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METHODOLOGIE

Les recommandations proposées ont été classées en grade A, B ou C selon un
niveau de preuve scientifique décroissant, en accord avec le guide d’analyse de la
littérature et de gradation des recommandations, publié par I'ANAES (Janvier
2000) :

CORRESPONDANCE ENTRE
L'EVALUATION DE LA LITTERATURE
ET LE GRADE DES RECOMMANDATIONS

(grille adaptée Score de Sackett)

Niveau de preuve scientifique Force des recommandations
fourni par la littérature

TEXTE : Argumentaire Recommandation
Niveau I
Essais comparatifs randomisés de forte puissance Grade A

Méta-analyse d’essais comparatifs randomisés

Analyse de décision basée sur des études bien Preuve scientifique établie
menées

Niveau 2
Essais comparatifs randomisés de faible puissance Grade B

Etudes comparatives non randomisées bien menées

Etudes de cohorte Présomption scientifique

Niveau 3

Etudes cas-témoins

Essais comparatifs avec série historique Grade C

Niveau 4
Etudes comparatives comportant des biais Faible niveau de preuve scientifique
importants

Etudes rétrospectives
Séries de cas

Etudes épidémiologiques descriptives
(transversale, longitudinale)

Toute autre publication (cas report, avis d’expert, etc)

Aucune publication Accord professionnel *

*En |'absence de précision, les recommandations proposées correspondront a un accord
professionnel.

Cette classification a pour but d’expliciter les bases des recommandations. L'absence de niveau
de preuve doit inciter a engager des études complémentaires lorsque cela est possible.

Cependant, I'absence de niveau de preuve ne signifie pas que les recommandations élaborées ne
sont pas pertinentes et utiles (exemple de l'efficacité de la mastectomie dans le cancer du sein,
des antibiotiques dans I'angine,...).

D’aprés le Guide d’analyse de la littérature et gradation des recommandations ANAES / Janvier
2000
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LISTE DES ABREVIATIONS

AAO0-HNS American association of otolaryngologie-Heanand Neck Surgery
CSC Canal Semi Circulaire

EcoG Electro Cochléo Graphie

ECR Etude Comparative randomisée

ITC Injection intratymapnique de corticoides
ITG Injection intratymapnique de gentamicine
IRM Imagerie par Resonnance Magnétique
MDOQ Meniere’s Disease Outcome Questionary
OEA Oto Emissions Acoustiques

PA Potentiel d’Action

PDA Produit de Distorsion Acoustigque

PEOM Potentiel Evoqué Otolithique Myogénique
PS Potentiel de Sommation

SEL Sac Endolymphatique

TCC Thérapie Cognitive et Comportementale
VHIT Video Head Impulse Test

1 Introduction

Cette recommandation est destinée a tout médecin ORL susceptible de prendre en
charge une personne atteinte de maladie de Meniére.

Elle vise trois buts :

1. clarifier le diagnostic clinique de maladie de Meniére, afin d'éviter de
regrouper sous le méme terme, des malades présentant des tableaux
hétérogenes et incomplets ne répondant pas aux criteres établissant en
2016 la définition de cette maladie.

2. guider le praticien dans le choix des tests instrumentaux utiles, contributifs
voire nécessaires au bilan paraclinique. Ces tests répondent a deux
finalités : rechercher un hydrops, le plus souvent corrélé a la maladie et
appelant des traitements spécifiques, et évaluer le niveau de I'atteinte
cochléaire et vestibulaire a un instant donné de la maladie, en gardant en
meémoire son caractere hautement fluctuant.

3. préciser le role des différents moyens thérapeutiques, non destructeurs ou
destructeurs, médicaux ou chirurgicaux, a notre disposition et ce en
fonction du stade de la maladie et de son éventuelle bilatéralité.

2 Le diagnostic de maladie de Menieéere

2.1 Les criteres cliniques du diagnostic

La maladie de Meniere est d'étiologie inconnue. Son diagnostic et sa définition
restent fondamentalement cliniques. Ils sont basés sur des criteres simples établis
depuis 20 ans par I'AAO-HNS [1] (accord professionnel) et modifiés trés
récemment par un consensus élargi de sociétés savantes internationales, [2]
(accord professionnel). Nous les rappelons dans le tableau 1. Pour les rédacteurs
de ce consensus, il convient de différencier la maladie de Meniére « définie » et la
maladie « probable ». Cette définition clinique est tres étroitement associée a la
présence supposée d'un hydrops endolymphatique. Les experts ont tenu a
rappeler qu’il n‘est pas possible de parler de Maladie de Meniere sans qu’existent
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des vertiges critiques associés a une atteinte auditive. L'atteinte auditive isolée ne
suffit pas.

Tableau 1 Critéres diagnostiques de la maladie de Meniére [2] (accord professionnel)

Maladie « définie » Maladie « probable »
A/ Plus de 2 crises de vertiges A/ Plus de 2 crises de vertiges durant de 20 mn a
(sensation erronée de déplacement 12h

en l'absence de mouvement ou lors
d’un mouvement normal de la téte)
durant de 20 mn a 12h (durée du
repos au lit obligatoire car
mouvement impossible). Les crises
peuvent prendre la forme de crises
de TUMARKIN

B/ Surdité neurosensorielle B/ fluctuation des symptdomes otologiques
unilatérale sur fréquences graves et (surdité, acouphénes, plénitude) dans l'oreille
médium sur au moins un malade

audiogramme fait pendant ou apres
une crise. Surdité définie de 30 dB
HL en conduction osseuse sur deux
fréquences contigués <2kHz. En cas
de surdité bilatérale il faut une
atteinte > ou égale a 35 dB HL.

La fluctuation de l'audition sur les
graves sur plusieurs audiogrammes
est un argument supplémentaire.

En cas de surdité bilatérale
synchrone penser a des atteintes
auto-immunes ou génétiques (DFNA
6/14).

La surdité peut précéder de
plusieurs mois ou années les
vertiges (« Meniére retardé »). Au fil
des années la surdité s’installe et
devient moins dépendante des

crises.
C/ fluctuation des symptomes C/ sans autre diagnostic pouvant expliquer les
otologiques (surdité, acoupheénes, symptémes

plénitude) dans l'oreille malade

D/ sans autre diagnostic pouvant
expliquer les symptémes

Notes : les crises peuvent étre
déclenchées par une consommation
excessive de caféine ou de sel, voire
par des sons forts (phénoméne de
Tullio) dans les maladies évoluées
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Recommandation 1 : (Accord professionnel)

