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L’implant cochléaire constitue une révolution en termes de réhabilitation 

auditive, il permet de réhabiliter les surdités sévères, profondes. . Il se substitue à la 

prothèse conventionnelle lorsque cette dernière n’est pas suffisante pour le 

développement du langage oral chez l’enfant et pour la perception de la parole chez 

l’adulte.  

La cochlée étant à l'origine des atteintes auditives, l'implantation cochléaire 

consiste à mettre en place, dans la cochlée, un système qui va stimuler électriquement 

le départ du nerf auditif et ainsi redonner des sensations sonores au porteur de 

l’implant lui permettant ainsi d'entendre. 

Cette technique nécessite l’intervention d’une équipe multidisciplinaire très bien 

organisée (chirurgien, orthophoniste, psychologue, audioprothésiste), disposant de 

moyens matériels et surtout humains adaptés aux besoins, tout particulièrement chez 

les jeunes enfants. 

 Globalement, le développement des implants cochléaires et les résultats qui en 

ont été le fruit, ont contribué à une meilleure connaissance de la surdité, même si 

beaucoup de problèmes restent en suspens. Le développement des programmes de 

dépistage de la surdité en milieu néonatal devrait aider grandement à encore améliorer 

les résultats globaux de l’implantation cochléaire.  

Le programme d’implantation cochléaire au service d’ORL et de chirurgie 

cervico-faciale à l’hôpital de Spécialités de Rabat a débuté depuis 10 ans. Le 

développement de notre activité nous a confrontés face à des cas de patients présentant 

des atypies anatomiques pouvant rendre la pose de l’implant cochléaire difficile voire 

même impossible.  Le but de ce travail est de rapporter et décrire les résultats de 

l’expérience de ce service universitaire. 

Les dernières avancées en matière d'études radiologiques, tomodensitométriques 

et d'imagerie par résonance magnétique, ont permis de diagnostiquer des 

malformations de l’oreille interne. Leur détection est importante car elles peuvent être 

à l'origine d'une méningite récurrente ou d'une surdité progressive. 
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Auparavant, les malformations cochléo-vestibulaires étaient considérées comme 

une contre-indication à l'implantation en raison de préoccupations concernant 

l'insertion des électrodes, la stabilité du réseau et l'absence ou le dysfonctionnement 

des neurones, ce qui pourrait empêcher une perception auditive et le risque accru de 

complications. Les progrès réalisés en termes de technique chirurgicale et de 

dispositifs cochléaires ont permis une implantation réussie et sûre dans des cochlées 

malformées.  

Notre travail a pour but d’apporter et de décrire l’expérience de l’implantation 

cochléaire chez des patients porteurs de malformations de l’oreille interne tout en 

relatant les aspects radiologiques de ces malformations, les difficultés ainsi que les 

complications chirurgicales possibles et les résultats auditifs et de production de parole 

obtenus. 
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A.OREILLE INTERNE ET SES MALFORMATIONS 

1. Embryologie de l’oreille interne : 

L'oreille interne commence à se développer au début de la troisième semaine 

lorsqu'une plaque d'ectoderme de surface appelée placode otique apparaît, par un 

phénomène d’induction, sur le côté latéral du rhombencéphale et plus exactement de 

part et d’autres des rhomboméres 5 et 6. La placode otique s'invagine bientôt pour 

former une cupule otique. Vers la fin de la quatrième semaine, les bords extérieurs de 

la cupule otique invaginée convergent et fusionnent pour former la vésicule otique ou 

otocyste qui constitue le primordium de l’oreille interne. 

Développement du labyrinthe membraneux 

La vésicule otique, précurseur du labyrinthe membraneux définitif se différencie en 3 

parties (Figure1) : 

1. Un appendice endolymphatique dorsomédial, allongé, qui va former : 

o Le canal endolymphatique 

o Le sac endolymphatique à l'extrémité distale du canal endolymphatique. 

 

2. Une région utriculaire dorsale et élargie, qui formera : 

o L'utricule 

o Les 3 conduits semi-circulaires, qui naissent des diverticules utriculaires qui 

apparaissent à la 7e semaine. 

3. Une région sacculaire ventrale, conique, qui forme : 

o Le saccule 

o Le canal cochléaire, qui s'enroule en 2 tours et demi de spires et s'allonge au cours de 

la 5e semaine, l'organe de Corti en spirale se différenciant au cours de la 7e semaine. 

o Le ductus reuniens, qui relie le saccule et le canal cochléaire[1,2]. 

