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*Ostéodystrophie primitive de la capsul e otique, se traduisant par une
ou une surdité mixte d apparition progressive a

70 % : formes génétiques avec un mode de transmission a

pénétrance et expressivite variable,
*30 % : formes sporadiques

sAtteinte , souvent asymetrique

Incidence clinique : 0,5 a 1% de la popul ation dans la race blanche (races noires et
asiatigues moins atteintes)

eTerrain : - plus frequemment (sex ratio 2/1)

patiente . Tresrare en dessous de 10 ans




. confirme le diagnostic,

Fiabilité du TDM supérieure a 95%dans le diagnostic d’ otospongiose( Se= 95.1;
Sp=99.5)

. montre |’ é&endue des |ésions
. Participe au pronostic
. precise les conditions anatomiques de la chirurgie

La decouverte d’' un foyer du cote asymptomatique chez les patients atteints
d’ otospongiose ou de fagon fortuite montre que toute les localisations
radiologiques ne s’ accompagnent pas systématiquement d’ une expression
clinique.




Acguisition hélicoidale dans un plan paralele au plan
orbitomeéatal .

Champ d’acquisition de 16 cm. Le choix des constantes (140 kV ;
400mAS) privilégie la résolution spatiale au prix d une irradiation
non négligeable.

Le CTDI (index de dose scanographique) doit étre de I’ ordre de
50mGy. Rapporté a la longueur du volume éudié (3-4cm), il
conduit a déivrer une irradiation exprimé en produit dose
longueur(PDL), de I’ ordre de 500mGy.cm




Intérét de zoomer larégion d'intérét

reconstructions multiplanaires au cas par cas:

*Plans dereconstruction classiques:

eplan axial s |'acquisition n'a pas éé obtenue dans un plan adéguat
(parallele au canal semi-circulaire latéral),

*Reconstructions coronales perpendiculaires au grand axe de la pyramide

*Plan parallele au canal semi-circulaire supérieur pour étude de ce
canal

*Reconstruction en double obliguité dans le plan de I étrier et

de ses branches. Cette reconstruction permettra également I'étude de

I’ensemble de la chaine ossiculaire (recherche d'une fixation au cadre
tympanique)




oL_es reconstructions en double obliquité dans le plan de I’ étrier et de

ses branches sont obtenues en deux temps:
ler temps: reconstruction coronale obligque passant par le centre de la platine ;
2eme temps: reconstruction axiale oblique selon e plan de I’ apophyse
lenticulaire et le centre de la platine
Résultat : visualisation sur un seule coupe de latotalité de la superstructure de
I’ érier (bouton, branches, platine)

Platine

4

Apophyse
lenticulaire

ler temps ' 2eme temps
Résultat




|l siege au niveau de la
fissula ante fenestram (reliquat fibro-cartillagineux)
Bien visualise sur les coupes axiales, zoomeées
*Hypodense, parfois hétérogene, de contours flous
*Peut apparaitre plus dense (foyer otoscléreux)

|mportance du zoom!!




*Hypertrophique il peut intéresser |a portion antérieure de la
platine et méme |la branche antérieure de |’ étrier.

L’ extension du foyer préplatinaire au ligament annulaire
provogue une fixation de |’ articulation stapédo-vestibulaire
expliquant une surdité de transmission.
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Foyer antérieur de petite taille
mieux visible en double obliguite
venant au contact de la branche
antérieure del’ étrier.

double obliquité dansle plan del étrier
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Otospongiose bilaterale. Foyers pre-platinaires
avec densification de la platine, étendus a la branche
antérieure del’ étrier.




Le foyer otospongieux rétro platinaire est plus rarement
découvert, avec parfois une extension au rebord supérieur ou
inférieur de la fosse ovale au niveau du promontoire entrainant
méme une sténose de lafenétre ovale.

L es foyers complets de platine (2 % des cas) se développent sur les
berges antérieures et postérieures de la fenétre ovale obliterent la
fosse ovale et se traduisent par un épaississement platinaire.




