparait.

3éme

A partir du stade de 9 mm (3 jour) :

D'autres anastomoses longitudinales vont se constituer entre les arteres
inter segmentaires cervicales ou dorsolatérales, qui prennent leur origine au
niveau du versant dorsolatéral de l'aorte apres le sixieme arc aortique [32,33].
Trois séries d'anastomoses longitudinales vont se former en situation pré costale,
post costale et post-transversaire. L’interruption de la circulation sanguine dans

les premieres arteres inter segmentaires laissera persister :

17



1)%¢
e
X .2 Occip, ,
PRIMIT OCC INTEROEGM A ° ////
. - %, bone
riRsT T :
" WO SEGM. AA f\”' 5 ‘S// /y/// //
é N\ 0 %47
LASY OCC. INTERSCOM A, “ e W /4//
(LAST MYPOGLOSS INTERSLOM A) ] Y X u 77 7 REGION
(PRIMIT HYPOOLOSS A) ¢ i

(MyrocLose A)
*1*" sLomMENT A*

p-,,....o-v (svmocc.)

i

°
3
y 7 “
m”” ANTAL INTERSEGN A - 7 CERV. oM.
77 > 2774 el
(sveoccir A) - o2 LR
(1'" cemv scom A) -
"1 cemv. iNTERSEGM. A" | =5t
- //7/“ ///, >
3 N
. A n \ ey INTERVERT.
a i B rom
(2" cenv seor. A) } 7/ 2> 2

i

"1Yeemv A"
1% cenv. seom A°

7 7
- //‘5 7 Vs,
6™ cen ° ! SEGM. N.
3 Avy
(7™ cemv. sE6m. A) - 71 INTERSEGM. A,
7™ canv. WTERSESM At » i
6 CERY SEGM A" S (G
™ poms. inTERsEGM A" — 7
% 7 2 & sTEM OF
- = !!RT*!!AL
z 7/
/ // , 7
COM. CAR. A sur
K 5 | intER-
INNOM., A, - 4 I"*(COPT. AA,
Y / s
STEM OF
YIAN A, W B B ANT\ scLero-
A POST | TOMITEDS
7 3
COSTOCERY. TR 3 3ne
NOR, SOM.

PRYZ
* ) CENTIRS

Figure 5 : schéma représentant la formation des artéeres subclaviere et vertébrale selon
PADGET [31]

Les termes soulignés sont ceux recommandes par I’auteur
Ceux entre parentheses sont usuels
Ceux entre guillemets ne sont pas recommandés

La terminologie selon LASJAUNIAS [35] (artére proatlantale type 1 et 2) a

été rajoutée
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- L’artere cervicale profonde, a partir de I’anastomose post-transversaire,
- Le tronc thyrocervical et lartére intercostale supérieure, a partir de
I’anastomose preé costale,

- L’artere vertébrale, a partir de I’anastomose post costale.

Entre le stade 9 mm (33&me jour) et le stade 11,5 mm (37°™ jour) :

Les anastomoses entre l'aorte dorsale et les arteres inter segmentaires vont
disparaitre, sauf la 6°™ artére cervicale inter segmentaire, qui va définitivement
persister sous la forme de la partie initiale de I'artére subclaviére et de l'artére

vertebrale (Figure 6).

Ainsi la partie la plus importante des arteres vertébrales dérive de ces
anastomoses post costales. La partie intracranienne, qui relie leur extrémité
craniale a l'artere basilaire, représente le vestige des “arteres vertébrales

cérébrales” [29].

Au total, les artéres vertébrales sont issues de la réunion de nombreux

précurseurs vasculaires :

-La partie initiale (segment V1), qui nait de l'artere subclaviere. Cette
derniere provient d’une partie de la sixieme artére cervicale segmentaire,
(septiéme selon la classification de CONGDON [34])

- La partie ascendante (segment V2), provient de courtes portions des
arteres inter segmentaires cervicales et des anastomoses post costales les
réunissant,

- La partie horizontale (segment VV3), provient de la portion postérieure de
I'artere proatlantale de type |, (artere proatlantale intersegmentaire selon
GONGDON [34])

19



- Enfin, la partie terminale, qui réalise la jonction avec l'artére basilaire
(segment V4), provient de la partie distale des artéres vertébrales cérébrales
(Figure 5).

Figure 6 : Schéma de la vascularisation au 54°™ jour, d’aprés GILLILAN [29]

ACI : artere carotide interne

ACA : artere cérébrale antérieure

ACM : artere cérébrale moyenne

AcoP : artére communicante postérieure
ACP : artére cérébrale postérieure

ACS : artére cérébelleuse supérieure

aB : artere basilaire

AVert : artére vertébrale

ASC : artére subclaviére
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2. Anatomie :

Figure 7 : anatomie normale des TSA : vue antérieure (A) et latérale (B)

A : Arteres cervico-encéphaliques B : Rapports avec les structures cervicales
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L artere vertébrale (artere : du latin arteria, provenant du grec artéria ; vertebre :
du latin vertebra, provenant de vertere) assure I’apport de sang oxygéné vers la partie
supérieure de la moelle épiniéere, le tronc cerébral, le cervelet, et la partie postérieure

du cerveau [36]. Les arteres vertébrales sont des arteres paires.

L'artere vertébrale représente la premiere et la plus volumineuse branche
des arteres sous-clavieres. Cette branche collatérale ascendante nait de la face
supérieure de I’artere subclaviere au niveau de la fosse supra-claviculaire
(trigone omo-claviculaire). Elle monte genéralement dans les foramens
transverses des six vertebres cervicales supérieures [37]. Elle passe ensuite
derriere les masses latérales de l'atlas, puis pénetre dans la dure-mere en arriere
des condyles occipitaux. Elle monte dans le foramen magnum en avant de la
moelle, et enfin rejoint l'artere vertébrale controlatérale pour former le tronc
basilaire a la jonction ponto médullaire. Chaque artere est subdivisée en deux

parties : intradurale et extradurale [38].

Les arteres vertébrales présentent un calibre moyen de 3 a 4 mm. Elles sont
souvent asymeétriques : le calibre de I’artére vertébrale gauche est généralement

plus important que celui de I’artere vertébrale droite [39].

Les artéres carotides internes, ainsi que les arteres vertebrales, représentent
I'unique source de sang oxygéné pour le cerveau. Elles donnent de multiples
branches communicantes qui s’anastomosent les unes avec les autres a la base
du cerveau, formant un réseau vasculaire hexagonal appelé le cercle de Willis.
Ce dernier relie les circulations cerébrales antérieures et postérieures : le
systéme carotidien alimente la partie antérieure du polygone de Willis; le

systeme vertebral alimente sa partie postérieure [40,41,42].
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En suivant son trajet, I’artere vertébrale présente 4 segments : Segment preé-

transversaire, transversaire, atloido-axoidien et intracranien (Figure 8).
Segment pré-transversaire V1 :

L’ artere vertébrale nait de la premiere partie de I’artéere subclaviere, puis
monte obliquement en haut et en arriére, en passant entre le muscle long du cou
et le muscle scaléne antérieur. En avant se trouvent les veines vertébrales et
jugulaires internes, tandis qu’en arriére, il y a le processus transversaire de la

vertebre C7, le tronc sympathique, et le ganglion cervical supérieur [43,44].
Segment transversaire V2 :

Apres son passage entre le muscle long du cou et le muscle scalene antérieur,
I’artere vertébrale chemine verticalement dans le canal transversaire creusé dans les
apophyses transverses des vertebres C6 a C2. Elle suit un trajet presque vertical

jusqu’au processus transversaire de I’axis (C2) [45,46].

En passant par le canal transversaire, I’artere vertébrale est situee
antérieurement aux troncs des nerfs rachidiens cervicaux. En outre, elle est entourée

par le plexus veineux, qui forme la veine vertébrale a la partie inférieure du cou.
Segment atloido-axoidien V3 :

Ce segment commence apres le passage de I’artere par le foramen
transversaire de I’axis (C2) ou elle est subdivisée en deux parties ; verticale et

horizontale :

La partie verticale remonte en croisant la racine du nerf rachidien C2 et

pénetre dans le foramen transversaire de I’atlas (C1).
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La partie horizontale commence apres le passage de I’artére vertébrale dans
le foramen transversaire de [I’atlas. L’artere se courbe médialement et
postérieurement, et passe derriere la cavité glénoide de I’atlas et atteint son
sillon sur la surface supérieure de I’arc postérieur de I’atlas. De la, elle passe
sous la membrane atlanto-occipitale postérieure et pénetre dans le canal
vertebral [47,48]. La partie horizontale est contenue dans le triangle occipital
[49].

Segment intracranien V4 :

Apres étre entrée dans le canal vertebral, I’artére vertébrale perce la dure-
meére et remonte le long de la face antérieure de la moelle épiniére. A la limite
inférieure du pons, elle s’anastomose avec son homologue controlatérale pour
former I’artére basilaire. L’artere basilaire monte le long de la face ventrale du
pons dans la gouttiere basilaire [50]. Ce vaisseau se termine en se bifurquant en

deux arteres cerébrales postérieures.
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Figure 8 : Schéma montrant les 4 segments de I'artére vertébrale en vue antérieure : V1, V2,
V3, et V4
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3. Variantes embryo-anatomiques :

3.1. Dans notre cas

L’origine aberrante de I’artére vertébrale droite, qui va alors naitre de
I’ACI droite, résulte de la persistance d’une artere pro-atlantale (Figure 9).
Celle-ci entre par le canal condylien antérieur, projection du somite 0 a ce
niveau. Ceci explique I’entrée de I’artere vertébrale par le canal condylien

antérieur et donc I’absence de son passage dans les trous transversaires.

Notre patiente représente le seul cas de ce type dans la littérature.

Figure 9 : schéma représentant les variations embryo-anatomiques dans notre cas
3.2. Autres variations d’origine :
D'autres variations d’origine sont décrites [3] :

- En amont de la bifurcation du TABC a droite, et d’une hauteur

équivalente a gauche sur I’artere sous-claviére (4%).

- Au niveau ou en aval du tronc thyrocervical (droite +++) : 5%.

- Arc aortique (gauche) : 5%.
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D. Moyens d’imagerie :
1. Généralités

Dans le cadre de I’exploration de la survenue d’acouphenes pulsatiles en
rapport avec une origine aberrante de I’artére vertébrale droite, la problématique
qui se pose est de bien choisir la technique d’imagerie complémentaire en

adequation avec chaque situation.

2. Moyens :

2.1. Tomodensitométrie hélicoidale cérébrale et cervicale :

Il s’agit d’une technique d’imagerie utilisant les rayons X, facile d'acces et
de réalisation, rapide, précise, notamment grace a sa bonne résolution, a la
finesse de ses coupes (millimétriques ou submillimétriques), et aux
reconstructions dans les 3 plans de I’espace en double fenétrage osseux
(notamment pour le rocher et la base du crédne dans notre cas) et

parenchymateux [51].

Cependant, il s'agit d'un examen irradiant, méme si les doses délivrées

actuellement sont faibles et contrélées [51].

La TDM permet d’étudier les différentes structures anatomiques,

notamment le parenchyme cérébral et les structures osseuses du crane et rachis.

Pour ces dernieres, en application a notre cas, il s’agit notamment de suivre
et d’analyser les canaux osseux (canal condylien antérieur) et les orifices

vertébraux (foramens transverses).

Par ailleurs, les anomalies de position des foramens transverses par rapport
a la ligne médiane peuvent orienter vers la réalisation d’une imagerie vasculaire

non invasive (angioscanner, angio-IRM).

27



Les anomalies de calibre des foramens transverses doivent faire suspecter

la prédominance d’une artére vertébrale par rapport a I’autre [51].

Mais sa résolution reste faible en fosse postérieure. Il est conseillé de lui

préferer I’'IRM dans I’exploration du territoire vertébro-basilaire [51].

2.2. Angio-TDM des troncs supra aortiques et des arteres de la base

du crane :

L'angioscanner est un examen qui visualise les arteres et/ou les veines,
apres injection de produit de contraste iodé par un injecteur automatique. Il est
réalisé a l'aide d’un logiciel spécial, donnant un temps artériel, veineux et tardif
[52,53,54].

Les images sont obtenues en coupes 3D millimétriques et surtout aussi en
cartographie vasculaire (troncs, ramifications, malformations vasculaires et

variantes anatomiques) [55,56].

L’angioscanner est un examen peu invasif [57] puisqu’il ne nécessite que la
pose d’une voie veineuse, grace a laquelle le produit de contraste iodé sera
injecté [58], tandis que le patient est allongé sur une table d’examen [58]. Ce
produit de contraste étant opaque aux rayons X, il permet donc la visualisation

des vaisseaux sanguins.