 



14 

 
 

Figure 1 : Développement du labyrinthe membraneux 

 

La formation de la cochlée (Figure2) est initiée par une excroissance tubulaire de la 

région ventrale de la vésicule otique au début de la 5éme semaine[3–5] (Fig2A.). 

L'extension de cette excroissance tubulaire donne naissance au canal cochléaire 

(Fig2B.). Celui-ci, entouré par le mésenchyme condensé de la capsule otique, s'enroule 

progressivement au cours du développement pour donner finalement naissance à un 

tour et trois quarts, tandis que la région adjacente de la capsule otique juste supérieure 

à la cochlée devient le saccule(Fig2C.). Le remodelage mésenchymateux de la capsule 

otique donne naissance aux deux compartiments supplémentaires de conduction du son 

dans la cochlée, la scala vestibuli et la scala tympani (Fig2D,E,F.). Le début de leur 

formation commence vers la moitié de la 10éme semaine[6,7] et sont formées par la 
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cavitation de la capsule otique. La cochlée acquiert sa forme définitive caractérisée par 

2 tours et demi de spires vers la 8éme semaine[4, 7–9] (Figure 3).  

 

 
 

 
Figure 2: Illustration schématique du développement de la cochlée  
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Figure 3:Vue latérale de l’oreille interne d’un embryon humain âgé d’environ 56 jours de 

développement. L’aspect est quasiment celui de l’oreille interne adulte. 

1.Canal semi-circulaire antérieur, 2.canal semi-circulaire latéral, 3.branche 

commune, 4.canal endolymphatique, 5.branche du nerf vestibulaire, 6.utricule, 

7.ganglion vestibulaire, 8.saccule, 9.cochlée 

 

L'organe de Corti, la partie fonctionnelle de la cochlée, se différencie des cellules 

situées le long de la paroi du canal cochléaire. Au cours de la sixième semaine, le 

neuroectoderme du cerveau en développement se différencie en ganglions spinaux et 

vestibulaires, et leurs nerfs sensoriels qui innervent l'oreille interne s'étendent vers les 

cellules ciliées en développement[10]. 
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Développement du labyrinthe osseux 

Au cours de la 8e semaine[6,11,12], le mésoderme entourant le labyrinthe 

membraneux se chondrifie, formant ainsi la capsule otique cartilagineuse qui subit une 

ossification entre la 16éme et 23éme semaine[6,11,13] ainsi se forme le labyrinthe 

osseux de la partie pétreuse de l’os temporal incluant le labyrinthe membraneux. Entre 

les 2 structures se creusent des espaces perilymphatiques ou periotiques[14], le 

premier espace à se creuser est la citerne vestibulaire.  

 

2.Anatomie de l’oreille interne : 

L'oreille interne (Figure 4) est constituée d'une série de cavités osseuses (le labyrinthe 

osseux) et de conduits et sacs membraneux (le labyrinthe membraneux) à l'intérieur de 

ces cavités. Toutes ces structures se trouvent dans la partie pétreuse de l'os temporal, 

entre l'oreille moyenne, latéralement, et le méat acoustique interne, médialement. Le 

labyrinthe osseux est constitué du vestibule, des trois canaux semi-circulaires et de la 

cochlée. Ces cavités osseuses sont tapissées de périoste et contiennent un liquide clair 

(la périlymphe)[2]. Suspendu dans la périlymphe, mais ne remplissant pas tous les 

espaces du labyrinthe osseux, se trouve le labyrinthe membraneux, qui se compose des 

canaux semi-circulaires, du canal cochléaire et de deux sacs (l'utricule et le saccule). 

Ces espaces membranaires sont remplis d'endolymphe[15]. 
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Figure 4: Eléments de l’oreille interne 

 

a- Labyrinthe osseux : 

Il dérive de la couche périostique interne de la capsule otique. C’est une coquille 

d’os dur et compact, formant le vestibule, les canaux semi-circulaires (CSC) et la 

cochlée (figure 5). 