Le diagnostic de maladie de Meniére « définie » peut étre posé, en |'absence d'une autre
cause identifiée, devant I'association des 4 plaintes cliniques suivantes:

e Signes vestibulaires: présence d’au moins deux crises de vertiges rotatoires durant
de 20 minutes a 12 heures, ou de crises otolithiques de Tumarkin (chute a
I'emporte - piéce sans perte de connaissance initiale)

e Signes auditifs: hypoacousie prédominant dans les fréquences graves (<2 kHz) sur
deux fréquences contigués, d'au moins 30 dB en cas d'audition normale de |'autre
coté, ou d'au moins 35 dB en cas de surdité bilatérale, sur un audiogramme fait
pendant ou aprés une crise. Ces signes peuvent précéder de plusieurs mois ou
années les vertiges

e Autres signes otologiques: acouphénes et plénitude d'oreille

e Fluctuation des signes otologiques

2.2 Le diagnostic différentiel

L'association clinique décrite évoque par son caractere fluctuant un trouble de
nature pressionnelle ou volumique affectant le secteur endolymphatique. Ce
trouble pressionnel et/ou volumique peut étre primitif, et le terme de Maladie de
Meniére prend alors toute sa valeur, mais aussi, et il convient de ne pas |'oublier,
secondaire a la présence d’'une tumeur au sein du labyrinthe et de ses structures
de régulation, ou a son voisinage. C'est le cas des tumeurs du sac
endolymphatique, des méningiomes de la face postérieure du rocher infiltrant le
sac, ou des kystes arachnoidiens de la citerne de I'angle modifiant les pressions au
voisinage de l'aqueduc cochléaire. Elle peut fréguemment s’associer a une
anomalie de la charniére cervico-occipitale, telle une malformation de Chiari de
type 1, en mimant en tous points la maladie, et méme parfois répondre
favorablement au traitement médical. Le schwannome vestibulaire ou la sclérose
en plaque peuvent étre responsable de vertiges critiques mais offrent rarement a
décrire une surdité fluctuante sur les fréquences graves. L’hypotension
intracranienne peut également se poser en diagnostic différentiel.

En connaissance de ces étiologies et/ou associations de pathologies
potentiellement sévéres appelant un traitement spécifique, il est donc nécessaire
devant une symptomatologie répondant aux critéres mentionnés plus haut, de
faire appel a une imagerie de la fosse postérieure par IRM. Mais cet outil n‘est pas
uniqguement un outil de diagnostic différentiel. Il peut désormais contribuer au
diagnostic positif d’hydrops, anomalie étroitement intriquée a la Maladie de
Meniere. Les progres de I'IRM permettent en effet de montrer I'hydrops au sein
des différentes structures de labyrinthe membraneux. En revanche, il n'est pas
encore scientifiquement établi que la visualisation d'un hydrops par IRM permette
de parler de maladie de Meniere, cet hydrops pouvant étre visible en I'absence de
symptomatologie.
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Recommandation 2 : (Accord professionnel)

Le diagnostic de maladie de Meniére ne peut étre posé sans avoir éliminé une cause
tumorale (tumeur de l'angle ponto-cérébelleux, tumeur du sac endolymphatique),
malformative (malformation de Chiari) ou inflammatoire dégénérative (Sclérose en
plaque) par la réalisation d'une IRM de la fosse postérieure et de la charniere cervico-
occipitale, en coupes axiales et sagittales, sans et aprés injection de produit de contraste,
comportant des acquisitions 3D, haute résolution pondérées T2.

2.3 Quelle place pour les tests dévoilant I’hydrops ?

En cas de maladie de Meniere « probable », le caractére incomplet de la
symptomatologie doit encore faire douter du diagnostic. C'est dans ce contexte
que certains examens paracliniques objectifs, qui ont montré leur spécificité dans
les formes « définies », sont susceptibles de venir en aide au clinicien. Ils ont
pouvoir de révéler I'hydrops, dont la présence est un argument diagnostique fort.
Elles ont au nombre de trois :

1. les tests de déphasage acoustique, en rappelant qu’ils ne sont
théoriquement réalisables que si l'audition résiduelle est suffisamment
bonne pour que puissent étre recueillis des OEAp et PDA. Il faut cependant
noter que, de facon encore inexpliquée, des seuils auditifs élevés peuvent
coexister avec la présence d'OEA et PDA dans la maladie de Meniere. Il est
donc pertinent de les rechercher méme en cas d’audition déficiente [3, 7]
(niveau de preuve 2).

2. l'impédancemétrie multifréquencielle et en particulier le test de
Conductance a 2kHz, qui sont en revanche indépendants du niveau
d’audition, car ne reflétant que la biomécanique de l'oreille interne. Le seul
prérequis est une tympanométrie normale [8, 9] (niveau de preuve 2).

3. I'électrocochléographie (ECoG), qui est le plus ancien des tests révélateurs
de I'hydrops. Il nécessite, comme les tests de déphasage acoustique, une
audition résiduelle tout en restant souvent productif en cas de surdité
sévere. Il peut étre sensibilisé par I'administration d'une substance
osmotique telle que le glycérol. [10, 12] (niveau de preuve 2)

L'électrocochléographie peut aussi étre enregistrée lors de la méme séance qu'un
test de déphasage acoustique. La sensibilité diagnostique s'en trouve
significativement augmentée [13] (niveau de preuve 2).

Ces tests sont a proposer par le clinicien, méme en cas de maladie de Meniere
« définie », car ils contribuent a montrer que chez un patient donné, la maladie
est corrélée a I’'hydrops, ce qui n‘est pas neutre sur le plan thérapeutique.
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Recommandation 3 : (Grade B)

En cas de tableau clinique évocateur mais incomplet (maladie « probable », voire
purement hypothétique) et avant de parler d’hydrops ou de défaut de régulation
pressionnelle ou volumique endolabyrinthique, il est nécessaire de réaliser tout ou partie
des explorations audio-vestibulaires objectives suivantes :

¢ L'impédancemétrie multifréquentielle

e Le test de déphasage acoustique utilisant les otoémissions acoustiques et/ou les
produits de distorsion acoustique

e L'électrocochléographie analysant le rapport potentiel de sommation/ potentiel
d’action (PS/PA)

Ces explorations validées permettent d'objectiver un trouble de la régulation pressionnelle
endolabyrinthique.

2.4 Evaluation de la maladie de Meniere

Avant d’informer le patient sur sa maladie et de mettre en route un traitement
adapté, il est primordial d’évaluer son état d’avancement et surtout l'importance
des lésions déja installées dans le vestibule et la cochlée, méme si les déficits
mesurés sont fluctuants. Le bilan de [l'audition par une audiométrie tonale
liminaire et vocale compléte et une impédancemétrie avec seuillage des réflexes
stapédiens permet de chiffrer I'atteinte cochléaire et d'identifier les fluctuations
ultérieures.

Le bilan vestibulaire permet d’évaluer la défaillance vestibulaire. II comporte dans
I'idéal tous les tests instrumentaux permettant de sonder les différentes unités
anatomiques du vestibule responsables de la fonction vestibulaire, aux différentes
fréquences de stimulation. La vidéonystagmographie avec épreuve calorique
calibrée (basses fréquences) est une approche intégrée de la fonction de controle
du réflexe vestibulo-oculaire. Les tests rotatoires évaluent la compensation et
peuvent, avec les tests oculographiques, mettre en évidence des atteintes
centrales associées, comme il est possible d’en observer dans la malformation de
Chiari. Le test vibratoire a 100 Hz est précieux pour apprécier aux hautes
fréquences l'asymétrie vestibulaire. Le vidéo head impulse test (VHIT) devient
incontournable pour une analyse séparée des fonctions canalaires a haute
fréquence. Les potentiels évoqués otolithiques myogéniques (PEOM), cervicaux et
oculaires, sont les outils de référence pour I'évaluation de la fonction otolithique
sacculaire et utriculaire. Ils sont utiles pour comprendre la géne fonctionnelle
endurée par les patients entre les crises.