La table d’examen se déplace doucement dans un scanner a rayons X
pendant que les informations radiologiques sont enregistrées [58]. Il est
demandé au patient de ne pas bouger afin que le traitement des images sur la
station de travail soit de la meilleure qualité possible. Les images sont ensuite
analysées sur un ordinateur par le médecin radiologue [59,60].
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A noter que I’angioscanner est contre indiqué en cas d’insuffisance rénale

organique (sauf si une séance de dialyse est programmee).
Cet examen n’a pas éte réalisé chez notre patiente.
2.3. Imagerie par résonance magnétique encephalique :

Le principe de I’IRM est fondé sur les propriétés magnetiques de I’atome
d’hydrogene, contenu dans les tissus du corps humain. A partir de puissants
aimants contenus dans I’appareil d’IRM, les atomes d’hydrogene sont stimulés
puis relaxes, selon la composition de chaque tissu. Ces données sont analysées
par des ordinateurs et reconstituées en images [61].

L’IRM est donc un examen non irradiant, non invasif et précis
[62,63,64,65], notamment pour les structures molles, en coupes fines (3-4mm)
axiales, coronales et sagittales.

Cependant comparativement a la TDM, c'est un examen plus difficile
d'acces, plus onéreux, plus long, avec plus de contre-indications : pacemaker,

prothese récente, bagues dentaires ...

Elle permet une analyse plus fine des structures anatomiques, ainsi que

celle des rapports entre elles et les anomalies objectivees [66].

Une multitude de sequences peuvent étre réalisées [67,68]. Certaines sont de
base : sequences ponderées T1 dites anatomiques, T2, FLAIR dites de suppression
des liquides, Echo de gradient qui détecte spécifiquement les dépots
d’hémosidérine et les calcifications, et enfin la diffusion qui détecte les Iésions
parenchymateuses a leur phase tres précoce. Elles sont toutes réalisées quelque soit
I’indication de I’IRM cérébrale pour une étude d’ensemble, comme dans notre cas.

L'injection de produit de contraste paramagnétique est parfois demandée.
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D'autres séquences plus specifiques sont réalisées a la demande, en

fonction de I’indication (angio-IRM, spectroscopie, perfusion ...).

Dans notre cas, au vu de I’anomalie artérielle détectée sur I’imagerie
classique en coupes, c’est I’angio-IRM artérielle qui est donc indiquée et
réalisée.

2.4. Angio-IRM arteérielle cérébrale et des troncs supra aortiques :

Il s’agit donc d’une technique d’IRM dédiée a la visualisation des artéres
cérebrales et leurs branches, ainsi que des troncs supra-aortiques. Il faut élargir
le champ d’étude lors du centrage et de I’acquisition des images en fonction de

I’indication pour pouvoir explorer toutes les arteres [55,69,70].

Nous obtiendrons des coupes natives en 3D tres fines, a partir desquelles
nous réaliserons des reconstructions par la technigue MIP (Maximum Intensity
Projection), et VRT (Volume Rendering Technique) : nous aurons ainsi des
Images proches d’une artériographie numerisée ; elles auront I’avantage de
pouvoir étre visualisées sous tous les angles et dégager ainsi chaque segment

artériel sans avoir de superpositions [55, 71,72].

Dans notre cas, elle a permis de préciser I’anomalie suspectée sur I’IRM
cérebrale, et de fournir la cartographie artérielle des TSA de notre patiente, a
savoir une artére vertébrale droite naissant de I’ACI droite, au lieu de naitre de

I’artere subclaviere droite.

Donc I’angio-IRM artérielle a permis de poser un diagnostic préecis, sans

étre invasive.

A noter par ailleurs que c’est une technique qui ne nécessite pas d’injection

de produit de contraste [73].
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C'est en quelque sorte un contraste spontané, realisé :

— Soit en 3DTOF (3D Time Of Flight : technique privilégiant le signal

vasculaire par rapports aux tissus stationnaires environnants).

— Soit en ASL (Arterial Spin Labelling : technique qui marque les

protons du sang arteriel par une impulsion de radiofréguence).
2.5. Artériographie cérébrale et des troncs supra-aortiques :

C'est une technique invasive [74,75], réalisée par abord femoral (voie centrale
fémorale), puis un cathétérisme artériel jusqu’aux TSA [76], et nécessitant parfois

des doses importantes de produit de contraste iode [74,75].

Elle n’est pas anodine, et peut étre source de complications locales ou
régionales [76,77,78,79,80,81,82,83].

Dans notre cas, elle n’est de toute facon pas indiquée, car largement
supplantée par I’angio-IRM réalisée.
2.6. Echo doppler cervical :

L’échographie doppler (couleur, pulsé) des vaisseaux du cou permet une

étude parfaitement anodine, essentiellement des carotides et a un moindre degré

des vertébrales dans leur trajet cervical (base du cou et espace de Tillaux) [84].

Elle n’a de valeur que si I’examen est positif, et reste opérateur dépendant.
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E. Etiologies des acouphénes pulsatiles :

L'acouphene pulsatile est un symptome fréquent de consultation. Les
acouphénes pulsatiles peuvent étre le seul symptdome de maladies
potentiellement mortelles et traitables. La présence d'une perte auditive ou de
vertiges oriente [I'évaluation diagnostique. Certaines causes d'acouphenes
pulsatiles peuvent étre objectivées a I'examen otoscopique. Les modalités

d’imagerie médicale contribuent souvent au diagnostic [85].

Les etiologies pouvant causer des acouphénes pulsatiles sont tres
nombreuses, elles se répartissent en congénitales et acquises. Dans un confort de

description, nous ne détaillerons que les principales.

1. Causes congénitales :

1.1. Anomalies artérielles :

Elles sont rares [86].
1.1.1. Artére carotide aberrante :

L'artere carotide interne aberrante, ou intra-tympanique, est une anomalie
de trajet avec présence d’une portion intra-tympanique de I’artere carotide
interne. Elle correspond a un trajet artériel anormal malformatif a I’origine d’un
acouphéne pulsatile [87]. Cette anomalie de trajet représente une circulation
collatérale résultant d’une agénésie du premier segment embryonnaire de
I’artere carotide interne [88], due a une anomalie au cours de I’évolution du
troisieme arc brachial. C’est une anomalie rare puisqu’une cinquantaine de cas
seulement sont rapportés dans la littérature [89]. Normalement, I’artére carotide
interne entre dans le rocher par I’orifice inférieur du canal carotidien puis se

courbe a 90° pour continuer son trajet vers I’avant et le dedans [87] (Figure 10).
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Figure 10 : anatomie normale de la carotide interne
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Art. carotico-tympanigue

Art. tympanique
inféerieure

ascendante Q

Art. pharyngée

ascendante ;

ARTERE
CAROTIDE
INTERNE
ABERRANTE

Figure 11 : aspect de la carotide interne aberrante.
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L’artere pharyngée ascendante, branche de I’artere carotide externe, donne
une artere tympanique inférieure ascendante qui rejoint I’artere carotide interne
dans sa portion petreuse a travers le canalicule tympanique inférieur par
I’intermédiaire d’une petite artere carotico-tympanique [90]. En cas d’anomalie
de développement embryonnaire artériel (Figure 11), I’ACI ne se développe pas
dans sa portion extra-cranienne. La circulation collatérale est alors formée par
les artéres pharyngees ascendantes, qui sont I’artere tympanique inférieure
ascendante et I’artére carotico-tympanique, ces arteres sont des lors d’important
calibre. Ce qui entraine un élargissement du canalicule tympanique inféerieur.
Moret et al. ont expliqué que I'ACI aberrante représente en fait une artere
tympanique inférieure élargie s'anastomosant avec une artére carotico-
tympanique également elargie lorsque le segment cervical de I'ACI est sous-
développé ou a régresseé au cours de I'embryogenese. L'ACI aberrante pénetre
dans la cavité tympanique par un canalicule tympanique inférieur élargi, traverse
la cavité tympanique en bas et en avant du promontoire cochléaire, puis pénétre
médialement dans le canal carotidien horizontal par une déhiscence dans la
plague carotidienne [91]. Le vaisseau aberrant représente [I'hypertrophie
compensatrice de l'anastomose entre la carotide externe et la carotide interne
distale via l'artere tympanique inférieure et I’artere carotico-tympanique de
I'ACI [92].

La coexistence d’acouphénes pulsatiles et d’une masse rétro tympanique a
I’otoscopie doit inciter a un bilan morphologique précis du rocher avant tout

geste thérapeutique [89].
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La place des différents examens complémentaires dans le bilan est discutée.
L’examen tomodensitomeétrique en haute resolution est I’examen-clé qui suffit
au diagnostic dans la majorité des cas [93,94]. L'imagerie en tomodensitométrie
est typique, I’artere carotide aberrante se reconnait par I’absence du canal
carotidien osseux en dessous et en avant du promontoire et la présence d’un
orifice inhabituel dans le plancher de la caisse du tympan, ainsi que I’image
tissulaire arrondie réguliere se renforcant apres contraste, visible dans la caisse
entre le promontoire et le tympan. En fenétre osseuse, il existe un élargissement
du canalicule tympanique inférieur [95]. Et puisque I'ACI aberrante est présente
dans l'oreille moyenne, I'os normal recouvrant l'artére est absent. La portion

verticale du canal carotidien peut étre absente ou hypoplasique [88].

L'angio-IRM apporte actuellement la possibilité de confirmer cette
malposition vasculaire de maniere non invasive. L'artériographie ne doit étre
utilisée qu'en cas de doute persistant avec une tumeur glomique, ou a visée
thérapeutique si un clampage est indiqué. La biopsie est prohibée en raison du
risque hémorragique [87]. Différentes hypothéses eétiopathogéniques sont
discutées. L'abstention thérapeutique semble étre l'attitude la plus logique une
fois le diagnostic affirmé en raison des risques hémorragiques majeurs et des

conséquences neurologiques potentielles [89].
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1.1.2. Persistance de I’artere stapédienne :

C'est une anomalie congénitale qui trouve son origine dans les tous premiers
stades du développement embryonnaire [96], et qui résulte de I’absence
d’involution de I’artere stapédienne chez I’embryon. Cette artere est présente de
maniére transitoire dans le développement feetal normal, reliant l'artére carotide
interne aux branches de la future artere carotide externe [97]. Ce petit vaisseau
régresse normalement autour de la 10°™ semaine de gestation [98,99]. Sa
persistance est une variante rare résultant d'une erreur au cours d’une étape précise
du développement embryologique complexe de la vascularisation cervicale et
cranienne [97]. Une artere stapédienne persistante est une anomalie vasculaire rare

retrouvée chez environ 0.48% de la population [100,98] (Figurel?2).

Au cours du développement embryonnaire, le systeme branchial produit
successivement six paires d'arcs aortiques ainsi que leurs branches
correspondantes. Ces arcs relient la portion dilatée du tronc artériel ventral,
appelée le sac aortique, aux aortes dorsales. Le premier arc donne naissance
transitoirement a l'artere mandibulaire, qui régresse ensuite. Le deuxieme arc
devient [l'artere hyoide. Cette derniéere est proéminente au début du
développement. Les arteres mandibulaire et hyoide deviennent des branches du
troisieme arc apres I’involution du premier et du deuxiéme arcs. L'artére
stapédienne nait de l'artere hyoide pres de son origine a partir de I'ACI
proximale (troisiéme arc) a partir de 4 a 5 semaines de vie feetale. Elle s'étend en
direction craniale a partir de I'ACI, traverse le primordium mésenchymateux de
I'étrier, formant ainsi le foramen obturateur de I'étrier [97]. Le troisieme arc

forme l'artére carotide commune ainsi que I'ACI proximale.

Nous ne développerons pas I’embryologie des arcs aortiques inférieurs car
ils ne participent pas au développement de l'artere stapedienne.
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Figure 12 :Schéma du trajet d’une artere carotide interne intra tympanique et de la
persistance de I’artére stapedienne.

(1) artere stapédienne ;
(2) artere carotide interne dans la cavité tympanique) ;
(3) rétrécissement de I’artére carotide interne au niveau de son passage dans le foramen
tympanique inférieur ;
(4) origine de I’artere stapédienne a partir du coude de I’artére carotide interne.
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L'artere stapédienne se divise en deux branches apres avoir pénétré dans la

bofite cranienne :

e La branche supérieure (supra orbitaire) reste endocraniale et devient

I'artere méningée moyenne chez I’adulte [97].

e La branche inférieure est l'artere maxillo-mandibulaire, qui quitte la
cavité cranienne par le foramen spinosum [97]. Cette artere se divise en
une branche mandibulaire et une branche infra-orbitaire, qui se
développent respectivement en arteres alveolaire inférieure et infra-
orbitaire [99].

