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Serment d'hypocrate

Au moment d’étre admis a devenir membre de la profession médicale, je

m’engage solennellement a consacrer ma vie au service de [ humanité.
Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont dus.

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 confiés.

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

traditions de la profession médicale.
Les 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 strictement le respect de la vie humaine dés sa conception.

Méme sous la menace, je n'userai pas mes connaissances médicales d une facon

contraire aux_ lois de ["humanité. 7
Je m’y engage librement et sur mon honneur.
Déclaration Genéve, 1948 (<§
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L’amour, le respect, la reconnaissance. ..

Aussi, c’est tout simplement que
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These ...
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Liste des abréviations :

CHU . centre hospitalier universitaire.
PEA : potentiels évoqués auditif.
Ecoch G : electrocochléographie.

CcOosS : Le complexe olivaire supérieur
CCM : Le corps genouillé médian
RTIE : receiver in the ear

BTE : Behind-The-Ear

RIC : Receiver In the Canal

ITE :In - the - Ear

ITC : In-the-Canal

CIC . Completely- In-the- Canal
LSF : langage francais signée

PSA . profil-socio-affectif

HAS :Haute Autorité de Santé
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La surdité est définie comme une perte partielle ou totale, unilatérale ou bilatérale, de
I’audition. C’est le déficit neurosensoriel le plus fréquent .La surdité de I'’enfant est déclarée
comme un probléme de santé publique dans plusieurs pays [2].

Elle peut étre, selon la partie atteinte du systeme auditif : une surdité de transmission,
de perception ou mixte [1].

L’impact de la surdité est variable selon son importance, son type et son age de survenue.

Ses conséquences sont particulierement graves chez I’enfant tant sur le plan auditif et
langagier que cognitif, comportemental et scolaire. [3]

Elle a un retentissement d’autant plus grave qu’elle existe a la naissance ou qu’elle
apparait avant I’dge normal d’acquisition du langage les cing premiéres années et qu’elle est
bilatérale et importante. [1]

Les circonstances de diagnostic de la surdité différent d’un pays a l'autre ;et dépendent
essentiellement de I'existence ou non d’un programme de dépistage.

Le diagnostic de la surdité de I'enfant est difficile ; il a largement profité des nouveaux
tests et explorations audiologiques objectives.

La prise en charge précoce associe médecins ORL, pédiatres, pédopsychiatres,
pédagogues, orthophonistes, et audioprothésistes et bien d’autres disciplines a la demande.

Cette équipe se charge autant de l'accompagnement parental que de I'enfant sourd
jusqu’a I’adolescence. [1]

La place de la prothése auditive est capitale dans, I'arsenal thérapeutique de la surdité de
I’enfant. Elle est la seule solution pour les surdités de perception. Dans la surdité de transmission
elle doit étre discuté comme alternative a d’autres solutions médicales ou chirurgicales.

Les enfants présentant une surdité profonde sans résultats par I'appareillage auditif
peuvent obtenir des implants cochléaires. Il importe de prévoir une rééducation longue et

rigoureuse car le message sonore percu reste trés particulier.
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La finalité est un développement de langage oral optimal ,la participation a un
développement psychomoteur et une meilleure insertion sociale sans retard scolaire ou avec un
retard minime.

Dans le cas échéant, pour des circonstances aggravantes telle que des troubles cognitifs ou
neurologiques, des problemes de développement ou de comportements qui affectent I'enfant,
ou un retard de prise en charge, l'oralité est privilégiée, éventuellement aidée par la lecture
labiale ; mais quand l'oralisation n'est pas possible, en particulier dans les surdités profondes
sans espoir de réhabilitation auditive efficace par des protheses adaptées : acoustique ou
implant cochléaire, hélas c'est le langage des signes qui sera adopté. La scolarisation dans ce
cas nécessitera des lieux et un personnel spécialisé.

Le cursus scolaire y est dit normal, mais en fait, les enfants ont I'équivalent de 3 a 4 ans
de retard scolaire. [4]

Dans notre contexte Il n’existe pas encore de plan national de prise en charge de la

surdité de I’enfant, devant :

L’absence de programme de dépistage
- Larareté des études épidémiologiques
- La rareté des équipes spécialisées dans la prise en charge de la surdité de
I’enfant.
- L’absence de sensibilisation professionnelle
- La rareté voire absence de structures de scolarisation et d’éducation
d’enfants avec déficit auditif
- La couverture sociale non généralisée. [5]
L’objectif de notre travail était de présenter notre expérience en matiere de prise en charge
prothétiques de la surdité chez I'enfant, de spécifier quelques particularités et les difficultés

rencontrées et de tracer quelques recommandations adaptées a notre contexte et a nos moyens .
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Matériel :

Il s’agit d’'une étude rétrospective concernant des enfants présentant une surdité pré et
post linguale a propos d’une série de 60 cas, agés entre 2 et 16 ans.
Il s’agit de 35 filles et de 25 garcons.
L’étude a été menée au service ORL du centre hospitalier universitaire (CHU) Mohammed
VI de Marrakech, durant la période s’étalant entre janvier 2008 et décembre 2013.
Population cible :
- L’existence d’une surdité moyenne, sévére a profonde.
- Le port d’'une prothese auditive :conventionnelle ou implantantable.
- L’age inferieur a 16ans
Echantillonnage :
- Selon le degré de la surdité : selon (BIAP)
e G1 : groupe de surdité légére a moyenne.
e G2 : groupe de surdité sévere a profonde.
- Selon le moment de survenu :
e surdité prélinguale de 0a5ans
e surdité périlinguale de 5a 7ans
e surdité post linguale au dela de 7ans.
- Selon I'existence ou non de comorbidité :
e G1 :groupe d’enfants avec surdité isolée.
e G2 : groupe d’enfants avec comorbidité associeé.
- Selon le type de réhabilitation prothétique :
e GI1 : groupe d’enfants avec prothese conventionnelle.

e G2 : groupe d’enfants avec implant cochléaire.
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Méthodes

Nos données ont été collectées a partir de dossiers médicaux, dossiers de I’hdpital du
jour et de fiches de consultation.
La collecte a été faite a I'aide d’une fiche d’exploitation (annexes I).
L’évaluation des résultats a été faite a l'aide de scores et questionnaires suivant (voir
annexes lll, IV, V) en plus de 'audiométrie et de I'appréciation parentale :
- Scores :
e CAP score.
e APCEI

- Questionnaires :

e [T-MAIS

e MAIS
- Analyse des données :
e La Saisie et analyse statistiques des données a été faite a 'aide du logiciel

sphinx 4,5,logiciel SPSS, Microsoft Excel,

- Les moteurs de recherche utilisés ont été : Science direct ,EMC ,Pubmed ,Hinary
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|. Données épidémiologigues :

1. L’age :

1.1. L’age au moment de I’étude :

L’age des enfants sourds dans notre série au moment de I’étude était compris entre 2 et
16 ans.
La moyenne d’age était de 7 ans et 9 mois.

Les enfants entre 4 a 6ans ont représenté 32%.

5%

M Moins de 4 ans
EMDe4 ab6ans
MDe 6 a8ans
MDe8a10ans
MDel0a12ans
MDel2a14ans

Figure 1: répartition des enfants en fonction des tranches d’age au moment de I’étude

1.2. L’age au moment du diagnostic:

Au moment du diagnostic 39 enfants soit (65%) avaient un age inférieur a 5 ans.Dix
enfants soit (16, 6%) avaient un age entre 5 et 7 ans avec une moyenne de 3 ans et 3 mois. Onze

enfants soit (18,3%) avaient un age de plus de 7 ans soit 18,3%.
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M Moins de 5 ans
M Entre 5 ans et 7 ans

i Plus de 7 ans

Figure 2: répartition des enfants en tranche d’age au moment du diagnostic.

1.3. L’age de survenue de la surdité :

Les enfants qui ont présenté une surdité prélinguale étaient 20 soit (33%), ceux qui ont
présenté une surdité périlinguale étaient 19 soit (32%), et ceux qui avaient une surdité post

linguale étaient 21 soit (35%).

M Surdité prélinguale
M Surdité périlinguale

M Surdité post lingual

Figure 3 : répartition de nos enfants selon I’dge de survenue de la surdité
par rapport a I'acquisition du langage
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1.4. I’age au moment de la prothese :

A I'age de 4ans, 48% (soit 29 enfants) ont bénéficié de la prothése alors que 17% (soit 10
enfants) a I’dge de 5 ans. 3% (soit 2 enfants) ont eu la prothése a I’dge de 13 ans, et 5% (soit 3) a
I’age de 10 ans, par contre 17% (soit 10) ont bénéficié de la prothese a un age plus précoce a 1

an et demi.

60%

50% 48%

40%

30%

20% —17% 17%

10%
0, o
0% . . -
lanet 4 ans 5ans 7 ans 10ans 13 ans
demi

Figure 4:répartition des enfants selon I’dge de port de la prothése

1.5. Le délai de privation :

C’est le délai entre la survenue de la surdité et le port de la prothése auditive.
La durée de privation était moins de 2 ans chez 30 enfants soit 50% . La durée était entre
2 et 5 ans chez 28 enfants soit 47%, alors que la durée était de plus de 5 ans chez 2 enfants soit

3% de notre série.

- 10 -
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3%

M Moins de 2 ans
EEntre 2 et 5 ans

M Plus de 5 ans

Figure 5 : répartition des enfants selon le délai de privation.

1.6. Le délai diagnostic :

C’est la durée entre la date de survenu et la date du diagnostic.Elle était entre 6mois 4et

4ans 1/2 avec une moyenne de 2ans 2.

2. Le sexe:

Parmi les 60 enfants de notre série il y avait 35 filles soit 58% et 25 garcons soit 42%.

Le sexe ratio était de 1.4.

H Masculin

M Féminin

Figure 6 : répartition selon le sexe

-11 -
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Le sexe/age :

Les enfants de moins de 5 ans sont composés de 7 garcons et de 4 filles, alors que
pour la tranche d’age entre 5 et 7 ans. Elle était constituée de 9 garcons et de 13 filles. Pour

les enfants plus de 7 ans, 9 étaient des garcons et 18 des filles.

20 18
18
16 —
14 13 .
12 .
10 9 9 |

W Masculin

W Féminin

== S R AN,

Inférieura 5 Entre 5et7ans Supérieura 7
ans ans

Figure 7: sexe par rapport a I'age

3. L’origine géographique:

3.1. L’origine rurale ou urbaine :

Les enfants d’origine rurale représentaient 17% alors que 83% étaient d’origine urbaine.

-12 -
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# Rural

i Urbain

Figure 8: répartition des enfants selon I'origine géographique

3.2. Répartition sur le territoire national :

La grande majorité des enfants de notre étude étaient de la région de Tensift ELhaouz
49 enfants soit (82%), alors que 11 enfants soit (18%) nous ont été référés des autres régions

du territoire national.

M Région de Tensift Elhaouz

M En dehors de la région de Tensift Elhaouz

Figure 9 : répartition sur le territoire national.

- 13-
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4. Le niveau socioéconomique :

Dans notre série 34 enfant soit 57% étaient issus d’un moyen niveau socioéconomique,
14 enfants soit 23% étaient d’un haut niveau, alors que 12 enfants soit 20% étaient d’un bas

niveau.

M Moyen niveau
socioéconomique.

M Bas niveau
socioéconomique.

u Haut niveau
socioéconomique.

Figure 10 : répartition des enfants selon le niveau socioéconomique.

5. La couverture sociale :

Les enfants dont les parents étaient mutualistes représentaient 58% alors que 42% étaient

sans mutuelle.

- 14 -
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H Mutualiste

H Non mutualiste

Figure 11 : couverture sociale

Il. Données cliniques :

1. L’interrogatoire :

1.1. Les circonstances de découverte et signes révélateurs :

a. En présence d’une malformation de I’oreille :

La présence d’'une malformation de I'oreille avait conduit a la consultation dans notre
série dans 4 cas. Il s’agissait d’'un cas d’agénésie du conduit auditif externe, d’un cas

d’enchondrome, un cas d’anotie et un cas d’aplasie majeur de I'oreille.

b. En absence d’une malformation de I’oreille :

La surdité a été suspectée dans la grande majorité des cas par les parents 45 soit (75%).
Dans 13cas soit (22%) par I’entourage des enfants. Deux enfants soit (3%) ont consulté sur les

recommandations de leurs enseignants.
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3%

M Parents

M Entourage

M Enseigant

Figure 12: origine du diagnhostic

La surdité a été suspectée chez 42 enfants soit (70%) devant le retard du langage. chez
14 enfants soit (23%) la surdité a été suspectée devant le retard scolaire. Alors que seulement 4

enfants soit (7%) présentaient un trouble du comportement a type d’irritabilité.

M Retard de language

M Retard scolaire

u Trouble de
comportement

Figure 13: circonstance de découverte
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1.2. Les antécédents et facteurs de risque :

a. Les antécédents familiaux de la surdité:

La présence de surdité familiale a été retrouvée chez 13% de nos enfants soit 8 cas,

alors que 87% soit 52 cas étaient sporadiques.

i Oui

M Non

Figure 14: antécédents de surdité dans la famille

b. La consanguinité :

La consanguinité des parents a été retrouvée chez 28% des enfants soit 17 cas, dont
45,6% ayant une consanguinité lerdegré soit 13 cas, 27% présentant une consanguinité 2eme
degré soit 2 cas et 27,2% une consanguinité 3eme degré.

Les enfants non issus d’un mariage consanguin représentaient 72%soit 43 cas.
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Degré de consanguinité
3éme degré 27,20%
2éme degré 27%
ler degré 45,60%
0% 20% 40% 60%

Figure 15: Consanguinité des parents

c. Les antécédents pré et périnatales :

Les antécédents pré et périnatales ont été retrouvés chez 22 enfants (soit 37%) de notre
série. lls s’agissaient de La prématurité 4 enfants soit 18%. La souffrance néonatale a été
retrouvée chez 12 enfants soit 54%. Le faible poids a la naissance inferieur a 2kg, a été noté
chez 5 enfants soit 23%. L’embryoféotopathie chez un seul enfant soit 5%, alors qu’on n’a pas

noté des cas d’ictere néonatal et de traumatisme obstétrical.

4%,

M Prématurité

M Faible poids de
naissance < 2kg

i Soufrance néonatale

M Embryofoetopathie

Figure 16: antécédents prénatals
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d. Les antécédents post natals :

Les antécédents post natals ont été retrouvés chez 22 enfants (soit 37%) de notre
série. La méningite a été notée chez 13 patients soit 59%. L'otite chronique ou récidivante chez 5
enfants soit 23%. La rubéole été constaté chez un seul patient soit 4%, et I’herpes aussi chez un
seul patient soit 5%. Le traumatisme cranien chez 2 patients soit 9%, alors qu’on n’a pas noté
d’antécédents de cytomegalovirus, de toxoplasmose ni de prise de traitement ototoxique.

On n’a pas noté d’antécédents pathologiques particuliers chez les 16 enfants

restants soit 26% de la série.

H Méningite M Otite chronique ou récidivante
i Rubéole H Herpes
E Traumatisme cranien ou auriculaire

Figure 17: antécédents post natals

1.3. Le_mode de communication au moment du diagnostic comparé a I’age :

Tableau I: type de communication

Communication Nombre d’enfants Pourcentage
Mimique et gestuelle 15 25%
Phonémes et gestuelle 25 41 ,6%
verbale 18 30%
Verbale, mimique et gestuelle 2 3,3%
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1.4. La scolarité :

a. Lesenfants d’age scolaire :

L’age de la scolarité des enfants dans notre pays était de 7ans.

Au moment du diagnostic 11 enfants soit (18%) étaient dgées de 7ans et plus .Parmi ces
enfants d’age scolaire 2cas étaient scolarisés .Quarante neuf enfants avaient un age inférieur a
7ans au moment du diagnostic, parmi eux 9cas étaient en classe préscolaire.

Au moment de I’étude 35 cas soit (58%) avaient un age supérieur a 7ans, parmi eux 34

cas étaient a I’école dont11 soit (18%) en milieu normal, 7cas soit 12% ayant un retard scolaire.

M Age pré scolaire
H Non scolarisé
i Difficulté scolaire

M Scolarité normale

Figure 18 : scolarité des enfants au moment du diagnostic.

b. Le niveau scolaire parental :

Les parents ayant un niveau d’instruction supérieur représentaient 25% et ceux ayant un
niveau d’instruction secondaire représentaient aussi 25 ;18% ont un niveau d’instruction collégial

et 10% ont un niveau d’instruction primaire, alors que 22% étaient analphabetes.
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M Niveau d'instruction supérieur M Niveau d'instruction secondaire
i Niveau d'instruction collegial M Niveau d'instruction primaire
i Analphabéte

Figure 19 : niveau scolaire des parents

2. L’examen clinique :

2.1. L’examen de I’oreille :

L’examen de I'oreille externe :

(o]

(o]

un cas d’aplasie majeure de I’oreille (figure 21)
un cas d’enchondrome (figure20)

un cas d’agénésie du conduit auditif externe.

un cas d’anotie (figure22)

Figure 20 : enfant avec malformation associant une aplasie majeure avec enchondrome
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Figure 22 : enfant présentant une anotie bilatérale

2.2. L’examen otoscopique :

L’examen otoscopique était normal chez 48 enfants soit 80%, et pathologique chez 8
patients soit 13% : il s’agissait de 3 cas d’otite moyenne bilatérale, 3 cas d’otite séromuqueuse
bilatérale, une perforation tympanique gauche et un cas de conduit auditif rétréci bilatéral.

On n’a pas pu faire d’examen otoscopique chez 4 enfants soit (7%) du fait de I'existence

de malformation d’oreille.
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M Normal

u Pathologique

u Pas d'examen
otoscopique

Figure 23: état du tympan

lll. Le bilan :

1. Le bilan clinique :

La recherche d’une surdité syndromique : L’examen somatique a montré :
- un seul cas qui a présenté un syndrome de susac.

- 3cas de syndrome de waardenberg (figure24).
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Figure 24 : enfant avec syndrome de waardenberg

: yeux bleu et une méche blanche

- un cas de syndrome automandibulaire.

- Trois goitres dans le cadre de syndrome de Pendred
- Un cas d’atteinte cardiaque : syndrome de Jervel

- Un cas du syndrome d’usher.

Le reste de I'’examen ORL et clinique était sans particularité.

La recherche de comorbidité :
- Cécité unilatérale : 1cas
- retard mental : 2cas

- cardiopathie : 1cas

2. Le bilan audiologique :

Dans notre série, tous les malades ont bénéficié d’une exploration de leur audition.

Le principe dans notre approche était d’associer les mesures objectives et subjectives.
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2.1. Les mesures audiologiques subjectives :

L’audiométrie comportementale a été pratiquée chez tous nos malades soit 100%.

L’audiométrie tonale a été pratiquée chez 27cas soit 45%.

06/02/2008

ol o e el

Figure 25: test par voie osseuse pour malformation d’oreille
chez un enfant ayant une aplasie majeure

2.2. Les mesures audiologiques objectives :

L’enregistrement des potentiels évoqués auditifs (PEA) a été réalisé chez 43 malades, soit

71.7%,
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Figure 26 : courbe du potentiel évoqué auditif chez un enfant présentant une surdité profonde.

CRELLE GALCHE ]

L'impédencemétrie a été faite chez tous nos enfants, sauf chez les enfants ayant une

otite moyenne chronique ou malformation du conduit auditif externe .

Ces examens audiométriques ont permis la détermination du type de surdité, son degré

et sa latéralité.
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2.3. Les caractéristiques de la surdité :

a. Ledegré de surdité :

Les surdités profondes dominaient largement dans notre série avec 40 enfants soit (66%), les
pertes séveéres représentaient 7 cas soit (12%), et les pertes moyennes ont été décelées chez 13

enfants soit (22%).

H Moyenne
M Sévere

i Profonde

Figure 27 : répartition de notre série selon le degré de la surdité

b. Le coté de I’atteinte :

Dans notre série, la surdité bilatérale représentait 95%, alors que la surdité unilatérale ne

représentait que 5%

5%

M Unilatérale

® Bilatérale

Figure 28: répartition de notre série selon le caractére uni ou bilatéral de la surdité
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c. Le type de surdité :

Dans 88% soit 53 enfants, il s’agissait d’une surdité de perception, dans 8% soit 5 enfants

d’une surdité de transmission, et d’une surdité mixte chez 2 enfants soit 4%.

4%

M Transmission
M Perception

M Mixte

Figure 29 : répartition de notre série selon le type de surdité

3. L’évaluation orthophonique et développement psychomoteur :

Tous les enfants de notre étude ont bénéficié d’un examen psychologique et d’un bilan
orthophonique pré prothétique.

Les tableaux suivants (ll, lll) résument respectivement le niveau de compréhension et de
production vocale de nos enfants a cette étape :

On a remarqué qu’avant la réhabilitation prothétique 55enfants soit92%de notre série
étaient dans la communication gestuelle renforcé ou non par la lecture labiale.

Sur le plan production vocale seulement 13enfants soit 22%avaient une parole intelligible.

Tableau IlI: niveau de compréhension des enfants

Compréhension oui Non Non réponse
Des gestes 35 10 15
Des mots 20 26 14
Des phrases 12 36 12
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Tableau lll : niveau de production orale

Niveau Production nombre Degré se surdité correspondant
Aucune production orale 15 Surdité profonde
Vocalisation 14 Surdité profonde
Niveau babillage 11 Surdité profonde
Quelgue mot isolés Surdité sévere
Parole intelligible 13 Surdité moyenne

e Le développement psychomoteur :

Ce bilan a été demandé pour évaluer le niveau psychomoteur de I’enfant par rapport a

I’dge chronologique et guetter un éventuel retard pouvant interférer avec les résultats et

I’évaluation du gain de la prothese. Elle a consisté sur I’évaluation de toutes ces composantes :

la motricité, la vision, I'audition, la préhension, la maturité, I'alimentation et la vie quotidienne.

(Annexes lll)

Le développement psychomoteur était normal chez 58 patients soit 97% ; alors qu’on n’ a

retrouvé un retard que chez 2 patients soit 3%.

3%

M Normal
M Retard

Figure 30: répartition de nos enfants selon les résultants du bilan psychomoteur
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4, ’annonce du diagnostic :

L’annonce du diagnostic n’a jamais été prononcée sur les simples résultats d’une
exploration fonctionnelle.

Elle a toujours été le fruit d’'une comparaison entre les différentes explorations et d’une
multidisciplinarité faisant intervenir I’ORL, I'orthophoniste et le psychologue et le médecin
référant (pédiatre).

L’annonce diagnostic a été faite chaque fois que possible, en présence de deux parents.

L’'impression parentale sur le diagnostic a été systématiquement recueille : 30% ont

estimé étre choqués par le diagnostic et pour 45%cela n’a fait que confirmer une forte suspicion.

M Confirmation d'un
soupcon

M Evidence

i Choc

Figure31 :I'impression parental sur le diagnostic

5. Le bilan radiologique :

5.1. L’imagerie de I’oreille :

a. TDM:

La TDM a été pratiquée chez 32 enfants. L’indication principale dans notre série était le

bilan pré implant 22cas soit 68,7%.Dans les autres cas la TDM a été faite soit en cas d’otite
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chronique ou a la recherche d’'une malformation .Les anomalies rencontrées étaient variées et

sont représentées dans le tableau suivant.

Tableau IV : résultats de TDM

Résultats du TDM Nombre
Normal 22
Atteinte de la chaine ossiculaire 2

Comblement des cavités de |'oreille moyenne

Otite chronique bilatérale agressive 1
Malformation  des  2oreilles internes,

anomalie des 2 paquets vestibulaires 3
(MONDINI)

Figure 32: image de TDM montrant une malformation de la cochlée MONDINI type II.

b. L’IRM:
L’indication de I'IRM dans notre série était devant le bilan pré-implant cochléaire, au cours
duquel I''lRM recherche une agénésie du nerf cochléaire, une fibrose labyrinthique débutante, une

anomalie encéphalique, qui peuvent contre-indiquer l'intervention.

L’IRM a été réalisée chez 31 patients soit plus de 50% cas étudiés et était normal chez
23enfants soit 74,4%.