Rappelons que les tests auditifs ou impédancemétriques précédemment
recommandés, (le déphasage acoustique, I'EcoG et I'impédancemétrie
multifréquentielle) servent également de référence permettant d'évaluer
objectivement I'état pressionnel initial endolabyrinthique, c'est a dire I'hydrops.

Cette évaluation instrumentale doit se doubler d’'une évaluation fonctionnelle et de
la qualité de vie qui va au-dela du seul décompte des crises.

«L'échelle de niveau fonctionnel» a 6 niveaux de gravité croissante est celle
proposée par I'AAO-HNS en 1995. [2] (accord professionnel) Elle est validée en
langue francaise [14] (accord professionnel). Cette échelle reste une référence,
surtout a I'heure d’évaluer l'efficacité des thérapeutiques proposées. Elle a le
grand avantage d’appréhender la globalité de la souffrance du patient, en prenant
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en compte le déséquilibre chronique intercritique, et partant, de se rapprocher de
son vécu quotidien, sans s’en tenir au simple décompte du nombre de crises,
méme si ce dernier apparait plus objectif. Les six grades de |'échelle de niveau
fonctionnels se déclinent ainsi dans les mots du patient :

1. Ma maladie vertigineuse n'a aucun retentissement sur mes activités.

2. Quand j'ai un vertige, je dois arréter mes activités pour un certain temps
mais le vertige s'arréte rapidement et je peux les reprendre. Je continue a
travailler, a conduire, et m'implique dans la plupart de mes activités. Je n'ai
pas eu besoin d'aménager mes projets ni de faire certaines adaptations de
mes activités a cause de mes vertiges.

3. Quand j'ai un vertige, je dois arréter mes activités pour un certain temps
mais le vertige finit par s'arréter et je peux reprendre mes activités. Je
continue a travailler, a conduire, et m'implique dans la plupart de mes
activités. J'ai d0 aménager mes projets et faire certaines adaptations de
mes activités a cause de mes vertiges.

4. Je suis capable de travailler, conduire, m'occuper de ma famille, de
m'impliquer dans la plupart de mes activités, mais cela me demande
constamment des efforts importants, et me demande d'économiser mon
énergie.

5. Je suis incapable de travailler, de conduire, de m'occuper de ma famille, ou
de m'impliquer dans la plupart des activités que j'avais I'habitude de faire.
Méme les activités essentielles me sont difficiles a réaliser. Je suis
handicapé(e).

6. J'ai arrété de travailler depuis un an ou plus et/ou je touche une
indemnisation a cause de mes problémes de vertiges ou déséquilibre.

Recommandation 4: (Accord professionnel)

Lorsque le diagnostic de maladie de Meniere définie est établi, il est recommandé de
réaliser une évaluation instrumentale préthérapeutique au minimum basée sur une
audiométrie tonale et vocale compléte et une vidéonystagmographie avec épreuve
calorique calibrée.

Il est cependant souhaitable de réaliser en complément des PEOM et un VHIT, si
disponibles.

Le handicap doit étre évalué par I'échelle de niveau fonctionnel validée pour chiffrer
I'impact de la maladie sur la qualité de vie du patient, avant d'envisager un traitement et
pour en suivre |'efficacité.

3 Traitements médicaux dans la maladie de Meniére

Cette recommandation passe en revue les différentes options médicales du
traitement de fond de la maladie de Meniere et les grandes familles de
médicaments prescrits dans ce cadre. Les traitements adjuvants que sont la
psychothérapie ou la rééducation font I'objet de recommandations dédiées (cf.
chapitres dédiés). La kinésithérapie a en effet sa place dans la prise en charge
d'un déficit vestibulaire stabilisé [15] (niveau de preuve 1). La réhabilitation
auditive peut utiliser toute sorte d'appareils auditifs: externes, avec ou sans
systeme de détournement du signal (CROS), mais aussi ostéo-intégrés ou
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implantés. Les modalités de prise en charge auditive du patient souffrant de la
maladie de Meniere sont développées dans le rapport 2016 de la SFORL traitant
des maladies pressionnelles de l'oreille interne, mais ne sont pas |'objet de cette
recommandation.

Il est important d’insister d’emblée sur la complexité de la tache car, dans le
domaine de la maladie de Meniere, les prescriptions d'un traitement de fond
reposent le plus souvent sur des habitudes empiriques. Les niveaux de preuves
apportés par la littérature sont souvent faibles, basés sur des études d'efficacité
reposant sur de faibles échantillons, ou sur une méthodologie de faible puissance,
utilisant une analyse rétrospective et/ou présentant des biais de comparaison.

Sur ces bases scientifiques peu structurées, recommander une stratégie
thérapeutique donnée, applicable a tous, est donc illusoire, comme |'est I'obtention
d’un consensus, chaque équipe étant convaincue de l'efficacité de I'une ou l'autre
stratégie, sans étre démentie par de forts niveaux de preuve.

Notre groupe s’est donc efforcé de délivrer des messages de prudence jugés
essentiels en s’appuyant bien s(ir les quelques éléments forts de la littérature
mais aussi sur l'expérience importante du groupe, sans négliger le bon sens.

Nous avons dégagés dans nos travaux trois idées fortes :

1. Savoir proposer une stratégie adaptée non seulement a la sévérité des
symptomes mais aussi a I'état de santé global du patient. C’est ainsi que
chez le sujet agé, l'injection transtympanique d'aminoglycosides ne sera
prescrite qu'apres mire réflexion et avec dosage prudent, afin d'éviter un
déséquilibre permanent pouvant se révéler difficile a compenser. Dans le
méme ordre d'idée, l'injection transtympanique de corticoides sera évitée
sur un terrain d'otite chronique, afin de ne pas réactiver une infection
latente. (accord professionnel).

2. Savoir privilégier en premiere ligne des traitements conservateurs de la
fonction vestibulaire, et réserver les traitements suppresseurs au dernier
recours [16, 17] (accord professionnel).

3. Savoir identifier clairement la plainte du patient. Le choix du traitement sera
pour l'essentiel adapté a cette plainte. C’est ainsi qu’en cas de géne

essentiellement auditive (acouphenes, plénitude d'oreille), il n'y aura
aucune indication a utiliser des agents suppresseurs de la fonction
vestibulaire. De méme, en cas de plainte vestibulaire, il conviendra

d’évaluer avec grande précision la sévérité de I'atteinte, au moyen de tests
vestibulaires mais aussi de questionnaires de qualité de vie, telle I'échelle
internationale de handicap des vertiges, traduite de Dizziness Handicap
Inventory anglais, avant de proposer un traitement, surtout si la
suppression vestibulaire est envisagée (accord professionnel).

3.1 Les conseils de mode de vie

Il est conseillé aux patients atteints de maladie de Meniere d'éviter le stress ou du
moins d‘apprendre a mieux le gérer (cf. recommandations spécifiques
psychothérapie et maladie de Meniéere). Le dépistage des troubles du sommeil
(apnées ou hypopnées) est également a mettre en avant et c’est une notion
nouvelle, car ces derniers sont souvent négligés, la fatigue diurne qui en est le
corollaire étant mis sur le compte d’un éventuel syndrome dépressif réactionnel. Il
a été montré que la qualité du sommeil des sujets souffrant de maladie de
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Meniere était altérée par rapport a la population normale [18, 19] (niveau de
preuve 2). Ces troubles du sommeil influent sur la maladie. C’'est ainsi que le
traitement d'un syndrome d'apnées du sommeil par pression positive nocturne
(CPAP) peut améliorer l'audition et diminuer le handicap di aux vertiges des
atteints de maladie de Meniere [20] (niveau de preuve 2).