Des anastomoses se developpent entre la branche inférieure de I’artéere
stapédienne et les artéres pharyngées ventrales issues du sac aortique [97, 101].
Les artéres pharyngees ventrales sont les précurseurs des ACE adultes définitifs
[101]. Le flux s'inverse au niveau du foramen spinosum et l'artére stapédienne

dégénére généralement au cours de la 10°™

semaine [98]. Les vaisseaux
précédemment alimentés par l'artere stapédienne sont ensuite alimentés par les
arteres pharyngeées ventrales, qui deviennent I'ACE, et par l'artere ophtalmique.
L'artere hyoide diminue de taille et persiste a I'dge adulte en tant que branche

carotico-tympanique de I'ACI [101].

Lorsque l'artére stapédienne persiste en postnatale, elle donne généralement
naissance a l'artere méningee moyenne. Le foramen spinosum, qui contient
normalement l'artere méningée moyenne, est absent [99]. L'ASP a un trajet
typique : elle se détache de I’artére carotide interne qu’elle soit normale ou de
trajet intra tympanique (30% des artéres carotides internes situees dans I’oreille
moyenne présentent une persistance de I’artere stapédienne). Elle passe ensuite

dans le foramen obturateur entre les branches de I’étrier. Puis, elle voyage le
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long du canal facial tympanique et entraine donc un élargissement de ce canal,
gu’elle quitte dans la loge du ganglion géniculé pour s’épanouir ensuite dans la

fosse cranienne moyenne ou elle se termine en artére méningée moyenne [87].

Le passage de I’artere stapédienne persistante entre le pilier postérieur et le
pilier antérieur de I'étrier engendre un effet de fixation sur ce dernier. Ceci est

donc responsable de la perception d’acouphenes pulsatiles [102] (Figure 12).

Cette anomalie est souvent meconnue cliniquement car elle est en regle
asymptomatique et I’examen otoscopique est normal ou peu contributif, sauf si elle
est associée a un trajet aberrant de I’artere carotide interne : dans ce cas, outre les
acouphenes, I’hypoacousie, les otalgies, les sensations d’oreille pleine ou bouchée,
ou plus rarement les vertiges peuvent constituer des signes réveélateurs d’une
anomalie artérielle de la caisse du tympan [103,104,105,106,107,99]. L'otoscopie
peut éventuellement montrer une masse rétro tympanique [87]. C’est donc I’imagerie

[108] qui va révéler cette anomalie.

Bien gque I’angio-IRM puisse detecter une ASP, la tomodensitomeétrie en haute
résolution est la technique la plus fiable pour la mettre en évidence et qui permet
d’en faire le diagnostic [109]. L’acquisition séquentielle en coupes jointives de 0,5
mm avec reconstructions multi planaires permet la visualisation directe de I’artere
stapedienne sous forme d’une structure tubulaire hypodense de 1 a 2 mm de
diametre. Ces dernieres sont présentes au niveau du promontoire et méme a hauteur
du stapes. Néanmoins, les signes indirects sont précieux car ils constituent des
arguments supplémentaires au diagnostic : I’absence de foramen épineux du c6té
impliqué (il ne se forme qu’en cas de trajet normal de I’artere meéningée moyenne),
ainsi que I’élargissement du segment tympanique du canal facial dans sa portion

antérieure [87].
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L’ artériographie carotidienne peut aussi mettre en évidence I’artere
stapédienne a I’émergence du coude de I’ACI, ainsi que sa prise en charge du

territoire de I’artere méningée moyenne [110].

Par contre, cette anomalie a été peu étudiée en IRM, sauf dans les publications
récentes, probablement en raison des capacites de résolution longtemps insuffisantes
de cette technique : sa contribution au diagnostic d’artere stapédienne persistante qui
semblait se limiter jusqgu’alors a la mise en évidence d’un signal vasculaire dans le
canal facial s’élargit aujourd’hui a la visualisation directe de I’émergence et du trajet

de I’artére stapédienne persistante [111].
1.2. Causes veineuses :

Les causes veineuses congénitales sont essentiellement représentées par les

anomalies jugulaires [86].

La veine jugulaire interne est la continuation anatomique des sinus duraux
craniens dans la région du cou [112,113,114]. Au cours de son trajet au niveau de la
base du crane, le premier segment élargi de la veine jugulaire est appelé bulbe
jugulaire. Ce dernier constitue la jonction entre la veine jugulaire interne et le sinus
sigmoide [115,116,114,117]. Le bulbe jugulaire est situé au niveau de la fosse

jugulaire osseuse en bas et en arriere du conduit auditif interne (CAl) [118,119].

Le bulbe jugulaire résulte de la dilatation de la partie bulbeuse supérieure
de la veine jugulaire. 1l est genéralement recouvert d'une plaque osseuse le
separant du CAI et de la caisse du tympan [120]. Bien que leur taille, leur
emplacement et leur configuration varient, la plupart des bulbes jugulaires se

trouvent sous I'nypotympan [120].
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Les variations anatomiques et les anomalies de la veine jugulaire sont
géneralement asymptomatiques [122]. Elles sont souvent de découverte fortuite
lors du bilan radiologique d’une affection otologique, ou découvertes en
peropératoire [123]. Cependant, dans de rares cas, les patients peuvent présenter
des symptomes tels que des acouphénes pulsatiles [120,121]. Les variations
anatomiques du golfe de la jugulaire sont présentes chez 10-15% de la

population [124].

Ces variantes veineuses sont mieux visualisées en TDM sur fenétres

osseuses, surtout dans le plan coronal [87].
1.2.1. Diverticule du bulbe jugulaire :

Le diverticule du bulbe jugulaire est considéré comme une anomalie
veineuse rare. Cependant, la rareté de cette anomalie est discutable : le
diverticule du bulbe jugulaire était rarement rapporté avant la survenue de la
TDM a haute résolution, il était généralement découvert au moment de la
chirurgie ou de découverte fortuite lors de I'examen TDM de I'os temporal [125].
De plus, un nombre important de cette maladie est susceptible d'étre
asymptomatique ou de se manifester par des symptdmes neurosensoriels,
généralement évalués par I’IRM [126] ; ce qui sous-entend que le diverticule du

bulbe jugulaire est probablement une affection sous-déclarée.

Il s’agit de I'expansion craniale en cheminée du bulbe jugulaire, appelée
diverticule. Elle peut parfois dépasser le bord supérieur du conduit auditif
interne correspondant en arriere, et étre responsable de possibles turbulences et
d’acouphenes pulsatiles [87] en faisant saillie dans I'oreille moyenne [125]. Ces

symptomes sont lies a la taille et I'extension du diverticule jugulaire [127].
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La relation entre le diverticule jugulaire et les symptdémes cliniques est
discutable [127]. De nombreux patients dans la littérature ont eu des symptémes
cliniques progressifs debutant a I'age adulte. Ceci dit, une question peut étre
posée pour savoir si le diverticule jugulaire représente une anomalie congénitale
stable, ou une pathologie a processus progressif capable de s'‘étendre et
provoquer des symptomes cliniques. La réponse a cette question n'est pas encore
claire, bien que des rapports documentent la croissance de la lésion chez un
nombre limité de patients [127,128].

L'étiologie du diverticule jugulaire n'est pas révélée. Embryologiquement,
le bulbe jugulaire n'est pas présent a la naissance, mais une fois qu'une posture
debout est adoptée, par opposition a la position feetale ou couchée in utero et en
tant que nouveau-né, les effets de martelement des ondes de pouls negatives
ascendantes provenant de l'oreillette droite peuvent traverser vers le haut
jusqu'au sinus jugulaire de maniere hémodynamique, ce qui conduit a une
expansion et a une formation du bulbe jugulaire [129]. En raison de
I'emplacement du bulbe jugulaire, qui est en partie déterminé par la
pneumatisation mastoidienne, la distance entre le conduit auditif externe et le
sinus sigmoide est relativement plus courte en cas de pneumatisation faible ou
absente. Par conséquent, le bulbe jugulaire monte relativement haut, ce qui est
également un facteur de risque du diverticule du bulbe jugulaire [130]. Bien que
I'nypertension veineuse et le flux veineux turbulent aient été également suggeérés
comme facteurs étiologiques du diverticule du bulbe jugulaire avec érosion
osseuse, une comprehension définitive de la physiopathologie de la formation du

diverticule reste insaisissable [125].
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Différents types d'examens peuvent étre utilisés pour diagnostiquer le
diverticule du bulbe jugulaire et en définir I’étendue [131]. La
tomodensitométrie a haute résolution est la méthode de choix lorsque des
anomalies du bulbe jugulaire sont suspectées [132,133]. Elle pourra révéler la
taille de la fosse jugulaire et I'érosion osseuse ou les défauts des structures
voisines [131]. Une angio-TDM veineuse peut ajouter des informations
supplémentaires sur les formations vasculaires et le flux sanguin, qui pourraient

également étre acquises par angio-IRM veineuse ou par une veinographie [134].

Le diverticule se caractérise par sa continuité avec le bulbe jugulaire et ses
bords lisses. Un remodelage lisse du foramen jugulaire ou des structures adjacentes
de l'os temporal au scanner sans contraste est utile: I’absence de signes de
destruction osseuse agressive sur la TDM a haute résolution peut évoquer le
diagnostic [126].

1.2.2. Déhiscence du bulbe jugulaire :

La déhiscence du golfe de la jugulaire est une variante anatomique rare et
de découverte souvent fortuite [123]. Son incidence rapportée dans la littérature
est de 0,5a 1,7 % [135]. Les signes otologiques peuvent exister, mais sont non
spécifiques. L’acouphéne pulsatile, I’hypoacousie, I’otalgie et le vertige sont
rapportés dans certaines séries [135,124,136]. L’acouphene était le symptome le
plus fréquent dans la série de Sayit, qui a étudié I’aspect radiologique et
audiometrique [137]. Cette anomalie vasculaire constitue un danger lors de la
chirurgie de I’oreille moyenne [138]. L’identification en préopératoire de la
dehiscence du golfe, surtout grace aux bilans radiologiques, permet de guider le
chirurgien dans I’abord topographique de la caisse afin d’éviter le risque

hémorragique au cours de la chirurgie de I’oreille moyenne [123].

44



Le bulbe est dit déhiscent quand le septum osseux séparant le golfe
jugulaire de I’hypotympan est absent partiellement ou complétement [139].
Dans cette situation, le bulbe jugulaire peut faire saillie dans la caisse du tympan
[138] avec, pour corollaire, un acouphene pulsatile [87]. Le bulbe jugulaire peut
franchir cette ouverture et atteindre les osselets. La responsabilité veineuse de la
dehiscence par rapport a I’acouphene parait beaucoup plus évidente que dans le
diverticule du bulbe jugulaire. Le caractere bleuté de la masse tympanique
visible a I’otoscopie doit étre difféerencié des autres anomalies vasculaires de

I’oreille moyenne [87].

L’examen de la membrane tympanique est orienteur, mais peut étre normal.
Quand il est parlant, il met en évidence une voussure ou une masse bleutée rétro
tympanique. Ces signes deviennent nettement clairs lors d’une perforation
tympanique. L’examen otoscopique a objective une masse dans la caisse dans la
série de Hitier dans 1/3 des cas. Dans la méme série, I’examen otoscopique était
normal dans deux tiers des cas [124]. La tomodensitométrie et I’IRM permettent

d’étayer le diagnostic [122].

La TDM permet de mettre en évidence la dehiscence avec une absence, soit
totale, soit par endroits, du cadre osseux seéparant I’hypotympanum et le golfe de

la jugulaire [138].

Cependant, étant donné que le flux sanguin est souvent turbulent dans le
bulbe jugulaire, le signal sur I'lRM peut étre déroutant, ce qui fait de la TDM
I’examen de choix pour la visualisation de l'absence de la plaque sigmoide
[140].
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2. Causes acquises :

2.1. Lésions artérielles :

Elles sont fréquentes [86].

2.1.1. Sténose athéromateuse de la carotide interne :

L’ACI est une artere située dans le cou. Elle se dirige vers le cerveau pour
apporter I’oxygene nécessaire a son bon fonctionnement. Elle mesure en
moyenne 4 mm de diametre. Cette artere peut s’obstruer par des dépdts de
graisse dans la paroi de I’artere, ce qui entraine une réduction progressive du

calibre de I’artere, appelée sténose.

Les parois des vaisseaux sont formées de trois feuillets, appelés I'intima qui
correspond au feuillet le plus proche de la lumiere du vaisseau, la média qui correspond

au feuillet intermédiaire, et I’adventice qui correspond au feuillet le plus externe.