Les résultats de I'IRM ont été résumés dans le tableau V.
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Figure 33 : image d’IRM montrant des Iésions de substances blanches bipariétales
des Lésions temporales gauches.
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Figure34 : une IRM montrant des calcifications cochléaires droites
au niveau de la partie médiane de la premiére spirale droite
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Figure35 : image d’une TDM montrant un défaut de partition cochléaire ‘cochlée mal enroulée

Tableau V : résultats de I'IRM

Valeurs Nombre | Fréquence
Normal 23 85,2%
Multiples lésions de démyélinisation de substance blanche per
ventriculaire et des centres ovales hypo intense en T1, hyper intense en 2 7,4%
T2
guelque lésions de substance blanche per ventriculaire sans caractere ] 3 7%
radiologique spécifique, lésions temporale gauche d’allure séquellaire ’
TOTAL 26 100%

5.2. Autres bilans :
Le fond d’eil a été réalisé chez 16 patients : les résultats ont été normaux chez 15
patients.
- Une patiente présente une cécité droite .L’angiographie montre une vascularité rétinienne
gauche, I'eeil droit pas de passage vue I’hémorragie intra rétinienne en faveur d’un

syndrome de Susac.
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Figure 36: image angiographique d’une patiente présentant une vascularité rétinienne

Présence d’un cas d’anomalie d’ECG : syndrome de jervel.

L’écho coeur a été réalisé chez un seul enfant montrant CIA ,ostium secondum de 3mm.

L’échographie rénale et les sérologies virales : n’ont pas été faites.

Les prélevements génétiques non réalisés.

6. Les étiologies présumées de la surdité dans notre série :

- Les surdités congénitales : étaient génétiques chez 18 enfants. Parmi ces enfants 9cas
étaient d’origine syndromiques et 8 d’origine non syndromiques. La surdité était
d’origine non génétique chez 22 enfants.

- Les surdités acquises : ont été retrouvées chez 20 enfants présentant des complications

d’otites chroniques chez 6cas, les méningites chez 13cas et les traumatismes craniens 2cas.
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M Congénitales
génétiques

M Acquises

i Congénitales non
géenétiques

Figure37 :étiologies présumés des surdités dans notre série

IV. Prise en charge thérapeutique :

1. L’appareillage

Dans notre étude, 'appareillage des enfants a été réalisé en conduction aérienne optant
pour la prothése auditive conventionnelle type contour d’oreille simple chez 32 enfants, soit
53,3% dont 18 enfants qui ont des protheses bilatérales. Un seul enfant qui a eu une prothése a
ancrage osseux. Vint sept enfants (45%) qui avaient bénéficié d’un implant cochléaire dont 6 soit

10% ont en méme temps un implant et une prothése auditive.

Tableau VI : répartition de nos enfants selon le type de la prothése

Type Appareillage Nombre d’enfant Pourcentage
Prothese auditive 33 55%
Implant cochléaire 27 45%
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Figure 38: enfant ayant une prothese conventionnelle type contour d’oreille.

Figure 39 : enfant ayant un implant cochléaire droit.

- 36 -



La réhabilitation prothétique des surdités chez I’enfant a propos de 60 cas

1.1. Les critéres de choix de la prothése :

Les surdités de transmission non améliorées par le traitement médical ni la chirurgie dans
notre série ont bénéficiés d’une prothese auditive conventionnelle. Seul un cas de malformation
majeure a bénéficié d’une prothése a ancrage osseux.

La limite principale a la prothése par voie osseuse était financiere.

Dans les surdités de perception, la prothese conventionnelle a été la solution de principe
pour les degrés de perte moyenne a sévere selon le (BIAP) soit14cas, et une solution d’essai et
ou d’attente pour les degrés de surdité profonde soit au total 13cas.

L’'implant cochléaire a été réservé dans notre série aux enfants avec une surdité bilatérale

profonde sans résultats aux essais prothétiques.

1.2. La prothése conventionnelle :

a. L’indication :
L’indication de la protheése auditive conventionnelle était soit de principe pour les

surdités moyenne a séveres ou d’essai et ou d’attente pour les surdités profondes.

b. L’essai prothétique :

Tous nos enfants ont bénéficié des essais d’aide auditive qui ont consisté a réalisé le
bilan d’orientation prothétique comprenant une audiométrie tonale, une audiométrie vocale dans
le silence et dans le bruit.

Quinze jours aprés environ le premier rendez-vous, les enfants ont bénéficié des
analyses des données apportées par I'aide auditive telle que la durée quotidienne d’utilisation
ainsi que le type d’environnement sonore rencontré et un ajustement des réglages de l'aide
auditive afin d’optimiser le confort et la compréhension en environnement bruyant avec
conseils d’entretien et rappels des différentes manipulations indispensables pour une bonne

utilisation. Un controle a été fait environ 1 mois apres la fin de I’essai.
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Le 3eme contrbéle était a 6 mois afin d’optimiser le réglage des aides auditives, de
controle d’efficacité prothétique, et de nettoyage et d’entretien des aides auditives. Et finalement

rendez-vous de controle une fois par an au minimum.

c. L’adaptation prothétique :

L’étape d’adaptation prothétique a été du ressort de 'audioprothésiste .Elle a été assurée
dans tous les cas par des audioprothésistes du secteur libérale. Elle a été débutée par le choix
d’empreintes, choix de ’embout et la réalisation des audiométries vocales pour I’evaluation du
gain prothétique, de la qualité de son, de I'absence de géne au bruit, et pour le suivi

prothétique.

1.3. La prothése par voie 0sseuse :

La prothése a conduction osseuse a comme principe de court circuiter le conduit auditif
et de stimuler la cochlée par voie osseuse. Son indication idéale est les surdités de transmission
avec malformation.

Dans notre série nous avons eu 8 cas d’indication de choix de cette prothése .Faute de

moyens un seul enfant a bénéficié d’une prothese type BAHA.

1.4. I'implant cochléaire :

a. L’indication :

L’implant cochléaire a été indiqué chez 27 enfants ayant une surdité profonde
bilatérale :pré linguale chez 17enfants,périlinguale chez 6enfants et post linguale chez 4
enfants, entre 2 et 10ans ; n’ayant pas de contre indication médicale ou radiologique ou
psychologique ; avec la présence de motivation familiale

Quinze d’entre eux avaient un implant type Cochlear, 7ayant un implant type Neurelec,

3enfants ayant un implant type AB et 2 un implant type Medel.
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b. Les limites :

Les contre indications a I'implant dans notre série sont :
- un cas d’absence du nerf auditif.

- Deux cas ayant un trouble envahissant associé.

c. Le consentement et le bilan pré implantation :

Aprés avoir eu le consentement des parents, les 27 enfants ont bénéficié d’'une
vaccination anti-pneumocoque en préopératoire, une consultation pré-anesthésique
systématique avec un bilan pré opératoire qui n’objectivaient pas de contres indications a

I’anesthésie chez nos patients.

d. La technique chirurgicale :

Aprés une anesthésie générale, et une position adaptée (figure38), une incision a été
pratiquée derriére le pavillon de I'oreille (figure41).

Une mastoidectomie puis une tympanotomie postérieure ont été réalisées pour accéder a
la caisse du tympan (figure40). Une fois la caisse du tympan atteinte, une cochléostomie a été
faite (figure 41), qui a permis l'insertion du porte-électrodes. Ensuite une obturation de la
cochlée au moyen du fragment libre de facia temporalis et du muscle temporal de facon a éviter
toute fistule labyrinthique.

Un fraisage de I’os a été souvent fait pour assurer leur placement convenable.

Le récepteur-stimulateur et I'antenne réceptrice de la partie interne ont été placés sous
la peau.

Généralement, aprés la chirurgie, on prend une radio en incidence de stenvers pour

confirmer la position de I'appareil intérieur (figure46).
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Figure 40 : la position opératoire téte en Figure41 : tracé de I'incision en retro
extension. auriculaire

Figure 42 : mastoidectomie et niche du corps Figure 43 : image de tympanotomie postérieur
de 'implant et cochléostomie
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Figure 44 :mesures per opératoires des impédances de chaque électrode.

e. L’évolution et complications :

Tous les enfants implantés ont eu une bonne cicatrisation cutanée avec intégration de

I'implant Cochléaire.

Figure 45 : radiographie en incidence de stenvers

montrant le port d’électrodes enroulés dans la cochlée
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Figure 46 : image d’une irritation cutanée due a un aiment sérré.

Un cas qui a présenté un trouble d’équilibre en post opératoire.

Un cas qui a présenté une irritation cutanée en regard de I'aimant de I’antenne.

Nous n’avons relevé aucun cas d’acouphénes, vertiges post opératoires ; paralysie faciale

ni méningite bactérienne en postopératoire ou panne de I'implant cochléaire.

2. Les Mesures thérapeutigues associées a la prothése :

2.1. La chirurgie :

Les 3 enfants de notre série qui ont présenté une otite séromuqueuse ont eu un
aérateur transtympanique, mais sans résultats et ils ont eu par la suite une prothese

conventionnelle.

2.2. La_rééducation orthophonique :

Tous les enfants ont bénéficié d’une rééducation orthophonique, mais 39 enfants

seulement assistaient régulierement soit 65%.
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M Réguliere

M Irréguliere

Figure 47 : répartition de nos enfants selon le rythme de suivie
de la rééducation orthophonique.

2.3. La prise en charge psychologique :

Le profil socio affectif a été fait chez nos enfants pour suivre leur adaptation sociale, et
déterminer leur degré d’handicap dans la vie quotidienne.ll a été demandé chez les enfants

sourds profonds perlinguaux implantés, sans trouble associé a la surdité.

2.4. La guidance parentale :

Tous les parents des enfants de notre série ont été informés sur ce qu’est la surdité, ses
conséquences et les moyens qui existent pour compenser ce handicap.
Elle a débuté avec I’annonce du handicap aux parents et s’organise autour de 3poles :
- tous les parents ont été informés sur le développement normal de I’enfant.
- des rencontres réguliéres ont été organisées :
entre orthophoniste et les parents afin de les informer sur tous les moyens

pouvant les aider a communiquer avec leurs enfants.

rencontre parents-parents : pour avoir le principe d’appartenance et de

solidarité et pour voir le modele.
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- des séquences vidéo ont été faites pour voir l'intéraction de jeu entre I’enfant

et les parents.

2.5. La scolarité

Parmi les enfants suivis, 99% étaient en age de scolarité.
Parmi les 73% scolarisés 15 soit 34% avaient des difficultés scolaires, le reste 29 soit
66% avaient une scolarité normale.

De ce fait la prothése auditive a permis un regain de I’école a 26cas.

Scolarité normale 66%

Difficultés scolaires 34%

27%
0% 20% 40% 60% 80%

73%
14 Non scolarisé

i Scolarisé

Figure 48 : scolarité

Les enfants non scolarisés étaient 16soit (27%) ,18 enfants soit (30%) étaient en creche, alors

que 22 enfants soit (36%) étaient au primaire, et seulement 4 enfants soit (7%) ont été au collége

- 44 -



La réhabilitation prothétique des surdités chez I’enfant a propos de 60 cas

M Créche
M Non scolarisé
M Primaire

M College

Figure 49 : niveau d’étude des enfants apres la prothese.

Figure 50 : photo d’une des enfants avec excellents résultats :
bilinguisme, milieu scolaire normal aprés un recul de 5ans post implant cochléaire
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V. Evaluation des résultats :

1. L'évalué :

- L’age moyen : a été de 7ans et 9mois

- Age de prise en charge : la moyenne était de 3ans et 3mois.

- Facteurs pronostics : Certains facteurs sont de mauvais pronostics :
e [l'importance de la perte initiale.
¢ [|'atteinte des hautes fréquences.
e ['age du patient.

e le délai de la prise en charge.

2. L’évaluateur :

- Les parents, les enseignants,les médecins,es audioprothésistes et les

orthophonistes .

3. Les moyens d’évaluation :

Les moyens que nous avons utilisés dans notre série pour I’évaluation des résultats de la
prothése chez nos enfants étaient comme suit :
- L’appréciation parentale
- Les examens audiométriques

- Les protocoles et les questionnaires médicaux (APCEI, CAP, IT-MAIS) voir annexes
(v, Vv, VILVII)
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4, Le recul :

Le recul dans notre série était varié entre 6mois et 7ans .Le recul moyen global était de

35mois.

5. les résultats globaux :

5.1. L’appréciation parentale des résultats :

La satisfaction parentale envers les résultats de la prise en charge de leurs enfants a été

la suivante :
- 26 soit (43%) ont jugé que les résultats étaient excellents, 23 soit (39%) ont jugé
qgu’ils ont eu de bons résultats, et seulementllsoit (18%) ont vu que les

résultats étaient moyens.

M Moyenne
M Bonne

i Trés bonne

Figure 51 :I’appréciation parentale des résultats.

5.2. 'audiométrie de contrdle : Le gain prothétique

On a pu faire 60 audiogrammes de controle : répartis en 27 enfants implantés, et 33

porteurs de prothese.
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- Le gain prothétique retrouvé pour les prothéses simple contour d’oreille est de 1a
58db avec une moyenne de 29,5db.
- Le gain prothétique pour les enfants implanté est entre 40a 90db avec une

moyenne de 65db.

5.3. L’évaluation des protocolaire :

a. APCEIl:

« Evaluation de I’audition : (aprés un an de la mise de la prothése).

Tableau VII : perception sonore et vocale

Perception Nombre de citation Fréquence

0 0 0.0%

2 3.3%

2 6 10.0%

3 20 33.3%

4 21 35.0%

5 11 18.3%
TOTAL 60 100%

Moyenne = 4,55 Ecart-type =1.02

La voix faible était percu chez 35% des enfants .lls ont percu facilement la voix, lls ont réagi
rapidement et facilement a tout message vocal. vingt enfants soit 33,3% ont percu la voix normale, et
18,3% ont eu une performance excellente avec une discrimination auditive fine. lls ont réussi a plus
de 80%, I'identification de logatomes ou la reconnaissance de mots phonétiquement proches. Alors
que 10% seulement des enfants ont percu la voix forte et quelques bruits assez forts ; les enfants ont

commencé a avoir des réactions réguliéres a des bruits du quotidien assez forts.
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e Evaluation de la production :

Tableau VIII : évaluation du langage oral

Expression orale Nombre de Citation Fréquence

0 0 0.0%

0 0.0%

2 11 18.3%

3 23 38.3%

4 16 26.7%

5 10 16.7%

TOTAL 60 100%

Les enfants ayant commencé a mettre plusieurs mots ensemble pour exprimer une idée
étaient 38,3%. La syntaxe était encore inexistante ou balbutiante ; et il a manqué souvent les
petits mots de liaison et les pronoms.

Seize enfants soit 26, 7% ont eu un langage mieux structuré, avec des phrases bien
construites. Les phrases sont restées courtes car les enfants ont commencé a maitriser I'oral
mais étaient peu sOr d’eux lorsque les phrases deviennent trop longues ou complexes.

Onze enfants soit 18, 3% ont utilisé régulierement leur voix avec des mots ou mots-
phrases. Les enfants ont utilisé des mots mais ne faisaient pas de phrases. Méme si le mot est
tres mal articulé, il est chargé de sens et utilisé a bon escient. Les enfants avaient une
intention de communiquer. Alors que 16,7% avaient une performance excellente .lls oralisent
spontanément avec une bonne syntaxe et une grande fluidité, méme pour des phrases
complexes : I'oral est leur mode de communication privilégié. Leur participation a l'orale était

spontanée et aisée dans toute conversation quotidienne et pour toute communication sociale.

e La moyenne du score APCEI :
Pour I'acceptation : les enfants qui ont réclamé le port de la prothése toute la journée
étaient 76,7%, alors que ceux qui avaient une acceptation a 4 qui correspond au port actif étaient

seulement 10%.
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A 6mois d’appareillage la perception était a 2, 1., la compréhension a 1, 9., I’expression
orale a 2 et I’intelligibilité était a 1,8.

A lan d’appareillage, la moyenne de la perception était a 2,9., la compréhension a 2,5.,
I’expression orale était a 2,9 et 'intelligibilité a 2,7.

A lanl/2 la moyenne de la perception était a 3,5.,la compréhension était a 3,2.,

L’expression orale était a 3,4et 'intelligibilité était a 3,1.

3,5

2,5
2,1 Lo 203
Y 1,81

4P
HC
ME

K]

1,5

Score moyen
()

0,5

6 mois 1an 1 an et demi

Durée du port d'appreillage

Figure 52: le score moyen en fonction de la durée du port de I'appareillage

b. CAP score :

Nous avons assisté a la récupération de I'audition presque chez tous nos enfants avec
une moyenne de 5,32 sur une durée de 1 an 1/2.

L'appareillage avait donné pleine satisfaction chez tous les enfants porteurs d’aide
auditive soit qu’il s’agissait de protheses auditives ou soit d’implants cochléaires avec une nette
prédominance pour I'implant :

e le CAP score entre 6et 7 représentait 40,7% chez les enfants implantés et 54,5%

chez les enfants ayant une prothése.
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o le CAP score a 5 représentait 40,7% chez les enfants implantés et 18,1% chez les
enfants ayant une prothése.
Enfin Le CAP score était a 7 chez 20%des enfants, a 6 chez 28,3% et a 5 chez 30% des

enfants de notre série.

35% -
30%

30% -

25% -

20% -

15% -

10% - 8,40% 107
594 - 3,30% i i
o

2 3 4 5

Figure 53 : CAP score

28,30%

I 20%
6 7

La moyenne du CAP score a été de 3,1 a 6mois aprés le port de 'appareillage, de 4,2 a 1

an,etde 5,3alan 1/2.

5,35

CAP moyen
W

6 mois lan 1an et demi

Durée de port d'appreillage

Figure 54: le CAP score en fonction d’age d’appareillage.
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A 6mois d’appareillage la moyenne du CAP score était a 3,1 alors I’APCEI était a 12,3.

A lan, la moyenne du CAP était a 4,2 alors I’APCEI était a 15,5.

A lanl/2, la moyenne du CAP était a 5, 3, tandis que I’APCEI était a 17,8.

20

Score moyen
= =
o [#3]

a1

12,3

3,1

15,5

4,2

18

53

6 mois

1an

1 CAP WAPCEI

1 an et demi

Figure 55 : le score moyen CAP et APCEI en fonction de la durée du port De I’appareillage

Tintelligibilité

0,88

Figure 56 : corrélation entre le CAP et I'intelligibilité de Ia parole.
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Le graphique a montré les 60 points de coordonnées entre le CAP et intelligibilité.
La dépendance était significative.

Corrélation non paramétrique

Coefficient de corrélation : r= 0,78 ; p<0.001

Seuil de signification : 0.05

c. IT-MAIS:

L’IT-Mais a été réalisé chez 10 des jeunes enfants de notre série ayant un implant
cochléaire, Le score moyen a été calculé pour chaque enfant pour chaque catégorie. Ensuite, les
scores moyens ont été calculés pour tous les enfants.

L’acceptation de I'appareil été rare au début puis, les enfants ont commencé a accepter

leur implant avec le temps.

3,5

3

Score moyen
= N
=t &2} [\ i

e
tn

o

Al'implantation 3 mois 6 mois

Figure 57 : acceptation de I'appareil

La réaction au bruit au début été presque nulle, par la suite a 3mois les enfants ont

commencé a réagir, et a 6mois ils ont souvent réagi.
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Score moyen
= o
= o ] o

L
U

Al'implantation 3 mois 6 mois

Figure 58 : réaction spontanée au bruit

Au début les enfants n’avaient pas la capacité d’attribuer une signification a un stimuli

auditif, mais a 6mois, ils ont réussi parfois a I’avoir.

2,5

1,5

Score moyen

0,5

0

A l'implantation 3 mois 6 mois

Figure 59 : la capacité de I’enfant a attribuer une signification a un stimuli auditif
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6. Les résultats selon les facteurs de risque :

Groupes d’enfants avec surdité isolée : 54 enfants
e La moyenne du CAP était 5,3 ; la moyenne d’APCEl était 17,9 ; une
appréciation parentale excellente chez 26 enfants, bonne chez 23 et
moyenne chez 5enfants.
Groupe d’enfants avec comorbidité : 6 enfants
e La moyenne du CAP était 5, la moyenne d’APCEl était 17,6 ; une
appréciation parentale était moyenne
Groupes d’enfants avec durée de privation inferieure a 3ans :46 enfants
e La moyenne du CAP était de 5,8; la moyenne d’APCEl était 20,2 ;
I'appréciation parentale était excellente chez 25enfants, bonne chez 14
enfants et moyenne chez 7enfants
Groupe d’enfants avec durée de privation supérieure a 3ans :14 enfants
e La moyenne du CAP était 5,5 ; la moyenne de I’APCEI était 18 ; I'appréciation
parentale était excellente chez un seul enfant, bonne chez 9 enfants et
moyenne chez 4 enfants.
Groupe d’enfants avec surdité prélinguale : 20 enfants
e La moyenne du CAP était 5, la moyenne d’APCEI était 16,7 ; I'appréciation
parentale était excellente chez 10enfants, bonne chez 6enfants et moyenne
chez 4enfants.
Groupe d’enfants avec surdité péri et post linguale : 40enfants
e La moyenne du CAP était 5,3 ; la moyenne d’APCEIl était 19,4 ; I'appréciation
parentale était excellente chez 16enfants, bonne chez 17 enfants et

moyenne chez 7enfants
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7. les résultats selon le type de prothése :

- Groupe d’enfants avec protheses conventionnelles bilatérales : un CAP entre 6et 7
chez 54,5%des enfants, une appréciation parentale excellente chez 6 enfants, une
appréciation bonne chez 15 enfants et une appréciation moyenne chez 11enfants.

- Groupe d’enfants avec protheses implantables :

e Le cas de prothése a ancrage osseux : une appréciation parentale

excellente chez 1 enfant

e Le groupe d’enfants implantés cochléaires : un CAP entre 6et7chez 40,7%
des enfants, une appréciation excellente chez 19enfants et une

appréciation bonne chez 8enfants.
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T
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. L’épidémiologie:

1. La prévalence :

Plus de 5% de la population mondiale, soit 360 millions de personnes, souffrent de
déficience auditive incapacitante (30dB dans la meilleure oreille chez I’enfant) soit 32 millions

d’enfants. La plupart vivent dans des pays a revenu faible ou intermédiaire. [6]

La surdité est le déficit sensoriel le plus fréquent ; sa Prévalence est de 1.2 a 3.1 pour
1000 naissances (HAS 1999). La surdité profonde neurosensorielle congénitale représente 84%,
la surdité profonde neurosensorielle post-natale représente 16 % avec un handicap associé entre
28%et 43% [7]

Un rapport récent de I'lnserm (2006) propose une revue de la littérature sur la prévalence
de la surdité chez I’enfant. Les chiffres obtenus interpellent tout d’abord par leur variabilité avec
des valeurs extrémes rapportées pour la surdité congénitale : de 0,9/1000 a 2,2/1000. [8]

Niskar, aux USA, a rapporté une prévalence de 14,9% chez des enfants et jeunes agés de

6 a 16 ans. [9]

2. La fréquence :

Dans les pays développés, 1 enfant sur 1000 nait atteint d’une surdité profonde et 1 sur
500 présentera une baisse de I'acuité auditive avant I’age adulte.
En France : 8 % des francais sont concernés par la mal entendance,1 enfant sur 1000 est

touché par des troubles de l'audition.

Parmi les Francais malentendants, 55 % révelent une surdité légére (perte d'audition de
20 dB a 40 dB) ,33 % sont atteints de surdité moyenne (perte d'audition de 40 dB a 70 dB) et 9 %

présentent une surdité sévere (perte d'audition de 70 dB a 90 dB).
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On estime en France, qu’il y a 30.000 sourds et malentendants d’age scolaire et 8 a
10.000 d’age préscolaire.1% des éleves souffrent de difficultés auditives et 0,1 % des écoliers

testés dans des classes normales sont en réalité des malentendants qui s’ignorent. [10]

1A

3. L'age :

3.1. L’age moyen de I’enfant malentendant :

En France, Le rapport de Mme Gillot (1998, [11]), retrouve les chiffres suivants, recoupant

ceux du ministére de la santé :

Tableau VIII : répartition de la population en fonction des tranches d’age

Tranche d’Age en année Nombres de cas %
Sourds pré-linguaux 61600 1,54%
Sourds post-linguaux 3938400 98,46%

- Une étude faite a la Faculté de sciences de la santé, Université d'Ottawa, 2012 sur
41 enfants sourds a montré que la moyenne d’age est 9,9ans. [12]

- I’dge moyen dans notre série est de 7 ans et 9 mois.