Les troubles du sommeil, sans qu'il n'y ait obligatoirement un syndrome d'apnées
du sommeil, peuvent exacerber l'inconfort lié aux symptomes de la maladie de
Meniére, notamment des acouphénes 19] (niveau de preuve 4).

Le régime alimentaire pauvre en sel, souvent conseillé par empirisme, vise a
limiter l'inflation du secteur liquidien en général, et par suite du secteur
intracranien [16] (accord professionnel). Pour autant, les études sont trop peu
nombreuses et de trop faible niveau de preuve pour formaliser une
recommandation ferme conduisant a prescrire un régime hyposodé dans la
maladie de Meniére. On peut toutefois considérer que I'excés de sel est
probablement délétére pour ces patients (accord professionnel).

Presque aussi empirique semble la proscription des excitants et notamment de la
caféine, qui serait susceptible de provoquer des crises de maladie de Meniére.
[16, 21] (niveau de preuve 4).

Recommandation 5

Il est recommandé d'améliorer I'hygiéne de vie des patients atteints de maladie de
Meniére, en veillant au cas par cas a ce que trop de contraintes ne déstabilisent pas leur
équilibre psychologique :

e Sur le plan diététique, il est conseillé d'éviter I'exces de sel et si possible de suivre
un régime hyposodé (Accord professionnel). La limitation des excitants et
notamment de la caféine est conseillée (Grade C).

e Il est recommandé chez ces patients de vérifier I'absence de pathologie du
sommeil, notamment d’un syndrome d'apnées du sommeil. En cas de syndrome
d'apnées obstructives du sommeil, un traitement par pression positive nocturne,
capable d'améliorer I'audition et de réduire le handicap vestibulaire, est
recommandé (Grade B).

e Afin de limiter au mieux le retentissement clinique néfaste des symptomes de la
maladie de Meniére, notamment des acouphénes, on peut recommander aux
patients de respecter un cycle nycthéméral régulier et de se réserver une durée
suffisante de sommeil (Grade C).

3.2 La bétahistine

La bétahistine est probablement le traitement de fond le plus prescrit en France
dans la maladie de Meniere. Il agirait en améliorant les transports ioniques
transmembranaires, notamment au niveau du sac endolymphatique par
stimulation des récepteurs a I'histamine notamment H1 et H3. Ces récepteurs a la
bétahistine viennent d'étre mis en évidence dans le sac endolymphatique [22]
(niveau de preuve 1). La dose habituellement prescrite en France est de 48 mg
par jour, le plus souvent en deux prises. Mais il n'existe aucune preuve
convaincante de I'effet de cette molécule a cette dose [23] (niveau de preuve 1).
Certaines équipes proposent en conséquence de prescrire des doses beaucoup
plus importantes, jusqu'a 10 fois supérieures (480 mg). [24] (niveau de preuve
3). Les résultats des études cliniques actuellement disponibles sont
contradictoires. L'action de la bétahistine (prescrite a 144 mg/jour) sur le contrdle
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des vertiges et de I'audition semble comparable a celle de la dexaméthasone
intratympanique [25] (niveau de preuve 2). Toutefois, la bétahistine administrée a
des doses inférieures ou égales a 144 mg par jour n'a pas montré d'effet
significativement supérieur au placebo [26] (niveau de preuve 1). Les effets
secondaires observés sont dominés par les gastralgies, mais ont été rapportées
des céphalées, une asthénie, une somnolence et des réactions d'hypersensibilité
au produit. De fagon exceptionnelle, peuvent survenir une thrombopénie et une
élévation des transaminases [27] (niveau de preuve 4). Au total, méme a fortes
doses, cette molécule a peu d'effets collatéraux, la plupart du temps sans gravité
[24, 25] (niveau de preuve 3) ; [26] (niveau de preuve 1).

Recommandation 6 (Grade C)

La bétahistine peut étre prescrite comme traitement de fond de premiére intention
compte tenu de son action putative au niveau du sac endolymphatique et de son faible
taux de complication. La dose autorisée en France est de 48 mg par jour en deux prises
(AMM). Cette dose n'ayant pas une efficacité prouvée, |'effet de doses supérieures est
actuellement expérimenté.

3.3 Les diurétiques

Les diurétiques sont largement utilisés dans la maladie de Meniére. Ils ont pour
but de diminuer I'hydrops en générant une fuite urinaire contribuant a la déflation
de compartiments liquidiens. Une revue de la littérature récente, centrée sur leur
efficacité dans la maladie de Meniere, montre que seules sont disponibles des
publications de faible niveau de preuves [28] (niveau de preuve 4). Ces dernieres
soulignent néanmoins une certaine amélioration des symptomes vertigineux et a
moindre degré de I'audition.

Les molécules purement diurétiques ayant donné lieu a évaluation sont:
I'nydrochlorothiazide, |'acétazolamide, la chlorthalidone, I'hydrochlorothiazie-
triamtérene [28] (niveau de preuve 4). Des molécules a effet osmotique, telles
que l'isosorbide par exemple, ont une action assimilée aux diurétiques [28]
(niveau de preuve 4). Devant la possibilité d'effets secondaires déléteres associés
a leur usage, la dose minimale efficace sera préférée a la pleine dose
recommandée dans le VIDAL (accord professionnel). Le glycérol, connu pour agir
sur I'hydrops et la pression intracranienne a l'instar d’un diurétique, est utilisé par
certaines équipes en traitement de fond en cas d’intolérance aux diurétiques. Bien
toléré, non toxique et sans effet sur le potassium, il n‘a cependant pas été évalué
dans la littérature comme traitement de fond.
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Recommandation 7

Un traitement par diurétique est recommandé dans la maladie de Meniére essentiellement
dans le but d'améliorer la symptomatologie vertigineuse (Grade C).

La dose minimale suffisante pour améliorer les vertiges sera choisie, adaptée au poids et
a la kaliémie, en fractionnant la posologie sur le nycthémere (Accord professionnel).

Il est primordial de veiller a I'absence de contre-indications a leur usage, particulierement
au risque d'hypersensibilité a ces molécules et a leurs excipients, cette derniere
constituant une contrindication formelle. On évitera de méme la prescription
d’acétazolamide en cas d’antécédents de coliques néphrétiques et d'intolérance aux
sulfamides. La kaliémie devra étre normale avant prescription d'un diurétique et
régulierement surveillée pendant la durée du traitement.