La sténose carotidienne est le résultat d’une maladie plus générale appelée
athérosclérose ; la plaque d’athérome se forme au niveau de la média, et grossit
au fil des années, de maniere insidieuse, favorisée par un certain nombre de
facteurs de risque (I’age etant le principal, et celui que I’on ne peut pas
modifier). Ces plaques d’athérome sont frequentes chez les personnes agées au
niveau de la bifurcation carotidienne. Si les acouphenes pulsatiles sont rares
dans ces cas (probablement du fait de la grande distance entre la bifurcation
carotidienne et le rocher), quelques exemples d’origine athéromateuse ont
néanmoins été rapportés avec des sténoses carotidiennes au niveau parasellaire
et méme pétreux au voisinage de I’oreille interne [87]. La sténose athéromateuse
de I’ACI dans son trajet intracrénien intra pétreux est envisagée chez le sujet

agé, dans un contexte cardiovasculaire [86].
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Lorsque les plaques d’athérome deviennent trop importantes et finissent par
géner le flux sanguin, et elles peuvent causer des turbulences au niveau du flux
sanguin, et donc le sang s’écoule difficilement avec des a-coups, qui sont dus a
une élévation de la pression sanguine : ceci engendre la perception
d’acouphénes pulsatiles. En outre, la fermeture d’un vaisseau d’un cété résulte

en une accelération compensatoire du flux sanguin controlatérale.

Une sténose de l'artere carotide peut se manifester par des étourdissements,
des evanouissements et une vision floue. Dans de nombreux cas, le premier
symptébme est un accident ischémique transitoire (AIT) ou un accident
vasculaire cérebral, car un petit caillot sanguin peut se former dans la zone du
vaisseau touchée par l'athérosclérose. Lorsqu'un si petit caillot est délogé, il peut
voyager dans le cerveau et boucher une artere plus petite, dont dépend une partie
particuliere du cerveau pour sa fonction et, finalement, sa survie. Les
symptémes d'un AIT et d'un accident vasculaire cérébral sont similaires
paralysie ou engourdissement d'un c6té du corps, vision floue, maux de téte,
troubles de I'¢élocution et difficulté a répondre aux autres. Un AIT est
géneralement bref et ne laisse aucun dommage durable ; il est di a une trées
petite occlusion temporaire au niveau d'une petite artere, mais il s’agit souvent
d’un signe avant-coureur. Un accident vasculaire cérébral est souvent associe a

une Iésion permanente d'une partie du cerveau [141].
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L'imagerie permet de localiser la plague athéromateuse et de mesurer le degré de

sténose en pourcentage du diametre par rapport a I’ ACI d’aval (Figure 13) :

e

b—a

5 X 100%

NASCET :

c—a
C

ECST : X 100%

Figure 13 : Schéma montrant les méthodes de calcul du pourcentage de sténose carotidienne,
selon les criteres NASCET et ESCT

NASCET (North American Symptomatic Carotid Endarterectomy)
ESCT (European Surgery Carotid Trial)

Les moyens d’imagerie comprennent :

- L’échographie cervicale : elle mesure [I’épaississement intima-média, et
donne les caractéristiques de la plaque athéromateuse (taille, échogénicité,
présence de calcifications, aspect de la surface, ...), et mesure de la sténose
[86,87].

- Doppler cervical couleur et pulsé :

o |l est tres utile pour délimiter les plaques hypoéchogeénes et calculer la

sténose le cas échéant.
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o |l faut analyser les spectres.

o Au niveau de la sténose, on étudie la vitesse circulatoire (accélérée ou
pas), et on calcule le pic de vélocité maxima.

o En post-sténotique, le flux est amorti.

0 On calcule les vitesses télédiastolique et systolique, ainsi que I’index
de résistance (IR).

- Angio-TDM des TSA: elle a l’avantage de bien détecter les plaques
calcifiées. Les reconstructions en 3D et volumiques sont réalisées de fagon
courante et permettent une bonne analyse de la sténose et de son étendue.

- Angio-IRM des TSA (Figure 14) : elle présente I’avantage de ne pas étre

irradiante.
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Figure 14 : Angio-IRM artérielle en vue antérieure : thrombose étendue de la carotide interne
gauche (fleche)
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2.1.2. Dysplasie fiboromusculaire :

La dysplasie fibromusculaire est une affection médicale rare. C'est une
maladie « non inflammatoire » de la musculeuse des parois artérielles,
segmentaire, non athéromateuse [142], d’étiologie inconnue intéressant les
arteres de gros et moyen calibres. Les cellules de la musculature lisse de la paroi
artérielle, qui ont probablement une prédisposition génétique, subissent une
transformation fibroblastique, et présentent souvent des anévrismes intracraniens
[87]. Cela peut donner un aspect perlé a ces artéres. Les arteres peuvent
également devenir étroites (sténose). La plupart des cas de dysplasie
fibromusculaire affectent les arteres carotides et rénales [142]. La DFM touche
préferentiellement les femmes (sex-ratio 9F/1H), entre 15 et 50 ans [143].

Certaines personnes atteintes de dysplasie fibromusculaire ne présentent
aucun symptdéme. Elle peut étre découverte fortuitement par échographie
doppler lors de I'évaluation d'étourdissements, de céphalées ou d'acouphenes
pulsatiles [144]. Cependant, elle devient symptomatique lorsque les sténoses
artérielles sont serrées et responsables d’hypo perfusion, d’emboles ou de
thromboses, ou lorsqu’une dissection artérielle ou la rupture d’un anévrisme
associé surviennent [145]. Les principaux symptémes menant au diagnostic
étaient des cephalées, des acouphenes pulsatiles ou des vertiges. Certains
patients « révelaient » leur maladie par un anévrisme intracréanien. D’autres
complications peuvent étre observées beaucoup plus rarement. Les atteintes
carotides peuvent se compliquer d’accidents vasculaires cérébraux ischémiques
(occlusion ou embolie) ou hémorragiques [146].

La dysplasie fibromusculaire de IPPACI est une cause fréquente
d’acouphénes pulsatiles en raison de la localisation lésionnelle nettement haute
au niveau de C1 et C2 avec des turbulences facilement transmises a I’os
temporal. L'acouphene est le symptdéme le plus courant précédant les signes
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d’ischémie ou d’hémorragie cérebrale [87]. L'association chez un patient donné
d'une hémorragie due a une rupture d'anévrisme et d'un accident vasculaire
céréebral ischémique di a la sténose, est caractéristique de la dysplasie
fibromusculaire cérébrale [147].

Il n'y a pas d'étude comparative publiée sur les methodes non invasives
pour détecter la dysplasie fibromusculaire de l'artere carotide, bien que I'écho
doppler peut révéler des schémas irréguliers de sténose qui sont suggestifs.
L'angio-TDM et lI'angio-IRM sont probablement plus efficaces que I'échographie
pour détecter les lésions des portions intracraniennes des artéres carotides
internes, et peuvent également documenter ou exclure lI'association d’anévrismes
intracréniens [145]. L'examen de reférence pour le diagnostic de la DFM est
I'angiographie numérisée, mais cette procedure invasive n'est utilisee que pour

les patients chez lesquels une revascularisation est envisageée.

L'angiographie carotidienne par TDM ou IRM montre dans des cas I’aspect
typique en “collier de perles” et, plus rarement, un rétrécissement tubulaire ou
circonferentiel. L'ARM permet par ailleurs de distinguer la dysplasie
fibromusculaire d’une dissection ou d’une hypoplasie de I’artere carotide
interne. Un traitement ne doit étre proposé qu’en cas d’ischémie cérébrale ou
d’acouphénes invalidants [87]. Les lésions focales ou tubulaires a I'angiographie
permettent de poser le diagnostic lorsqu'elles sont typiques [148]. Une autre
constatation fréquente suggerant un diagnostic de dysplasie fibromusculaire est
la présence d'un defaut, a type de diaphragme au niveau de l'origine de l'artere
carotide interne [149,150].

52



Il n'y a pas de critéres diagnostiques radiologiques formels, mais il est bien
établi que l'aspect en chapelet retrouvé dans les localisations rénales ou cervico-
encéphaliques a l'artériographie, I’Angio-TDM ou I'Angio-IRM sont tres

évocateurs d'une dysplasie fibromusculaire.
2.1.3. Dissection de la carotide interne :

La dissection de l'artere carotide interne résulte du clivage de la paroi
artérielle par un hématome qui communique ou non avec la lumiére artérielle

par une breche intimale. On peut distinguer :

- Les dissections sous intimales, avec retentissement sur la lumiére
artérielle.
- Les dissections sous adventitielles entrainant un élargissement du

diametre externe de l'artére.

Les conséquences cliniques de la dissection de I’ACI sont subdivisées
d’une part en symptémes et signes locaux (par compression des structures de
voisinage), d'autre part en manifestations ischémiques cérebrales, oculaires,
voire medullaires. Les signes locaux sont souvent avant-coureurs des
manifestations ischémiques, avec un délai allant de quelques heures a quelques
semaines. La méthode diagnostique de référence est I’imagerie par résonance
magnétique (IRM) [151].

La dissection de la carotide interne peut étre spontanée ou traumatique. Elle
doit toujours étre envisagée chez les jeunes ou les patients d'age moyen souffrant
d’acouphénes pulsatiles. lls sont présents dans 30 a 40% des cas [87] et peuvent
parfois étre audibles par le clinicien. Ils sont latéralisés du c6té de la dissection,

car ils résultent de la transmission osseuse des vibrations liées aux turbulences
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provoquées par la sténose. L’intensité varie en fonction du degré de sténose. lls
précedent souvent I’ischemie cerébrale de plusieurs heures ou jours, et

disparaissent lors de I’occlusion ou de la reperméabilisation vasculaire [152].

Cette sténose commence 2cm au-dessus de la bifurcation carotidienne et
disparait classiqguement dans la base du crane au niveau de l'orifice inférieur du
canal carotidien. L'aspect en collier de perles provient d'irréegularités
intraluminales au sein de la zone de rétrécissement. Une rupture pariétale
carotidienne peut aboutir a un pseudo-anévrisme di a I'hnématome péri vasculaire

qui s'organise et s'encapsule [87].

La dissection de l'artére carotide interne peut débuter pres du niveau de la

base du crane et concerne la partie distale du segment cervical [153,154,155].
e Exploration ultrasonographique :

L'écho doppler est limité a la partie cervicale de l'artere carotide. Il est
maintenant au premier rang du diagnostic. L’aspect est tres evocateur
d’hématome intra pariétal quand on observe une composante échogéne
excentrique, et de dissection lorsque I’on suit bien le liséré intimal. Plus
rarement, on peut voir un flap intimal ou un double chenal, ou I’association d’un
chenal circulant et d’un cul-de-sac. Il peut étre complété par un doppler
transcranien a la recherche d'embole ou de dissection cérébrale moyenne [156].
Il existe de nombreux faux négatifs, particulierement lorsque I'hématome se
situe dans une région difficilement accessible pour les ultrasons (carotide interne

sous- et intra petreuse) [157].
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e Scanner et angioscanner :

La facilité d'acces du scanner le fait proposer comme examen de premiere
intention [158,159,160].

La tomodensitométrie sans injection de produit de contraste peut

retrouver :

Un hématome de la paroi artérielle de la carotide interne cervicale et
dans la partie supérieure de I'ACI en forme de croissant hyperdense
spontané [154].

Une ischémie cérébrale ou infarctus.

L’angio-TDM objective [154,161] :

Un élargissement du calibre vasculaire.

Un aspect classique : lumiere excentrique rétrécie entourée d'un
thrombus mural en forme de croissant et d'une mince hyperdensité
annulaire (hyperdensité des vasa vasorum dans l'adventice).

Un Flap intimal.

Un anévrisme disséquant (pseudo-anévrisme de lartere carotide
interne).

Les reconstructions 3D sont trés utiles (Figure 15).

L'imagerie par résonnance magnéetique (IRM) et angiographie par

résonance magnétique (ARM)

L'IRM est I'examen actuellement recommandé en cas de suspicion de

dissection [162]. L'imagerie de référence est la séquence pondérée T1 avec

saturation du signal de la graisse, en coupes axiales, a I'étage cervical. Sur cette

sequence, I'hematome apparait en hyper signal en forme de croissant (Figure

16), excentré par rapport a la lumiere artérielle résiduelle. Cet hyper signal est
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induit par les produits de dégradation de I'hémoglobine au sein de I'hématome
mural : au stade hyper aigu (quelques heures), I’oxyhémoglobine ; et, au stade
aigu (avant 72 heures), la désoxyhémoglobine. Ces produits de dégradation font
apparaitre I'nématome en iso signal T1. Au-dela de trois jours d'évolution, au
stade de méthemoglobine intra puis extracellulaire, I'nématome apparait en
hyper signal T1 [163]. La distinction entre dissection et plaque d'athéroscléerose
peut étre difficile lorsque I'IRM est realisée dans les premiers jours apres la
constitution de I'hématome. Le siége lésionnel et I'évolution du signal aident a
trancher [163].