3.2. L’age moyen au moment de la prothése :

Une autre étude menée aupres 22 enfants a montré que ’dge moyen au moment de

la prothése est de 5 ans [13]

dans notre étude, I’dage moyen au moment de la prothése est 4 ans et 5 mois.

3.3. Le délai de privation :

Une enquéte faite par I’association génération cochlée en France sur 400enfants

implantés entre 6mois et 2ans, en 2010- 2011 a montré [14] :(voir tableau IX)
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Tableau IX : comparaison du délai de privation entre I’étude francaise et notre étude

Délai de privation L’étude francaise Notre étude
Moins de 6mois 10% 10%
Entre 6mois et 1an 21% 37%
Entre Tan et 2ans 30% 30%
Plus de 2ans 33% 20%
Non communiqué 6% 0
4. Le sexe :

Une étude faite par American Academy of Otolaryngology-Head and Neck en 2010 sur
88 enfants sourds a montré une prédominance féminine. ,29 filles (44%), contre 23 garcons
(56%). [15]

Au Maroc, d'apres une étude menée en 1999 auprés de 297 enfants on note une
prédominance masculine avec 58% garcons et 42% filles. Le sex-ratio étant de 1,38. [9]

Concernant notre étude, on note une prédominance féminine de 58%, contre 42% de

garcons.

Il. Les données cliniques :

1. L’interrogatoire

1.1. Les circonstances de découverte et signes révélateurs :

Aucun élément de I'interrogatoire n’est rassurant. Un examen auditif antérieur normal ne
préjuge en aucun cas de I’avenir, puisqu’il existe des surdités évolutives ; le fait qu’un parent, un
frere ou une sceur, ait « parlé tard », n’élimine pas une surdité chez I’enfant.

Le langage peut étre correct si I’enfant est vif, intelligent, et compense le déficit auditif
par une intense attention visuelle aux mouvements des levres. Enfin, les facteurs de risque sont
absents dans 50 % des surdités de perception, et les réactions de I'enfant a certains bruits sont

faussement rassurantes. Par conséquent, dés qu’un probleme auditif est suspecté, il faut réaliser
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un examen auditif, sans délai, puisque la précocité du diagnostic de surdité est un facteur
pronostics déterminant. [16]

La découverte d’une surdité chez un enfant se fait dans deux sortes de circonstances : soit
I’enfant est amené parce qu’il existe un doute sur son audition de la part de I'entourage ou d’un
médecin ; soit la consultation a un autre motif, et le médecin traitant a le devoir de penser a
l'audition devant des troubles du langage, du comportement ou des facteurs de risque qu’il

repére.[17]

a. Suspicion de la part des parents ou d’un médecin :

L’absence de réaction aux bruits, a la parole, aux ordres simples, observée par les
parents, est le motif de consultation dans 40 % des cas.

Ces constatations des parents sont souvent négligées par le milieu médical. [17][18]

Pourtant, I'observation quotidienne de I'enfant est fiable, et il n’est pas acceptable de
rassurer des parents sans avoir effectué des examens probants, alors qu’une surdité peut se
déclarer a tout age et entrainer rapidement des difficultés longues a compenser.

Toutefois, un enfant qui sursaute lorsqu’une porte claque, ou lorsque I'on tape sur une table,
peut étre sourd : il percoit la vibration ou le courant d’air, ou voit le mouvement (les sourds ont une
meilleure détection des petits mouvements dans le champ visuel périphérique que les entendants). [19]

Par ailleurs, les pédiatres, en particulier dans les services de protection maternelle et
infantile, pratiquent des examens auditifs de dépistage avec des jouets sonores. Certains enfants
sont donc adressés devant une absence de réponse a ce test. Il est important que le médecin ORL

sache les pratiquer aussi, et qu’au moindre doute, il oriente I’enfant vers un service spécialisé.

b. Les signes indirects de surdité :

Une audition normale est nécessaire pour l'acquisition du langage, I’épanouissement
psychologique et la réussite scolaire de chaque enfant. Il faut donc tester I'audition en cas de

difficultés dans ces trois domaines.
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b.1 Retard de langage

Il se manifeste méme avant 1 an, avant I'apparition des premiers mots. Un décalage par

rapport aux acquisitions normales doit orienter vers une surdité :

L’appauvrissement du babil entre 6 et 9 mois, sans apparition de syllabes variées ;
- L’absence de réponse a des ordres simples ou au prénom a 12 mois ;

- L’absence de mots (papa, maman) a 18 mois ;

- L’absence de mots—phrases (« a boire », « caca pot », « papa parti ») a 2 ans ;

- La persistance de déformation de certains mots au-dela de 4 ans.

b.2 Les troubles du comportement

Les troubles auditifs peuvent entrainer deux types de comportements :
- Soit I'enfant est agité, n’obéit pas aux ordres, et est décrit comme bagarreur car il
utilise des gestes comme communication ;
- Soit au contraire I'enfant est excessivement calme, solitaire, n’allant pas vers les

autres enfants.

b.3 Les difficultés scolaires

Dés la maternelle, une absence de réaction aux consignes ou des difficultés d’expression
orale permettent de suspecter une surdité, de méme qu’a I'école primaire, des difficultés en
orthographe et en lecture. On doit alors penser aux surdités évolutives qui se révelent a

n'importe quel age.

Une étude faite au CHU de ROUEN en 1994 a montré que La grande majorité de ces
surdité (43 %) est de découverte fortuite (devant le dépistage scolaire : 26 cas, au cours d’un
bilan systématique demandé par I'ORL ou le médecin traitant).

Durant la méme étude la surdité est suspectée par les parents ou la maitresse chez
26,3% ; 13,8% des enfants présentent des modifications du comportement alors que seulement

9,7%(7 cas) présentent des difficultés scolaires. [20]
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Dans notre étude 75% des parents ont consulté pour une absence de réaction de I'’enfant
aux bruits signe précoce mettant en doute l'audition de I’enfant, également, le retard scolaire est

noté chez 23%. Un trouble de comportement et d’attention sont Observés que chez 7%.

1.2. Le terrain :

En absence de signes révélateurs spécifiques a la surdité de I’enfant et devant des
circonstances de découvertes trés variables, une attention particuliére était accordée aux

antécédents familiaux et personnels de I’enfant.

a. Les antécédents familiaux :

e Surdité génétique avec ou sans malformation
e Présbyacousie précoce

e Autres maladie autologiques :otospongiose, méniere

b. Les antécédents personnels :

Les antécédents familiaux doivent étre révélés sur la période prénatale, périnatale et

postnatal.

Toute infection documentée ou non, toute fieévre, tout traumatisme, toute prise
médicamenteuse doit étre précisé.De nombreuses affections a cette dge peuvent étre

responsables d’une surdité immédiate au contraire de révélation tardive (voir chapitre étiologies)

c. Laconsanguinité :

Une enquéte faite sur les causes de surdité chez les enfants du Bangladesh en 2008, et
portant sur 134 cas, montre que 35 de leur parents sont consanguins soit (33%) ,26 ont une
consanguinité 1er degré, 7 ont une consanguinité 2eme degré alors que seulement 2 ont une
consanguinité 3eme degré. [21]

Les résultats trouvés se rapprochent de notre étude : La consanguinité des parents se
retrouve chez 28% des enfants, dont 45.6% ayant une consanguinité 1er degré, 27% ayant une

consanguinité 2eme et 27.2% 3eme degré.
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d. Le dépistage systématique :
De nombreux pays développés se sont engagés dans une démarche active en faveur du

dépistage universel précoce [46] :

- Australie

Le nombre d’habitants 19 900 000, 258 700 naissances en 2003. Un programme de
dépistage néonatal universel a été lancé en 2002. Ce dépistage est le seul au monde a couvrir
véritablement tous les nouveau-nés du pays. Avant, I’age moyen du diagnostic était de 2 ans

pour les surdités séveres et de 4 ans pour les surdités moyennes.

- Belgique

Le nombre d’habitants 10 400 000, 114 400 naissances en 2003. Le plus bel exemple de
I’efficacité du dépistage a été réalisé en Flandres ou, depuis 1999, 300 000 nouveau-nés ont été
testés (soit 95 % des naissances). Le dépistage systématique est réalisé dans les 3 premieres
semaines de vie par la technique des PEA.

En Wallonie, les dépistages systématiques sont réalisés au troisieme jour de la vie sur
initiatives locales (soit plus de 50 % des naissances) au moyen des otoémissions acoustiques. Un
programme de généralisation du dépistage systématique dans toutes les maternités est en cours
d’organisation par I'Office National de I'Enfance, en charge du suivi général des jeunes enfants a
domicile, et vise 95 % des naissances. Les dépistages sont réalisés en Flandres par des infirmiéres
ayant recu une formation spécifique, par les audiologistes et les infirmiéres en Wallonie. Un systeme

informatique centralisé permet un suivi sans faille, réalisé au domicile de I’enfant.

- Etats-Unis

Le nombre d’habitants 291 500 000, 4 081 000 naissances en 2003. Le concept du
dépistage universel précoce de la surdité a été proposé par le secrétaire d’Etat a la santé en
1965, puis développé par diverses associations ainsi que par des pédiatres. On estime que plus

de 90 % des nouveau-nés sont dépistés avant de quitter la maternité.
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- Luxembourg

Le nombre d’habitants 500 000, 6 000 naissances en 2003. Le dépistage auditif néonatal
universel a été mis en place en novembre 2002. Entre le ler janvier 2001 et le 30 juin 2002,
92,8 % des nouveau-nés ont été testés pendant leur séjour a I’hdpital. Le dépistage est réalisé
par des orthophonistes dans toutes les maternités du pays. Si le test n’est pas fait, une
convocation a un rendez-vous ultérieur est donnée aux parents. Depuis le ler janvier 2001, le

dépistage est également systématique dans les services de soins intensifs néonataux.

- Pologne

Le nombre d’habitants est 38 600 000, 386 000 naissances en 2003. Depuis les années
1990, des efforts sont faits a I'initiative de I'Institut de pathologie auditive, mais c’est une
Fondation de charité qui généralise le dépistage en 2001. Actuellement, 98 % des nouveau-nés
sont testés. En 2002, le dépistage universel a été lancé dans 443 maternités. Les codts sont
couverts par la Fondation. De plus, un réseau informatisé financé par cette méme fondation a pu

étre mis sur pied et met toutes les données en commun.

- Suisse

Le nombre d’habitants est 7 300 000, 73 000 naissances en 2003. Des programmes de
dépistage sont mis en place depuis 2000 dans les maternités suisses. On estime que plus de 98 %
des nouveau-nés sont testés. Le dépistage est réalisé grace aux otoémissions. La clé du succés
repose sur une grande motivation des professionnels et la mise au point d’un systéme de suivi qui

rend le dépistage encore plus efficace. La participation des hopitaux est basée sur le volontariat.

1.3. Le mode de communication au moment du diagnostic :

Une étude sur 50 enfants atteint de surdité perlinguale faite par le centre technique
national d’étude et de recherche sur le handicap et I'inadaptation montre qu’au moment
d’entrer dans le suivi, la plupart des enfants (68%) ont une certaine compréhension des gestes
,(34%) seulement comprennent des mots et, moins de( 15%) des phrases.

Cependant nombreux sont ceux qui ont un minimum de production orale [23].
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Et cela rejoint notre étude : 66,6%des enfants communiquent avec les gestes tandis que

33,3% communiquent avec des mots.

1.4. Le niveau scolaire parental :

Une étude francaise faite entre 2011-2012 sur la scolarité et la vie quotidienne des
jeunes implantes a montré que les parents des enfants pris en charge représentent [14] :
-40% sont des cadres et des intellectuelles

38%sont des employés et des ouvriers

12% sont des gens ayant des professions intermédiaires

7%sont des artisans et commercants

alors que 3% sont des agriculteurs et des analphabétes.

Contrairement a nos résultats, qui montrent que 22%des parents sont analphabétes, et

seulement 25%des parents sont des cadres et des intellectuels.

2. L’examen clinique :

2.1. L’examen de ’oreille externe :

C’est la premiere étape clinique aprés un ’interrogatoire du patient qui doit faire
apparaitre : la date et les circonstances d'apparition de la baisse de I'acuité auditive, les signes
d'accompagnement de la surdité, I’allure évolutive de la surdité : progressive, fluctuante ou

brutale, le caractere uni ou bilatéral de la surdité

2.2. L’examen otoscopique :

L'examen du tympan a I'otoscope est fondamental car il permet de distinguer les surdités
a tympan normal et les surdités a tympan anormal (inflammatoire, perforé...). Il permet
également d'éliminer un bouchon de cérumen ou une otite externe.

En fonction de ce premier examen et entretien clinique, le clinicien adapte les
investigations afin de savoir a quel niveau se situe le probleme. Pour les surdités de

transmission, ils peuvent inclure une impédancemétrie ainsi qu'une radio ou un scanner des
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rochers, tandis que pour les surdités de perception, ils peuvent inclure une étude des potentiels
évoqués auditifs, une électrocochléographie, un test au glycérol, une électro-nystagmographie

ainsi qu'un scanner par tomodensitométrie ou par résonance magnétique nucléaire. [24]

lll. Le bilan :

1. Le bilan clinique :

1.1. Le bilan somatigue :

La réalisation d’un examen ophtalmologique avec fond d’eil doit étre systématique en
cas de surdité congénitale, surtout sévere ou profonde, afin de décider rapidement d’une
implantation cochléaire s’il existe un trouble visuel dégénératif associé.

En cas de malformation de I'oreille externe associée a un kyste ou une fistule branchiale,
il est prudent de réaliser une échographie rénale a la recherche d’'une malformation liée au
syndrome branchio-oto-rénal.

Des sérologies virales (rubéole, toxoplasmose, cytomégalovirus), I’examen urinaire a la
bandelette et un électrocardiogramme (a la recherche d’un intervalle Q-T long, associé a la

surdité dans le cadre d’un syndrome de Jervell-Lange-Nielsen).

Généetiques non syndromiques récessives
Geéenetiques syndromiques

Acquises

Geéenetiques non syndromiques lieges a 1I'"X

Geéenetiques non syndromiques dominantes

Figure 60 : répartition des causes de surdité de perception [24]
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Une consultation génétique est nécessaire pour déterminer si la surdité est d’origine
génétique, en s’appuyant sur I’analyse des génes le plus fréquemment responsables (connexines

26 et 30), qui ne peut étre prescrite que par un médecin habilité [25]

1.2. La prise de contact et appréciation globale

Il faut rappeler que ni I'otoscopie ni la tympanométrie, bien qu’utiles dans un premier
temps, ne sont des tests « auditifs ». En effet, une surdité peut exister en I'absence de toute
otite séromuqueuse, et une otite séromuqueuse peut masquer une surdité de perception. De
surcroit, il est préférable de pratiquer I’examen aux jouets sonores avant I’otoscopie, afin que le
nourrisson soit calme. L'observation des réactions de I’enfant a la voix ou aux jouets sonores
apporte des indications précieuses, a condition que I’examinateur soit expérimenté et dispose
de conditions de test correctes : du temps, de la patience, et I'aide d’une tierce personne elle
aussi spécialement formée et attentive (Tableaux 10 et 11).Il faut tenir compte des sources
d’erreurs : intensité élevée de certains sons (claquement dans les mains, voix chuchotée proche),
perception somesthésique de la vibration (sol ou table), perception visuelle (mouvements du
testeur, mouvements des lévres), age difficile a tester (de 2 a 9 mois), enfant vif qui compense sa
surdité par le regard, enfant instable.

Ces tests acoumétriques permettent une orientation, et au moindre doute, au lieu de
rassurer a mauvais escient, il faut renouveler I'examen ou adresser I’enfant sans tarder a un

confrére spécialisé en audiologie infantile. [24]
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Tableau X : acoumétrie a la voix et aux jouets sonores (les fréguences

Et intensités sont variables selon le matériel utilisé et la force de la percussion).

Intensite | _250Hz | +/-500Hz | +/-750Hz | +/-1000Hz | -+/- 2000 Hz
a 1 metre
20 a 40|Chuchotement
dB
+/- 60 dB | Voix parlée Claguement de | Maracas « tss » (bruit de | Grelots
langue Vache bouche) Appeau mésange
Do grave | Cuillere-tasse | Do medium | Certaines
métallophone métallophone maracas
+/- 80 dB | Voix forte Cloche 9 cm Wood-block |Cloche 6 cm Cloche 4 <m
Tambourin Pipeau
+/- 100 |Voix hurlée Bongo 20 cm Bongo 15 cm
dB Caisse claire Cymbale
35cm
Tableau XI: réactions comportementales attendues et intensités
auxquelles elles sont obtenues normalement.
Age Réponse Intensité du son
Ecarquillement des yeux
Arrét du regard
Accélération ou arrét de la succion, des mouvements, de la < 70-80 dB
R respiration
De 0 als Accélération du battement de la fontanelle
mots Eveil >
Pleurs , o > 70-80 dB
Clignement (réflexe cochléopalpébral)
Sursaut
fnop;rtlr de 6 |Orientation-investigation du regard et/ou de la téte < 70-80 dB

2. Le bilan audiologigue :

L’'audiométrie permet une évaluation chiffrée de I'audition grace a des stimuli sonores de

fréquence et d’intensité connues. Il existe des examens audio logiques subjectifs qui doivent

étre concordants ou confirmés par des examens objectifs. Ces examens sont variables suivant

I’age de I’enfant.
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2.1. Les tests subijectifs :

Chez le grand enfant et chez I'adulte, la surdité est diagnostiquée en faisant un
audiogramme : le patient dit s’il entend ou non un son qui lui est envoyé dans une oreille avec
un casque. En faisant varier I'intensité du son-test, on détermine le seuil audiométrique a la
fréquence testée. L’audition est dite normale lorsque ce seuil est inférieur ou égal a 20 dB.

L’audiogramme est un test subjectif. Il est difficile et souvent peu précis chez le jeune et
plus chez le nourrisson, du fait de ses possibilités limitées d’attention et de coopération.

C’est pourquoi chez les enfants qui ne peuvent pas répondre de maniére fiable a un
examen audiométrique au casque, d’autres méthodes sont employées.

Au cours des premiéres semaines de vie, I'audiométrie subjective se limite a I’'observation
des réactions de I’enfant a une stimulation sonore de forte intensité (70 a 100 dB) en champ
libre. Les bruits les plus réactogénes a cet age sont les bruits blancs comme ceux délivrés par le
babymeétre de Veit et Bizaguet. La réaction la plus spectaculaire est le réflexe de Moro, la plus
fréquente est le clignement des paupiéres (réflexe cochléopalpébral) mais d’autres réponses
peuvent étre observées comme la réaction des yeux, le réveil. Toutes ces réponses sont fugitives
et épuisables et doivent étre différenciées d’une réaction aléatoire de I’enfant.

Chez le nourrisson, la surdité peut étre dépistée avec des jouets sonores, la réaction la
plus typique est le réflexe acoutrope ou réflexe d’orientation investigation (rotation de la téte et
du tronc), les réactions d’attention: mimique de surprise, arrét de la motricité spontanée ont
autant de valeur. En variant les jouets, on peut tester les aigues, les mediums et les graves a
différentes intensités, ce qui permet d’obtenir un profil auditif de I'enfant comme le test au
babymetre.

Chez un enfant de 6 a 9 mois, la surdité peut étre recherchée en I'appelant par son
prénom, I’examinateur commence par appeler I'’enfant a voix chuchotée (20 dB a 1metre) puis a
voix normale (60 dB a un métre). Selon le méme principe, on peut demander a un enfant de 15-
24 mois de désigner une image parmi celles qui sont disposées devant lui ou une partie du

corps ou de I’habillement.
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Ces tests subjectifs ne nécessitent pas de matériel sophistiqué et sont faciles a faire, mais
ils peuvent étre difficiles a interpréter car ils dépendent étroitement de I’entrainement de

I’opérateur et des possibilités de coopération de I’enfant. [26,27]

2.2. Les tests objectifs :

a. L’otoémissions acoustiques (OEA)

Les otoémissions acoustiques sont le reflet d’une activité spontanée de I'oreille qui va
non seulement entendre des sons mais également en produire, en réponse a une stimulation
sonore extérieure notamment. Les OEA peuvent donc étre définies comme des sons émis par
I'oreille. La genése de ces OEA repose sur la normalité du fonctionnement des cellules ciliées
externes de I'organe de Corti. Il existe aussi des sons émis spontanément par |'oreille nommés
OEA spontanées, tandis que les autres s’appellent OEA provoquées transitoires. Ce sont
essentiellement les OEA provoquées transitoires qui sont utilisées dans I’examen clinique. Les
OEA sont enregistrées par une petite sonde placée dans le conduit auditif externe. Leur mesure
nécessite un appareillage particulier.

Le résultat est représenté par une courbe. Il s’agit d’un test dit objectif car il ne demande
pas la participation du patient. Ce test est tres important, notamment dans l'examen des
nouveau-nés, car si les otoémissions acoustiques sont présentes cela veut dire que I'audition du
nouveau-né ne présente pas de surdité supérieure a 30-40 dB. C’est un test de dépistage de
routine, de plus en plus utilisé lors de I’examen des nouveau-nés. [28]

Les otoémissions acoustiques ne permettent pas de déterminer le seuil auditif,
puisqu'elles ne donnent qu'une réponse binaire : otoémissions présentes si les seuils auditifs
sont inférieurs a 40 dB, otoémissions absentes sinon. Elles sont en revanche un bon test de

dépistage, et peuvent confirmer une audition subnormale. [29]
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Figure 61: A : OEA présentes, B: OEA absentes [29].

b. Les potentiels évoqués auditifs (PEA) :

Il s'agit de lI'enregistrement d'une activité électrique de certains relais sur la voie
acoustique en réponse a une stimulation sonore. Les deux oreilles sont étudiées séparément.
Malheureusement, ils ne mesurent que la réponse a des fréquences aigués, de 2 000 a 4 000 Hz.
L'examen peut étre effectué en profitant du sommeil naturel de I'enfant apres un repas, ou sous
sédation, mais une anesthésie générale est parfois nécessaire. La présence des ondes est liée a
la maturation auditive, qui se poursuit au cours de la premiére année de vie [30]

L'existence d'une réponse normale permet d'affirmer le bon fonctionnement de I'organe
périphérique ; c'est un test précieux chez l'opposant, le caractériel, le psychotique, le
polyhandicapé. Le seuil se définit par la disparition de I'onde V. Les latentes sont calculées a 90
dB. Elles sont augmentées en cas de surdité de transmission. Elles peuvent étre diminuées en cas
de recrutement. Elles sont modifiées en cas de probleme sur les voies auditives. Il est nécessaire
de confronter ces résultats aux résultats des tests subjectifs. [31]

Ils sont donc utiles apres I'audiométrie, dans plusieurs cas :
- atitre médico-légal pour confirmer une surdité avant tout appareillage auditif ;
- pour déterminer si l'audition est symétrique lorsque seule la perception en champ

libre a pu étre testée ;
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- chez les enfants pour qui l'audiométrie conditionnée n'est pas fiable du fait d'un
retard de développement ou de troubles du comportement ;

- chez les enfants présentant un retard de langage important, avec des seuils normaux
en audiométrie tonale, et 4ichez+ qui la pratique de I'audiométrie vocale est difficile ;
ces enfants peuvent en effet présenter une neuropathie auditive génant
considérablement leur perception de la parole, qui se manifeste par une détérioration
importante des PEA.

- chez les grands enfants et préadolescents, lorsque la perte auditive est de
découverte récente, la courbe tonale plutét plate, et l'audiométrie vocale moins

perturbée que la tonale. [32]

c. L’impédancemétrie

L’'impédancemétrie est une technique permettant d’explorer la compliance de l'oreille
moyenne (systéme tympano-ossiculaire). Cette compliance, liée a [I’élasticité du systéme
tympano-ossiculaire, est altérée en cas de lésion du tympan, de la chaine des osselets, de la
platine de I’étrier... ou encore en cas de mauvais fonctionnement de la trompe d’Eustache.

L’'inpédancemétrie permet aussi la recherche du réflexe stapédien (réflexe du muscle de
I’étrier) qui apparait normalement lorsque |'oreille est soumise a un stimulus sonore supérieur
au seuil auditif de 80 a 95 dB. Ce réflexe stapédien constitue donc un moyen objectif de
dépistage des surdités. Elle comprend la tympanométrie et I’étude du réflexe stapédien. [33, 34,

35,36]

d. Latympanométrie :

Explore la compliance du couple tympan/chaine des osselets en réponse a des
modifications pressionnelles. Elle évalue indirectement la trompe d’Eustache dans son réle d
d’équilibration des pressions de part et d’autre du tympan.