3.4 Les corticoides par voie générale et par voie intratympanique

La corticothérapie trouve sa justification sur l'incidence plus grande de maladies
auto-immunes en cas de maladie de Meniéere [29] (niveau de preuve 2) associée a
un profil protéique auto-immun retrouvé dans les liquides endolabyrinthiques et
dans le sérum des patients atteints [30] (niveau de preuve 2), sur |'existence de
tissu immunitaire et de récepteurs aux glucorticoides dans l'oreille interne de
mammiferes (rats) [31]. Peu de publications font état d'une efficacité de la
corticothérapie orale, et le niveau de preuve est faible. [32] (niveau de preuve 3).
L’injection intratympanique de corticoides (ITC) est d'utilisation de plus en plus
répandue dans le monde entier [33] (niveau de preuve 2). Pourtant, une revue de
la littérature COCHRANE récente ne retient que six publications basées sur des
études comparatives randomisées (ECR) [34] (niveau de preuve 2). Parmi ces
études, seule I'étude de Garduno-Anaya et col. démontre un effet positif sur les
vertiges. [35] (niveau de preuve 2). Ces auteurs rapportent 82% de contréle
substantiel des vertiges contre 57% dans le groupe placebo sur une période de
suivi de deux ans [35] (niveau de preuve 2). La population étudiée est toutefois
faible (11 cas traités versus 7 patients retenus in fine recevant le placebo). La
technique de I'ITC est simple, consistant a injecter la cortisone en
intratympanique au moyen d'une myringotomie. Elle peut étre parfois étre réalisée
en consultation avec un risque tres faible de complications. Le produit utilisé peut
étre la méthylprednisolone [36] (niveau de preuve 4) ou la dexaméthasone [35]
(niveau de preuve 2). Selon les auteurs de I'étude la plus significative disponible
actuellement, l'injection est effectuée une fois par jour pendant cing jours
consécutifs [35] (niveau de preuve 2).

In fine, I'ITC a plusieurs avantages cliniques: elle est d'application simple et peu
invasive, elle semble efficace sur les vertiges [35] (niveau de preuve 2) et n'est
pas ototoxique [37] (niveau de preuve 1). Elle peut donc étre avantageusement
préférée, dans un premier temps ou en cas de maladie bilatérale, aux moyens
suppresseurs de la fonction vestibulaire.
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Recommandation 8

Dans le traitement de la maladie de Meniére, ['injection transtympanique de corticoides
peut étre utilisée en cas d'inefficacité des traitements médicaux oraux ou de
contrindications a leur usage (Grade B).

Cette thérapeutique, non ototoxique (Grade A), représente une solution de choix en cas
de maladie de Meniére bilatérale ou d'oreille unique.

Il est recommandé d'utiliser la dexaméthasone a la concentration de 4 mg/mL (Accord
professionnel).

3.5 La gentamicine par voie transtympanique

L'administration transtympanique de gentamicine (ITG) est probablement le
traitement le plus utilisé actuellement pour controler les vertiges de la maladie de
Meniére, aux Etats-Unis d'Amérique et en Europe. Sa mise en ceuvre est simple et
peu invasive. Selon le contexte propre au patient, elle peut étre réalisée en
consultation externe ou en ambulatoire, sous anesthésie locale. Mais la
gentamicine n'en reste pas moins un agent suppresseur de la fonction
vestibulaire. Diffusant dans l'oreille interne via la fenétre ronde ou ovale, elle
exerce son action destructrice sur les cellules vestibulaires [38] et les cellules
sombres [39]. A forte dose, elle devient toxique pour les cellules ciliées de
I'organe de Corti. Il faut cependant savoir qu’une surdité peut survenir chez
certains patients, méme apres une dose unique a une concentration de 30 mg/mL
[40] (niveau de preuve 4). L'efficacité de la gentamicine transtympanique sur le
contréle des vertiges de la maladie de Meniére est indubitable et largement
soulignée dans la littérature [36] (niveau de preuve 4); 37] (niveau de preuve 1) ;
[38, 39] (niveau de preuve 2) ; [40, 41, 35, 42] (niveau de preuve 4).

Mais le prescripteur doit garder a I'esprit la toxicité vestibulaire et cochléaire de la
molécule, avant d’en poser l'indication. L'effet destructeur de la gentamicine peut
étre total et souvent irréversible, et son action délétere sur I'audition difficilement
prévisible. Son action sur la fonction vestibulaire a d'ailleurs été comparée et
jugée équivalente a la neurotomie vestibulaire, solution chirurgicale éminemment
invasive dont I'effet suppresseur recherché est par définition total [43] (niveau de
preuve 4). Sur le plan de la fonction cochléaire, I'I'TG est en revanche
potentiellement plus toxique que la neurotomie vestibulaire qui respecte en regle
les fibres cochléaire du nerf cochléo-vestibulaire.

Plusieurs protocoles d'administration ont été proposés et comparés. La
gentamicine peut en effet étre injectée soit directement au travers du tympan,
soit au travers d'un aérateur transtympanique, avec ou sans éponge chirurgicale
résorbable placée en regard de la fenétre ronde, soit encore a l'aide d'un
microcathéther appliqué en regard de la fenétre ronde, éventuellement associé a
une micropompe sous-cutanée [39] (niveau de preuve 2). Cing types de
protocoles thérapeutiques ont été retenus par Chia et al. [39] (niveau de preuve
2):

des doses multiples quotidiennes (3) pendant au moins quatre jours
une dose hebdomadaire pendant quatre semaines
de faibles doses répétées en fonction de I'effet obtenu ("a la demande")

I s

une administration continue par cathéter
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5. la «titration», sous forme d’injections répétées jusqu'a obtention d'un
nystagmus spontané, ou d'une disparition totale des vertiges, ou d'une
baisse de I'audition.

Peu d'équipes utilisent actuellement les microcathéthers pour administration
continue de gentamicine. Il est donc difficile d'en recommander ['utilisation.

En synthese, on peut différencier les protocoles d’administration en fonction de
leur toxicité potentielle. On peut ainsi regrouper les protocoles délivrant
systématiquement des doses importantes, sans prise en compte de la
symptomatologie (groupes 1 et 2 de Chia et al) [39] (niveau de preuve 2) et la
titration «excessive» aboutissant a une désafférentation vestibulaire compléte
avec nystagmus spontané (groupe 5 de Chia et al) [39] (niveau de preuve 2). Ces
protocoles qualifiables « d’agressifs » sont a opposer a la «titration fonctionnelle »
qui est basée sur une faible dose unique répétée « a la demande » en cas d'effet
insuffisant.

Actuellement les protocoles « agressifs » sont délaissés au profit de traitements
les moins invasifs et destructeurs possible [33] (niveau de preuve 2). La
« titration fonctionnelle », c'est a dire I'administration a la demande, a la fois
efficace [39] (niveau de preuve 2), [42] (niveau de preuve 4) et peu toxique [39]
(niveau de preuve 2) ; [42] (niveau de preuve 4) est celle que l'on peut
recommander.

Recommandation 9

L'injection de gentamicine transtympanique est une solution efficace permettant le
controle des vertiges dans la maladie de Meniere (Grade A).

L'utilisation de protocoles de titration fonctionnelle, utilisant de faibles doses répétées a la
demande, permet d'obtenir le controle des vertiges sans destruction compléte du
vestibule et avec un risque faible de dégradation auditive (Grade B).

La survenue d'une surdité méme aprés injection de faible dose de gentamicine est
possible (Grade B).

En conséquence, l'injection de gentamicine sur une oreille fonctionnellement unique ou en
cas de maladie de Meniere bilatérale n'est pas recommandée (Accord professionnel).