Foyers pré et rétro-platinaires de petite taille et épai ssissement
platinaire




oLes sont rarement isolés, souvent associés
a une localisation antérieure. Ils peuvent donner un aspect de
double anneau cochleaire. L’ extension a I’ endoste cochléaire doit
Etre decrite
oles ont un moins bon pronostic post-
opératoire

Les localisations au labyrinthe postérieur sont exceptionnelles,
plus fréguentes autour du canal semi-circulaire latéral.

oL’ atteinte de la

(MALI), en dedans et en avant du canal du nerf cochléaire n’'est
pathologique que s I’ hypodensité est nette et prend un veritable
aspect circulaire.




Forme avancee
d’ otospongiose

avec atteinte
de |’ endoste

et oblitération
fenétre ronde




Foyers otospongi eux
pre- platinaire et




*Visibles sous laforme d'images d’ addition osseuse au niveau de la
paroi médiale de la cavité tympanique, autour de lafosse ovale ou de
lafenétre ronde, au contact du canal semi circulaire latéral.

*||s sont susceptibles de fixer la chaine ossiculaire ala paroi médiale
de la caisse (étrier et plus rarement la téte du marteau ou le corps de
I”enclume).

o||s peuvent également rétrécir |afenétre ovale, susceptible de géner
|’ abord chirurgical.







Diagnostic positif : épaississement platinaire

|| est exceptionnellement isolé (0.02 % des cas).

La platine normale mesure moins de 0,3 mm sur les coupes
histologiques, son épaisseur varie de 0,4 a 0,55 sur les coupes
scanographiques en haute résolution. |l peut exister un
épaississement antérieur physiologique au contact de la branche
antérieure del’ étrier.




Reconstructions réaliseées dans le plan de |’ étrier chez 2 patients
différents

Deux exemples de foyer stapédo vestibulaire débordant sur la
branche antérieure |'étrier avec épaississement platinaire antérieur




*Tous lesfoyersvisiblesen TDM nele sont pas en IRM

L’'IRM retrouve en cas de forme évoluée des anomalies péricochléaires de signal
intermédiaire en T1 et devé en T2, se rehaussant de fagcon modérée apres injection
de gadolinium. Les bords du labyrinthe apparaissent flous sur les coupes T2 ultra
fines.

en cas d’ otospongiose avec
surdité de perception évoluée. Elle évaluera le signal des liquides
de I'orelle interne ans que l'intégrité du nerf cochléo-
vestibulaire




Examen réalisé pour bilan avant pose d’implant (otospongiose

connue bilatérale severe predominant a gauche)
R v .

Foyers d' otospongiose bilatéraux
péricochléaire prédominant a
gauche

Amputation desliguides de la

> SO rampe tympanique du tour basal
= de la cochlée a gauche témoignant
- \ d’ une ossification partielle du tour
basal
.
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| péricochiéaire gauche




Bilan avant implant. Otospongiose connue bilatérale

> "
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J Prises de contraste

péricochléaire bilatérale

Foyers de deminéralisation
non vus mais amputation des
liquides de |la rampe
tympanique du tour basal de
la cochlée adroite
témoignant d’ une
ossification partielle du tour
basal...

...retrouvée sur les
reconstructions MIP

Pas d’ amputation des
liquides a gauche




Le compte rendu TDM precise | qui
peut étre rétrecie par un volumineux foyer hypertrophique pré-
stapédien, la procidence du promontoire ou la

dans sa portion tympanique.

Cette étroitesse est susceptible de géner |’ abord chirurgical.




Patient adressé pour suspicion d' otospongiose

Nerf facial procident, oblitérant lafenétre ovale




Oblitération de lafenétre
ovale par

avec inclusion du canal
du facial dansle foyer
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Foyer otospongieuxs = ALY Foyer otospongieux antérieur

| it ~  éendu au promontoire
responsable d’ une étroitesse
delafosse ovale.

Reconstructions coronales obligues




(4.5% des cas) : Risgue de
complication platinaire per opératoire augmente en raison d’' une plus
grande fragilité platinaire .