Une sonde munie d’'un embout est introduite dans le conduit auditif externe qui doit étre

parfaitement obturé. L’installation permet d’analyser les variations d’élasticité ou compliance du
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systeme tympano-assiculaire sous lI'influence des variations de pressions exercées dans le méat
auditif externe. Le résultat est porté sur un graphique : tympanogramme. Un tympanogramme
normal indique que le systeme tympano-ossiculaire est fonctionnel Cette épreuve met en
évidence certaines pathologies au niveau des structures impliquées. Elle permet de

diagnostiquer une mauvaise aération tubaire ou une otite séromuqueuse.

e. L’étude du réflexe stapédien :

Ce réflexe est déclenché par une Stimulation suffisamment intense et se traduit par une
contraction bilatérale du muscle stapédien. Les modifications d’impédance tympano-ossiculaire
induites peuvent étre mesurées.La stimulation peut étre appliquée soit au niveau de I'oreille
opposée a la sonde d’impédancemétrie (étude controlatérale), soit au niveau de la méme oreille
comportant la sonde (étude ipsilatérale) sur les fréquences 500, 1000, 2000 et 4000.

L’intérét du réflexe stapédien est de différencier entre une surdité de transmission et une

surdité de perception endocochléaire ou rétrocochléaire.

f. L’electrocochléographie (ECoch G)

Les procédés électroniques de sommation et de moyen age permettent d’extraire du «
bruit de fond » une réponse physiologique de faible voltage mais dont le délai d’apparition apres
le stimulus est constant. Peuvent étre ainsi détectés :

- I’électrocochléogramme (potentiel d’action du nerf auditif)
- les potentiels d’action du tronc cérébral
- les potentiels évoqués auditifs corticaux. [33]

Dans notre série, les 60 malades ont bénéficié d’'une exploration de leur audition.
L’enregistrement des potentiels évoqués auditifs (PEA) a été réalisé chez 43 malades, soit 71.7%,
I’laudiométrie tonale a été pratiquée chez 27 cas soit 45%, et I'audiométrie comportementale

chez tous nos malades soit 100%.
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2.3. Les caractéristiques de la surdité :

L’étude de Fortnum et al. (2002) au Royaume-Uni est qualifiéee comme étant la plus
compléte. Parmi 17 160 enfants sourds de 3 a 18 ans (PTM > 40 dB), les degrés de surdité
étaient répartis comme suit : 54% de surdité moyenne, 21% de surdité sévere et 25% de surdité
profonde. L’étude de Russ et al. (2003) est également intéressante car elle inclut les surdités
légeres ; parmi une cohorte de 134 enfants australiens appareillés entre 0 et 6 ans, la répartition
des degrés de surdité était la suivante : 42% de surdité légere, 33% de surdité moyenne, 16% de
surdité sévere et 9% de surdité profonde. . Ainsi Josse-Tiercin (1997) rapporte-t-elle des chiffres
étonnants : un audiogramme systématique a été proposé a une cohorte de 61 608 adolescents
scolarisés en 6éme (dans le département de l'Indre et Loire et de la Sarthe). 48 enfants ont été
diagnostiqués sourds moyens avec une déficience auditive moyenne, entre 40 et 69 dB, aux
deux oreilles, soit une prévalence de 0,08%, et 4 enfants présentaient une perte moyenne a une
oreille et une perte plus sévére sur I'autre oreille (degré de perte non précisé). La surprise vient
ensuite des surdités plus légéres : 129 enfants (soit 0,2% de la population totale) présentaient
une perte auditive moyenne sur une oreille et une perte légére sur I'autre oreille et pas moins de
3 984 enfants présentaient une perte auditive légere (20-39 dB) sur les deux oreilles, soit une
prévalence de 6,5%.

Mehl & Thompson (1998) ont ainsi présenté les résultats d’un dépistage généralisé de la
surdité chez des nouveau-nés au Colorado. Dépistage appliqué a une population de 42 000
nourrissons. Seuls 7 étaient atteints d’une surdité profonde, les 68 autres enfants dépistés
présentaient une surdité neurosensorielle bilatérale de moindre intensité.

Enfin, Forthum et al. (2001) et Davis et al. (1997) donnent une prévalence, pour la
surdité moyenne Neurosensorielle congénitale, de 0,6 %o (contre 0,4 % pour I’ensemble des
surdités profondes et séveres). [8]

Par contre, dans notre étude, les surdités profondes dominent, représentant 66,7%, les

surdités séveéres représentent 11,7% alors que les surdités moyennes représentent 21,7%.
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Dans les données de la littérature, les surdités de transmission sont les surdités les plus
fréquentes chez I’enfant, 10 fois plus fréquentes que les surdités de perception [37].
Alors que dans notre étude, une prédominance de surdité de perception a été notée

suivie de surdité de transmission, puis de surdité mixte.

3. Le bilan orthophonique et I’examen psychologique:

Le bilan orthophonique et I’examen psychologique avec détermination du quotient
intellectuel sont indispensable pour compléter le bilan d’une surdité de I’enfant .Quel que soit le
degré de surdité et méme si elle est unilatérale, et I’dge de I’enfant .Ce bilan est impératif pour
évaluer les répercussions sur la parole, le langage oral et le langage écrit et déterminer si une

rééducation doit étre entreprise. [38,39]

3.1. L objectif du bilan orthophonique :

- Retracer I'histoire de la surdité.
- Déterminer la plainte du patient et sa demande.
- Une évaluation des modalités de communication du patient (lecture labiale,
gestes, etc....).
- Evaluer le niveau d’intégration auditive dans quatre situations :
e Audition seule
e Prothese(s) auditive(s) seule(s)
e Audition/prothése(s) et lecture labiale
e Lecture labiale seule
- Evaluer les difficultés de compréhension dans la vie quotidienne : milieu bruyant,
Réunions, téléphone, TV, etc...
- Analyser le controle vocal (intensité, timbre et débit) et I'intelligibilité de la parole.

- Observer les processus d’attention et de mémorisation.
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3.2.

Evaluer le niveau du langage oral : sur le versant expression (conscience
phonologique, lexique et syntaxe) et sur le versant réception, c’est-a-dire les
capacités de compréhension.

Définir le contexte socioprofessionnel et les répercussions de la surdité sur le
statut social.

Déterminer le niveau socioculturel, les centres d’intérét et 'appétence du sujet
pour les activités linguistiques (lecture, écriture, jeux de langage, apprentissage

de langues étrangeres, etc ...).

Le contenu du bilan orthophonique :

-L’identification de mots en listes semi-fermées (couleurs).

-L’identification de phonémes dans les listes cochléaires (Lafon).

-La reconnaissance de mots monosyllabiques dans les listes cochléaires.

-La reconnaissance de mots dissyllabiques en listes ouvertes (Fournier).

-La compréhension de phrases courantes en listes ouvertes, issues du protocole
établi par I’équipe de Toulouse.

-Une explication complete sur le principe de fonctionnement de I'implant
Cochléaire, I'intervention et les modalités du suivi post-implantation (réglages et
rééducation).

-Une évaluation de la motivation et des attentes du patient par des questions
ouvertes.

-A la demande du patient, une rencontre avec une personne implantée est

organisée.

Les tests sont effectués dans le bureau de I’Orthophoniste, en champ libre et a une

intensité normale de la voix.

Un patient peut étre évalué une ou plusieurs fois avant I'implantation, en fonction de sa

motivation et du suivi de sa surdité.
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3.3. Le développement psychomoteur :

Le développement psychomoteur de I’enfant sourd reste jusqu’ a I’dage de 4 ans
sensiblement le méme que celui de I’enfant normal. C’est seulement aprés cet dge qu’apparait
chez lui un retard qui s’aggrave alors rapidement puisque vers 6-7ans, un décalage de 2ans
existe entre la majorité des enfants sourds et les entendants. [40]

Cela rejoint notre étude ou 97% des enfants ont un développement psychomoteur normal

car 65% d’entre eux ont été appareillés a un age précoce de moins de 5 ans.

4. L’annonce du diagnostic :

De la maniere dont le diagnostic est recu par les parents dépend leur participation
ultérieure a la réhabilitation, pierre angulaire de leur enfant. Il faut donc s’y préparer avec soin,
en s’inspirant de I'attitude recommandée dans d’autres pathologies graves.[41] Une maniere de
procéder progressive est souhaitable, et peut reposer sur les différentes étapes de Ia
consultation : souligner, lors de I’entretien avec les parents, de I’examen par les jouets sonores,
et de I'audiométrie en champ libre, les réactions attendues et le niveau sonore minimum auquel
I’enfant réagit. Mieux vaut ne pas employer le terme de « surdité » tant que le diagnostic n’est
pas confirmé.

Enfin, il est important que le médecin donne une information claire aux parents sur les
différents types de surdités, les modes de réhabilitation, et méme les associations de parents. Il
faut expliquer aux parents qu’ils doivent continuer a parler a leur enfant, et que leur enfant leur
apportera de toute facon beaucoup de joies. Il doit aussi évoquer les perspectives d’avenir, la
possibilité d’accés au langage oral et a une scolarité ordinaire, en restant toutefois prudent dans

le pronostic. [24]
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5. Le bilan radiologique :

L’imagerie des rochers est indiquée lors de malformation de I'oreille externe, ou de
surdité de transmission persistant malgré la pose d’aérateurs transtympaniques, a la recherche
d’une malformation ossiculaire et cochléaire, et dans les surdités de perception, pour orienter
vers certaines étiologies génétiques, et décider d’'une implantation cochléaire en cas de surdité
profonde. Il est plus facile de la réaliser chez le nourrisson, sous sommeil.

Naturel, mais elle peut étre différée si aucune intervention n’est envisagée a court terme.
Le scanner est en général suffisant, hormis dans les surdités survenant aprés méningite
bactérienne, ou I'imagerie par résonance magnétique (IRM) est utile pour détecter une
labyrinthite ossifiante, et avant implantation cochléaire, pour diagnostiquer I’exceptionnelle
agénésie du nerf cochléaire. L'IRM doit comporter des séquences qui permettent d’évaluer le

labyrinthe membraneux, le conduit auditif interne et son contenu. [42]

Figure 62 : enfant de 18 mois ayant présenté une méningite 8 pneumocoque. L’'image IRM de
gauche montre une disparition de I’hyper signal en séqguence T2 au niveau de I’oreille gauche, et
le scanner (photo de droite) montre une ossification de la cochlée [43].

L’étude faite au CHU de ROUEUN en 1994 sur les performances de la TDM dans le
diagnostic étiologique des surdités de perception de I’enfant sur 68 cas [44] :

- Trois cas de fracture de rocher soit (4.1%)
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- Une malformation de cochlée de type MONDINI soit (1,4%)
- Une cholestéatome soit (1,4%)

- Soixante trois TDM normaux soit (92,6%)

Notre série rejoint celle de la littérature :

Le scanner est normal dans 68,7% des cas

L’otite séromuqueuse trouvée chez 6,65% des cas.

L’otite chronique bilatérale agressive chez 3,1% des cas

MONDINI retrouvée chez 9,3% des cas.

6. Les étiologies des surdités de I’enfant :

6.1. Le surdités d'origines génétiques

Elles représentent [1] environ 35% des surdités de I'enfant. On estime que les causes
génétiques représentent environ la moitié des surdités congénitales profondes.
Les anomalies génétiques peuvent toucher: la formation de I'oreille interne

(morphogeneése), elles se traduisent par des malformations visibles au scanner (ex : MONDINI).

a. Lessurdités génétiques syndromiques :
Elles représentent 20% des surdités génétiques de I'enfant. Plus de 100 affections sont
répertoriées.
Soit la surdité est au premier plan, soit elle n'est qu'en arriere-plan derriére un autre
handicap.
- Toutes les altérations chromosomiques peuvent s’accompagner de surdité (trisomies,
syndrome de TURNER, etc...).
- Associée a un trouble de la pigmentation: syndrome de WARDENBURG par exemple.
- Associée a des anomalies cranio-faciales comme la maladie de CROUZON par

exemple.
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Associée a une anomalie oculaire (rétinite pigmentaire): syndrome d'USHER par

exemple.

Associée a des malformations des extrémités.

Associée a des troubles neurologiques.

Associée a une atteinte rénale: comme le syndrome d'ALPORT par exemple.

Associée a une maladie métabolique: syndrome de PENDRED (surdité de perception,
goitre euthyroidien diffus puis multinodulaire), maladie de TAY-SACHS (surdité de

perception et sphingolipidoses), etc...

b. Les surdités génétiques non syndromigques :

Liées a I'X : Elles sont rares. La surdité de perception est d'apparition progressive, ou
Autosomes récessives : dans 85 a 90% des cas. Elle touche 1 enfant sur 4 000. C'est
en général une surdité de perception profonde de révélation congénitale. Le nombre
de loci en cause est estimé a 35.

- Autosomiques dominantes : Elle touche environ 1 enfant sur 40 000. Il s'agit en
général d'une atteinte préférentielle initial sur les fréquences aigus de révélation
secondaire, qui s'aggrave progressivement avec |I'dge pour aboutir a une atteinte de
modérée a sévére sur toutes les fréquences.

- Mitochondriales : Trés rares. Il faut toutefois y penser devant une surdité d'apparition

progressive, dans des familles de diabétiques.

- La neurofibromatose de type 2 (NF2) .

Le neurinome de l'acoustique est exceptionnel chez I'enfant et s'intégre dans le cadre
d'une maladie de RECKLINGHAUSEN d'origine génétique. 1/3000 naissances. Taches café au lait,

tumeurs neurales multiples. La surdité apparait apres la naissance.
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6.2. Les surdités acquises :

a. prénataux:

e Toxoplasmose
La toxoplasmose intéresse une grossesse sur 3000 et seuls 10 % des enfants sont
symptomatiques a la naissance (choriorétinite, calcifications intracraniennes et hydrocéphalie), et
14 a 26 % développeront une surdité. [45] La surdité peut étre unilatérale ou bilatérale, souvent
progressive.
e Infection a cytomégalovirus
L’infection a CMV est la plus fréquente des causes infectieuses de surdité acquise pré- et
périnatale. L’'infection peut étre asymptomatique au niveau général dans 90 % des cas, le risque
de surdité est alors de 10 %, [46] et symptomatique dans 10 % des cas, le risque de surdité étant
alors de 30 % (et 61 % ont un retard psychomoteur). La surdité peut étre unilatérale, bilatérale
asymétrique ou bilatérale symétrique, parfois évolutive, voire d’apparition apres la premiere

année de vie [47].

e Larubéole congénitale
Le risque malformatif (triade surdité - atteinte oculaire - cardiopathie et séquelles
neurologiques) en cas de rubéole est maximal entre 7 et 10 semaines de grossesse (50 % de
surdité), mais une surdité isolée peut se rencontrer lors d’une infection aux deuxiéme et troisiéme
trimestres de grossesse. La surdité est volontiers sévére, asymétrique, a courbe horizontale,

possiblement évolutive. La vaccination a diminué la prévalence de cette affection. [48]

e Labyrinthite syphilitique :
Il existe des gommes avec envahissement osseux. La syphilis congénitale est devenue
rare sauf dans les pays sous-développés et en cas de difficultés d’acces aux soins. [49]Une

déficience auditive est notée dans 25 a 38 % des cas, d’intensité et de dates d’installation
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variables, parfois sous le masque d’une surdité brusque. Le plus souvent, I'atteinte est
symétrique et fluctuante, volontiers avec des signes vestibulaires.
e Substances tératogenes

La thalidomide est la plus connue, provoquant aplasie d’oreille ou surdité de perception.
Une radiothérapie au cours du premier trimestre de grossesse peut entrainer une surdité. La
prise d’aminosides ou de chloroquine durant la grossesse peut provoquer des surdités.

Plus fréquent est le syndrome alcoolofoetal, avec dysmorphie faciale (en particulier une
augmentation de la distance levre supérieure-nez et philtrum absent), anomalies du systéme
nerveux central (troubles d’apprentissage, problemes de comportement), et retard de croissance
intra—utérin ou postnatal. Un tiers de ces enfants ont une surdité de perception généralement
bilatérale et symétrique (27 % des cas) avec fréquentes otites séromuqueuses (77 % des
cas).[50][51] Notons que la toxicomanie a la cocaine pourrait étre responsable de certaines

surdités.[52]

b. Causes périnatales

Souffrances foetales aigués - hypotrophie - ictére : Il est difficile de distinguer pour
chaque enfant la responsabilité de chacun des facteurs de risque (prématurité, hypotrophie,
anoxie, ictere, ototoxicité, traumatisme sonore en réanimation). L’hypotrophie est un facteur de
risque majeur.

Un poids de naissance inférieur a 1500 g s’accompagne d’une prévalence accrue de
surdité (9 % sur 111 enfants - r6le associé de ’hypoxie - a noter un niveau sonore moyen des
couveuses de 65 dB). [53]

Le suivi d’enfants ayant un poids de naissance inférieur a 1000 g montre une prévalence
de surdité de 5 % [54]. L’anoxie est un autre facteur de risque prépondérant. Un score d’APGAR
inférieur a 3 entraine une prévalence de 4 % de surdité. [55] L’anoxie entraine des lésions
ischémiques au niveau cochléaire ou des noyaux, mais peut entrainer une hémorragie
intracérébrale avec possible atteinte du VIII ou de la cochlée. L’ictere par hyperbilirubinémie (non

conjuguée) est toxique pour les centres cérébraux, dont les noyaux auditifs. [56] La surdité est
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généralement bilatérale, prédominant sur les aigus et peut s’associer a des lésions
neurologiques. Le risque de surdité est lié a la concentration sérique. [57] Il était classique de
fixer le seuil d’exsanguinotransfusion comme facteur de risque, mais I’évolution des techniques
de prise en charge de l'ictére a modifié ce seuil. Le traumatisme obstétrical peut entrainer une
hémorragie cérébrale qui a son tour va léser
- Les causes postnatales :
e Labyrinthites post-méningitiques :

Sont responsables de surdités post-méningitiques. Elles se caractérisent par une
ossification rapide lors de la guérison (voir figure63). La surdité est le plus souvent irréversible
et bilatérale. Elle représente une des principales indications d'implant cochléaire chez I'enfant
post-lingual ou péri-lingual.

Richardson et al. ont montré que la surdité s’installait dans les 6 premiéeres heures, et
pouvait étre réversible dans 10,5 % des cas a la phase initiale de la méningite. [58]Le pronostic
de la surdité est aggravé par les séquelles neurologiques associées, souvent graves. Le risque de
surdité est de 31 % pour une méningite a pneumocoques, de 6 % pour une méningite a
Haemophilus influenzae, et de 10 %pour une méningite a méningocoques.

La surdité est survenue chez 10,3 % des 185 enfants traités pour méningite dans la série
de Dodge en 1984 [59]. En 2008, la conférence de consensus de la Société de pathologie
infectieuse de langue francaise surla prise en charge des méningites bactériennes a
recommandé pour tous les patients ayant eu une méningite bactérienne, qu’un test auditif
adapté a I’dge soit controlé avant la sortie de I’hopital ou au plus tard dans les 15jours apreés la

fin du traitement [60].
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Figure 63 : imagerie cochléaire chez un enfant ayant une surdité profonde par méningite a
pneumocogue. Du c6té droit (A), la cochlée n’est pas ossifiée, a la différence du c6té gauche (B).
Il n’existe plus de liguide labyrinthigue cochléaire visible en séquence T2 du c6té gauche (C)[37].

e Viroses
Les oreillons sont responsables de 3 % des surdités brusques. [61] La surdité est
généralement unilatérale, compliquant cinqg infections/10 000. Des cas postvaccinaux ont été

rapportés. [62] D’autres virus sont incriminés : rubéole, varicelle, grippe, rougeole...

e Surdités auto-immunes
Des cas pédiatriques de syndrome de Vogt-Koyanagi- Harada (surdité de perception
prédominant sur les aigus, signes oculaires, atteinte encéphaloméningée, syndrome

dermatologique), [63] de syndrome de Cogan (kératite interstitielle profonde non syphilitique et
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une atteinte cochléovestibulaire), [64] de maladie de Takayasu (surdité, pathologie inflammatoire
aortique), de la maladie de Kawasaki [65] sont décrits dans la littérature pédiatrique. La
corticothérapie est alors prescrite, qui permet de facon inconstante d’obtenir une récupération
ou une stabilisation de la perte auditive. Certains enfants sont suspects de surdité auto-immune

non syndromique (positivité des explorations immunitaires ou réponse a la corticothérapie).

e Néoplasies du rocher
Citons les neurinomes de I'acoustique (neurofibromatose type Il), les médulloblastomes,
les gliomes, I'histiocytose X, les rhabdomyosarcomes et les leucémies aigués lymphoblastiques.

La radiothérapie (rocher, cavum) peut entrainer des altérations de la fonction auditive.

e Traumatismes acoustiques
Le traumatisme sonore est une cause classique de surdité acquise, le plus souvent dans
un contexte accidentel : pétard, armes a feu, concerts rock ou discotheque. Les baladeurs
peuvent avoir un niveau de sortie élevé, malgré la législation : il faut toujours éviter I'utilisation
des puissances maximales. Brookhouser et al. rapportent 114 enfants avec une surdité par
traumatisme sonore unilatérale dans 42 cas et bilatérale asymétrique dans 72 cas (garcons dans

90 % des cas, age moyen 12,7 ans). [66]

e Ototoxicité

On pense d’abord aux aminosides : le risque est plus grand chez les prématurés et les
nouveau-nés. La concentration sérique, la fonction rénale, et la prédisposition génétique
(mutation ADN mitochondrial A1555G) sont les trois principaux facteurs de risque. Le risque est
plus faible chez I'’enfant mucoviscidosique. D’autres thérapeutiques utilisées chez I’enfant sont
ototoxiques : érythromycine, vancomycine, furosémide, quinine, aspirine. L’aspirine n’est pas
dangereuse a doses antalgiques ou antipyrétiques.

Le Cisplatyl® est ototoxique : Berg et al. Rapportent une atteinte sur les hautes

fréquences chez
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28 % d’enfants traités, sans relation formelle avec les doses recues. [67] Ceci implique un
suivi audiologique en cas d’administration de sels de platine chez I’enfant.
Les gouttes auriculaires contiennent souvent des aminosides et ne doivent pas étre administrées

sur un tympan.

Une étude faite sur 88 enfants implante dans la région de Texas et Colorado [15] a

montré que ces enfants (voir tableau XlI) présentaient :

Tableau XIl: les étiologies de la surdité en fonction de I’dge dans la région de Texas

Etiologies /age Age entre 8et 11 ans (52) Age entre 12et 16ans (34)
Inconnue 28(54%) 21(62%)
Connexine 26(24%) 0(0%)

CMV 2(4%) 1(3%)
Ototoxicite 5(9%) 0(0%)
Méningite 5(9%) 4(12%)
waardenberg 3(6%) 0(0%)
Mondini 4(8%) 2(6%)
Autres 3(6%) 0(0%)

Un travail a été réalisé au Centre Comprendre et Parler, sur 97 enfants présentant une
surdité moyenne ont été évalués au niveau de |’étiologie de leur surdité .La fréquence retrouvée
est de 59 % pour les causes génétiques, 12 % pour les causes extrinseques et 29 % pour les
causes inconnues. [68]

Une étude faite sur les Etiologies de la surdité chez les enfants de I'école pour les sourds

en Malaisie [69] sur 165 enfants a montré voir tableau(XIIl)
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Tableau XIIl : les causes de la surdité en Malaisie
Causes prénatales 61
- rubéole 59 36,9%
-rougeole 2
Causes périnatales 20
—-anoxie 8
-ictére néonatal 7 12,1%
—-prématurité 4
—faible poids a la naissance 1
Causes postnatales 21
-méningite 20 12,7%
-ototoxicité 1
Hérédité 30
—autosom!que rece§5|ve 27 18.1%
—-autosomique dominante 1
-syndromes 2
Causes inconnues 33 20%

Nos résultats se rapprochent de cette étude, dont les causes de surdité prénatales sont de

37%, les causes post natales de 37%, alors que les causes sont inconnues chez 26% des enfants.

IV. Le diagnostic différentiel

1. Les troubles envahissants

Il existe certaines affections pouvant étre confondues avec une surdité, il s’agit de
troubles du langage d’origine extra auditive:

- Débilité mentale sévere (oligophrénie).