L'ARM de [I’artere carotide interne, avec injection d'un chélate de
gadolinium, visualise exceptionnellement la plaie intimale. Elle met surtout en
évidence les conséquences de la dissection sur la lumiére artérielle : sténose,
occlusion en “flamme de bougie”, et/ou développement d'un anévrisme post-
dissection. Il est exceptionnel d'observer un flap intimal et un faux chenal
circulant. La visualisation tridimensionnelle de la lumiere artérielle augmente les
performances diagnostiques [158]. Une sténose longue et progressive est
évocatrice lorsqu'elle débute a la pointe du bulbe carotidien tout en le respectant.
En cas d'occlusion sans mise en évidence d'un hématome mural sur les coupes
axiales cervicales pondérées en T1 avec saturation du signal de la graisse, le
diagnostic de certitude ne pourra étre fait qu'en s‘aidant de I'évolution
anatomique de la lumiére artérielle. Une recanalisation compléte, une
recanalisation partielle revélant une sténose progressive longue, ainsi que le
développement d'un anévrisme permettront, rétrospectivement, de confirmer le

diagnostic de dissection [163].
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(a) (b)

Figure 15 : angio-TDM artérielle cérébrale en reconstructions (a) MIP : Maximum Intensity
Projection, et (b) VRT : Volume Rendering Technique : absence visualisation de toute la
carotide interne droite, avec arrét en "flamme de bougie™ : dissection (fleche).
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Figure 16 : IRM cérébrale en coupe axiale en SpT1 avec suppression de graisse : la carotide
droite présente un aspect en croissant en hypersignal : dissection (fleche).
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2.1.4. Anévrisme de la carotide interne intra-pétreuse :

Les anévrismes survenant dans le segment pétreux de l'artere carotide
interne (ACI) sont rares, et leur incidence réelle est inconnue. Bien que la
physiopathologie des anévrismes de I'ACI petreuse reste inconnue, plusieurs
étiologies ont été proposées, notamment traumatiques, infectieuses et
congenitales [166]. Leur morphologie est fusiforme [164,165]. Les lésions de

I'’ACI petreuse peuvent étre classées en vrais anévrismes ou pseudo-anéevrismes.

Les vrais anevrismes sont caractérisés par des parois qui sont en continuité
avec la partie non affectée du vaisseau principal et peuvent se développer a
partir d’une paroi artérielle traumatiguement affaiblie [167]. Les pseudo-
anévrismes n‘ont pas de véritable paroi et se développent lorsqu'un thrombus et
une capsule de tissu fibreux se forment en reponse a une lésion au niveau d’une
couche de la paroi artérielle. Une telle lésion peut résulter de plusieurs
mécanismes, y compris un traumatisme contendant ou pénétrant, une infection,

une inflammation ou par irradiation [168].

Les pseudo-anévrismes forment des cavités dans les caillots sanguins
adjacents et communiquent avec la lumiére du vaisseau principal. L’absence
d’adhérence de la paroi d'un faux-anévrisme peut entrainer une expansion rapide
si une exposition continue a un écoulement turbulent dans l'artere mere se
produit [167,168].

Le traumatisme est une cause importante d'anevrismes de I'ACI pétreuse et
a été bien documenté [169]. L'arrangement anatomique d'un segment pétreux de
I’ ACI fixe distal a un segment cervicale mobile prédispose I'ACI pétreuse a des
forces d'étirement et a des lésions traumatiques qui peuvent entrainer la

formation d'anévrismes [168]. Les patients peuvent également présenter un
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anévrisme pétreux a la suite d'un traumatisme cranien fermé avec ou sans
fractures associées du canal carotidien ; ce sont généralement des pseudo-
anévrismes résultant de la dissection de I'ACI [170,166]. Des lésions iatrogenes
de I'ACI intra-pétreuse au cours d’une myringotomie et des chirurgies de l'os
temporal ont été rapportees [171,172,173,174,175].

Les anévrismes de I'ACI pétreuse sont généralement asymptomatiques. Ces
lésions peuvent étre détectées fortuitement sur la neuroimagerie de routine.
Néanmoins, ils peuvent produire un large spectre de signes cliniques et
symptémes. Ces derniers dependent de la taille de I'anévrisme, de sa direction,
de sa croissance et son emplacement dans le canal carotidien. La localisation de
cette pathologie tres rare explique que l'acouphene puisse étre le principal
symptébme. Un anévrisme carotidien interne, généralement post-traumatique,

situé juste sous la base du crane peut causer un acouphéene pulsatile [87].

L'extension latérale de la lésion dans l'oreille moyenne peut entrainer des
acouphénes pulsatiles, une perte auditive progressive, et des vertiges
[176,177,178]. Souvent, les patients souffrant de symptdmes auditifs consultent
initialement un oto-rhino-laryngologiste, et une masse rétro tympanique
vasculaire peut étre détectée dans la plupart des cas a I’otoscopie. Cette masse
peut souvent étre confondue avec une tumeur glomique tympanique, et la
biopsie de cette lésion peut entrainer une hémorragie massive [178]. 1l existe un
rapport sur un cas rare d'un patient qui avait un anévrisme geéant pétreux de
I'’ACI qui se présentait comme une masse d'angle ponto-cérebelleux a la suite de

I'érosion médiale de I'os pétreux [179].
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Les anévrismes de la partie pétreuse de l'artere carotide interne (ACI) sont
extrémement rares. Seulement 21 cas prouvés par angiographie sont décrits dans
la littérature [180,181].

L'aspect tomodensitométrique de ces lésions, na pas eté précédemment décrit.
La suspicion d'un anévrisme de I’ACI intra pétreuse, face a une Iésion de la région
sous-temporale a la tomodensitométrie, peut avoir des implications thérapeutiques
importantes. La présence d'un tel anévrisme peut étre facilement confirmée par une

étude angiographique, qui est cruciale pour le diagnostic définitif [182].

Une tomodensitométrie sans contraste montre généralement une
hyperdensité uniforme. Aprés administration intraveineuse de produit de

contraste, le rehaussement est homogene et souvent intense [183,184].

La tomodensitometrie osseuse sans injection peut montrer une dilatation du
canal carotidien avec des bords lisses et festonnés, parfois avec des érosions

osseuses [185].

L'angioscanner (angio-TDM) montre un rehaussement de la lumiére de
I'anévrisme lors de l'acquisition artérielle et peut montrer la présence d’un

thrombus mural.

A I'IRM, les Iésions peuvent avoir des intensités de signal complexes et
hétérogenes sur les séquences pondérees T1 et T2, disposées en « tourbillon »

avec un écoulement central vide de la lumiére perméable.

L'ARM précise la taille, I'etendue et la perméabilité de I'anevrisme.
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2.1.5. Augmentation du débit cardiaque (anémie, Qrossesse,

thyrotoxicose)

Lors d’une augmentation généralisée du débit sanguin, le sang s’écoule
plus rapidement et donc génere plus de bruit. Cette augmentation de la
circulation sanguine dans tout le corps survient au cours de certains états
physiologiques ou pathologiques, tels que l'anémie, la thyrotoxicose et la
grossesse [186]. Bien que toutes ces variations physiologiques et pathologiques
alent certaines caractéristiques en communs, elles ont chacune d'autres
caractéristiques qui les rendent distinctives [187]. Cette augmentation du deébit
cardiaque peut engendrer des acouphénes pulsatiles [188,186,189]. Les
acouphénes pulsatiles qui résultent d'un debit cardiagque éleve sont généralement
bilatéraux [190].

Au cours de I'anémie, et certains états associes, Trippier a découvert qu'un
acouphene pulsatile pouvait étre percu lors d’une auscultation du créane. Il I'a
décrit comme variable avec l'état général du patient et comme étant le plus
distinct au niveau de la région temporale [191]. Cet acouphéne augmente
progressivement d'intensité a mesure que I’anémie devient plus profonde ; tandis

que son intensité diminue lorsque I’état du patient s'améliore [192].

Fowler [193] souligne que la réponse circulatoire a l'anémie est une
augmentation du débit cardiaque associée a une tachycardie et une augmentation
de la pression artérielle. Cette augmentation du débit cardiaque est percue dans

I'oreille comme un acouphene pulsatile.

La veine jugulaire interne, a son origine et dans sa partie supérieure, est
étroitement liee a l'artére carotide interne. Ainsi le choc de la pulsation artérielle

lui est toujours transmis. Par conséquent, au cours de I’anémie, les ondes fluides
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se propagent vers le haut jusqu’au sang situé a l'intérieur des sinus craniens et

provoquent la perception d’acouphénes pulsatiles [194].

Au cours de la gestation, I’augmentation du débit cardiaque peut résulter de
deux mécanismes agissant de concert : 1) la production de plusieurs hormones
par le feetus et le placenta, et 2) la circulation utéroplacentaire agissant comme
un shunt artérioveineux [195]. Cette augmentation du deébit cardiague survient

des la huitieme semaine de gestation.

L'incidence des acouphenes pendant la grossesse est plus élevée que dans la
population générale. Il s'agit de la plainte auditive la plus courante signalée
pendant la grossesse [196], touchant plus d'une femme sur 3 contre seulement 1
femme sur 10 du méme &ge qui ne sont pas enceintes [197]. De plus, 2 femmes
sur 3 qui avaient des acouphenes avant la grossesse rapportent une augmentation
de I’intensité de leurs acouphenes pendant la grossesse, surtout au cours du
deuxieme et vers le troisieme trimestre (mois 4 a 6). Pour celles qui ont des
acouphénes pour la premiere fois pendant la grossesse, ils sont souvent présents
tout au long de la grossesse et disparaissent ou diminuent apres l'accouchement
[198]. Plus important encore, les acouphénes ont été spéculés comme un signe
avant-coureur d'hypertension gestationnelle ou de pré éeclampsie, et il serait
prudent pour telles patientes d’étre surveillées attentivement [199]. Bien que la
valeur prédictive positive des acouphenes soit inconnue, et au-dela des rapports

de cas, aucun lien scientifique définitif n'a été identifié.

Les cellules nerveuses présentes dans la cochlée convertissent les
vibrations causees par les ondes sonores en impulsions électriques qui voyagent
via le nerf auditif jusqu'au cerveau [200,201]. Les changements physiques qui

surviennent pendant la grossesse et qui interférent avec ce processus sensible
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peuvent expliquer la perception nouvelle ou accrue des acouphenes. Les
exemples de changements qui surviennent pendant la grossesse comprennent
une augmentation normale du débit cardiaque. L'oreille interne est entourée de
plusieurs vaisseaux sanguins majeurs, et cette augmentation du débit est
transmise directement au liquide a l'intérieur de la cochlée. Ce fluide régule les
impulsions électriques de [l'oreille interne vers le cerveau et donc des
changements de pression dans la cochlée peuvent entrainer des altérations de ces

impulsions électriques et la perception des acouphénes [202].

L'hyperthyroidie est la cause la plus fréquente d’augmentation du deébit
cardiaque. L'hormone thyroidienne produit probablement cette augmentation en
induisant une vasodilatation des vaisseaux sanguins irrigant les muscles et la
peau. Cette hormone induit une diminution de la résistance périphérique totale.
Le cceur réagit a la faible résistance périphérique en accélérant la fréquence
cardiaque et en augmentant le volume d’éjection systolique ce qui augmente le
débit cardiaque [187].

2.2. Causes veineuses :

2.2.1. Thrombose du sinus dural (transverse, sigmoide) :

Les sinus veineux duraux sont des canaux veineux formés dans des
dédoublements de la dure-mere. Ils drainent le sang veineux circulant dans la
cavité cranienne vers la veine jugulaire interne au niveau du trou déchiré
postérieur. 1l existe sept principaux sinus veineux duraux situés dans la cavité
cranienne, en particulier entre les couches périostée et méningée de la dure-mere
. le sinus sagittal supérieur, le sagittal inférieur, le droit, le transverse, le
sigmoide, le caverneux et le pétreux supérieur (Figure 17). La plupart de ces

sinus se trouvent a cote de la faux du cerveau et de la tente du cervelet [203].
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Les sinus transverses sont disposés bilatéralement dans la tente du cervelet.
Ils cheminent horizontalement d'arriere en avant dans la gouttiere du sinus
transverse de I’os occipital jusqu'aux bords supérieurs des rochers puis
descendent le long de la suture pétro-occipitale jusqu'au trou déchiré postérieur
en formant les sinus sigmoides droit et gauche. Les sinus sigmoides sont
également des sinus pairs connus pour leur forme en S. Ils sont situés a la base
de la fosse crénienne en arriére. Les sinus sigmoides gauche et droit drainent
collectivement le sang veineux dans la veine jugulaire interne, qui sort au niveau

du foramen jugulaire [204].