4 Traitements chirurgicaux

Dans la prise en charge de la maladie de Meniere, il est communément admis de
respecter le principe d'une escalade thérapeutique conduisant de traitements
médicamenteux non invasifs a des traitements chirurgicaux éventuellement
ablatifs. Ces traitements chirurgicaux sont nombreux et leurs indications et
efficacités respectives doivent étre clarifiées.

Cing options chirurgicales sont a discuter :
1. la pose d’aérateur transtympanique
2. la chirurgie du sac endolymphatique

3. la neurotomie vestibulaire
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4. la labyrinthectomie chirurgicale
5. la chirurgie d’oblitération des canaux semi-circulaires (CSC)

Le choix entre ces différentes solutions dépend pour I'essentiel de I'état général du
patient, de la symptomatologie et de I'audition, aussi bien du c6té a traiter que de
l"autre.

Toute évaluation ECR contre placebo d’un traitement chirurgical butte sur le choix
du placebo. Dans la maladie de Meniére, |'évaluation des traitements non
destructeurs se heurte bien slir a ce probleme. Nous verrons que les choix faits
jusqu’alors dans la littérature ne sont pas si pertinents qu’il était apparu a
I’époque. Une autre solution serait de comparer ces techniques a une technique de
référence, elle aussi non destructrice, qui aurait démontré par une étude de fort
niveau de preuve son efficacité...Mais une telle technique n’existe pas. Faute de
haut niveau de preuve, l'effet placebo des thérapeutiques chirurgicales non
destructrices ne peut étre totalement éliminé. Néanmoins, certaines conclusions
peuvent étre dégagées concernant ces différentes options thérapeutiques. On sait
gu’en général l'effet placebo rend compte de 50% de l'effet d’'une thérapeutique.
En conséquence, tout traitement donnant une efficacité largement supérieure a
50% est «vraisemblablement efficace.

Tout traitement chirurgical ne peut évidemment étre envisagé sans un bilan
audiométrique et une imagerie préalable. Avant d’envisager tout geste ablatif, on
se doit de réaliser un bilan vestibulaire évaluant la fonction vestibulaire du coté
atteint mais également du c6té controlatéral.

4.1 Aérateur transtympanique

Quelques études cliniques ont mis en évidence un bénéfice sur les vertiges dans la
maladie de Meniere apres la mise en place d’aérateurs transtympaniques [44, 45]
(niveau de preuve 3). Dans I'étude de Park et col. seuls étaient inclus des patients
ayant une dépression d’au moins 50 daPa dans l'oreille moyenne. Les auteurs ont
observé une disparition ou une amélioration substantielle des vertiges dans 67 a
68% des cas. De tels résultats doivent remettre en question le choix de cette
technique comme placebo dans les études randomisées.

Ces études, réalisées sur des effectifs tres limités, ne présentent pas de niveaux
de preuve suffisants pour émettre une recommandation formelle.

4.2 Chirurgie du sac endolymphatique (SEL)

Cette technique fait partie des traitements non destructeurs de la fonction
vestibulaire. Son efficacité a été longtemps mise en cause sur la foi des études
randomisées de Bretlau et col. puis Thomsen et col. utilisant respectivement
comme placebo la mastoidectomie et I'aérateur transtympanique, techniques dont
on peut douter de la qualité de placebo. [46, 47] (niveau de preuve 2). Ces deux
études danoises ont servi d'unique base aux deux méta-analyses de la revue
Cochrane [48, 49] (niveau de preuve 2). Les auteurs de ces Revues ont conclu par
deux fois a l'absence d'efficacité démontrée de cette chirurgie, tout en
reconnaissant les biais méthodologiques des études incluses (choix du placebo,
randomisation).

Une méta-analyse plus récente de la littérature a permis de faire a nouveau le
point sur la question de l'efficacité et des effets secondaires de la chirurgie du sac
endolymphatique dans le traitement de la maladie de Meniere [50] (niveau de
preuve 2). Elle a retenu 11 études présentant un bon niveau de preuve, dont une
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ECR, (impactée par un faible effectif de 29 sujets), deux études comportant un
groupe contrble et huit études de cohorte avec un nombre de sujet inclus
supérieur a 90 avec un taux de réponse de plus de 60% [46, 50, 59] (niveau de
preuve 2). L'étude de Thomsen est col. est incluse dans cette revue [46] (niveau
de preuve 2).

Autre difficulté rencontrée : les critéres d’évaluation de l'efficacité du traitement
sur les vertiges varient d’'une étude a l'autre, méme si dans la majorité d’entre
elles les criteres de I'AAO-HNS ont été retenus. Selon ces critéres, cette technique
apporte un contréle substantiel ou complet des vertiges (A et B) dans 68 a 90%
des cas (suivi de 16 mois a 13,5 ans). Dans deux études comportant un
questionnaire de qualité de vie (Meniere’s disease Outcome Questionnaire
MDOQ), une amélioration significative des scores de qualité de vie a été
démontrée [57, 14] (niveau de preuve 2).

Sur I'ensemble de ces cohortes, quatre cas de cophose ont été rapportés sur un
total de 2287 patients opérés [46, 50-59] (niveau de preuve 3).

Si lI'on analyse la seule ECR sélectionnée, elle ne montre pas une efficacité
supérieure de la chirurgie du sac endolymphatique par rapport a la mise en place
d’'un aérateur transtympanique. Mais le faible échantillon étudié (29 cas) ne
permet pas de la placer en niveau 1. Elle est placée en niveau 2 au méme titre
que les autres études analysées [57] (niveau de preuve 2).

Une autre méta-analyse réalisée par Sood et col. et publiée en 2014 fait état, sur
un total de 1651 patients, d'une disparition ou d’une amélioration substantielle
des vertiges dans 79,3% des cas en cas de décompression et dans 76,4% des cas
en cas de shunt, avec un recul moyen de 2 ans. L'audition était préservée
(variation <10 dB) ou améliorée dans 72% des cas [60] (niveau de preuve 4).

Contrairement aux données anciennes, cette chirurgie présente donc un bon taux
d’amélioration ou de guérison des vertiges, et un risque faible sur l'audition. Il a
d’ailleurs été décrit une amélioration auditive dans 15.4% des cas dans |'étude
comportant le plus gros effectif de 861 patients [51] (niveau de preuve 3).

Enfin, une étude récente de Liu (2014) a évalué chez cinqg patients la réduction de
I'hnydrops en IRM aprés décompression du sac endolymphatique. Celle-ci a montré
une réduction significative du volume du compartiment endolymphatique aprées
chirurgie dans 60% des cas [61] (niveau de preuve 4).

Le groupe de travail de cette recommandation souligne la possibilité d’effectuer
cette intervention dans les cas d’atteinte bilatérale.

Les auteurs d’une revue de la littérature de 2010 ont comparé l'efficacité de la
chirurgie du sac avec shunt avec le résultat de sept études utilisant le traitement
par ITG. Ils ont montré une meilleure efficacité sur les vertiges et une meilleure
préservation auditive apres chirurgie du sac qu’apres ITG, sur une grande cohorte
de 389 patients [59] (niveau de preuve 3).