- Trouble psychiatrique majeure (autisme): Les rapports entre surdité et autisme sont
classiqguement abordés dans la littérature a partir de trois axes principaux: le trouble
autistique comme diagnostic différentiel de la surdité, la surdité comme facteur
étiologique de l'autisme et la surdité comme un trouble fréquemment associé a

I’autisme. [70, 71,72]
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2. Les simulateurs:

Il peut se discuter en cas de surdité psychogéne ou simulée.
Les épreuves audiométriques objectives permettent en général de lever le doute, surtout

I’laudiométrie par potentiels évoqués auditifs avec recherche des seuils. [73]

3. Les surdités centrales :

Les atteintes auditives par lésion des voies centrales de I'audition lors d’atteintes hautes
du tronc cérébral ou des régions sous—-cortico-corticales ne méritent pas le nom de surdité. Elles
ne se manifestent pas par une baisse de I’ouie, mais par des troubles gnosiques : le sujet entend
(audiogramme tonal normal), mais ne comprend pas (audiogramme vocal altéré).

Souvent les lésions des voies auditives centrales n’entrainent aucune plainte auditive (SEP
ou tumeur du tronc cérébral par exemple).

L’audiométrie par potentiels évoqués auditifs apporte par contre des renseignements

importants pour la mise en évidence et la localisation des lésions des voies auditives.

V. La Prise en charge thérapeutique :

1. L’appareillage :

1.1. La prothése conventionnelle :

Les progres techniques des appareils auditifs ont été considérables au cours des quinze
dernieres années, permettant un élargissement des indications et une meilleure satisfaction des
patients. C'est pourquoi le nombre d'appareillages auditifs réalisé chaque année est en constante
augmentation : en 2008, prés de 420 000 personnes ont bénéficié d'un appareillage auditif en
France. Toutefois, la précocité de l'appareillage et les indications données par le médecin

constituent des éléments pronostiques essentiels. [24]
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a. Contour d’oreille :

Le type de protheése [74] le plus couramment utilisé est le contour d’oreille, appelé en
anglais Behind-The-Ear(BTE), qui comme son nom l'indique se loge derriere le pavillon. Le
microphone et le récepteur se trouvent donc également derriére le pavillon et le récepteur est
couplé a I'oreille externe par un coude, un tube acoustique et un embout auriculaire.

Les contours d’oreille sont les prothéses externes les plus volumineuses, ce sont elles qui
contiennent I'alimentation la plus puissante et sont d’ailleurs moins sujets au phénomeéne de
Larsen car le microphone est relativement éloigné de I’embout auriculaire.

Les prothéses BTE sont destinées plus particulierement a fournir un gain important (gain
maximal de 50 a 85 dB et intensités maximales en sortie de 120 a 140 dB SPL suivant les
modeles) et conviennent bien pour le traitement des surdités moyennes et séveres.

Les fabricants équipent de plus en plus les contours d’oreille de deux microphones qui
leur offrent une certaine directivité.

Les avantages sont :

e Evolutif et fiable (seul I'embout est a changer en cas d'aggravation de la surdité
initiale),

e Pour toutes les formes de conduits auditifs,

e S’adapte a toutes les pathologies du conduit auditif (allergie cutanée, eczéma),

e Pas de contre-indication en cas de sécrétion importante de cérumen,

e Faible consommation de piles.

- Contour open :
C’est un appareil a tube fin qui ne comporte aucune électronique dans le conduit auditif
et pas d’embout sur mesure mais une canule en silicone. Cette technologie était trés utilisée
avant l'arrivée de I’écouteur déporté car c’était le seul moyen de faire un appareil contour

d’oreille discret.
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Les avantages sont :

e Quvert, appareil a micro tube fin,
e Pas d’électronique dans le conduit auditif,
e Pas d’embout sur mesure,

e Confortable et discret.

- RIC ou RITE:
On I’ appelle le RIC (Receiver in the Canal) ou encore RITE (Receiver in the Ear).
Dans ce type d’aide auditive, seul I’écouteur est placé dans le conduit auditif, a proximité
du tympan. Tous les autres éléments sont placés dans un contour derriére le pavillon. Cela
permet de diminuer le volume du contour, avec un dome standard, il est adapté pour les

atteintes cochléaires avec conservation des fréquences graves, typiques de la présbyacousie.

Les avantages sont :

e composants principaux dans le boitier,

I'écouteur (haut-parleur), monté dans un dome souple ou une coque sur mesure, est

inséré dans le conduit auditif,
e maitrise I'effet larsen,

e confortable et discret.

b. Les intra auriculaires

A éviter chez I’enfant de moins de 16ans.

Les autres types de prothéses externes sont les intra-auriculaires. Pour ce type

d’appareils, I'ensemble des éléments est intégré dans le coupleur auriculaire méme. On

distingue suivant la taille et 'emplacement dans I'oreille :

I'intra-conque placé dans la conque, appelée en anglais In - the - Ear (ITE),

I’intra-conduit ou intra-canal placé a I’entrée du conduit /n-the-Canal (ITC)

I'intra semi-profond ou profond placé dans le conduit, appelé Completely-In-the-

Canal (CIC).
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Intra Profond Intra Conduit Intra Conque

Figure 64: les différents types d'intras[75]

Du fait de leur taille réduite, leur puissance est moindre que celle des BTE et elles sont
plus sujettes au phénoméne de Larsen. Les valeurs de gain maximal d’amplification de ces
appareils sont donc plus faibles. Le tableau indique approximativement les valeurs moyennes de
gains et d’intensités maximales annoncées par les principaux fabricants pour des appareils

récents.

Tableau XIV : gain maximal moyen relevé avec les différents types d’intra auriculaires

Type de prothése Gain maximal (dB) Niveau maximal (dB spl)
BTE 50a85 120a140
ITE 50a60 120a135
ITC 40a50 115a120
CIC 35345 105a115

Les valeurs de gain plus limitées des intra-auriculaires les destinent donc a la

réhabilitation des surdités légeres et moyennes.

Les avantages sont :

e Discrétion,
e Directionalité et gain naturel apporté par le pavillon,

e Consommation : 1 pile / 15 jours. [75]
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- Les limites de I'appareillage et I'adaptation chez I’enfant [76] [77] :

Le probléme de la prothése chez l'enfant sourd est largement compliqué par différent
facteurs.

L'appareillage de I'enfant est difficile du fait de l'imprécision du seuil auditif et de
l'ignorance du seuil douloureux. Les tests auditifs prothétiques sont fonction de I'dge de
I'enfant, de son langage et de sa perte auditive ; plus I'enfant est jeune et sa surdité importante,
moins le test sera précis.

Pour les surdités légeres et moyennes, on utilise pour les petits le ROC, les jouets
sonores étalonnés en intensités et fréquences ; pour les plus grands, le prothésiste fait appel au
PEEP SHOW (a partir de 2 ans), au puzzle ... suivant I'dge et l'intérét de I'enfant.

Les épreuves vocales avec ou sans désignation d'image analysant la capacité de
discrimination auditive dépendent des acquisitions linguistiques.

Les surdités sévéres et profondes sont les plus difficiles a appareiller car il s'agit
d'enfants plus jeunes qui n'ont pas de langage, d'ou la difficulté d'obtenir une réelle
participation. Il est nécessaire d'observer toute modification du comportement du bébé, succion,
respiration, recherche de la source sonore. L'interprétation doit étre prudente et nécessite de
I'expérience, une absence de réponse peut correspondre a un bruit non percu mais aussi a un

désintérét ou a de I'apathie.

c. Les prothéses & conduction osseuse

c.1 Prothése BAHA

La conduction osseuse peut étre utilisée en cas d’atteinte transmissionnelle sans conduit
auditif appareillable (aplasies d’oreille, otite chronique) ou d’atteinte perceptionnelle ou mixte.
Cet appareillage est placé sur la téte de I’enfant, soit par un systeme amovible type serre-téte ou
bandeau ou branches de lunettes, soit par un systéme fixe, type vis de titane ostéo-intégrée. Ce

type d’appareillage peut étre mis en place dés le plus jeune age, mais une épaisseur de corticale
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de 4 mm est nécessaire pour mettre en place une vis ostéo-intégrée, ce qui se rencontre au-dela
de I'age de 5 ans en pratique, méme si des artifices techniques ont été décrits pour contourner
cet obstacle. La réserve cochléaire doit étre suffisante pour obtenir un résultat (moins de 45 dB
de perte en conduction osseuse sur les fréquences 500, 1000, 2000 et 3000 pour la prothese

BAHA 3000 moins de 60 dB pour la Cordelle).

Figure 65 : principe schématique de la prothése B. A. H. A[7]

Les inconvénients sont :

- la nécessité d’un geste chirurgical ;
- a plus long terme, la nécessité d’'une hygiéne parfaite autour du pilier de fixation

(problémes cutanées possibles, dont nécrose). [78]

c.2 Prothése Tactaid

Les prothéses Tactaid sont des prothéses utilisant la conduction vibratoire au niveau du
dos ou du torse, avec plusieurs modalités de stimulation (2 a 7 vibrateurs). Elles permettent
d’amener des informations variées a I’enfant (aide a la lecture labiale, fonction d’alerte, ébauche
de discrimination). Elles constituent souvent un dernier recour en cas d’inefficacité de
I'appareillage conventionnel et d’impossibilité d’implantation cochléaire, mais elles sont

commercialisées, aux Etats-Unis. [37]
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d. Lesimplants cochléaires :

L'implant cochléaire est une prothese implantable qui transforme les ondes acoustiques
en micro-impulsions électriques. Son principe est trés différent de la prothése conventionnelle
amplificatrice : la stimulation électrique met en jeu directement les fibres du nerf auditif au
travers de la cochlée. [79]

Les implants cochléaires (Figure 66) sont indiqués dans les formes les plus sévéres des
atteintes auditives (surdités bilatérales profondes, supérieures a 90 dB) pour lesquelles le
bénéfice obtenu avec les aides auditives les plus puissantes est faible ou nul. Compte tenu de
son prix, I'implant cochléaire est habituellement posé d’un seul co6té, le choix se portant le plus
souvent sur 'oreille pour laquelle la surdité est la plus récente ou la plus rapidement évolutive.
Un porte-électrodes est placé chirurgicalement dans la cochlée. Il recoit par voie transcutanée
les stimulations électriques qui correspondent au traitement du signal sonore par un processeur
externe. Ces stimulations activeront les voies auditives (qui persistent dans la cochlée un certain
temps apres la destruction des cellules sensorielles) et permettront une reconnaissance du
message vocal par le patient [80]. Une rééducation orthophonique, utilisant la lecture labiale,
permet au patient de décoder les nouveaux messages percus et d’identifier les mots.

Chez les enfants présentant une surdité congénitale, I'implantation cochléaire est
indiquée précocement, dans les premieres années de vie, et pour certaines équipes, dés la
premiére année, afin de limiter au maximum la durée de privation auditive centrale et de
permettre le développement du langage. Le diagnostic de surdité profonde ou totale doit donc
étre rapidement et clairement établi, en particulier avec le support d’examens
électrophysiologiques (recueil des potentiels évoqués auditifs, enregistrement des oto-
émissions...).

Chez I’enfant présentant une surdité pré linguale (avant I'acquisition du langage), le
développement du langage implique une prise en charge multidisciplinaire avec une rééducation

orthophonique intensive.
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Les bons résultats obtenus avec les implants cochléaires ont contribué a en élargir les
indications [81], en particulier dans le but de restaurer une audition Bilatérale.

Une des limites avancées est le colt des implants cochléaires mais les études évaluant le
rapport colt/bénéfice indiquent que I'implantation cochléaire bilatérale est justifiée sous réserve
d’une indication correctement posée [82]. Une autre des nouvelles indications de I'implant
cochléaire bilatéral est la surdité post-méningitique, au cours de laquelle une ossification
cochléaire peut survenir et limiterait les possibilités ultérieures d’implantation.

Plus récemment, se sont développés des implants dits « Hybrides », ou « électro-
acoustiques », qui combinent une double stimulation, électrique pour les fréquences aigués
(comme un implant cochléaire) et acoustique pour les fréquences graves (comme une aide
auditive). lls sont indiqués dans les surdités importantes portant sur les fréquences aigués, en
particulier avec des zones cochléaires mortes, tandis que des restes auditifs persistent sur les
fréquences graves.

Leur utilisation est possible grace a une adaptation de la technique chirurgicale avec un

modeéle de portes électrodes non traumatisant pour les structures résiduelles de I'oreille interne.

Figure 66 : implants cochléaires. Ces implants se composent d’une partie externe (microphone

et microprocesseur réunis dans un contour d’oreille) et d’une partie implantée soit dans la

cochlée, soit dans le noyau cochléaire du tronc cérébral [83].
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1.2. Les critéres de choix de la prothése :

Essentiellement du ressort de I'audioprothesiste, il est fait en fonction des données de
I’lanamneése, de I'examen clinique, du bilan audiométrique, des désirs esthétiques du patient, de
ses moyens financiers et des technologies disponibles.

Le choix de la technologie adaptée est une des difficultés principales.

Les critéres esthétiques (contour d’oreille-intra conduit) est souvent un élément de choix
pour les patients en tant que stigmate du handicap auditif.

Une période d’essai suffisamment longue est conseillée pour permettre au patient

d’évaluer le bénéfice potentiel de la correction auditive. [84]

2. La chirurgie de I'implant :

Chez le jeune enfant, un travail de préparation a la chirurgie sera souvent trés profitable
servant a dédramatiser l'acte opératoire aupres des parents et a préparer l'enfant a ce geste

opératoire. Cette approche assez nouvelle fait appel au 1er lieu a un psychologue.

Incision : La seule incision réellement utilisée dans le monde entier est celle de
LENHARDT otologiste allemand (qui fut I'un des pionniers de Il'implantation cochléaire dans son
pays). Elle est indiquée quelque soit I'age de I'enfant. C'est, au fond, une voie endaurale de
Shambough prolongée au-dessus et en arriere du pavillon dans une direction grossierement
horizontale allant suffisamment loin en arriere pour satisfaire 3 objectifs simultanés : donner
I'accés a la mastoide, recouvrir le stimulateur implanté et préserver la vascularisation du lambeau
cutané. Une fois, incisé, le périoste est facilement décollé du plan osseux. Il est utile de dégager I'os
temporal vers le bas jusqu'a la pointe de la mastoide afin d'avoir une bonne visibilité au moment de
la tympanotomie postérieure. Réalisation du site d'accueil pour le stimulateur : le fraisage cortical
peut étre effectué avant ou aprés la mastoidectomie mais il doit étre suffisamment postérieur pour
ne pas géner la tympanotomie postérieure, chez le jeune enfant on tiendra compte de la finesse de la

corticale osseuse sans chercher a loger le stimulateur sur toute son épaisseur.
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Mastoidectomie et tympanotomie postérieure : Elles ne se distinguent pas d'une
technique fermée classique, la seule particularité de la tympanotomie postérieure dans la
chirurgie de l'implant cochléaire est la nécessité d'ouvrir la caisse du tympan suffisamment vers
le bas pour bien repérer la fenétre ronde et permettre ainsi une cochléostomie dans de bonnes
conditions.

Chez l'enfant, en particulier dans le cas d'une surdité congénitale opérée avant I'dge de
2-3 ans, il est tres utile de disposer d'un monitorage du nerf facial qui peut remonter

rapidement en surface du fait d’'une malformation du trajet intra-canalaire.

Vérification de I'hémostase : Car une fois I'électrode insérée dans la cochlée, il n'est plus
possible d'utiliser la coagulation mono polaire sous peine d'endommager le nerf auditif. Le plus
simple est de vérifier 'némostase avant méme d'ouvrir la cochlée.

Ouverture de I'emballage stérile contenant I'implant : Pour vérifier le bon fonctionnement
des différents canaux avant leur mise en place dans la cochlée.

Cochléostomie, insertion de I'électrode dans la rampe tympanique et stabilisation du
montage : on procéde a la cochléostomie en fraisant minutieusement la région du promontoire
située en bas et en avant de la FR. La cochléostomie est élargie a la demande jusqu'a obtention
de la taille nécessaire au passage du faisceau d'électrodes, une fois la pénétration intra-
cochléaire terminée, on procede a la fixation du porte électrode par de petits fragments de
muscles mélés a la colle de fibrine et de la poudre d'os soigneusement repartis le long du
passage a travers la tympanotomie postérieure. Une boucle se produit dans la majorité des cas
au niveau de la cavité de mastoidectomie, qui prend tout intérét chez I'enfant ou elle assure une
adaptation réguliére a la croissance ultérieure de l'oreille moyenne.

Vérification radiologique, mesure d'impédance, étude des seuils électrophysiologiques.

Une fois I'électrode fixée, son bon emplacement est vérifié radiologiquement avec mesure
des impédances pour s'assurer du bon contact électrodes / tissu. On doit aussi rechercher le
seuil des PEA et étudier le réflexe stapédien notamment chez I'enfant. Cette information est utile

au moment du premier réglage.
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Pour les parents, la vision de I'électrode bien mise en place dans la cochlée est un
élément tres sécurisant tout comme le bon fonctionnement électrique de I'implant (impédances,

PEA, réflexes ...... )

Les suites post opératoires : sont souvent plus simples chez I'enfant que chez I'adulte. Il
est rare que les enfants opérés se plaignent de vertige et d'acouphéne contrairement a ce qu'on

observe fréquemment chez l'adulte. [85]

3. Les mesures thérapeutiques associés:

3.1. La_réhabilitation auditive :

La prise en charge de la surdité ne se limite pas a la compensation prothétique. La
réhabilitation auditive, incluant notamment une rééducation orthophonique, en est le
complément indispensable, dans certaines situations.

L’éducation auditive et [|'appareillage sont considérés comme le prolongement
indispensable du diagnostic de surdité. Lorsqu’on procéde a I’adaptation d’une prothese auditive
chez un enfant devenu sourd aprés acquisition du langage, on essaie de lui permettre de
retrouver une audition la plus proche possible de celle qu’il a perdue. Il s’agit donc d’une
réorganisation de I’audition.

Chez I’enfant sourd congénital ou pré lingual, 'adaptation prothétique est un élément
indispensable a I’organisation de son systéme auditif.

Dans ce cas particulier, I’ensemble de I’équipe soignante doit avoir une expérience et une
compétence dans ce domaine, ainsi qu’un matériel adapté au jeune enfant. Généralement, un
suivi prothétique régulier est conseillé, impliquant une rééducation orthophonique
d’accompagnement.

La bonne prise en charge scolaire et intégrative est aussi importante que la partie

médicotechnique du traitement.
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Le soutien psychologique, les informations délivrées a la famille, la coordination entre les
professionnels de santé recoivent en France le nom de « guidance ». La guidance est partagée
entre I'audioprothésiste, I’audiologiste, I’orthophoniste, le médecin ORL [86].

Des programmes de Réhabilitation Auditive ont été développés depuis une dizaine
d’années, notamment par la British Society of Audiologyen 1996 et I’American Speech-

Language-Hearing Association en 2001, mais ne sont guére utilisés de facon réguliere.

3.2. La rééducation orthophonique :

L'appareillage sans orthophonie est un non-sens. En effet, les appareils ne suffisent pas
pour que l'enfant « rattrape » le retard pris dans l'acquisition du langage, et dans l'analyse
auditive nécessaire pour une parole précise et un apprentissage facile du langage écrit. De la
méme maniere, l'orthophonie est utile, méme en cas de surdité de transmission transitoire,
apres le traitement de I'otite séreuse.

L'orthophoniste peut également procurer un soutien moral et des conseils aux parents

déstabilisés par I'annonce du diagnostic.

Les principaux axes de la rééducation auditive :

- L’identification des sons environnants (maison, ville, nature, etc ...)
- Lareconnaissance des sons verbaux :
e la discrimination phonologique : voyelles et consonnes en contexte
syllabique CV.
e la reconnaissance de mots mono, dissyllabiques en liste fermée puis
ouverte.
e la compréhension de phrases en liste ouverte en milieu calme et dans
le bruit.
- Les capacités d’attention, d’anticipation par le contexte et de mémorisation
(Stimulation de la mémoire de travail) qui favorisent la récupération des informations

verbales contenues dans le message.
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- Le raisonnement logique et I'accés a l'implicite qui peuvent étre altérés lors de
surdités longues, notamment en raison du manque de stimulations.
- La pragmatique du langage, c’est-a-dire son utilisation dans les situations concrétes
de la vie quotidienne :
e richesse et disponibilité lexicales
e flexibilité au changement de théme au cours de I’échange
e faculté d’adaptation a la situation, a I’interlocuteur et a son discours
tant pour le fond que pour la forme.
-La communication :
e favoriser la diversité des situations d’échanges.
e retrouver une spontanéité dans I’échange verbal
e adapter les conduites de maniere écologique afin de les ajuster au
mode de vie familial et professionnel du sujet.
-Le contrble vocal, c’est-a-dire la capacité a conserver le timbre de sa voix et a adapter
I'intensité ainsi que le débit aux variations de I’environnement sonore.
L’intelligibilité de la parole, c’est-a-dire la possibilité d’émettre une parole claire pour

tous, en maitrisant des gestes articulatoires précis. [87]

Plusieurs études sont particulierement démonstratives des capacités de compréhension et
de développement rapide du langage oral chez les enfants implantés tres jeunes, avant 2 ans.

L’étude de Govaerts et coll. (2002) montre par un score global de perception du langage,
le CAP score, I'impact d’une implantation avant 2 ans sur la Compréhension du langage oral
notamment sans lecture labiale, au téléphone, et sur l'intégration possible pour la trés grande
majorité de ces enfants en milieu scolaire entendant.

L'étude de Hammes et coll. (2002) comprend un groupe de trés jeunes enfants,
implantés avant 18 mois : 9 enfants/10 acquiérent en 18 mois un langage oral équivalent aux
enfants normo-entendants du méme age (dont 4 enfants des 6 mois de port d’implant), alors

que seuls 4 enfants sur 13 développent un langage normal pour une implantation entre 19 et 30
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mois, 1 sur 11 pour une implantation entre 31 et 40 mois, et aucun pour une implantation aprés
40 mois.

L’étude de Mc Conkey Robbins et coll. (2004) sur 107 enfants implantés entre 12 et 36
mois retrouvent des capacités auditives similaires a I’entendant apreés 6 et 12 mois de port
d’implant chez 2/3 des enfants implantés entre 12 et 18 mois, 1/3 entre 18 et 23 mois et
guelques enfants implantés entre 24 et 36 mois.

Enfin, les implants trés précoces avant I’dge d’un an permettent dans les 10 cas rapportés
par Colletti et coll. (2005) I'apparition de productions pré linguistiques (redoublement de
syllabes) dans un délai tres rapide aprés I'implant (1-3 mois). [88]

Peu nombreuses sont les études qui se sont attachées a évaluer chez les Enfants
déficients auditifs le bénéfice de I'amplification prothétique en fonction de I'age auquel
I’appareillage a été mis en ceuvre.

Le travail le plus rigoureux, cité notamment par Diller (1996), est celui de Markides
(1986). Le principal critére retenu par cet auteur pour caractériser I'impact de I'appareillage
auditif sur le développement de I'enfant est I’intelligibilité de sa parole, c’est-a-dire I’aptitude a
le comprendre quand il s’exprime verbalement. On sait en effet que I'absence de contréle audio
phonatoire efficace chez les enfants déficients auditifs rend souvent difficile I'intelligibilité de
leur parole, en particulier dans les surdités séveres, et bien évidemment dans les surdités
profondes. La population étudiée par Markidesest constituée de 153 enfants sourds pré
linguaux, classés en quatre groupes selon I’age auquel ils ont été appareillés : groupe A (n=32)
appareillé avant I’age de 6 mois, groupe B (n=32) appareillé entre 7 et 12 mois, groupe C
(n=38) appareillé entre 13 et 24 mois, et groupe D (n=51) appareillé entre 25 et 36 mois. La
proportion d’enfants dont la parole est facile ou assez facile a comprendre passe de 48 % dans le
groupe A a 9 % dans le groupe D, alors que la proportion d’enfants dont la parole est difficile ou
impossible a comprendre passe de 21 % dans le groupe A a 50 % dans le groupe D. L’'inversion
des proportions est significative des le groupe B, et s’accentue a mesure que la mise en ceuvre

de I'appareillage est tardive.
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Toutefois, une étude récente menée en Australie (Wake et coll., 2005) ne confirme pas le
role déterminant de I’age au moment de I’appareillage auditif.