Deux canaux issus du labyrinthe osseux rejoignent les enveloppes cérébrales : les 

espaces sous arachnoïdiens par  l’aqueduc du limaçon et la dure-mère par l’aqueduc 

du vestibule.  
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LE VESTIBULE 

 

Le vestibule est la partie centrale du labyrinthe osseux, il est situé à l'intérieur de la 

cavité tympanique, derrière la cochlée et devant les canaux semi-circulaires. Il est de 

forme légèrement ovoïde, mais aplati transversalement ; il mesure environ 5 mm 

d'avant en arrière, autant d'en haut en bas et environ 3 mm de diamètre. Le vestibule, 

qui contient la fenêtre ovale dans sa paroi latérale, et sa paroi médiale forme le fond du 

méat acoustique interne, et est perforé par les fibres du nerf auditif. Le vestibule 

montre l'orifice de l'aqueduc vestibulaire qui contient le conduit endolymphatique, la 

partie antérieure du vestibule montre l'ouverture de la scala vestibuli, tandis que la 

paroi postérieure montre les 5 orifices des canaux semi-circulaires. Le canal osseux du 

nerf facial passe latéralement juste au-dessus du vestibule pour atteindre l'oreille 

moyenne[15]. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 5: Vue latérale du labyrinthe osseux 
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LES CANAUX SEMI-CIRCULAIRES : 

 

Il y a trois canaux semi-circulaires (CSC) : latéral, antérieur et postérieur. Ils occupent 

la partie postéro-supérieure du labyrinthe. À l’extrémité de chaque canal se trouve une 

dilatation : l’ampoule qui s’ouvre directement dans le vestibule. L’ampoule contient 

l’épithélium sensitif vestibulaire. Pour les canaux latéral et antérieur, les ampoules sont 

situées à leur extrémité antérieure. Au contraire, l’ampoule du canal postérieur est 

située à l’extrémité postérieure du canal. Les extrémités non ampullaires des canaux 

supérieur et postérieur se réunissent pour former la crus commune. 

De manière générale, on peut considérer que chaque canal antérieur est situé dans le 

même plan que le canal postérieur du côté opposé (figure 6). Ils sont donc stimulés 

simultanément lorsque la bascule de la tête se fait dans leur plan : c’est-à-dire bascule 

du corps en arrière, la tête étant tournée de 45° soit à droite, soit à gauche (manœuvre 

de Dix et                Hallpike). 
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Figure 6: Orientation des canaux semi-circulaires dans l’espace 

 

Figure 7: Eléments de la cochlée 
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LA COCHLEE 

 

Elle est de forme conique et se trouve dans la partie antérieure du labyrinthe, en avant 

du vestibule. C'est une structure osseuse qui s'enroule sur elle-même deux fois et 

demie à deux fois et trois quarts autour d'un axe central dit modiolus (Figure 7). Cette 

Le canal cochléaire loge le canal cochléaire du labyrinthe membraneux, et au début de 

ce canal osseux se trouvent 3 ouvertures comme suit : 1-fenêtre vestibuli fermée par 

l'étrier 2- fenestra cochleae fermée par la membrane tympanique secondaire 3-

ouverture de l'aqueduc de la cochlée[16]. 

 Ces dernières communiquent ensemble au sommet du modiolus par une petite 

ouverture appelée Helicotrema[17]. 

 

 

Figure 8: Section transversale de la cochlée 

 

b- Labyrinthe membraneux : 

Il est constitué de l’agencement complexe d’un long tube d’origine épithéliale. Il  
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LES CANAUX SEMI-CIRCULAIRES : 

Ils forment des cercles incomplets comme les canaux semi-circulaires osseux dans 

lesquels ils se trouvent, mais les canaux membraneux n'ont qu'un quart du diamètre 

des canaux osseux. Les canaux sont remplis d'endolymphe et sont séparés des canaux 

osseux par la périlymphe. Chaque conduit a une dilatation à l'une de ses extrémités 

appelée ampoule ; la paroi de l'ampoule présente un épaississement appelé crête 

ampullaire qui est l'organe sensoriel terminal d'équilibre sensible aux mouvements de 

l'endolymphe. L'épithélium de la crête ampullaire est constitué de cellules de soutien et 

de cellules ciliées. Chaque cellule ciliée possède un cil long qui est recouvert à son 

sommet par une masse gélatineuse appelée cupule[18]. 

L'UTRICULE 

Il est plus grand que le saccule et occupe la partie postéro supérieure du vestibule. Sa 

paroi présente une zone épaissie appelée la macula de l'utricule qui est recouverte 

d'une masse gélatineuse contenant des corps cristallins appelés otolithes. La macula est 

un organe sensoriel terminal de l'équilibre qui reçoit les fibres de la division 

vestibulaire du nerf auditif. L'utricule reçoit cinq orifices des canaux semi-circulaires. 

L'utricule s'ouvre dans les canaux endolymphatiques du saccule par un canal appelé 

canal utriculo-sacculaire[19].  