Sinus sagittal supérieur

Sinus sagittal inférieur

Sinus droit

Sinus caverneux
Confluent des sinus
Sinus transverses

Sinus sigmoide

V. jugulaire interne droite

Figure 17 : Schéma montrant les sinus veineux de I'encéphale, notamment les sinus
transverses et sigmoide.
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Les sinus transverses sont souvent asymétriques sans aucune expression
clinique. Ces sinus aident a drainer le sang du cerveau. Cependant, une
thrombose focale durale sinusale peut provoquer des turbulences circulatoires
[87]. L'acouphene pulsatile est une manifestation du flux turbulent, soit de la
thrombose elle-méme, et/ou de la dilatation post-thrombotique du sinus
sigmoide, transmis a la cochlée par conduction osseuse [205,206]. Dans les
publications de la littérature [205,207], les acouphénes pulsatiles unilatéraux
sont significativement associés a une thrombose homolatérale dans un sinus
veineux dominant, et les acouphénes pulsatiles bilatéraux sont associes a une

thrombose bilatérale d'un systeme sinusal transverse codominant.

Le concept d” « acouphenes pulsatiles veineux » a été pour la premiere fois
proposé par Ott [208] en 1977. Ils sont souvent causes par une thrombose du sinus
transverse ou sigmoide dans la région mastoidienne. Comme la pression dans le
systeme veineux est plus faible que dans le systeme artériel, l'intensité des
acouphenes pulsatiles veineux est remarqguablement inférieure a celle des
acouphenes pulsatiles artériels, et donc difficile a détecter lors de I’auscultation. Ce
qui mene souvent I’examinateur a confondre les acouphenes pulsatiles veineux
avec des acouphenes subjectifs, ce qui conduit a un diagnostic erroné. Cependant,
les acouphenes associés a une thrombose du sinus veineux dural n'ont été
mentionnée qu'apres le premier rapport de Russell en 1995 [209]. Peu d’études ont
été ajoutées depuis ce premier rapport sur les acouphenes pulsatiles causés par une
thrombose du sinus veineux dural, et cela probablement en raison de la complexité
et des difficultés de son diagnostic et son traitement. Il est a noter que le bruit de
I'écoulement turbulent du sang dans les sinus veineux peut étre transmis a la

cochlée par conduction osseuse, et engendrer des acouphenes pulsatiles.
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Une thrombose veineuse unilatérale ou une aplasie d’un sinus transverse
peut aboutir a un drainage controlatéral avec accentuation du flux circulatoire,

qui est source d’acouphenes pulsatiles [87].

Pour I’atteinte des sinus veineux transverses, I’ARM veineuse peut montrer
le sinus dural dominant ainsi que la localisation et le degré de la thrombose
existante. Elle permet également de determiner la relation entre cette thrombose
et les acoupheénes pulsatiles [210,211]. Elle objective un sinus en hyper signal

sur les séquences classiques (thrombose) [212] (Figure 18).

Sur P’angio-RM, le sinus concerné n’est pas visualisé, soit partiellement

soit dans sa totaliteé.

La TDM/angioTDM peuvent également a défaut d’IRM, étre realisées et
retrouvent un aspect similaire. Elles ont I’inconvénient de nécessiter I’injection

(Figure 19). Dans ce cas, apres injection, le sinus latéral ne sera pas opacifié.
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Figure 18 : IRM cérébrale en coupe axiale en SpT1 : hypersignal du sinus latéral gauche :
thrombophlébite (Fleche).

A noter un ramollissement hémorragique cérébelleux homolatéral en
hypersignal.
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Figure 19 : TDM cérébrale en coupe axiale apres injection de produit de contraste iodé :
absence d'opacification de tout le sinus latéral gauche : thrombophlébite a point de départ
mastoidien (fleche).
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2.2.2. Hypertension intracranienne bénigne :
L'hypertension intracranienne bénigne est un syndrome caractérisé par :

- Une augmentation de la pression du liquide céephalo-rachidien (LCR)
en l'absence d'une masse intracranienne ou d'une dilatation
ventriculaire;

- Une composition normale du liquide céphalorachidien ;

- Des résultats habituellement normaux a l'examen neurologique, a
I'exception d'un cedeme papillaire et d'une paralysie occasionnelle du
nerf oculomoteur externe ;

- Et un niveau de conscience normal.

L'appellation « benigne » signifie non fatale. L’acouphene pouvant en
représenter I’'unique symptdme (car il n’y a pas de signe neurologique de
focalisation), souvent unilatéral et pulsatile, plus fréiguemment chez les jeunes
femmes obéses [87]. L’hypertension intracranienne benigne peut cependant
perturber la vie normale et entrainer une atteinte visuelle importante. La
reconnaissance précoce de cette affection est importante car une intervention
rapide peut préserver la vision et permettre au medecin d’initier le traitement
approprié pour controler les cephalées [213,214]. La ponction lombaire
confirme I’élévation de pression du liquide cérébrospinal, et dont le drainage fait

disparaitre les acouphenes [87].

Les théories physiopathologiques de I’HTIC bénigne sont basees sur des études
neuroradiologiques (tomodensitométrie, imagerie par résonance magnetique,
balayages de diffusion par résonance magnétique et cisternographie radio-
isotopique) et des études hydrodynamiques du LCR. Ces théories comprennent une

augmentation de la pression des sinus veineux, une diminution de I'absorption du
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liquide céphalo-rachidien, une augmentation de la sécrétion de liquide céphalo-

rachidien, une augmentation du volume sanguin et un cedeme cérebral [215,216].

Le processus de diagnostic est un processus d'exclusion basé sur les symptomes
cliniques, les résultats neurologiques, ophtalmiques, radiologiques et les propriétés
du LCR.

Les symptomes de I’'HTIC bénigne ne sont pas spécifiques, ils sont représentes
par des signes en rapport avec une augmentation de la pression intracranienne. Les
céphalées, les acouphenes pulsatiles, les nausées/vomissements et les troubles visuels
sont les symptomes les plus courants [217]. Les céphalées sont principalement de
localisation frontale et s'aggravent en position couchée. L'augmentation de la

pression intracranienne peut exacerber une migraine preexistante.

Par définition, I'examen neurologique est normal en dehors d'un cedeme
papillaire ou d'une paralysie du VI. L'examen ophtalmologique révele un cedeme
papillaire caractéristique de I’hypertension intracranienne qui peut étre bilatéral,

asymetrique, voire unilatéral.

La tomodensitométrie et I'imagerie par résonance magnétique confirment
I'une des caractéristiques pathognomoniques de cette affection a savoir des

ventricules non dilates en présence d’hypertension intracrénienne.

L'imagerie peut montrer des signes directs d’hypertension intracranienne :
selle turcique vide, ventricules étroits, sténose des sinus veineux, aplatissement
des parois postérieures des globes oculaires, elargissement des espaces
liquidiens autour des nerfs optiques qui sont également sinueux. L'aplatissement
oculaire postérieur est le seul signe évocateur d’hypertension intracranienne

idiopathique, dont la spécificité est de 100% (la sensibilité est de 43,5%). Son
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diagnostic se pose apres avoir éliminé en IRM ou en tomodensitométrie les

autres etiologies (hydrocéphalie, tumeurs notamment) [87].

2.3. Causes artérioveineuses :

2.3.1. Vasculaires :
Fistule durale intracranienne :

Waldvogel, et al. [218], Dietz, et al. [219] ont affirmé que les fistules
artérioveineuses durales intracraniennes représentent la cause la plus fréquente
d'acouphéenes. Elles sont responsables de 2 a 20 % d’acouphénes pulsatiles
[218,220].

Les FAVD appartiennent a un groupe de malformations vasculaires rares,
définies comme un hémo-détournement capillaire par shunt artérioveineux
siégeant dans I'épaisseur de la dure-mere du crane [221]. Elles sont responsables
de la formation d’une communication entre une artere durale (plus frequemment
une branche de l'artere carotide externe que de l'artere carotide interne) et un
sinus veineux dure-mérien. Elles constituent environ 10 a 15 % des
malformations artérioveineuses intracraniennes [222,223,224,225], et se
caractérisent par l'absence d'enchevétrement pathologique des vaisseaux, ce
qu'on appelle « nidus » puisqu’il s’agit d’un shunt entre une seule artere et une

seule veine [226].

La proximité anatomique de cette lésion a l'oreille interne entraine une
présentation relativement plus fréquente d’acouphenes pulsatiles dans les
fistules artérioveineuses durales intracraniennes provenant du sinus transverse et
sigmoide, par rapport aux FAVD provenant d'autres structures vasculaires
[227,222,228].
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Ces acouphénes sont souvent homolatéraux a la FAVD, rétro-mastoidien,
leur intensité ne dépend pas de la taille ou du débit de la FAVD. Ils sont souvent
source d’anxiété et d’insomnie, et tres souvent audibles a I’auscultation du créne
[229,230,231]. lls peuvent étre modifiés, atténués ou supprimés transitoirement

par des manceuvres de compression externe des arteres afférentes.

Dans une étude précédente, I’acouphene pulsatile était la principale plainte
chez 90 % des patients atteints de fistule artérioveineuse durale des sinus
transverse/sigmoide [232]. Une forte suspicion et une évaluation appropriée sont
essentielles pour éviter un diagnostic erroneé et des conséquences potentiellement

catastrophiques [233].

Le mécanisme responsable de la formation d’une fistule artérioveineuse durale
n'est pas encore clair [234]. Bien que leur étiologie ne soit pas clairement comprise,
des FAVD ont éte retrouvées en association avec des thromboses veineuses, une
chirurgie intracranienne, une tumeur, un traumatisme et des anomalies congénitales
[235]. Cependant, les chercheurs adhérent a I'hypothese affirmant que la FAVD peut
étre causée par les effets combinés de shunts artérioveineux normaux
pathologiguement agrandis (un shunt artérioveineux normal d'un diametre de 50 a 90
pum existe dans la dure-mere) induits par une thrombose des sinus et I'hypertension
veineuse, ainsi que le processus de recanalisation du sinus thrombose [236]. 1l s’agit

le plus souvent des sinus transverse, sigmoide ou caverneux [87].

Deux hypotheses étiologiques basées sur la thrombose des sinus duraux ont été
avancées. La premiere est que les shunts artérioveineux physiologiques entre les
arteres meéningées et les sinus veineux duraux s'agrandissent en réponse a une
pression veineuse locale élevée, entrainant un shunt pathologique [237,238,239]. La

seconde est que I'hypertension veineuse due a une obstruction de I'écoulement
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provoque une diminution de la perfusion cérébrale et favorise la néoangiogenese
[237,240]. Les facteurs de risque héréditaires de thrombose veineuse, tels que les
déficiences de I’antithrombine, de la protéine C et de la protéine S, ont été associés a
la survenue de FAVD [241,242]. Ces résultats impliquent le rdle d'une

hypercoagulabilité sous-jacente dans le développement d’une FAVD.

L'exploration radiologique est nécessaire pour les patients souffrant
d'acouphénes pulsatiles afin de détecter les étiologies vasculaires
potentiellement traitables. Les praticiens peuvent choisir entre différents
examens radiologiques : la TDM et I’angio-TDM, I'IRM et I'ARM ainsi que
I'angiographie [243].

L’angio-TDM est considérée I'examen radiologique initial de choix, car il
fournit une bonne évaluation de diverses pathologies vasculaires intra et extra
temporales, dont la FAVD, ainsi qu'une excellente description de l'anatomie
osseuse de l'os temporal [244]. Le scanner osseux temporal peut représenter les
formes vasculaires transosseuses, tres spécifiques pour le diagnostic de FAVD
[243]. A I'angio-TDM, la FAVD est diagnostiquée par des signes directs et
indirects. Ces signes comprennent des arteres nourricieres multiples, un
épaississement intimal veineux, une sténose et/ou une thrombose, une dilatation
et un reflux dans les efférents veineux, de nombreuses artéres et collatérales
asymetriques et/ou dilatées, un aspect mal limité d'un sinus veineux dural ou de
la tente du cervelet, augmentation du nombre et/ou de I'élargissement des veines
corticales [243]. Cependant, elle est plus efficace pour diagnostiquer d'autres

causes d'acouphénes pulsatiles que la FAVD [245].
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L’angio-TDM a montré une précision diagnostique similaire avec
I'IRM/ARM dans des études récentes, et elle présente les avantages de I'examen

simultané des lésions de I'os temporal [234].