La population étudiée (n=88) est issue du registre des enfants appareillés Avant I’'age de
4,5 ans dans un méme bassin de vie (état de Victoria) au début des années 1990. Toutes les
données prédictives (age au diagnostic, Perte auditive moyenne sur la meilleure oreille) ont été
recueillies de Maniére prospective, avant I’appareillage. Les enfants ont été évalués aprés leur
entrée a I'école, et une étude du développement cognitif a été systématiquement couplée a
I’évaluation de leur langage par des chercheurs indépendants. Le principal résultat de ce travail
est que la qualité du langage a 7-8 ans est corrélée a I'importance de la perte auditive, mais pas
a I’age auquel les enfants ont été appareillés [89]

Une étude menée a I’hopital pour les enfants de I'est de I’Ontario a Ottawa dans laquelle on a
comparé 2 groupes d'enfants appareillés, le Ter constitué d'enfants implantés, le second d'enfants
non implantés. On a comparé leur niveau de compréhension du langage. La principale conclusion de
ce travail est que Le groupe de l'aide auditive avait de meilleurs résultats que leurs pairs qui avaient
un implant cochléaire sur les mesures de vocabulaire et linguistiques, mais pas sur la plupart des
phonologies ou alphabétisation mesurés. Malgré le faite qu’ils présentaient des compétences
linguistiques orales, les enfants porteurs d'implants cochléaires ont montré un profil de compétences
conformes a ceux attendus pour les enfants normo-entendants dans plusieurs domaines, y compris
la reconnaissance de lI'orthographe, la lecture des mots, des pseudo- lecture, et la dénomination
rapide [90].

Concernant notre étude, le CAP score montre que 40,7% des enfants implantés et
54,5% des enfants ayant une prothese, sont capables de comprendre une conversation avec
quelqu’un de familier sans lecture labiale. 40,7% des enfants implantés et 18,1% des enfants

ayant une prothése sont capables de reconnaitre des phrases isolées simples.

-103 -



La réhabilitation prothétique des surdités chez I’enfant a propos de 60 cas

3.3. La prise en charge psychologique :

Pour les enfants sourds, les implants et les prothéses auditives sont sensés permettre le
développement d’une perception auditive qui pourra étre aussi utilisée dans la construction du
langage oral.

L’ensemble du processus d’implantation cochléaire, et prothése impliquent une
modification des rapports de I'’enfant au monde externe ainsi qu’a son propre corps. lls
impliquent des bouleversements dans la vie quotidienne des familles et des transformations
dans les attentes des uns et des autres.

Tous ces points sont susceptibles de générer un impact majeur sur le développement
psychologique de I'’enfant sourd et ceci dans au moins trois dimensions différentes :

- Dans le développement psychologique général de I'enfant, soit de facon positive par une
amélioration des relations psychoaffectives et une ouverture a la communication, soit de
facon négative par un effet post traumatique et un renfermement de I'enfant.

- Dans l'adaptation neurocognitive du sujet a sa surdité, l'apport d’informations
sensorielles nouvelles, qui ne sont pas forcément congruentes avec les processus
psychologiques de construction perceptive, peut enrichir la cognition générale comme
elle peut I'altérer en modifiant des équilibres constitués dans la prise de signification sur
le monde.

- Dans les aspects psychopathologiques et dans leur rapport a la dimension identitaire, la pose
d’un implant, ameéne 'enfant sourd a étre a la fois sourd, puisqu’il n’entend pas normalement,
mais aussi entendant car il entendra mieux et différemment que les sourds profonds
appareillés de facon conventionnelle. L'imaginaire de I'implantation est une annulation de la

surdité. Or, on sait que la surdité est aussi un fait social, culturel, et identitaire.

Les résultats globaux d’une étude réalisée sur un groupe de 47 enfants sourds profonds
pré linguaux dans quatre sites hospitaliers francais, sur L'impact psychologique des
implantations cochléaires chez I’enfant sourd a partir d’une mesure du profil socio-affectif (PSA)

réalisée a périodes réguliéres apres I'implantation attestent d’une amélioration de I'adaptation
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socio-affective générale des enfants sourds au fil du temps apres la pose de leur implant
cochléaire. L’amélioration concerne surtout I'humeur et les capacités d’intégration avec les
autres enfants. Sur I'’ensemble du groupe, 6 cas sont nettement déviants sur I’échelle adaptative
globale apres I'implantation cochléaire sans toutefois que celle-ci puisse étre directement
incriminée. Au fil du temps, 4 d’entre eux conservent des profils socio-affectifs anormaux sur au
moins un facteur du profil socio affectif, mais tous retrouvent au bout du compte des scores
globaux normaux. Enfin, il semble que la précocité de I'implantation soit corrélée avec la qualité

de I'adaptation socio affective ultérieure. [23]

3.4. La guidance parentale, projet éducatif :

Si I'enfant a moins de 3 ans ou si la surdité est sévére ou profonde, la rééducation est en
général réalisée dans un centre d'éducation précoce. Un projet éducatif adapté a chaque enfant
est élaboré aprés discussion entre les parents et [I'équipe pluridisciplinaire (médecin
audiologiste, orthophoniste, psychomotricien, psychologue). Les différents modes de
communication sont expliqués aux parents (Tableau XV). Le travail en groupe de la
communication, une rééducation psychomotrice, un soutien psychologique et éducatif pour les

parents, précédent ou sont associés a l'orthophonie.

Tableau XV : différents modes de communication utilisés par les sourds séveres et profonds

Communication Communication mixte ou « totale » Communication gestuelle

orale

Parole Francais Signé (francais parlé | Mimogestualité

Lecture labiale accompagné de signes de LSF suivant la | Langue des Signes Francaise
Langage Parlé | méme syntaxe) (LSF) (grammaire et syntaxe
Complété propres)

La prise en charge comporte plusieurs aspects : donner aux parents les moyens de
communiquer au quotidien avec leur enfant (par une « guidance » ou « accompaghement »
parental), aider I'enfant a différencier et reconnaitre les sons (« éducation auditive »), puis

travailler I'articulation, la parole et le langage. [91]
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3.5. _Lascolarisation :

Des les premiéres utilisations de I'implant cochléaire ou la prothése, nous conseillons
d’inscrire ’enfant dans une école. Il baigne ainsi dans un langage oral naturel. La majorité des
enfants poursuit une scolarité en milieu ordinaire. Un soutien scolaire est mis en place dés la
premiere enfance, avec un appui de deux a huit heures hebdomadaires selon les cantons, par un
enseignant spécialement dédié a I’enfant afin de lui assurer une bonne compréhension de la
matiére enseignée. La logopédiste établit une étroite collaboration avec les différents
professionnels de I'école. [92]

Une enquéte de scolarisation menée par FFIC a permis d'analyser en 2002 la scolarité de
20% environ de la population d'enfants implantés en France.

On y trouve des enfants de tous les ages dont 36% sont en maternelle et 42% sont en
primaire, au moment de l'enquéte.

Soixante quatre pour cent sont en intégration totale dont 25% en maternelle, 25% en
primaire, 10% au collége et 4% au lycée et en étude supérieure. Les taux d’enfants en intégration
partielle, en classe annexée ou en établissement spécialisé sont équivalents (11%, 13% et 12%).
La scolarité de 27% des enfants présente un écart de un a trois ans par rapport a une
progression idéale d’une année scolaire par an, corrélé au fait que pres de la moitié des enfants

implantés en intégration totale ne disposent d’aucune aide en classe. [93]

Dans notre étude ,73% des enfants sont scolarisés et 34% d’entre eux ont des difficultés
scolaires. lls ont un retard de 1 a 4ans par rapport aux enfants du méme age. Le reste 66%

ont une scolarité normale, 30% sont en maternelle, 36% au primaire et 7% au collége.
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Figure 67 : illustration extraite du guide pour les enseignants
qui accueillent un éléve sourd (2000).

VI. L’évaluation prothétique :

1. L’appréciation parentale :

L’étude faite par le centre technique national d’étude et de recherche sur les handicaps

et les inadaptations, portant sur 50 enfants sourds perlinguaux implantés

montre que la

satisfaction des parents envers les résultats de la prise en charge de leurs enfants est la suivante

[48] : 76% estiment que I’évolution de leur enfants est toute a fait satisfaisante,17,5% évoquent

I'important progrés en ce qui concerne les relations duelles et dans le cercle familial et 6,5%

jugent que I’évolution de leurs enfants a la communication n’est pas encore satisfaisante.

Cela rejoint notre étude, ou la satisfaction parentale des résultats de la prise en charge est

la suivante : 43% jugent que les résultats sont excellents, 39% pensent que les résultats sont

acceptables et seulement 18% disent que les résultats ne le sont pas.
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2. La perception sonore et vocale :

L'enfant implanté doit faire parallelement I'apprentissage de l'appareillage et des mots. Il
doit, d'une part, comprendre qu'un son ou qu'une suite de sons ont une signification et d'autre
part, apprendre la signification de ce qu'il entend par un entrainement, une répétition et une

éducation appropriée.

Le profil des acquisitions perceptives de I'enfant implanté peut étre dressé :

- Aprés quelques mois d'implantation, I'enfant reconnait les éléments supra-
segmentaux de la parole : rythme, durée, intensité.

- Aprés 1 a 2 ans la reconnaissance des mots et des phrases simples en liste fermée est
en cours d’acquisition [94] [95]. Les capacités d'identification de mots et de phrases
en liste ouverte se développent progressivement. Dans I'étude de Waltzman [95], les
scores d'identification de mots et de phrases en liste ouverte étaient respectivement
de 9% et 18 % apres 1 an d'implantation.

- Apres 5-6 ans d'implantation, ces mémes scores atteignaient respectivement 65 % et
81 % et la compréhension d'une conversation en liste ouverte est possible sans l'aide
de la lecture labiale pour 82 % des enfants [96].

Notre étude rejoint celle de la littérature : 35% des enfants ont percu la voix faible et ils ont
réagi rapidement et facilement a tout message vocal.33, 3% des enfants ont percu la voix
normale au bout de 2ans. Et 18,3% ont une performance excellente avec une discrimination
auditive fine, et lls ont réussi a plus de 80% l'identification de logatomes ou la reconnaissance

de mots phonétiquement proches aprés 4 ans d’appareillage.

3. L’expression orale :

O'Donoghue a comparé les performances perceptives a l'intelligibilité de la
parole chez 126 enfants implantés. Le niveau d'intelligibilité a 2 et 5 ans en post implant était

significativement corrélé aux performances perceptives obtenues a 12 et 24 mois. On observe
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dans la pratique quotidienne que plus des trois quarts des enfants implantés avant 4 ans sont
intelligibles dés qu'ils commencent a s'exprimer oralement. Il n'existe pas encore dans ce
domaine d'étude concernant une large population qui tienne compte des différents éléments en
jeu. [83]

Concernant notre étude 16,7% des enfants ont une performance excellente. lls oralisent
spontanément avec une bonne syntaxe et une grande fluidité, méme pour des phrases
complexes ; 26,7 %des enfants font des phrases avec une bonne syntaxe, et 38,3% commencent
a mettre plusieurs mots ensembles pour exprimer une idée et ils sont capables de faire des
associations de mots pour construire une phrase.

Alors que 18,3% utilisent régulierement leur voix avec des mots isolés ou formulés ils

ont I'intention de communiquer.

4. L’intelligibilité de la parole :

O'Donoghue [97], a comparé les performances perceptives a l'intelligibilité de la
parole chez 126 enfants implantés. Le niveau d'intelligibilité a 2 et 5 ans en post implant était
significativement corrélé aux performances perceptives obtenues a 12 et 24 mois. Allen [98]
évalue le rythme d'évolution de I'intelligibilité de la parole chez 118 enfants sourds pré-linguaux
implantés avant I'age de 7 ans. D'un niveau 0 de I'échelle de Nottingham en préopératoire, les
scores passent au niveau 2 puis 3 aprés respectivement 3 et 5 ans d'implantation. Les résultats
de cette étude semblent cependant pessimistes, et certains facteurs importants tels I'age
d'implantation et les capacités de communication préalables n'étaient pas pris en compte. On
observe dans la pratique quotidienne que plus des trois quarts des enfants implantés avant 4
ans sont intelligibles dés qu'ils commencent a s'exprimer oralement.

En ce qui concerne notre série : 40% des enfants ont une intelligibilité excellente, 21,7%

sont compris par les non professionnels de la surdité. 18,3% de leur production n’est pas limitée
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a quelques rares mots, n'est intelligibles que par leur parents ou des professionnels.13, 3%

n’émettent que quelques mots reconnaissables et finalement, 6,7%n’ont aucune intelligibilité.

VIl. Le suivi évolutif

Il est indispensable de revoir I'enfant plusieurs fois dans les premiers mois suivant le
diagnostic, pour guider le réglage des appareils, répéter et affiner I'évaluation audiométrique, et
suivre le développement de I'enfant. Les progrés de parole et de langage sont évalués par des
bilans orthophoniques réguliers. Une surveillance audiométrique au moins annuelle permet de
juger I'évolutivité de la perte auditive.

Le médecin conseille également les parents dans le choix de la scolarité, et informe le
médecin scolaire des adaptations nécessaires (en particulier microphone hautes fréquences, qui
transmet les paroles de l'enseignant directement aux prothéses auditives de [|'éleve). Une
évaluation neuropsychologique est conseillée en cas d'évolution insuffisante du langage oral ou
de difficultés d'apprentissage scolaire.

En cas de surdité profonde, si les progres de la communication orale et le gain prothétique
sont limités, I'enfant doit étre orienté vers un centre d'implantation cochléaire dans I'année qui suit le

diagnostic, car les résultats sont d'autant meilleurs que l'implantation est précoce. [99]

VIll. Le dépistage et la prévention :

La vaccination contre la rubéole, les oreillons, le pneumocoque et I’haemophilus, la
surveillance de I'immunité contre la toxoplasmose des femmes enceintes, les progres de la
réanimation néonatale, contribuent a réduire la fréquence des surdités liées a ces causes.

La prévention de l'aggravation de la surdité repose surtout sur l'appareillage auditif
précoce, qui limite la dégénérescence nerveuse et la détérioration de I'intelligibilité de la parole.

Les facteurs pouvant aggraver la perte auditive (barotraumatismes, traumatismes sonores,
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traumatismes craniens, efforts violents) doivent étre évités, surtout en cas de dilatation de
I’laqueduc du vestibule. Les seuls traitements dont |’ototoxicité est irréversible (Aminosides, sels
de platine, quinine) ne sont utilisés que lorsque le pronostic vital est en jeu ; il n’est donc pas
utile d’en remettre une liste aux parents.

Enfin, il faut conseiller de consulter en urgence si une perte auditive brusque se produit,

afin de mettre en route rapidement un traitement corticoide et vasodilatateur.

- Le dépistage :

Comme la précocité du diagnostic et de I'appareillage influence considérablement le
développement ultérieur de I’enfant, il est vivement souhaitable qu’un dépistage auditif soit
réalisé systématiquement, en maternité, par des moyens objectifs (otoémissions ou potentiels
évoqués automatisés). Ce dépistage devrait se généraliser dans notre pays dans les prochaines
années, comme il I’est dans de nombreux pays occidentaux.

Enfin, quand une surdité est détectée chez un enfant, il faut tester I’audition de ses fréres

et sceurs. [100]
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La déficience auditive est le déficit sensoriel le plus fréquent chez I'enfant. Ses
conséquences sur le développement du langage et de la communication sont importantes.

Par ailleurs, on sait que la prise en charge doit étre précoce afin de se situer pendant la
période critique (liée a la plasticité cérébrale), durant laquelle le langage oral s’organise a partir
des sons entendus. Les possibilités de prise en charge évoluent profondément, avec en
particulier la réhabilitation des surdités profondes par implant cochléaire. Toutes ces avancées
peuvent contribuer a réduire fortement le handicap lié a cette déficience.

De nouveaux défis se posent donc a l'acoustique, discipline déja ancienne, pour
I’'amélioration du dépistage, du diagnostic et de la prise en charge qu’il s’agisse d’appareillages
prothétiques ou d’implants cochléaires qui présentent encore des imperfections multiples dans
un environnement bruyant.

Les techniques actuellement disponibles, de I"audioprothése conventionnelle a I'implant
auditif du tronc cérébral, permettent de proposer une réhabilitation auditive quelles que soient
la cause et la sévérité de I'atteinte auditive. Pour étre efficace, cette suppléance doit étre adaptée
a chaque patient. Les résultats dépendent des capacités d’adaptation du sujet et de l'utilisation
qu’il fait de son aide auditive ; ils peuvent nécessiter de renforcer d’autres modes de
communication tels que la lecture labiale.

La restauration d’une audition bilatérale doit étre privilégiée, le plus précocement
possible.

La prise en charge multidisciplinaire contribue a améliorer le suivi, I’adaptation et
I’évaluation des bénéfices obtenus.

A travers cette thése, je souhaite renforcer le trait d’union qui relie deux disciplines :
I'audioprothese et I’orthophonie dont les interactions contribuent a la réussite de I'appareillage

du patient, et par conséquent, au succes du travail fourni par chacune de ces deux professions.
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Annexe |

I. Rappel anatomophysiologique :

1. L’anatomie :

1.1 L'oreille externe :

Composée du pavillon et du méat acoustique externe.Elle représente une double entité
fonctionnelle et esthétique. Cet organe d'architecture complexe intervient en effet dans la
localisation et la transmission de l'onde sonore, et participe a l'amplification de certaines
fréquences. De plus, cet organe possede une position stratégique dans l'esthétique et I'harmonie
de la face, et occupe de ce fait une place importante dans le domaine de la chirurgie réparatrice.
La bonne connaissance de son anatomie est également indispensable pour toute chirurgie de
I'oreille moyenne. Les rapports qu'elle contracte ainsi avec la caisse du tympan, la méninge
temporale, l'articulation temporomandibulaire et la parotide font que l'oreille externe intéresse
ainsi des domaines aussi variés que les chirurgies otologique, carcinologique, réparatrice, voire

certains abords oto-neuro-chirurgicaux. [101]

Scapha Hélix

- Fossette

Antheélix triangulaire

Conque Tragus
Lobule

Figure 68 : schéma anatomique du pavillon de I'oreille externe. Le conduit auditif jusqu'au
tympan n’est pas représenté mais appartient tout de méme a I'oreille externe.[7]
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1.2 L’oreille moyenne :

L'oreille moyenne est une cavité aérienne tripartite comprise entre les trois constituants
de 'os temporal. Sa partie centrale, plus communément appelée caisse du tympan, contient le
systéme tympano-ossiculaire qui véhicule I'onde sonore du monde extérieur jusqu'a l'oreille
interne. Sur une méme ligne droite sont placées vers l'arriére, les annexes mastoidiennes et vers
I'avant, le tube auditif qui fait communiquer la caisse avec le rhinopharynx. L'étude anatomique
doit demeurer la base de l'apprentissage de tout chirurgien. Pour le jeune oto-rhino-
laryngologiste, la parfaite connaissance de I'anatomie de l'oreille rend possible la dissection de
I'os temporal, préalable indispensable a la chirurgie otologique. Quant au praticien averti, qui
connait la complexité de la région, il actualisera ses connaissances en profitant de l'apport
moderne de l'anatomie endoscopique et de la « nouvelle » terminologie anatomique de la

Nomina Anatomica (NA). [102]

Ligoment suspenseur du marteau

Cellules mastoidicnnes
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Figure 69 : I'oreille moyenne [102]

1.3 L’oreille interne :

L'oreille interne est profondément enfouie au sein de I'os temporal. Elle comporte un
labyrinthe osseux protégeant un labyrinthe membraneux. Le labyrinthe membraneux est un long

tube épithélial différencié par endroits en structures sensorielles : le canal cochléaire dévolu a

-116 -



La réhabilitation prothétique des surdités chez I’enfant a propos de 60 cas

l'audition et lI'organe vestibulaire formé du saccule, de l'utricule et des canaux semi-circulaires
dévolus a I'équilibration. Entouré de périlymphe, le labyrinthe membraneux est lui-méme rempli
d'endolymphe. La microcirculation labyrinthique est a 'origine des fluides de l'oreille interne. Les
réseaux capillaires sont denses, particulierement au niveau de la strie vasculaire. Ils proviennent
de la branche labyrinthique de l'artere cérébelleuse antéro-inférieure. L'artére cochléaire
alimente de multiples réseaux spécifiques pour chaque structure cochléaire. La microcirculation
vestibulaire est moins complexe, suivant les nerfs destinés a chaque structure vestibulaire. De
type terminal, la vascularisation labyrinthique, dont la physiologie est encore mal connue,
n'atteint pas directement les cellules sensorielles. Celles-ci sont donc en grande partie

tributaires de I'équilibre hydroélectrolytique des fluides labyrinthiques. [103]

Oreille externe III'. Oreille Oreille interme
'-\ moyenne
\ Marteau
\ Enclume
Etrier

\ I-I'r“_

Merf auditif

Pavillon ﬂ 1 A - =4 {"‘_'
: L . — .
b \ "

Cochlée

Canal Auditif Trompe d'Eustache

Tympan

Figure 70 : oreille externe, moyenne et interne (J-P Ladril Atlas raisonné d’anatomie, 1986)

1.4 Les voies centrales de I’audition : [104]

Le traitement de I'information auditive a partir de la cochlée est assez hiérarchisé. En

partant de la cochlée, les voies auditives sont assez dispersées aprés les noyaux cochléaires,
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- Relais Sous-Corticaux

Le ganglion spiral, ou ganglion de Corti se situe au niveau de la cochlée, et recoit
directement les informations provenant des cellules ciliées, puisqu’il contient les corps
cellulaires des cellules qui font synapse avec les cellules ciliées. Les quelques 130 000 axones
qui en partent forment le nerf cochléaire, principale composante du nerf VI, et projettent de
facon uniquement ipsi-latérale vers un premier relai, les noyaux cochléaires.

Les noyaux cochléaires se situent a un trajet d’environ 1 cm (chez ’lhomme) du ganglion
spiral, dans le bulbe a I’entrée du tronc cérébral. Les noyaux cochléaires sont subdivisés en
plusieurs zones qui répondent spécifiquement a certaines fréquences. Les basses fréquences
sont traitées dans les parties ventrales, rostrales et latérales, tandis que les hautes fréquences
sont traitées dans les parties dorsales, caudales et médiales (Galifret, 1991). On distingue
généralement la partie antéroventrale et la partie postéro ventrale. Les noyaux cochléaires vont
projeter de fagon bilatérale vers le complexe olivaire supérieur. Autrement dit une partie de
I'information sera envoyé vers le complexe olivaire supérieur ispsilatéral et I'autre partie sera
envoyé vers le complexe olivaire supérieur controlatéral.

Le complexe olivaire supérieur (COS) se situe dans le canal médullaire. Il est composé de
neuf noyaux dont trois principaux constituent ce deuxieme relais du systeme ascendant. Chaque
COS recoit des informations des deux oreilles, dites binaurales. A ce niveau s'effectue donc la
Premiere confrontation des messages peu modifiés depuis le ganglion de corti, en provenance des
deux oreilles. C’est dans ce COS qu’ont lieu les premiers traitements de localisation de la source
sonore. Pour cela, la confrontation des afférences bilatérales va se faire sur des parties de
I'information sonore différentes. Ces confrontations concernent les variations d'intensité binaurale,

Les différences d'intensité entre les deux oreilles et le délai interaural. De plus, des
études ont montré que le traitement de ces différentes informations était supporté par différents
noyaux COS. L’olive supérieure latérale serait sensible aux différences interaurales d’intensité

entre les sons, tandis que l'olive supérieure médiane serait plus sensible aux différences
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interaurales de temps d’arrivée des sons (Yin & Chan, 1990) ce qui va permettre de déterminer la
direction de la Source sonore.

Les axones des neurones du complexe olivaires supérieur empruntent le lemnisque
latéral mais ne s’y arrétent pas. Toutefois, les noyaux du lemnisque latéral recoivent des
informations monaurales en provenance des noyaux cochléaires controlatéraux Les neurones de
ces noyaux sont sensibles a des indices tels que I'amplitude ou la durée du son. Comme celles
qui proviennent des noyaux olivaires supérieurs, ces voies convergent vers le mésencéphale.