Une étude publiée par I'équipe de Kitahara en 2013 concernant 220 patients ayant
bénéficié d’'une chirurgie du sac avec ouverture du sac et injection de 20 mg de
prednisolone dans le sac a montré un contréle complet des vertiges a moyen
(88% a 2 ans) et long terme (70% a 13 ans). Cette étude a surtout mis en
évidence une amélioration de l'audition a long terme aprés cette chirurgie (49%
des patients a 2 ans, et 25% a 13 ans), en comparaison de I’évolution naturelle de
la maladie [62] (niveau de preuve 3).
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Trés récemment, une nouvelle technique chirurgicale consistant a bloquer le canal
endolymphatique sans ouverture du sac, a été proposée. Le point intéressant est
gue les auteurs rapportent une amélioration de la qualité de vie dans 79% des cas
(15 patients sur 19) [63, 64]. Le point faible de cette étude est une évaluation de

qualité de vie menée rétrospectivement, sur un faible échantillon (niveau de
preuve 4).

Il semble donc bien que l'abord chirurgical du sac endolymphatique ait un effet
thérapeutique réel, supérieur aux 50% théoriquement imputables a I'effet placebo.
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Recommandation 10 (Grade B)

La chirurgie du sac endolymphatique représente une solution thérapeutique non
destructrice, comportant trés peu de risques auditifs, et pouvant probablement amener
une amélioration de la qualité de vie.

Elle peut étre proposée en cas d'échec du traitement médical, notamment en cas de
maladie de Meniére bilatérale.

4.3 Neurotomie vestibulaire

La littérature est riche sur le sujet de la neurotomie vestibulaire dans le traitement
de la maladie de Meniére, mais ne comporte que des études de cohorte, le plus
souvent rétrospectives de niveau de preuve 3 ou 4.

Indépendamment de la voie d’abord utilisée, la neurotomie vestibulaire apporte
une amélioration conséquente sur symptomatologie vertigineuse avec un contréle
total ou substantiel des vertiges dans 88 a 100% des cas [65-74] (niveau de
preuve 4).

L'étude comportant le plus grand nombre de sujets dans ce domaine est celle de
Silverstein publiée en 1992. Il s’agissait d’'une enquéte rétrospective interrogeant
350 chirurgiens aux Etat Unis (58 réponses exploitables) et rapportant ainsi les
résultats de 2820 neurotomies vestibulaires. Pour cet auteur le pourcentage de
controle des vertiges s’éleve a 91% dans le cas de maladie de Meniere [73]
(niveau de preuve 4).

Elle est le plus souvent proposée dans la littérature aprés un échec des
traitements médicamenteux.

Cette technique chirurgicale impose néanmoins un abord otoneurochirurgical par
voie rétrolabyrinthique, rétro sigmoide ou par la voire de la fosse moyenne,
porteur de risques de complications plus importants que dans les autres
techniques chirurgicales. Ainsi, le risque de cophose dans les plus grandes séries
est de 1 a 2%, le risque de paralysie faciale est de 0,3 a 1,3%, et celui de fuite de
liguide cérébro-spinal de 1,8 a 12%. Les risques de méningite et de déces sont
exceptionnels. La neurotomie est également a réserver a des patients en bon état
général sans comorbidités associées. [65, 69, 72, 73] (niveau de preuve 4).

Afin d’évaluer la neurotomie vestibulaire versus I'ITG, Morel et col. ont publié en
2005 une série rétrospective comparant 71 neurotomies et 35 ITG. Ils ont montré
un meilleur contrble des vertiges par la neurotomie vestibulaire (90%) que par a
I'ITG (81%), avec un résultat sur l'audition identique, une détérioration auditive
supérieure a 20 dB apparaissant chez 8,5% des sujets dans les deux groupes [68]
(niveau de preuve 4).
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Recommandation 11 (Grade B)

La neurotomie vestibulaire est une solution thérapeutique destructrice tres efficace sur les
crises de vertiges ou les crises otolithiques de la maladie de Meniére. Elle est
particulierement indiquée chez les sujets jeunes sans comorbidité associée.

Recommandation 12 (Accord professionnel)

La neurotomie étant un traitement destructeur, elle n‘est pas recommandée dans les
maladies de Meniére bilatérales.

Elle peut étre proposée dans les cas de maladies de Meniére invalidantes (Grade 4 ou plus
de la classification AAO-HNS).
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4.4 Labyrinthectomie chirurgicale

La labyrinthectomie chirurgicale vise a détruire la fonction vestibulaire au méme
titre que la neurotomie ou I'ITG, mais a leur différence elle aboutit constamment
au sacrifice de l'audition. Elle intervient donc en seconde ligne apres I'échec des
techniques conservatrices ou en cas d‘audition durablement trés altérée,
inutilisable. Elle provoque une désafférentation aussi efficace que la neurotomie
vestibulaire puisque le contr6le des vertiges atteint 98% [75] (niveau de preuve
2), mais au prix d’une cophose. Néanmoins, elle est de mise en ceuvre plus simple
chez des patients fragiles.

Enfin, le contrGle des vertiges est similaire a celui de la neurotomie vestibulaire
selon I'’étude de De La Cruz de 2007 [76] (niveau de preuve 3).

Elle faut néanmoins rester prudent sur les conclusions de ces études qui sont peu
nombreuses et comptent des effectifs souvent limités.

Recommandation 13 (Grade C)

En cas de surdité profonde non appareillable chez un patient présentant des vertiges
invalidants ou des crises de Tumarkin, la labyrinthectomie chirurgicale peut étre proposée
en cas de maladie unilatérale.

4.5 Chirurgie d’oblitération des canaux semi-circulaires (CSC)

Cette technique de développement récent a été peu étudiée, essentiellement par
une équipe frangaise dont les résultats n‘ont pas été confirmés par d’autres
équipes sur un nombre de sujets suffisant. Elle permettrait néanmoins d’obtenir
un controle complet ou substantiel des vertiges en cas de maladie de Meniéere
dans 75% des cas, avec une préservation auditive dans 82% des cas. En effet une
dégradation auditive a été observée dans 18% des cas, le plus souvent chez des
sujets dont I'audition était déja dégradée [77] (niveau de preuve 2).

Le manque de recul et d'études sur le sujet ne permet pas de proposer de
recommandation sur cette technique.

5 Rééducation vestibulaire et psychothérapies
5.1 Place de la rééducation vestibulaire dans la prise en charge de

la maladie de Meniére

Aucune ECR n’a évalué l'efficacité de la rééducation vestibulaire aprés neurotomie
vestibulaire ou destruction labyrinthique en cas de maladie de Meniére. C'est
pourtant dans ce cas de figure que les avis d’experts convergent le plus souvent
[78- 80] (accord professionnel) et pour lequel I'indication est la moins discutée.
L'ANAES recommandait en 2007 une rééducation vestibulaire en cas de syndrome
vestibulaire déficitaire aigu unilatéral, auquel s’apparente la désafférentation
vestibulaire unilatérale aigué réalisée lors d’une neurotomie vestibulaire ou une
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labyrinthectomie chirurgicale. Elle doit débuter précocement afin de favoriser la
compensation centrale et permet la disparition du syndrome vestibulaire déficitaire
et le retour a I'autonomie, limitant la survenue d’une instabilité résiduelle post-
opératoire. Le premier lever se doit d’étre précoce et associé a un travail en
fixation visuelle. Le contenu du programme de rééducation doit étre adapté aux
préférences sensorielles du patient, ainsi qu’a son évolution.