* risgue augmenté d’ echec fonctionnel post-opératoire en cas de foyer de

*Atteinte plus sévere des seuils de conduction osseuse pre-opératoires en
cas d’ des foyers otospongieux (a partir d'une
localisation antérieure ou plus frequemment d'une atteinte peéri-
cochleéaire)




envisages systématiguement devant une surdité de transmission ou
une surdité mixte sans signe scannographique d’ otospongiose

Diagnostics differentiels a envisager :
*Surditésdetransmission del’orellleinterne
Anomalies de la chaine ossiculaire
*Persistance d’ une artere stapedienne

A part : lesautres dysplasiesde |’ ostemporal




. aévoguer chez une enfant
de sexe feminin devant une surdité mixte a tympan normal. La TDM
recherche des signes pouvant traduire une communication anormale des
liquide labyrinthiques avec les espaces sous arachnoidiens, contre
indiquant une chirurgie platinaire (MAI largement ouvert sur une cochlee
gui semble étirée sur son axe, modiolus absent et éargissement du
foramen cochléaire).

. Intérét des plans de
reconstruction dans |’ axe ou perpendiculaire al’ axe de la crosse du canal

. . malformation rare de |’ oreille interne
pouvant €étre associée a une fixation stapédienne, se traduisant
cliniguement par une surdité de transmission.




Surditélieeal’ X (oreille Geyser) :

Elargissement du méat auditif interne et du canal cochléaire

hypoplasie cochlée, absence de modiolus




Patient adressé pour suspiscion d’ otospongiose. Absence de
foyer TDM decelé.

Reconstructions réalisees dans e plan parallele et perpendiculaire au
canal semi-circulaire supérieur




L_ésion traumatigue de la chaine ossiculaire

M alformations mineures de chaine:

emalformations du ler arc branchial (téte du marteau et corps de I’enclume) /
malformations du 2eme arc (branche descendante de I’ enclume, étrier, platine),
fréguemment associées a un trajet anormal du facial intrapétreux.

» La chaine ossiculaire peut étre normale mais fixée par un pont osseux au
tympanal ou aux parois de la caisse

L a chaine peut étre malformée avec fusion de la téte du marteau et du corps
de I’enclume, ou hypoplasie ou atresie complete de la branche descendante de
I”’enclume, de I’ étrier en totalite , de ses branches , de la platine avec ou sans
atrésie de lafenétre vestibulaire.




Cliniqgue : acouphenes pulsatiles au premier plan, surdité de
transmission au second plan.

Signes radiologiques : présence d'une petite structure tubulaire
naissant du canal carotidien, longeant le promontoire, passant entre
les branches de I|'érier et rgoignant le cana facial avec une
déhiscence osseuse dans la région du ganglion geniculé, un
élargissement de la portion antérieure de la deuxieme portion du canal
facial, et une absence de foramen épineux.




Patient de 6 ans adresse pour surdité de transmission gauche.

Foramen ovale

F o K
Persistance d’une artere stapedienne :

*Absence de foramen épineux

A noter, chez ce patient la coexistence d autres
anomalies:




Patient adressé pour bilan d’ otospongiose




*Dysplasie fibreuse :atteinte temporal e fréguente. |l apparait
augmente d’' épaisseur avec une perte de latrabéculation.

L’ augmentation d ‘ €épaisseur des parois de |a caisse peut entrainer
un blocage ossiculaire et se traduire cliniguement par une surdité
de transmission évolutive atympan normal. L’ atteinte n’ est pas
limitée al’ os labyrinthigue mais intéresse tout I’ os temporal.

*Osteogéenése imparfaite : Diagnostic différentiel radiologique
avec une otospongiose parfois difficile. L’ atteinte est bilatérale .
Présence d’ hypodensité périlabyrinthiques beaucoup plus étendues
gue dans une otospongiose. Présence egalement de formations
0sseuses hypertrophiques.