Le colliculus fait partie du mésencéphale. On considére actuellement que toutes les voies
auditives ascendantes convergent vers le colliculus inférieur. Il recoit donc les projections directes
bilatérales en provenance du complexe olivaire supérieur, des noyaux du lemnisque latéral, des
noyaux cochléaires ou encore d’autres voies ascendantes que nous n’avons pas décrites.

On dit qu’il est le centre de traitement de I'information spatiale. En outre, le colliculus
inférieur poursuit I'analyse de la structure du signal sonore amorcée lors des étapes
précédentes. Certains neurones sont également sensibles au sens de déplacement d'une source
sonore par rapport au plan médian. On pense que le colliculus inférieur intervient dans
I'orientation de la téte et des yeux en direction du son.

Enfin le colliculus inférieur va projeter vers plusieurs structures, dont notamment le corps
genouillé médian.

Le corps genouillé médian (CGM) fait partie du thalamus. Trois parties le composent : les
parties dorsales et médiales entourent la partie ventrale. Cette derniere constitue le relai
thalamocortical principal, c’est le relais auditif spécifique. Les neurones du corps genouillé
médian recoivent des afférences convergentes séparées du point de vues pectral et temporel, ce
qui implique une intégration de ces deux aspects au niveau du CGM. La partie ventrale du CGM
va projeter vers le cortex auditif primaire

Les parties médiale et dorsale du noyau répondent moins bien a la stimulation
acoustique; ces deux aires sont considérées comme des aires de convergence multi sensorielle

permettant I'établissement de liaison entre des informations hétérogenes. Ce phénomeéne de
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convergence multi sensorielle est a la base des mécanismes d'intégration qui sous-tendent les

conduites perceptives. La partie dorsale va projeter vers le cortex auditif secondaire.

_-".

b > J‘r P o “
E v jr\ /j @ Coupe cérébrale

Corps genoullé médian
P . Callicuius infériewr

x _,-'-

Noyau cochiéaire dorsal @ Coupe du mésencéphale
vere| \ / o 0
T Lémnisque latéral
% L/ (@ Coupe du bulbe rachidien
Cochlée —— > Ofive supérieure
Gangion spirl

Figure 71: schéma d’ensemble des voies nerveuses auditives principales.
Adapté d’aprés Bearet a/. (2002).

Le cortex auditif est situé dans la partie postérieure supérieure du lobe Temporal,
profondément enfoui dans la scissure de Sylvius. On distingue classiqguement une aire primaire
(le cortex auditif primaire) et des ceintures d’aires périphériques (les cortex auditifs secondaires
et associatif). Selon I'ancienne classification de Brodmann, ces aires impliquent les aires de
Brodmann (BA) 41, 42 et 22 (voir Figure 72). La subdivision fonctionnelle comprend
classiqguement deux portions : le noyau (core) et la ceinture (be/f). Le noyau correspond au gyrus

de 30Heschl (BA 41) alors que la ceinture (BA 42 et 22) correspond plutét au cortex associatif.
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Figure 72 : schéma des aires cytoarchitectoniques définies par Brodmann.
On peut visualiser les aires de Brodmann 41 cortex auditif primaire), 42 et 22
(les cortex auditifs secondaire et associatif), impliquées dans I’analyse auditive [104].

Le cortex auditif primaire (Al) se situe le long de la face ventrale du lobe temporal
supérieur, et plus précisément dans le gyrus transverse, ou gyrus de Heschl, et correspond a
I’aire 41 de Brodmann. Son aire de surface est d’environ 3,4 cm?2, mais cette surface moyenne est
a relativiser car il existe des variations cytoarchitectoniques importantes entre les individus ; le
cortex auditif primaire peut représenter au moins 30% et jusqu’a 80% du gyrus de Heschl selon
les individus (Morosan et al, 2001). Le cortex auditif primaire est capable de répondre a des
fréquences allant de 20 a 20 000 Hz. Mais on note que la majorité des neurones auditifs ont des
courbes de sélectivité fréquentielle étroites lorsqu'ils sont situés dans l'aire Al. La représentation
tonotopique sur cette aire y est donc la plus fine. De plus, on peut se rendre compte qu’Al
comporte des bandes isofréquencielles disposées selon un plan médiolatéral. En d’autres
termes, il y a dans Aldes rangées transversales de neurones qui répondent tous a la méme
fréquence caractéristique. On constate que les bandes correspondant a ces fréquences sont de
plus en plus longues, et que leur écarts s’accroit a mesure que croit la fréquence, d'ou une
surreprésentation des fréquences élevées (tour basal de la cochlée). Les cellules appartenant a
une bande donnée sont excitées par les deux oreilles (Cellules EE), tandis que celle de la bande

adjacente sont excitées par une oreille et inhibée par I'autre (cellules El). Les bandes EE et El
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s’alternent tout le long de V1. Les colonnes EE ou El sont dans chaque tranche correspondant a
une fréquence, rassemblées en plusieurs ensembles, de telle maniére que I'on peut tracer sur le
cortex, quasi perpendiculairement aux lignes isofréquencielles, les limites de bande EE ou El. Les
interactions de type EE ou El conditionnent la sensibilité d'environ50 % des neurones de l'aire Al
a la localisation du son dans l'espace. On peut donc considérer que, sur l'aire Al, la direction
rostrocaudale concerne la discrimination des fréquences, et la direction orthogonale concerne la

spatialisation.

Figure 73: vue du gyrus temporal gauche dans la scissure de Sylvius : planumpolare(vert),
gyrus temporal transverse antérieur et postérieur (mauve) et p/anum temporale (magenta).
Adapté d’aprés (Duvernoy, 1999).

Le cortex auditif secondaire entoure le cortex auditif primaire en recouvrant le bord
supérieur de la surface latérale du lobe temporal et correspond principalement a l'aire de
Brodmann 42 et a une petite partie de l'aire 22 de Brodmann. Le cortex auditif secondaire
comprend le planumpolare(PP) en avant de A1, et le p/lanum temporale (PT) en arriére de Al. Le PT
est impliqué dans le traitement du langage, mais on sait depuis plus récemment qu’il joue
également un réle dans le traitement des sons et de la musique, de méme que le PP.

Le cortex auditif associatif comprend I’ensemble des aires associatives, et correspond
approximativement a l'aire 22 de Brodmann. Ces aires sont fortement impliquées dans le

traitement des informations auditives. Elles recoivent également des projections d’aires visuelles
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et somesthésiques. Une aire du cortex auditif associatif particulierement importante est 'aire de
Wernicke, fortement impliquée dans la compréhension du langage. Toutefois I'aire de Wernicke,
bien qu’essentiellement située dans I'aire 22 de Brodmann, déborde sur 'aire 39 située dans le

lobe pariétal.

2. Physiologie :

2.1 Physiologie de I’audition :

a. Lessons, le champ auditif :

Les sons que percoit l'oreille humaine sont des ondes de pression, vibrations

moléculaires propagée qui se définissent par leur intensité et leur fréquence.

- Lafréquence

La fréquence se mesure en cycles par seconde ou Hertz (Hz). L'oreille humaine normale

est sensible aux sons de fréquence comprise entre 16 Hz et 18000 Hz.
- L’intensité

L’intensité d’un son se mesure en unités de puissance surfacique (W.cm-2).

L’Organisation Internationale de Normalisation a défini, en 1965, le niveau d’intensité
zéro comme égal, pour toutes les fréquences, a 10 = 10-16 W.cm-2, ce qui correspond a une
pression acoustique deP0=2.10-5 Pascal. L’évolution des sensations auditives étant
logarithmique par rapport a celle du stimulus, I’échelle d’intensité choisie est logarithmique, en
décibels (dB), de sorte que I'intensité | d’un son se mesure par le logarithme du rapport de cette
intensité a I'intensité 10 (celle-ci correspond au seuil absolu moyen de la population normale) :

N décibels = 10 log I/10

- Le champ auditif

Le champ auditif d’un sujet délimite les sons qu’il peut percevoir :
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Au-dessous de 16 Hz, normalement, les sons ne donnent pas lieu a des sensations

auditives (ce sont des « infrasons ») ;

e Au-dessus de 18 000 Hz, ils ne sont plus percus par l'oreille (ce sont des «
ultrasons »)

e en dessous du seuil minimum d’intensité, le son n’est pas percu ;

e Au-dessus d’un seuil maximum, la vibration n’est plus percue comme un son mais

donne naissance a une sensation douloureuse.

b. L’appareil de transmission :

- Le dispositif général
Schématiquement, le dispositif de transmission correspond a I’oreille externe et I'oreille
moyenne. Sa fonction est de transmettre les sons depuis I’environnement (milieu aérien)
jusqu’aux cellules sensorielles (qui se trouvent en milieu liquidien). Les conditions de
propagation des sons dans ces deux milieux étant trés différentes (ces milieux ont une grande
différence d’impédance) ; le passage des sons est rendu possible par adaptation d’impédance
réalisée par :
e un rapport de surface de I’ordre de 30/1 entre le tympan et la platine de I'étrier,
e un phénomene de levier dont le bras est représenté par la longue apophyse de

I’enclume, ’'apophyse courte servant de pivot.

- L’oreille externe

Le pavillon de I'oreille externe capte donc les sons que le conduit auditif externe améne
jusgu’au Tympan ; celui-ci entre en vibration et mobilise la chaine des osselets. Les pressions
acoustiques sont ainsi appliquées a la fenétre ovale. Le liquide périlymphatique transmet ces
pressions et ces vibrations grace au jeu élastique compensateur de la fenétre ronde. Il en résulte
des déformations de la membrane basilaire le long de laquelle apparait une onde qui se propage

plus ou moins loin selon que les fréquences vibratoires sont élevées ou basses. De cette facon,
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les sons de fréquence grave mettent en jeu un plus grand nombre de cellules sensorielles que
les sons de fréquence aigué et cette« tonotopie » cochléaire représente I'un des moyens du
décodage des informations auditives.

Notons enfin que la contraction des muscles de I’étrier et du marteau rigidifie la chaine
des osselets et réduit la transmission des sons de fréquence basse, en augmentant I'impédance
du tympan et de la chaine des osselets. Cette contraction se produit par phénomeéne réflexe (le

réflexe stapédien) en Réponse aux sons de tres forte intensité, protégeant ainsi I’oreille interne.

c. Laréception:

La réception proprement dite s’effectue au niveau des cellules sensorielles de I'oreille
interne. La rampe vestibulaire recoit les variations rapides de pression, qui la mobilisent et
impriment des déformations aux cils des cellules sensorielles qui, subissant des contraintes
mécaniques, les traduisent en phénomenes chimiques (par modulation de la perméabilité des
canaux ioniques membranaires) et donnent ainsi naissance, dans certaines conditions, a I’influx

nerveux. [105]

2.2 Physiologie de la prothése :

La surdité peut étre en partie corrigée par l'utilisation d'aides auditives. L'objectif de
I'appareillage est de compenser autant que faire ce peut les déficits du systeme auditif du

patient en améliorant les seuils auditifs ainsi que l'intelligibilité des sons de parole.

a. Principe général de I'aide auditive :

L'adaptation prothétique consiste a transformer le stimulus acoustique et notamment les
sons de parole afin d'améliorer la communication du sujet déficient, en utilisant au mieux les
restes fonctionnels du récepteur sensoriel et des voies nerveuses. Le réglage de la prothese se
fait a partir des données audiométriques. Les seuils de perception en audiométrie tonale, sur les
fréquences comprises entre 250 et 8 000 Hz (par demi-octave) sont les principaux parameétres

utilisés. Certaines méthodes tiennent également compte de l'intelligibilité de la voix.
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L'objectif principal de 'aide auditive est de transformer le signal acoustique capté par un
ou plusieurs microphones de telle sorte que le maximum du message utile soit entendu par le
sujet. La dynamique acoustique utile captée par le microphone (partie du signal qui doit étre
envoyée au patient) doit étre transformée pour étre transcrite dans la dynamique utile du sujet,
c'est-a-dire dans la gamme d'intensités audibles par le patient (comprises entre seuil d'inconfort
et seuil de perception pour chaque fréquence). Cela implique deux processus de traitement du
signal : la compression de la dynamique et la décomposition en canaux fréquentiels. Comme la
dynamique utile du microphone est supérieure a la dynamique auditive du patient, l'aide auditive
doit amplifier et comprimer le signal capté par le microphone avant de le retransmettre au
patient ; c'est ce que l'on appelle la compression. De plus, la dynamique utile du patient est
variable en fonction de la fréquence (elle est généralement plus faible pour les fréquences
aigués). Il est donc nécessaire de décomposer le signal capté par le microphone en bandes
fréquentielles afin d'appliquer des amplifications et compressions adaptées a chaque zone
fréquentielle. Plus la perte auditive varie selon les fréquences, plus il faut de canaux fréquentiels

pour adapter au mieux l'aide auditive au patient. [49]
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Il. Classification :

La classification du BIAP (Bureau International d’Audiophonologie) classe les surdités en 5

catégorie [106] :

Tableau XVI: classification audiométrigue des déficiences auditives.

Recommandation BIAP 02/1 bis

Classification audiométrique des déficiences auditives

Type de surdité degré Moyenne des pertes auditives observations
21 dB(A) a 40 dB(A) Pas de difficultés
pour les conversations dans
légére le calme.
Des difficultés dans le bruit
peuvent se faire ressentir.
41 dB(A) a 55 dB(A) Nécessité d’élever la voix pour
Premier que le message soit percu.
Moyenne Les sujets avec une
rdité moyenne s’aiden
deuxigme |36 dB(A) 370 dB(A) T:I:c:[czre I?:ialeé aldent e
premier 56 dB(A) a 70 dB(A) Les bruits forts restent
71 dB(A) a 80 dB(A) percus, la parole ne [Iest
PN plus.
Sévere N , s :
Deuxiéme Nécessité d’élever la voix et
de bien articuler pour étre
compris.
premier 91 dB(A) a 100 dB(A) La parole n’est plus du tout
n 101 dB(A)a 110 percu.
profonde deuxieme dB(A) Seuls les bruits tres
troisieme | 111 dB(A) a 119 dB(A) puissants sont pergus.
Total Cophose 120 dB(A) et plus Aucun son n’est percu.

1. Types de surdité

Les surdités [107] sont donc classées par niveau de perte mais également par type, selon

la partie de I’oreille qui est touchée.
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Il existe 3 types :

1.1 Lasurdité de perception

Les surdités de perception sont d’origine cochléaire. Elles traduisent une atteinte des
cellules ciliées externes ou internes ou du nerf auditif a quelque endroit de son trajet. Une
combinaison de ces trois origines est également possible. Une surdité de perception pure se
traduit par un rehaussement des seuils auditifs identique par conduction osseuse et par
conduction aérienne.

Les causes de I'atteinte de la cochlée sont multiples. Elles peuvent étre soit génétiques
soit acquises notamment suite a des sur stimulations acoustiques (au-dessus de 90 dB SPL) ou
liées au vieillissement naturel de ’organe.

Voici un exemple type d’audiogramme d’une surdité de perception.

Oreille Gauche

125 250 500 1k 2k 4k 8k
-10

10

. 't%a:a:%

40
50
&0
70
80
g0
100
110
120

130

Figure 74 : audiogramme surdité de perception.

Nous pouvons y observer les courbes de conduction aérienne et osseuse abaissées mais
elles restent pratiquement collées (on parle de Rinne audiométrique fermé). Le Rinne représente

|’écart entre les deux courbes.
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La réhabilitation de ce type de surdité est réalisée grace a I'appareillage auditif standard

mais également implantable en fonction du degré de la perte

1.2 Lasurdité de transmission

Les surdités de transmission ont pour origine une déficience de I'oreille moyenne ou
externe soit au niveau du conduit auditif, du tympan ou de la chaine ossiculaire (par exemple a
la suite d’otites). Elles traduisent une mauvaise transmission entre le milieu aérien et la cochlée.
Les seuils auditifs mesurés par transmission aérienne (sous écouteurs en général) sont donc
rehaussés, surtout dans les basses fréquences.

Pour une surdité de transmission pure, I'oreille interne étant intacte, il n'y a pas de
rehaussement des seuils auditifs lorsqu’on les mesure par conduction osseuse. De méme le
malentendant percoit normalement sa propre voix.

Voici un exemple d’audiogramme d’une surdité de transmission :

Epreuve tonale
Oreille Droite

125 250 500 1k 2k 4k 2k
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Figure 75: audiogramme surdité de transmission

Nous pouvons remarquer sur l'audiogramme une courbe en conduction osseuse normale
mais la courbe en conduction aérienne est quant a elle abaissée : on parle de Rinne

audiométrique ouvert.
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1.3 Lasurdité mixte

Ce type de surdité associe surdité de transmission et de perception.

Oreille Gauche
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Figure 76 : audiogramme surdité mixte.

On remarque sur l'audiogramme une déficience auditive mixte, associant un facteur de

perception a un facteur de transmission.

Tableau XVII : catégories de surdités selon leur dge d’apparition.

Accés au langage limité et difficile malgré

Dés la naissance

Surdité congénitale

la réhabilitation

Avant 2 ans

Surdité prélinguale

Entre 2 et 4 ans

Surdité pérlinguale

Régression réversible du langage

Aprés 4 ans

Surdité post linguale

Stagnation réversible du langage
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Tableau XVIII : perception et langage en fonction du degré de surdité.

Perte moyenne

Développement du

Age moyen

Déficience de 0,5 a 4 kHz Sons . .
. . . . langage de diagnostic
auditive légere meilleure non pergus L .
; si début perlingual
oreille
Déficit  auditive | 21a 40db Voix chuchote ou | Retard de la parole
légére : erreur lointain
des consonnes
Déficit auditive | 1er  degré 41a | Voix moyenne a | Retard de langage : | 35mois
moyenne 55db plusieurs métres | langage insuffisant
2eme degré de pour I’'age
56 a 70db
Déficit  auditive | 1er degré 71 a | Voix forte de |Retard important | 17mois
sévére 90db plus de 1 metre voir absence de
langage
Déficit auditive | 1er degré 90 a | Voix et bruits | Absence de | T1mois
profonde 100db sauf trés fort diversification du
2eme degré 101 labile, absence de
a 110db langage.

3eme degré 111
a 120db
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Annexe Il :

Fiche d’exploitation

- Identification :

Nom :
Prénom :
Sexe : masculin : [J féminin : [
Age :
Origine géographique :
Niveau scolaire / équivalent :
- lien de parente : oui non [
Précision :
Nombre d’enfants dans la famille :
Statut auditif des parents :
Les 2 entendantd 1 entendant 1 sourd [ Les 2 sourds [
Si oui précision
Frére ou sceur sourd : non [J Oui O lequel ...........
- Antécédents de I’enfant :
Néonatale : Prématurité non [ Oui U nnprecis’]
Souffrance néonatale : non(J Oui U nnprecis]
Embryofoetopathie : non [ Oui O nnprecis(]
Pathologie respiratoire néonatale : non [ Oui 0 nnprecis’]
TTT ototoxique : non [J Oui nnprecis(
Poids de naissance :( inf a2kg) non [J Oui U nnprecis’]
age gestationnel(inf a34s ) non Oui [ nnprecis(’
Hyper bilirubinémie (transfusion) non [J Oui [ nnprecis(]
Traumatisme obstétrical : non [J Oui [ nnprecis(]
Post natal :
-Bactérienne : -Méningite : non [J Oui [J
-Otite chronique Ou récidivante : non Oui [
-Labyrinthite :non [JOui [J
-Toxoplasmose : non [J Oui [
- rubéole : non [ Oui O
- CMV non [} Oui [
-herpes : non [J Oui [
- autres :
-Traumatisme cranien : non [ Ouil]
TTTototoxiques : oui [ non [J
Précision .....
Développement psychomoteur : normale [ Retard 1]  régression [

- Diagnostic de la surdité :
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- L’age de découverte de la surdité :
- Mode de début :
Autres :

- L’examen clinique et otoscopique:

- état de I'oreille externe : Bouchon de cérumen [
- état du tympan :
Précision :

récent O

normale(]

Surdité syndromique:

- examen de la thyroide et du cou:

- auscultation cardiovasculaire:

- pigmentation cutanée) :

- examen neurologique :

-examen de I'ceil :

- examen des reins :

- Le reste de I’examen somatique :
Autres :

Bandelette urinaire : hématurie : ouil
- caractéristiques de la surdité

- degré de la surdité : Légére O Moyenne [
Unilatérale O
- type : Perception [
- Les examens complémentaires effectués

Transmission [

Potentiel évoqué auditif :

Impédancemétrie :

Bilan orthophonique :

Sérologie virale :

TDM cérébrale des rochers :

IRM:

Fond d’ceil:

ECG:

Echographie rénale

- La prise en charge thérapeutique :

Age au moment de la prothése :

Prothese auditive : ouill
Contours de I’oreille’

ancien [J

Corps étranger [
pathologiquell

Syndrome poly malformatif

non(]
Sévere [ Profonde O
bilatérale : O
Mixte [J Profonde [J
non(]

intra auriculaire(’

Qualité de vie aprés l'utilisation de prothése :

Implant cochléaire : unilatéral J
Rééducation orthophonique [

- Evolution et suivi :

- Audition :

- Scolarité :

bilatéral [
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Annexe lll :

Tableau de développement psychomoteur de

I’enfant de la naissance a 7ans.

Alimentatio
age motricité Vision/audition/préhension maturité n /vie
quotidienne

I1mois | —hypotonie de la | -réagit au bruit de sonnette. | -fixe son visage sur

téte et du tronc. -suit un objet de grande I’examinateur

-hypertonie des taille prés de lui sur 90° -cesse de pleurer si on

membres -grasping s’approche de lui.

-position feetale -réaction de succion

allongée anticipée au moment

Souléve la téte de de la tétée.

temps en temps -émet de petits sons

en vacillant gutturaux
2mois | Tiré assis, la téte | -suit des yeux une -réagit a une mimique

tombe en arriere | personne qui se déplace. de I'examinateur.

-assis, tient en -suit un objet d’un co6té et -s immobilise ou

quelques instants | de I'autre. tourne la téte a la voix.

la téte droite —-grasping plus discret et -sourit aux visages

toujours vacille. souvent, mais mains sont familiers.

Plat dos, semi- ouvertes. -émet plusieurs

flexion des 4 vocalises.

membres.

Plat ventre,

souleve la téte et

épaules.
3mois | -tiré assis, téte -tourne complétement la -sourit en réponse a

droite et téte pour suivre un objet. I’examinateur.

dos/nuque -préhension au contact, -s’anime a la vue du

fermes mais
région lombaire

involontaire et tient
fermement le hochet.

biberon ou préparatif
de la tétée.

fragile. -regarde un cube posé sur -joue avec ses mains :
Plat ventre, la table. les examine.

s’appuie sur les -vocalisations

avant -Bras. prolongées.

-plat ventre,
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bassin a plat,
semi-flexion et
pointe du talon
repose au sol.

-tiré assis, téte
suit le reste du
corps.

-plat ventre,
appui sur les
coudes

-Plat ventre,
mouvement de
flexion/extension
des 4 membres
sans les décoller
du sol.

Plat dos, plante
des pieds repose
a plat sur le sol.
Plat dos, tente de
mettre un pied
sur le genou
opposé

-tentatives de préhension
vers les objets

-secoue le hochet en
regardant.

-palpe le rebord de la table
a lavue d’un cube.

-tourne la téte
immédiatement pour
regarder la personne
qui 'appelle.

-rit aux éclats.
-vocalise quand on lui
parle.

5mois

-tient assis avec
un léger soutien.
-tiré assis,
participe
activement au
mouvement
-plat ventre,
appui sur les
avant-bras avec
les mains
reposant a plat.
-plat ventre,
planeur.

-plat dos,
pédalage et porte
les pieds a la

-préhension volontaire de
facon palmaire.
Prend un cube a 2mains.

Porte les objets a la bouche.

-joue avec ses pieds.
-sourit a son image
dans le miroir.

-tapote le biberon.
-rit et vocalise en
manipulant des objets.
-pousse des cris de
joie.
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bouche.
-debout,
commence a
supporter son
poids.