Aucune étude comparative randomisée n’a évalué l'efficacité de la rééducation
vestibulaire aprés ITG en cas de maladie de Meniere. Odkvist et col. [81] (niveau
de preuve 4) et Suryanarayanan et col. [82] (niveau de preuve 4) évoquent, dans
ce cadre, a l'issue d’études cliniques non comparatives, a faible niveau de preuve,
I'intérét de la rééducation, qui améliorerait linstabilité résiduelle post-
thérapeutique, les protocoles modernes, bien que non-ablatifs, générant une
instabilité variable. Une prise en charge rééducative pourrait donc étre proposée,
a adapter au bilan fonctionnel initial (préférences sensorielles, stratégies
d’équilibration). L'arrét de la rééducation se discute avec le médecin ORL et le
patient, lorsque celui-ci estime avoir retrouvé un équilibre satisfaisant et une
qualité de vie correcte. Si le traitement s’est révélé ablatif, aprés plusieurs
injections, on revient au cas de figure de la déafférentation compléete, comme
dans la neurotomie vestibulaire.

Trés peu d’études font état de l'intérét de la rééducation dans le cadre de la
Maladie de Meniére, en dehors d’une vestibulo-suppression. Aucun consensus
n‘existe. Gottshall et al. [83] (niveau de preuve 4) a certes mis en évidence une
ameélioration des performances d’équilibration et une diminution de la géne
fonctionnelle mais avec un faible niveau de preuve (étude observationnelle non
comparative). Au travers d’'une revue de littérature [80] (accord professionnel), il
recommande la rééducation en cas d’instabilité intercritique. Garcia et col. [84]
(niveau de preuve 2) ont montré, dans une ECR, une amélioration de la qualité de
vie, des performances posturales et une diminution de linstabilité chez les
patients.

En pratique, une prise en charge rééducative pourrait étre proposée :

e en cas de doléances inter-critiques : impression d’ébriété, items
otolithiques...

e en cas de crises suffisamment espacées (intercrises de 3 a 6 semaines), en
évitant les périodes de crises.

e chez des patients présentant une peur panique de la crise vertigineuse.

On conseillera de poursuivre une activité physique réguliere afin de redynamiser
ces patients souvent déconditionnés a l'effort et ayant peur du mouvement.

En dehors de ces cas et au-dela de deux mois, en fonction de I'évolution et de
I'efficacité du traitement médical, une rééducation vestibulaire peut étre un
adjuvant utile au traitement médical. Il n'y a donc pas d’urgence a la proposer.
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La prise en charge rééducative est contre-indiquée en cas de handicap ne
permettant pas la réalisation d’exercices physiques mais également en cas
d’absence de compliance du patient.

Recommandation 14

La rééducation vestibulaire du patient souffrant de maladie de Meniére n'est pas
recommandée en période critique (Accord professionnel).

Recommandation 15

La maladie de Meniere pouvant entrainer un déficit vestibulaire unilatéral plus ou moins
marqué, une rééducation vestibulaire visant a entrainer une compensation vestibulaire
controlatérale est recommandée en période inter-critique, car elle permet d'obtenir une
amélioration de la qualité de vie (Grade B).

Recommandation 16

Une activité physique réguliere est recommandée dans la maladie de Meniere en dehors
des crises (Accord professionnel).

Bien qu’aucune étude dans la littérature n’ait démontré l'intérét d’'une rééducation
orthoptique de troubles de la fusion et de la vergence oculaires, chez des patients
atteints de maladie de Meniére, cette rééducation adjuvante pourrait étre
proposée. En effet, Kapoula et col. montrent dans une étude descriptive qu’un
déficit vestibulaire pourrait entrainer une détérioration de la convergence oculaire
[85] (niveau de preuve 4). A l'inverse, Matheron et col. soutiennent I'hypothese,
dans une autre étude descriptive que les anomalies de vergence peuvent elles-
mémes étre pourvoyeuses de troubles de I’équilibre et d’instabilité [86] (niveau de
preuve 4), expliquant ainsi la persistance d'une symptomatologie vertigineuse
malgré une amélioration de la compensation vestibulaire.

Recommandation 17

En cas de troubles de la vergence et de la fusion oculaire, une rééducation orthoptique est
recommandée (Grade C).

5.2 Place de I'accompagnement psychothérapeutique dans la prise

en charge de la maladie de Meniére
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Plusieurs études dans la littérature ont souligné les conséquences psycho-
émotionnelles d’une atteinte vestibulaire aigué. Young et col. ont mis-en en
évidence des niveaux d’anxiété plus élevés, associés a une hyperémotivité, en cas
d’atteinte vestibulaire, par rapport a une population normale, dans une étude
comparative de faible niveau de preuve [87] (niveau de preuve). Des résultats
similaires ont été mis en évidence chez I'animal par Machado et col. [88]
permettant de supposer que ces perturbations surviennent indépendamment de
toute personnalité psychopathologique antérieure. Le caractére chronique de la
maladie de Menieére, son évolution imprévisible (constituée de crises récurrentes
parfois associée a une symptomatologie intercritique) et sa cause méconnue, ont
également des conséquences psycho-émotionnelles se surajoutant aux
précédentes. Kirby et col. ont identifié I'incertitude de I'étiologie et de I’évolution
de la maladie de Menieére comme facteur de vulnérabilité au travers d’une étude
longitudinale descriptive [89] (niveau de preuve 4). La méme équipe, dans une
étude descriptive, a mis en évidence que la maladie génere en plus une
dépendance mal vécue envers le conjoint et I'entourage familiale, a l'origine de
fortes tensions intrafamiliales [90] (niveau de preuve 4). Elle souligne, par
ailleurs, dans une revue de la littérature [95] (accord professionnel), certains
processus identifiés comme susceptibles d’aggraver et de pérenniser les troubles
de I’équilibre en retardant la compensation, comme des processus
comportementaux d’évitement, des processus émotionnels dont l'anxiété, des
processus cognitifs comme le développement d’une hyperattention et d’une
hypervigilance. Sur cette base, un accompagnement psychothérapeutique peut
étre proposé. Edelman et col. ont montré, dans une ECR [92] (niveau de preuve
2), l'efficacité, sur la symptomatologie vestibulaire chronique, d'une prise en
charge en thérapie comportementale et cognitive (TCC) élaborée sur un modeéle
de traitement des troubles paniques et organisée autour de plusieurs axes : une
psycho-éducation (informations et explications consignées sur un support écrit a
destination des patients) ; une expérimentation comportementale concernant la
vigilance et I'attention focalisées sur les vertiges ; des mises en situation entre les
séances ; une analyse cognitive des symptémes ; un encouragement a vivre sans
attendre la disparition des symptomes. De plus, Yardley et col. ont montré, dans
une autre ECR ne concernant que des patients atteints de maladie de Meniére [78]
(niveau de preuve 2) que l'association d’une rééducation vestibulaire et d’un
accompagnement psychologique permet d’intégrer les manifestations somatiques
et psychiques fortement liées en cas d’atteinte vestibulaires et partant, de
diminuer l'anxiété-dépression, la perception négative de la maladie et le handicap
pergu.

Recommandation 18

Dans la maladie de Meniére, il est recommandé de proposer un soutien
psychothérapeutique qui a montré son efficacité sur la réhabilitation vestibulaire et sur le
niveau d'anxiété (Grade B).
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