L'IRM et I'ARM présentent des avantages dans la détection des pathologies
vasculaires anormales associées aux malformations durales artérioveineuses.
Ces techniques pourraient fournir des résultats supplémentaires tels que des
vaisseaux d'approvisionnement artériel asymétriques, des marges mal définies
du sinus dural ou une occlusion du sinus dural [235]. L'IRM/ARM est I'un des
examens les plus sensibles pour le diagnostic de la FAVD, avec une sensibilite
de 50 a 100 % [234]. La meilleure séquence pour la visualisation de la FAVD
est I'angio-IRM 3D en haute résolution sans injection de gadolinium permettant
de détecter un flux artériel en hyper signal au sein du sinus intéressé avec, en
outre, la participation de vaisseaux extra craniens. Cette technigue s'est révélée
efficace des les premieres études dans le diagnostic des fistules durales
artérioveineuses [87]. L'angio-IRM est moins invasive que l'angiographie, ce qui

la rend populaire comme outil de diagnostic [246].

L'angiographie est un examen precis pour le diagnostic des lésions
vasculaires, permettant un examen direct de ces lésions [246]. Cependant, elle
est invasive et présente un risque de complications. Elle représente le gold
standard pour le diagnostic, la classification et la planification de la méthode de
traitement des FAVD [222].
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2.3.2. Tumorales :
Paragangliomes :

Il s’agit typiqguement de tumeurs vasculaires bégnines développées aux dépens
des corpuscules glomiques [247]. Ces cellules paraganglionnaires sont dérivees de la
créte neurale et sont liées au systeme nerveux autonome. Les paragangliomes situés
au niveau de la téte et du cou sont associés a la division parasympathique [87]. Ils
s'étendent le long des nerfs et des vaisseaux, des canaux, des foramens et des fissures
qu'ils habitent formant ainsi le lit de leur développement. lls représentent I'une des
causes les plus fréquentes des acouphenes pulsatiles et la plus souvent diagnostiquée
[87].

Les paragangliomes a I’origine d’acouphenes siegent dans ou a proximité du
rocher [248]. lls sont situés au contact du plexus nerveux du promontoire dans
I'oreille moyenne, dans le foramen jugulaire et le canal carotidien [87]. Le site le plus
frequent de développement des paragangliomes implique le nerf glossopharyngien,
dans les corpuscules carotides, qui sont situés immédiatement au-dessus de la
bifurcation des arteres carotides [249,250,251,252]. La deuxieme localisation la plus
fréquente est l'oreille moyenne qui contient de multiples paragangliomes jugulaires et
tympaniques, appelés « glomus jugulare» et « glomus tympanicum» [253], qui
donnent lieu a des paragangliomes jugulotympaniques. Cette région est innervée par
la branche auriculaire du nerf vague (nerf d'Arnold) et la branche tympanique du nerf
glossopharyngien (nerf de Jacobson) [254]. Les tumeurs du glomus jugulare peuvent
étre associees au nerf d'Arnold ou de Jacobson, alors que les tumeurs du glomus
tympanicum sont presque toujours associees au nerf de Jacobson [254,255]. La
plupart des paragangliomes cervico-céphaliques sont non sécrétant et concernent

trois fois plus de femmes que d’hommes, le plus souvent entre 40 et 60 ans. Des
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lésions plurifocales sont observees dans 3 a 26% des cas. Cette prévalence élevée
d'un quart de patients présentant des paragangliomes multiples intéresse des familles

dans un contexte de prédisposition génétique [87].

La TDM et [I'IRM fournissent globalement des informations
complémentaires, d'ou la nécessité de les intégrer systématiquement au bilan
préopératoire. L'angiographie sélective est impérative dans l'analyse des
paragangliomes jugulaires et jugulotympaniques. Elle permet de préciser le type
de vaisseaux artériels nourriciers (artere pharyngienne ascendante, occipitale,
auriculaire postérieure, stylomastoidienne), la circulation veineuse, detecter les

formes multifocales et réaliser I'embolisation préopératoire [87].

e Paragangliome tympanigue :

- Leur siege est assez caractéristique [248]. lls naissent a partir des corps
paraganglionnaires situés le long de I'épanouissement des branches du
nerf tympanique inférieur au contact du promontoire apres qu'il ait
péneétré I'nypotympanum, juste en dessous et en arriere du tour basal de la
cochlée. L'otoscopie montre une masse dallure vasculaire rétro
tympanique parfois responsable d'une surdité de transmission quand sa
taille devient significative [87]. Les paragangliomes tympaniques siegent
donc électivement dans la caisse du tympan, dans le méso tympan et au

contact du promontoire [248].

- Leur aspect est également caractéristique. Il s'agit d'un processus arrondi
ou ovalaire, de contours parfaitement nets et réguliers, de petite taille, le
plus souvent inférieure a un centimétre. Il peut parfois s‘accompagner
d'une érosion osseuse tres modéree du promontoire [248]. L'examen

clinique peut faire suspecter un paragangliome tympanique lorsque
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I’otoscopie objective une Iésion rougeatre sur le promontoire [256]. Dans
les cas en phase initiale de formation d’un paragangliome, il est possible
de délimiter la tumeur sur toute sa circonférence. Tandis que dans les
lésions plus larges, qui s'étendent vers I'hypotympan, les méthodes
d'imagerie diagnostique sont indispensables afin de différencier le

paragangliome tympanique de sa variéeté jugulaire [257,258].

La tomodensitométrie objective un rehaussement net et précise les limites
osseuses. Montrer une frontiere claire entre la tumeur et le bulbe jugulaire
permet d'identifier la Iésion comme un paragangliome tympanique [257].
Il présente la densité des parties molles, mais son siege et son aspect sont
caractéristiques [248]. L'imagerie par résonance magnétique evalue mieux
les paragangliomes de plus grande taille [257]. Elle se rehausse fortement
aprés injection, ce qui témoigne de son caractere vasculaire [248].
L’angio-TDM et I’angio-RM apprécient I’état des TSA.

e Paragangliome juqulaire :

Le siége de cette tumeur est au contact de la veine jugulaire et en
particulier au niveau son golfe [248], a la hauteur des parties antérieure et
postérieure du foramen jugulaire [87].

Cliniguement, cette tumeur peut engendrer des acouphenes pulsatiles mais
peut également étre a l'origine d'atteinte de nerfs mixtes [259,260]. Elle
est visible a l'otoscopie en cas d'extension supérieure.

Son aspect est plus agressif que celui du paragangliome tympanique. En
effet, il s'agit volontiers d'un processus volumineux, centré sur la région
du golfe de la jugulaire. Ses limites sont irréguliéres [248], avec érosion
osseuse du trou déchire postérieur a la TDM [86].
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La tomodensitometrie est I’examen le plus utile pour évaluer les marges
osseuses de la tumeur. Elle apparait de densité intermédiaire, responsable
d'une lyse osseuse souvent assez étendue [248]. Finalement, a mesure que
la tumeur grossit, la colonne jugulaire s'érode et la masse s'‘étend dans
I'oreille moyenne, ainsi qu'en bas dans la fosse infra temporale. La TDM
est également excellente pour évaluer l'intégrité des osselets et du
labyrinthe osseux [259]. En outre, une érosion de I'épine caroticojugulaire
entre le canal carotidien et la fosse jugulaire peut étre présente, il s’agit du
signe de Phelp.

La caracterisation se fera grace a I'IRM. La tumeur apparaitra de signal
intermédiaire en pondération T1 [259], et plutdt hyper intense en pondération
T2. Aprés injection, il existe un rehaussement intense de la lésion [260,261].
Cette prise de contraste est également hétérogene avec la présence de petites
plages hypo intenses au sein de cette tumeur fortement rehaussée. Ce mode de
rehaussement, associé au caractere agressif, permet de différencier le
paragangliome des autres tumeurs de cette région [248].

L'angiographie montre un rehaussement tumoral intense, le vaisseau
nourricier le plus courant étant I’artere pharyngienne ascendante [259].
Des veines de drainage précoces sont également notées en raison d'un

shunt intra-tumoral [260].

e Le paragangliome jugulotympanique :

Le paragangliome est qualifié de jugulotympanique quand il atteint a la
fois l'oreille moyenne et le foramen jugulaire. Le plus souvent, il se
développe le long du nerf de Jacobson (ou nerf tympanique inférieur issu
du nerf IX) ou du nerf d’Arnold (branche anastomotique entre les nerfs X

et VII). L'origine tumorale peut se situer également dans l'oreille moyenne
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ou le foramen jugulaire, avec une extension a l'une ou lautre région,
rendant parfois extrémement difficile le diagnostic de la topographie
lésionnelle initiale [87].

L'examen otoscopique d'un paragangliome de l'oreille moyenne peut
mettre en évidence une masse bleu-rougeatre pulsatile en dedans de la
membrane tympanique [262]. Les investigations doivent inclure la
tomodensitométrie encéphalique (Figure 20) pour identifier I'étendue de
la destruction osseuse et une IRM (Figure 21) pour déterminer I'extension
de la tumeur ; Les images pondérees en T2 montrent un aspect en « sel et
poivre » du paragangliome [263,264]. L’artériographie apprécie la
cartographie vasculaire et les vaisseaux nourriciers de cette tumeur
(Figure 22a) et permet une embolisation (Figure 22b) [265,266].
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Figure 20 : TDM centrée sur la base du crane, en reconstructions coronales, aprés injection
de produit de contraste iodé :

Lyse de la base du crane avec élargissement du TDP par un volumineux processus Iésionnel
intensément rehaussé par le produit de contraste.
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Figure 21 : IRM en coupes axiales en SpT2 (a) et SpT1 (b) aprés injection : Processus
Iésionnel hétérogéne en SpT2, renfermant des zones serpigineuses en asignal (vaisseaux). Il
prend fortement le contraste.

Il siége au niveau du TDP qui est élargi, avec extension au niveau de la fosse infra-temporale
et effet de masse sur le tronc cérébral.

Les figures 20 et 21 correspondent au méme patient

DIAGNOSTIC : PARAGANGLIOME JUGULOTYMPANIQUE DROIT.
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Figure 22 : (a) Artériographie diagnostique (b) Artériographie thérapeutique (Embolisation)

(@) : Artériographie diagnostique :
Blush tumoral aux dépens des artéres auriculaire et pharyngienne ascendante
(b) : Artériographie thérapeutique (Embolisation) :
dévascularisation tumorale par des endospheres.
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Méningiome :

Toute tumeur située dans l'angle ponto-cérébelleux (APC) peut provoquer

des acouphenes par effet de masse sur le nerf vestibulo-cochléaire [267].

Les méningiomes de la fosse cranienne postérieure représentent environ
10% de I’ensemble des méningiomes intracraniens et les meningiomes de
I’APC, 10% des tumeurs de cette région [268].

Un méningiome est une tumeur qui provient des méninges, les membranes
qui entourent le cerveau et la moelle épiniere. lls représentent les tumeurs

intracraniennes primitives les plus fréquentes [269,270,271,272].

Les méningiomes se développent essentiellement a partir des cellules des
villosités arachnoidiennes qui s’invaginent en doigt de gant dans les veines et les
sinus dure-mériens. Ainsi dans I’APC, ils naissent frequemment de I’apex

pétreux au contact du sinus petreux supeérieur [273].

Dans une étude précédente, les méningiomes de 1*APC ont été classés en
trois groupes, selon la relation de la tumeur par rapport au CAl et au labyrinthe :
les méningiomes situes en avant du CAl, centrés sur le CAI et ceux situés en
arriere du CAl [274]. Etant donné que les gros méningiomes s'étendent
généralement a plusieurs endroits, il est souvent difficile d'identifier leur origine
[275]. Différentes combinaisons formées a partir de ces trois groupes sont
courantes. Les méningiomes intra canaliculaires purs ne sont pas pris en compte
dans la classification en tant qu'entités distinctes parce qu'elles sont tres

rarement rencontrees [276].
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L’age moyen de diagnostic d’un méningiome de I’APC est d’environ 45 a
50 ans [277]. Les femmes sont nettement plus touchées que les hommes avec un

sex-ratio de 4 femmes pour 1 homme.

La plupart des méningiomes se developpent tres lentement, souvent sur de
nombreuses années sans provoquer de symptdémes. Mais parfois, leurs effets sur
les tissus cérébraux, les nerfs ou les vaisseaux avoisinants peuvent entrainer une

grave invalidité.