6mois | -se maintient -ne regarde plus ses mains. | -distingue visages
assis quand il est | -tient un cube dans chaque | familier et étrangers
posé sur une mains (si disparaissent, ne (peur possible de
chaise. le cherche pas). I’étranger).
-plat ventre, se -tend les bras pour
redresse sur les étre pris
mains. -s’agite si il entend
-plat ventre, fait gu’on vient.
usage de ses -manifeste
mains pour jouer. plaisir/mécontentement
-plat dos, décolle -n’aime pas qu’on lui
la téte et les prenne un jouet
épaules du plan —porte tout a sa
du sol. bouche.
Roule du ventre
sur dos.
-debout, stade
du sauteur.
7mois | -assis sans -préhension en pince -tape un cube sur la Mache
soutien, tend les | inferieur (pouce/petit table, fait passer d’'une | (gateau,
mains vers doigt). main a 'autre. pain ,petits
I’avant -relache volontairement un | -tend/tape la main sur | morceaux)
(parachute) cube. son image dans le -mange
-assis, peut se -tient un gateau seul. miroir. une bouillie
baisser pour -joue avec du papier. -imite des actes épaisse a la
ramasser un simples (essuyer le cuillere.

objet.

-plat ventre, peut
détacher une
main pour saisir
un objet.

-plat dos, saisit
ses pieds et suce
ses orteils.
-roule du dos sur

visage).

—attire 'attention
(tousser)

-répond a I'appel de
son prénom.
-vocalise plusieurs
syllabes (ba,da,ka)
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le ventre.
-debout, saute et
s’accroupie (avec

vitalité)
8mois | -assis, tient seul —jette les objets par
un temps. terre, frappe 2 objets
-peut se soulever I’un contre l'autre.
seul jusqu'a la -recherche les objets
position assise. hors de sa portée.
-plat ventre, —-cherche les objets
souleve son corps jetés.
sur les mains et -comprend la
la pointe des signification du (non)
pieds (pond). —participe au jeu de
-roule tres bien (coucou).
sur lui-méme -combine des syllabes
dans les 2 sens. (baba,dada).
-peur de I'étranger
peut persister.
-reste environ -début de préhension en -réagit aux mots
10min assis. pince fine (pouce/index). familiers.
9mois | -commence a -manipule la ficelle d’un -fait les marionnettes,
ramper d’abord anneau. fait (bravo, merci, au
en reculons. revoir).
-se déplace en -peur de I'étranger
roulant. peut persister.
-se met debout
seul avec appui
(s’agrippe aux
meubles), tient
quelques instants
et tombe.
-passe de ventre | -va vers les objets en -régit aux phrases -boit seule
a assis et pointant de I'index. comme (ou est pas ?) a la tasse
10mo | inversement. -tire aisément la ficelle de —tire sur les vétements

-peut s’assoir
seul et se tient

I’anneau.
-tend les objets a

pour attirer I’attention.

-refait les gestes qui

avec un bon I’examinateur mais ne le font rire I’entourage.
équilibre. laisse pas prendre -répéte un son
-rampe vers -commence a chercher les entendu.
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I’avant, début de
4 pattes.
—-quelques pas en
se tenant aux
meubles mais
tombe souvent.

objets hors de son champ
habituel.

-retrouve un objet sous une
serviette

—-comprend les
interdits et arréte un
acte sur ordre.
-début de la
possessivité et
agressivité vers les
autres enfants.
-remarque : début de
poussées dentaires,
irritation.

11mo | -assis, pivote sur —jette les objets pour -tend son
is les fesses pour guand les ramasse bras pour
prendre un objet. -points du doigt et passer la
-debout, peut explore la 3eme manche, le
lever un pied et dimension (fentes, pied pour
marche tenu par trous). mettre la
les 2mains de —joue a remplir /vider chaussure.
I’adulte. des objets d’une
-maitrise les 4 boite.(contenant/conte
pattes. nu).
-connait la
signification de
nombreux mots.
-aime emboiter les
objets.
1 an -fait la marche -pince fine et précise. -aime introduire et

de 'ours ou le 4
pattes.

-marche tenu par
une seule main.

-cesse de tout porter a la
bouche.

-aime jeter les objets un a
un.

retirer

-sait embrasser sur
demande.

-joue au ballon avec
I’examinateur.
—-donne sur ordre ou
geste.

-répéte des actes qui
ont fait rire.

-timide avec les
inconnus.

—-connait la
signification de
nombreux mots.
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—comprend la
signification des
phrases comme (toi est
ta chaussure ?)

-dit 2ou 3mots.

-ne bave plus.

15 -monte les -met une pastille dans une -demande des objets =repas :
mois | escaliers a 4 bouteille (sans en les montrant du mange avec
pattes. démonstration). doigt. ses doigts.
-s’agenouille -sort une pastille de la -embrasse les images | -sais tenir
sans aide. bouteille (avec d’animaux. une cuillere
-tient debout et démonstration). -imite les taches mais la
marche seul (dés | -gribouille avec un crayon. ménageres. renverse
le 13eme mois). -peut tenir 2 cubes dans -met et enléve un pres de la
-se reléve du sol | une main. chapeau sur sa téte. bouche
sans appui. -tour de cubes. —-appuie sur un -prend le
-tombe (comme -encastre le rond (sans interrupteur verre a 2
une masse). démonstration). (téléphone). mains, boit
-ne peut s’arréter -jargon varié et dit et le repose
brutalement environ 5 mots mais
quand il marche. intelligibles. répond
-aime jeter, souvent a
renvoyer, pousser coté
(jette le ballon =habillage :
d’un geste vif et -enléve ses
saccadé). chaussures.
=propreté :
-signale
quand il est
mouillé.
-monte et -boucle et déboucle une —-cherche son manteau | =repas :
18 descend les fenétre. pour partir. prends bien
mois | escaliers en se -sort la pastille de la -comprend 2 ordres la cuillére
tenant a la bouteille spontanément. simples (donne la balle | mais mange
rampe. —-construit une tour de 3 a4 | a maman, mets la sur encore
-monte et cubes. la chaise, apporte la salement.
descend une -empile 3 éléments a moi, mets la sur la =habillage :
petite marche encastrer. table...) -sait retirer
sans se tenir. —connait bien un de ses
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-marche en tirant
ou en portant un

ces objets usuels :
piece, chaussures,

vétements.

objet. couteau, balle, crayon.
-sait s’arréter de -désigne 2 ou 3parties
de son corps (nez,
yeux, cheveux....)
-peut désigner une
image(ou est le....).

marcher sur
commande.
-sait s’asseoir
seul sur une

chaise. —-tourne 2 ou 3 pages
-commence a en méme temps dans
sauter a 2 pieds. un livre.

-commence a -dit environ 8 mots
courir en intelligibles.
tombant. -dit le (non).

-peut lancer une

balle sans

tomber.

-marche a

reculons.
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Echelle de développement de 2 a 6 ans

tableau Equipement moteur Schéma corporel
coordination générale
2ans -descend et monte les -désigne 4 parties.
escaliers seul, grimpe sur une
chaise.
-marche a reculons.
—-ramasse sans difficultés des
objets tombés.
-court et shoote dans un
ballon sans perdre équilibre.
-saute sur place.
-commence a pédaler sur
tricycle.
3ans -saute au dessus d’une corde, | —désigne toutes les grandes
les pieds joints (3essais,2 parties du corps.
réussites) -propositions de positions.
—-équilibre sur une jambe et —--imitation des gestes,
sauter sur 1 pied. attitudes, postures,
—-debout, mettre un genou a Mimiques.
terre puis I'autre.
—conduit bien son tricycle.
4ans -sautiller sur place (7ou8 -dents, joues, front, genoux,
sauts sur pointes.) Epaules, coudes, cou, pouce,
-tests du pantin, saut avec ongles, levres,
demi-tour, saute cloche pied, | talon, menton.
faire I'ours. -imitation de gestes,
attitudes, postures
Mimigues.
5 ans Pieds joints, sauté sans élan. —cils, sourcils, poignets,
-testes identiques avec plus harines.
d’aisance. —-propositions de positions.
-imitation de gestes,
attitudes, postures, mimiques.
6 ans Tests identiques parfaitement | —-propositions de positions.

réussis

Imitation de gestes, attitudes,
postures,
mimiques

- 141 -




La réhabilitation prothétique des surdités chez I’enfant a propos de 60 cas

Annexe IV:

Profil APCEI
Acceptation Refus Opposé Port non Port passif Port actif Besoin, le
port de complet Port sous contraint, Accepté, peut Réclame des réclame,
I'appareil contrainte intermittent, | s'en piles, le porte toute
quelques pas passer. Piles ? remet la
heures toute la I'antenne journée
journée
Perception Vibratoire a> 80dB a=80-60 a =60 -40dB a=40- a =40 - 20dB
seuil Cophose Bruits trés dB Voix normale 20dB Percoit >80%
quantitatif forts Voix forte nombreux Voix faible Logatomes ou
puis qualitatif : quelques bruits nombreux mots proches
discrimination bruits bruits
des sons forts faibles
Compréhensio | Aucune A une Repeére la Comprend des Identifie des Comprend
n conscience | parole/ phrases phrases, avec
discrimination auditive bruits, simples, comprend facilité le sens
des mots, sens (bruits / identifie comprend > > 80 % des du
du message non quelques 80% listes langage, utilise
bruits) bruits des listes ouvertes le
familiers, fermées téléphone téléphone
connait avec ses aisément
son prénom proches
Expression Mutique Produit des | Mots isolés Association de Bonne Oralise avec
orale sons ou plusieurs mots, | syntaxe facilité et
utilisation de la dénués de | formules, phrases pour des fluidité ;
VoiX, syntaxe sens, utilise simples, phrases conversations
sans régulieremen | mauvaise simples et
intention tla syntaxe courtes ;
de VOIiX. oralise bien
communiq Intention de
uer communique
r
Intelligibilité Mutique Non Ebauche de Compris par les | Compris par | Articulation et
articulation intelligible | quelques parents ou les fluidité
rares professionnels | non excellentes
mots (a décoder) professionnel
intelligibles
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Annexe V:

Les 8 échelles du CAP-score (Categories of auditory performance) :

7-capable d’utiliser le téléphone avec un correspondant familier.
6-capable de comprendre une conversation avec quelqu’un de familier.
5-capable de comprendre des phrases isolées simples.

4-capable de discriminer au moins 2 phonémes.

3-capable de reconnaitre des sons de I’environnement.

2-capable de détecter des phonemes.

1-capable détecter des sons de I’environnement.

0-pas de réactions sur les sons de I'environnement.
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Annexe VI:

Les questionnaires :

Protocoles APCEI : Le Profil APCEI est une méthode de visualisation efficace et rapide des
capacités audio phonatoires d’un enfant sourd, qu’il soit appareillé (prothése ou implant)
ou pas .C’est une “photographie” des compétences acquises a un moment donné. Par
I'intermédiaire d’un nombre a de 5 chiffres compris entre 0 et 5, il permet d’estimer si
cet enfant est entré dans la communication orale ou pas. C’est un profil servant aussi a
visualiser I’évolution d’un enfant dans le temps. Son intérét est de coter séparément 5
domaines importants : port et acceptation de |’appareil, perception, compréhension,
expression orale et intelligibilité de la parole. Il n'utilise pas de pourcentages ce qui le
rend plus facile a appliquer. Grace a l'outil informatique, les résultats chiffrés obtenus
sont facilement stockés et peuvent donner quelques pistes de recherche .Ce profil ne
peut se substituer aux évaluations orthophoniques réguliéres avec notamment une
mesure du lexique, celui-ci conditionnant beaucoup la capacité d’un enfant a
comprendre un message oral, et cela quelle que soit la qualité de sa perception auditive.
- CAP score : a été trouvé pour étre un outil utile et sensible pour évaluer les résultats des
capacités réceptives auditives chez les jeunes enfants sourds qui ont subi une
implantation cochléaire. La mesure des résultats accessibles fournira des informations
pour les parents et les professionnels pour obtenir une échelle hiérarchique sur laquelle
la capacité auditive des enfants avec d'autres mesures plus formelles peut étre

inappropriée
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Annexe VII:

IT_MAIS:

The benefits of auditory input are often apparent first in the speech production skills of very young children.
The frequency and quality of vocalizations may change when the device is put on, turned off, or not
working properly.

Describe 's vocalizations when you first put his/her device on each day. Have the
parent explain how and if the child’s vocalizations change when the sensory aid is first turned on and
auditory input is experienced at the start of each day.

2. If you forget to put the device on , or if the device is not working properly, do you
and/or others notice that __ ’s vocalizations are dlfferent in any way (e.g., quality, frequency of
occurrence)?

3. Does the child test the device by vocalizing when the device is first turned on?

No difference in the child’s vocalizations with the device turned on versus the device turned off.

Slight increase in the frequency of the child’s vocalizations (approximately 25%) with the device on (or
similar decrease with the device off)

Child vocalizes throughout the day, and there are increases in vocalizations (approximately 50%) with the
device turned on (or similar decrease with the device turned off).

Child vocalizes throughout the day, and there are noticeable increases in vocalizations (approximately
75%) with the device on (or a similar decrease with the device off). Parents may report that individuals
outside the home notice a change in the frequency of child’s vocalizations with or without the device.

Child’s vocalizations increase 100% with the device on compared to the frequency of occurrence with the
device turned off.

This type of utterance is characteristic of the speech of developing infants. The utterances contain speech
sounds and syllables that are recognized as speech by the parents. Parents often assert the baby is
“talking.”

1. Does “talk” to you or to objects?
2. As_____ plays alone, what kinds of sounds do you hear when the device is on?
3. Does say sounds and words used in nursery rhymes or playing with toys? (e.g.,

hop hop, moo, baaa, choo choo, mmmmm).
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4, For specific examples of the types of utterances the child produces, as well as the
frequency with which they are produced.

Child never produces speech-like utterances, child only produces undifferentiated vocalizations, or the
parents cannot give any examples.

Child produces speech-like utterances once in awhile (approximately 25% of the time), but only when
provided with a model (spontaneous imitation).

Child produces speech-like utterances 50% of the time when provided with a model (spontaneous
imitation).

Child produces these utterances approximately 75% of the time; parents can give many examples. Child
produces the syllable sequences spontaneously, but with a limited phonetic repertoire. The child can
clearly and reliably imitate sequences with a model (spontaneous imitation).

Child produces syllable-sequences consistently and on a spontaneous basis (i.e., without a model).
The utterances consist of a varied repertoire of sounds.

Infants and toddlers demonstrate a variety of behaviors in response to sound. Examples of such responses
in very young children may be: momentary cessation of an activity (e.g. stops moving, playing, sucking,
crying), searching for the sound source (e.g., looks up or around after hearing their name), widening or
blinking their eyes.

1. If you called 's name from behind his/her back in a quiet room with no visual cues,
what percentage of the time would s/he respond the first time that you called his/her name? Many young
children commonly demonstrate an off-response when auditory stimulation stops; any repeatable behavior
is considered a response, provided the child demonstrates the behavior consistently.

2. For specific examples of the types of responses that the parent observes, especially to
assign the highest ratings.

Child never responds to his/her name, or the parents cannot give any examples.
Child responds to his/her name only about 25% of the time on the first trial, or only with multiple repetitions.

Child responds to his/her name about 50% of the time on the first trial, or does it consistently but only after
the parent repeats the name more than once.

Child responds to his/her name at least 75% of the time on the first trial.

Child responds to his/her name reliably and consistently on the first trial.

1. If you called 's name from behind his/her back with no visual cues in a noisy room
(e.g., people talking, children playing, the TV on), what percentage of time would s/he respond to you the
first time that you called his/her name? Use the response criteria specified in Question 3 to score the
parent’s observations.
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Remember that in general, the younger the child, the more subtle the responses observed. Rather than
overt responses to stimuli such as searching for the source of the sound, a cessation in activity or a
freezing behavior is commonly observed. As long as the behavior is observed consistently, it is considered
a response.

2. For specific examples of the types of responses that the parent observes.

Child never responds to his/her name in noise, or the parents cannot give any examples.

Child responds to his/her name in noise about 25% of the time on the first trial, or only with multiple
repetitions.

Child responds to his/her name in noise about 50% of the time on the first trial, or does it consistently but
only after the parents repeat the name more than once.

Child responds to his/her name in noise at least 75% of the time on the first trial.

Child responds to his/her name in noise reliably and consistently on the first trial.

1. Tell me about the kinds of environmental sounds to which responds at home
and in familiar situations (e.g., grocery store, restaurant, playground) without prompting. Give me
examples. Question parents to be sure the child is responding via audition, without visual cues.

2. To provide specific examples, such as alerting to the telephone, TV, dog barking, smoke
alarm, toys that make sounds (e.g., music boxes, music mobiles see-and-say toys, horns honking,
dishwasher, microwave bell).

The child must alert spontaneously to the sound without prompting from the parent. Recall that very young
children demonstrate various responses to sound including momentary cessation of activity, searching for
the sound source, widening and/or blinking their eyes. Young children often respond when a sound
ceases, rather than at the onset.

Any repeatable behavior is considered a response provided it is demonstrated consistently.

Child never demonstrates the behavior, the parents cannot give any examples, or child responds only after
a prompt.

Child responds about 25% of the time to different sounds. Parents can give only one or two examples, or
give several examples of sounds that the child responds to on an inconsistent basis.

Child responds about 50% of the time to more than two environmental sounds. If there are a number of
sounds that regularly occur to which the child does not alert (even if he consistently responds to two
sounds such as the phone and the doorbell), assign a score no higher than Occasionally.

Child consistently responds to many environmental sounds at least 75% of the time.

Child basically responds to all environmental sounds reliably and consistently.

1. Does show curiosity (verbal or nonverbal) about sounds when in unfamiliar
settings (e.g., such as in someone else’s home, unfamiliar store, or a restaurant without being prompted?).
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Examples include clanging dishes in a restaurant, bells dinging in a department store, PA system in public
buildings, baby crying in another room, smoke alarm, an unfamiliar toy at a playmate’s home. A younger
child may provide nonverbal indications that s/he has heard a new sound with eye-widening, a frown or a
smile, searching for the source of the new sound, imitation of the new sound (such as when playing with a
new toy), starting to cry after a loud or unusual sound, or looking to a parent for information. The response
behaviors may be demonstrated when the sound is first detected or when it ceases.

Child never demonstrates the behavior or the parents cannot give any examples.

Child demonstrates the behavior but does so only about 25% of the time; parents can give only one or two
examples of this behavior.

Child demonstrates the behavior numerous times (about 50%) of the time, and parents can give a number
of different examples.

Child demonstrates the behavior about 75% of the time, parents can give many different examples, and
responses are a common occurrence.

Very few new sounds occur without the child showing a response or curiosity about them.

1. Does regularly recognize or respond appropriately to auditory signals at daycare,
preschool, or in the home with no visual cues or other prompts? Examples of this may be looking for a
familiar toy that the child hears but cannot see, looking at the microwave when it goes off or the telephone
when it rings, looking at the door when the dog is outside barking, wanting to come in the house, looking at
the door when hearing the garage door opening, putting hands over his/her eyes if you stand behind the
child and verbally initiate an interactive play game such as “Peek-a-boo.” Other games include “Pat-a-
cake” or “So Big.”

Child never demonstrates the behavior, or the parents cannot give any examples.

Parents can give one or two examples of the behavior. Child responds to these signals 25% of the time.

If there are a number of sounds that occur regularly to which the child does not alert, assign a score no
higher than Occasionally.

Parents can provide more than two examples. Child responds to these signals about 50% of the time.

Parents can give many examples. Child demonstrates consistent response to these signals at least 75% of
the time.

Child clearly has mastered this skill and routinely responds to auditory signals that are part of everyday
routines. There are very few sounds that the child does not recognize within the daily routine.

Examples of this behavior include discriminating between the voices of mother or father and that of a
sibling, or discriminating between the voices of mother and father. Examples of this behavior may be
attending/responding to the parent who spoke when only auditory cues are present.
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1. Can tell the difference between two voices, like Mom or brother/sister, just by
listening to them?
2. If is playing with two siblings and one sibling spoke, would

look in the direction of the appropriate brother/sister?
Child never demonstrates the behavior, or the parents cannot give any examples.

Child can discriminate between two very different voices (adult/child) about 25% of the time.
Ask parents to provide examples.

Child can discriminate between two very different voices (adult/child) about 50% of the time.
Ask parents to provide examples.

Child discriminates between two very different voices (adult/child) 75% of the time; sometimes
discriminates between two similar voices (e.g., voices of two children). Ask parents to provide examples.

Child always discriminates between two very different voices; very often discriminates between two similar
voices.

The purpose of this question is to evaluate whether the child has categorical perception between speech
and non-speech stimuli. We address this by inquiring about instances where the child may confuse these
two stimuli, or show that s/he is not confused. For example, if a child has an established response to
certain stimuli (e.g. rocking in response to music), does s/he ever exhibit this behavior in response to
speech stimuli?

1. Does recognize speech as a category of sounds that are different from
non-speech sounds? For example, if you are in a room with your child and you called to him/her, would
s/he look for you or for a favorite toy?

2. Does ever search for a family member’s voice versus looking for a familiar
toy?

Child does not know the difference between speech versus non-speech stimuli, or parents cannot give any
examples.

Child demonstrates speech/non-speech distinction about 25% of the time; parents can give only one or two
examples. Child often confuses speech and non-speech stimuli.

Child demonstrates speech/non-speech distinction at least 50% of the time; parents can give a number of
different examples.

Child demonstrates speech/non-speech distinction at least 75% of the time; parents can give many
different examples.

Child consistently and reliably demonstrates the behavior; child makes essentially no errors in
discriminating speech from non-speech stimuli.
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In the very young child, does the child recognize changes in emotion conveyed by voice associated with
the use of motherese or chiild-directed speech? Examples of this include laugh or coo in response to large
fluctuations in the intonation or changes in voice and upset when scolding or told firmly no-no, even with no
substantial increase in the loudness of the voice.

1. By listening only, can tell the emotion conveyed in someone’s voice such as an
angry voice, an excited voice, etc.? (e.g., Mother yells, and child startles and cries in response or child
laughs or smiles

in response to changes in intonation and prosody in parents’ voices without seeing their faces).

Child does not demonstrate the behavior, parents cannot give any examples, and child has no opportunity
to show the behavior.

Child demonstrates the behavior about 25% of the time. Ask parents to provide examples.
Child demonstrates the behavior about 50% of the time. Ask parents to provide examples.
Child demonstrates the behavior about 75% of the time. Ask parents to provide examples.

Child consistently and appropriately responds to a range of vocal tones. Parents can provide numerous
examples.

Name : Informant : Date : / /
Examiner : Device : Interval :

01234
01234
01234
01234
01234
01234
01234
01234
01234

1001234
TOTAL SCORE 140

OCoO~NOUITA, WDN PR
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Résumé

La surdité est le Ter déficit neurosensoriel de I’enfant. Non traiter ses conséquences
peuvent étre dramatiques sur le langage, le développement social, psychologique et cognitif. La
prothése auditive constitue la pierre angulaire de la prise en charge.

Notre travail a pour objectif de présenter une série de 60enfants sourds ayant bénéficié
d’une réhabilitation prothétique conventionnelle ou par implant cochléaire. Les profils
épidémiologiques, diagnostiques et thérapeutiques ont été présentés. Une importance
particuliére a été donnée aux résultats et I’évaluation.

L’age moyen de nos patients était 7,9ans avec un sex ratiol, 4.1l s’agissait d’'une surdité
prélinguale dans 33%des cas, perlinguale dans 32%des cas, et post linguale chez 35%des cas.
33cas ont bénéficiés d’une prothése simple bilatérale, 27cas ont bénéficié d’'une implantation
cochléaire.

L’évaluation des résultats a été jugés grace aux protocoles, APCEI, CAP, IT-MAIS, en plus
de I'appréciation parentale dans .48, 3% des cas le résultat a été jugé bon avec une bonne

insertion sociale et scolaire de I’enfant.
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Abstract

Deafness is the first neurosensory deficit of the child, its consequences can be dramatic
when it is not treated. The hearing aid is the cornerstone in treatment.

Our work aims to present a group of 60 deaf children who received conventional
prosthetic rehabilitation or cochlear implant. Epidemiological, diagnostic and therapeutic profiles
were presented: particular emphasis was given to the results and evaluation.

The average age of our patients was 7,9 years with a sex ratio: 1, 4. it was a prelingual
deafness in 33% of cases, perlingual in 32% of cases, and post-lingual in 35% of cases. 33 cases
have benefited from a single bilateral prosthesis, 27 cases have benefited from cochlear implant.
The assessment of results was judged using the protocols APCEI, CAP, IT-MAIS, in addition to
parental judgment. In 48,3% of cases the result was considered good with good social and

educational inclusion of children.
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