Maladie de Paget : Atteinte bilatérale de I’ os temporal frequente
mais la capsul e otigue est moins souvent atteinte, le patient est plus
agé, on retrouve d’ autres localisations |’ atteinte temporal e etant
rarement isolée, souvent associée a une atteinte pagetique de la
volte du crane.




hypodensité périlabyrinthiques
étendues, bilatérales et symeétrigues

En IRM leslésions sont visibles en
hypersignal T2 et se réhaussent
apres injection




Déminéralisation diffuse de I’ os temporal circonscrivant la capsule otique avec atteinte
de I’ endoste cochléaire au niveau du tour basal




Formation osseuse en verre déepoli, développée a partir de la pars squameuse
de |’ os temporal, comblant I’ attique et |’ antre responsable d’ une ankylose de
I’enclume




Deux principaux types d’ interventions

Platinectomie : la superstructure de I'étrier et la platine sont
resequeées, un greffon veineux vient combler la fosse ovale, une
prothese interposée entre le greffon veineux et la longue apophyse
de |’ enclume vient rétablir I’ effet collumellaire.

Platinotomie : technique actuellement la plus utilisee

e Platinotomie calibrée : la superstructure de I’ érier est réséquée avec
une platine conservée, un petit orifice de 0, 6 mm est perceé dans la platine
au travers duguel on introduit un piston de 0, 4 mm de diametre dont

I’ extremité latérale est accrochée sur lalongue apophyse de I’ enclume.

Platinotomie avec interposition : Un greffon conjonctif est interposé
entre |’ orifice de platinotomie et | extrémité médiale du piston.




Réservée aux cas d éechec ou de complication de la chirurgie :
persistance ou réapparition d’'une surdité de transmission, ou
apparition de signe de labyrinthisation (surdité mixte ou

neurosensorielle, acouphenes, vertiges).




Fibrose cicatricielle post opératoireen regard dela fosse ovale
ou dela chaineossiculaire

*Reprise ou prolifération du foyer otospongieux

L_uxation dela prothese

L atéralisation du piston par lyse delabranche descendante de
|’enclume

*Dislocation de la chaine ossiculaire en amont de la prothese

*Ankylose du marteau ou del’enclume dans |’ attique (pre ou post
chirurgicale)




Patiente opéree, reprise de la symptomatologie




Patient consultant pour réapparition d’ un surdité de transmission a droite sur
otospongiose bilatérale opérée :

Struction danslepl Reconstructiong@ans le plan 'Ge

coupesus jacente imiaes

-

I

Extrémité de lalongue
apophyse de I’ enclume
= r

prothese

Extrémité « libre »
de la prothese




Meéme patient coté gauche : prothese en place

Extrémité de lalongue
apophyse de |’ enclume

prothese




*Penétration intra vestibulaire du piston

Fistule périlymphatique

*Granulome de réparation a extension intravestibulaire
L abyrinthite infectieuse

eHémorragie intra labyrinrthique




Une protusion intravestibulaire du piston supérieure a un millimetre
est considérée comme pathologique s elle s accompagne de surdité
fluctuante ou de vertiges. Pour certains il n'y aurait de penétration
Intravestibulaire que s I’ extrémite du piston franchi la moitié de la
distance fond du vestibule-platine. La réalisation et |’ interprétation
des mesures doivent étre prudentes. En effet selon la nature, téflon
ou metalligue de la prothese, des erreurs de mesure par défaut
(teflon) ou par exceés (titane) sont possibles.




Patient adresse pour cophose post-operatoire d’une otospongiose
opérée droite

Pénétration intravestibulaire de la prothese




Otospongiose opéree
gauche L

T1 gado

Granulome inflammatoire intravestibulaire hypointenseen T2 ,
fixant modérement |e contraste en T1.




e diagnostic positif d'otospongiose en imagerie repose sur larecherche
de foyers d'osteodystrophie et I'analyse de la platine

Lebilan initiale
srecherche des arguments pour le diagnostic ou un diagnostic
différentiel.
eréalise un bilan anatomique permettant de prévoire certaines
difficultés chirurgicales (fosse ovale, canal du facial).

En post-opératoire :
* en cas d'échec e scanner etudie |’ état de la chaine ossiculaire
residuelle et recherche un mauvais positionnement de la prothese
o|a recherche d'une complication chirurgicale nécessite la realisation
d'un scanner et parfois d'une IRM (atteinte de |’ orellle interne)
analysant |a prothese et les structures labyrinthiques
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