Le mode de révélation clinique des méningiomes de I’APC est variable :
lorsqu’ils sont petits et sans contact avec les nerfs craniens, ils sont le plus
souvent asymptomatiques, et alors découverts fortuitement ou s’accompagner de
céphalées sans caractere specifique [278]. Lorsqu’ils sont plus gros et/ou
lorsqu’ils naissent au contact des nerfs craniens, ils peuvent alors se manifester
par une perte auditive a I’examen clinique dans 50 a 80 % des cas, des
acouphénes pulsatiles dans 15 a 60 % et un déséquilibre généralise dans 30 a
60% [279,272]. La croissance habituellement lente de ces tumeurs rend compte
du caractére souvent peu intense et peu évolutif de la symptomatologie, ce qui

peut entrainer des diagnostics tardifs [278].
La TDM est souvent le 1% examen réalisé (Figure 23) :

Sur le scanner sans injection, les méningiomes apparaissent hypo denses,
voire discretement hyperdenses. Il existe des calcifications dans 20 a 30 % des
cas [280]. Aprés injection, la prise de contraste est intense et homogene dans la
majorité des cas [280]. Les variantes malignes ou kystiques présentent une plus
grande hétérogénéité, et un rehaussement moins intense. Les images
tomodensitométriques peuvent visualiser des zones d’hyperostose de I'os adjacent,

elles sont typiques des méningiomes de la base du crane [281].
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Figure 23 : (a) TDM cérébrale en coupe axiale, fenétre parenchymateuse, avant injection (b)
méme niveau de coupe apres injecion.: processus lesionnel extra-axial de I'angle ponto-
cérébelleux gauche, fortement réhaussé : méningiome (fleche).
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L'IRM est l'investigation de choix pour le diagnostic et la caractérisation
des méningiomes [278]. En pondération T1, les méningiomes apparaissent iso-
intenses a la substance grise dans 50% des cas [282,280,283], ou légerement
hypo intenses dans 10 a 40%. En pondération T2, le signal des méningiomes
dépend de leurs natures histologiques : les méningiomes méningothéliaux (les
plus frequents dans I’APC) et angioblastiques sont plutdét hyper intenses a la
substance grise [284]. Ce signal est généralement en corrélation avec une texture
molle et des tumeurs hyper vasculaires [283]. Tandis que les méningiomes
transitionnels et fibroblastiques sont plutét iso [282,280,283], ou hypo-intenses
par rapport a la matiere grise. Ce signal est genéralement en corrélation avec une
texture plus dure et un contenu plus fibreux et calcifié. Les meéningiomes
apparaissent plus souvent iso intenses (~50%), et tres rarement, légerement
hyper intenses (35-40%) [285,286,287].

Apres injection de gadolinium, il existe une prise de contraste intense et
homogene de la tumeur. Ce mode de rehaussement est di a I’hyper vascularisation
tumorale du méningiome [288,289]. Dans la majorité des cas, il y a un rehaussement
linéaire dural au contact de la tumeur, dural tail sign [290]. Cet épaississement
semble plus correspondre a des remaniements cedémateux et vasculaires qu’a une
infiltration tumorale a distance. Ce signe est tres évocateur du diagnostic de
méningiome. En fonction de leur taille, ils peuvent s’accompagner d’un effet de
masse et d’un cedeme important. Quand il prend une forme étalée, on parle de

meningiome “en plaque”.
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2.4. Paget:

La maladie de Paget est une maladie assez commune, héréditaire, chronique,
parfois évolutive des os, d’étiologie jusqu'a présent indéterminée. Cette maladie est
caractérisée par une résorption ostéoclastique, une régénération ostéoblastique et un
remplacement osseux en mosaique considérés comme des zones de modifications
lytiques ou sclérotiques anormales des structures osseuses a la TDM ou a I''RM [291].
En conjonction avec ce processus, il y a une hyperplasie et une dilatation des artérioles
(néovascularisation) entrainant des fistules artérioveineuses dans l'os atteint [292,293].
Ces modifications conduisent a une hypertrophie osseuse avec un os faible, mou et
poreux. Elle touche 3 % de la population de plus de 40 ans, et plus fréquemment les
hommes par rapport aux femmes. Le crane et les os temporaux sont impliqués dans
environ deux tiers des cas. L'atteinte progressive des 0s temporaux peut entrainer une
altération de la position, une augmentation de la taille et une modification de
I'architecture de la pyramide pétreuse, de l'oreille moyenne et de la capsule de
I'oreille interne. Ces changements peuvent a leur tour entrainer une altération de
I'audition (environ 30-50% des cas) et la fonction vestibulaire (20-25%) [294].
L'acouphéne pulsatile survient chez 20 % des patients atteints de la maladie de
Paget de l'os temporal, et on pense qu'il coincide avec la perte auditive
[295,296]. L'augmentation du nombre et de la taille des vaisseaux locaux dans la

maladie de Paget pourrait étre la cause des acouphenes pulsatiles [297].

Les caractéristiques radiologiques sur la radiographie standard dépendent
de la phase de la maladie [294]. La phase précoce présente des régions osteolytiques
(transparentes) qui sont plus tard suivies de trabécules grossiéres et d'un élargissement
osseux. Les changements sclérotiques se produisent beaucoup plus tard dans le

processus de la maladie, a savoir :
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Ostéoporose circonscrite : grandes lésions lytiques bien définies
impliquant la face interne de la table externe du créne avec une table
interne préservée.

Aspect cotonneux : lésions mixtes lytiques et sclérotiques du crane.
Elargissement diploique : les tables interne et externe du crane sont
impliqueées, la premiére étant généralement largement plus affectée.
Signe du chapeau : platybasie et invagination basilaire avec I'apparence du

créne tombant sur les os du visage.

Des caractéristiques destructrices supplémentaires peuvent devenir

apparentes si une transformation maligne se produit.

A I'IRM, les caractéristiques globales du signal sont variables, reflétant

probablement I'évolution naturelle du processus de la maladie dans différentes phases.

Plusieurs schémas majeurs d'implication ont été décrits [298,299] :

Intensité de signal dominante dans I'os pagetique similaire a celle de la
graisse ; c’est le modele le plus courant, et correspond probablement a
une maladie de longue date.

Altération du signal avec hypo T1 et hyper T2 (également appelée
apparence « mouchetée ») ; c’est le deuxieme motif le plus courant : il
correspond probablement au tissu de granulation, a I'hyper vascularisation
et a I',edeme observés au debut de la maladie active mixte.

Faible intensité du signal avec hypo T1 et hypo T2 ; suggérant la
présence d'os compact ou de tissu fibreux ; c’est le motif le moins

courant: il est observé au stade de la sclérose tardive.
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La TDM et I'IRM n’ont pas d’intérét sauf dans les rares cas de diagnostic
difficile et dans [I’exploration de certaines complications de la maladie

(compression radiculaire ou médullaire, dégénérescence sarcomateuse).

La scintigraphie osseuse au 99mTc n’est pas utile au diagnostic de la
maladie [300], mais elle permet de faire une cartographie de la répartition des
lésions pagétiques qui apparaissent sous la forme de foyers hyperfixants, ainsi

que déceler des foyers invisibles sur les radiographies.

Le Tc-99m-MDP est tres sensible mais non spécifique. Cependant, il est

utile pour définir I'étendue globale et la distribution de la maladie.

Une hyperfixation marquée est retrouvée dans toutes les phases de la maladie,
bien que dans la phase de repos sclérotique, I'absorption du traceur puisse étre
normale [301].

En biologie, I’élévation du taux sérique des phosphatases alcalines totales
constitue, en pratique, le meilleur reflet de I’activité des ostéoblastes et renseigne
sur I"activité de I’os pagétique, en I’absence de trouble hépatique. Elle est corrélée a
I’extension de la maladie. Des taux trés élevés (plus de 5 fois la normale
supérieure) correspondent aux formes actives et étendues. Des taux plus bas, voire
normaux, s’observent dans les formes monostotiques ou quand la maladie est «
éteinte ». La surveillance des phosphatases alcalines, tous les 6 a 12 mois, permet

de suivre I’activité de I’affection, spontanément ou sous traitement [300].
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Les acoupheénes pulsatiles constituent un motif de consultation tres fréquent
en ORL. Ils peuvent étre engendrés par un grand nombre de causes. Ces
derniéeres sont subdivisées en deux catégories : des causes vasculaires, eux-
mémes subdivisées en trois groupes : causes artérielles, veineuses et

artérioveineuses et des causes non vasculaires.

Les moyens d’imagerie actuels ainsi que leurs progres permettent de mettre
en évidence ces differentes causes et donc de guider la prise en charge

thérapeutique.

Notre étude permet de rapporter une cause exceptionnelle d’acouphenes
pulsatiles a savoir une origine aberrante de I’artere vertébrale droite prenant
naissance au niveau de I’artere carotide interne au lieu de son origine habituelle
au niveau de I’artére sub-claviere. Cette variation anatomique est elle-méme

considérée comme rarissime.
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Résumé :
Titre : Une cause exceptionnelle d’acouphenes : L’origine aberrante de I’artere vertébrale.
Auteur : BOUREGBA Loubna
Mots clé : Origine aberrante, Artére vertébrale, Acouphenes.

Les acouphenes constituent un motif de consultation ORL trés fréquent. Cependant leur
survenue en rapport avec une origine aberrante de I’artére vertébrale, qui prend naissance a partir de
I’ ACI et exceptionnelle.

Les objectifs de notre étude sont de rapporter une variation anatomique exceptionnelle a
savoir une origine aberrante de I’artére vertébrale et un cas d’une cause rare de vertiges et

d’acouphenes : une artére vertébrale prenant naissance au niveau de I’artere carotide interne.

Notre cas porte sur une patiente agée de 36 ans, sans antécédents pathologiques notables,
suivie pour vertiges et acouphénes pulsatiles intermittents droits associés a une dysesthésie de
I’hémiface et une géne linguale.

L’examen ORL étant normal, la patiente a bénéficié d’une IRM avec une ségquence Angio
puis d’une TDM centrée sur la base du crane.

L’IRM encéphalique a mis en évidence une volumineuse artére vertébrale droite pénétrant
dans la fosse cérébrale postérieure par le canal condylien antérieur.

L’ARM artérielle montre une artere vertébrale qui prend naissance a partir de I’ACI droite, en
regard de C2C3, avec hypoplasie de son homologue controlatérale.

La TDM enceéphalique en fenétre osseuse centrée sur la base du créne retrouve un

élargissement du canal condylien droit, faisant suspecter une anomalie sous-jacente a ce niveau.

L’origine aberrante de I’artére vertébrale est une variation anatomique rarissime, qui
s’explique embryologiquement par la persistance d’une artére proatlantale. Sa révélation par une
symptomatologie otologique est exceptionnelle ; généralement il s’agit de troubles cérébro-
vasculaires.

Le bilan d’imagerie repose principalement sur 'IRM couplée & I’ARM. La TDM est surtout
utile pour I’étude des signes osseux indirects.
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Abstract:

Title: An exceptional cause of tinnitus: The aberrant origin of the vertebral artery

Author: BOUREGBA Loubna

Key words: Aberrant origin, Vertebral artery, Tinnitus

Tinnitus is a very frequent reason for ENT consultation. However, their occurrence in
relation with an aberrant origin of the vertebral artery, which originates from the internal
carotid, is exceptional.

The objectives of our study are to report a rare anatomical variation, namely an aberrant
origin of the vertebral artery and a case of a rare cause of vertigo and tinnitus: a vertebral
artery originating from the internal carotid artery. .

Our case concerns a 36-year-old patient with no notable pathological history, followed
for vertigo and right intermittent pulsatile tinnitus associated with hemifacial dysesthesia and
lingual discomfort.

The ENT examination being normal, the patient underwent an MRI with an MRA
sequence followed by a CT scan centered on the base of the skull.

Brain MRI showed a large right vertebral artery entering the cerebral posterior fossa
through the anterior condylar canal.

Arterial MRA shows a vertebral artery that originates from the right internal carotid,
opposite C2C3, with hypoplasia of its contralateral counterpart.

The encephalic CT in a bone window centered on the base of the skull finds an
enlargement of the right condylar canal, suggesting an underlying abnormality at this level.

The aberrant origin of the vertebral artery is an extremely rare anatomical variation,
which can be explained embryologically by the persistence of a proatlantal artery. Its
revelation by otological symptomatology is exceptional; usually it manifest by
cerebrovascular disorder.

The imaging workup is mainly based on MRI coupled with MRA. CT is especially

useful for studying indirect signs of bone.
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Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes

malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront configs.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir I'honneur et les nobles

traditions de la profession médicale.
LLes médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
considération politique et sociale ne s'interposera entre mon devoir et mon

patient.
Je maintiendrai le respect de la vie humaine dés la conception.

IMiéme sous la menace, je n'userai pas de mes connaissances medicales d'une

fagon contraire aux lois de I'humanité.
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