LE SACCULE 

Il est plus petit que l'utricule et se trouve près de la base de la cochlée. Sa paroi 

présente une zone épaissie appelée la macula du saccule. La macula est un organe 

sensoriel terminal de l'équilibre qui reçoit les fibres de la division vestibulaire du nerf 
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auditif. Un canal naît du saccule, appelé canal endolymphatique, qui passe dans 

l'aqueduc du vestibule et se termine par une partie dilatée appelée sac 

endolymphatique. Ce dernier se trouve sous la dure-mère qui recouvre la surface 

postérieure de l'os pétreux. Le canal endolymphatique reçoit le canal utriculo-

sacculaire de l'utricule. Le saccule rejoint le début du canal cochléaire par le ductus 

reuniens[20]. 

CANAL COCHLEAIRE 

Le canal cochléaire occupe une position centrale dans la cochlée du labyrinthe osseux 

qui la divise en deux canaux: la scala vestibuli et la scala tympani. Il est maintenu dans 

cette position en étant attaché au centre de la lame du modiolus, qui est une fine lame 

d'os s'étendant du modiolus et périphériquement à la paroi externe de la cochlée[17].  

Ainsi, le canal cochléaire de forme triangulaire présente :  

▪ ;  

▪ un plancher, qui sépare l'endolymphe dans le canal cochléaire de la périlymphe 

dans la scala tympani et qui est constitué du bord libre de la lamelle du 

modiolus, et de la membrane basilaire s'étendant de ce bord libre de la lamelle 

du modiolus à une extension du ligament spiral recouvrant la paroi externe de la 

cochlée[17]. 

L'organe spiral (Figure 9) ou organe de corti est l'organe de l'audition, il repose sur la 

membrane basilaire et se projette dans le canal cochléaire fermé et rempli 

d'endolymphe. 
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Figure 9: Section transversale de la cochlée montrant l’organe de corti  
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CONDUIT AUDITIF INTERNE 

Il s'agit d'un canal situé dans la partie pétreuse de l'os temporal du crâne, renferme le 

paquet acoustico-facial. L'ouverture du méat acoustique interne est située à l'intérieur 

de la cavité crânienne, près du centre de la surface postérieure de la partie pétreuse de 

l'os temporal. Sa taille varie considérablement ; ses bords sont lisses et arrondis. Le 

canal est court (environ 1 cm) et s'enfonce latéralement dans l'os. À son extrémité se 

trouvent les ouvertures de trois canaux différents. La partie antéro-supérieure transmet 

le nerf facial et le nervus intermedius et est séparée de la section postéro-supérieure, 

qui transmet le nerf vestibulaire supérieur, par la barre de Bill. La crête falciforme ou 

crête transversale sépare la partie supérieure de la partie inférieure. Le nerf cochléaire 

passe en antéro-inférieur et le nerf vestibulaire inférieur en postéro-

inférieur[21](Figure 10). 

 

Figure 10: Anatomie du conduit auditif interne 
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3.Classification des malformations congénitales de l’oreille interne 

Pour le diagnostic de la surdité de perception congénitale, notamment en ce qui 

concerne l'indication d'une implantation cochléaire (IC), la tomodensitométrie et l'IRM 

à haute résolution sont de plus en plus utilisées depuis leur introduction à la fin des 

années 1980 et au début des années 1990 respectivement. De nouvelles malformations 

ont été reconnues qui ne correspondent pas complètement aux classifications 

traditionnelles de Siebenmann [22] et Terrahe [23]. La classification originale de ces 

anomalies était basée sur des modèles discrets de changements histopathologiques[24].  

La nouvelle classification proposée par Jackler (Tableau1)[25,26] et étendue et 

modifiée par Marangos[15](Tableau2) et Sennaroglu[27] permet une meilleure 

catégorisation. Cependant, il faut souligner que l'IRM, en particulier, révèle 

maintenant des détails si fins que les malformations observées ne peuvent pas encore 

être nécessairement classées. 

Jackler et coll.[25] ont proposé la classification des malformations d’oreille interne la 

plus utilisée. Elle est basée sur le moment le plus probable d’arrêt du développement 

embryonnaire à l’origine de la malformation constatée. Sennaroglu et coll.[27] ont 

apporté des modifications à cette classification. 
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Tableau 1: Classification des malformations de l'oreille interne selon Jackler  
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Tableau 2: Classification des malformations de l'oreille interne selon Marangos 

 

Sennaroglu a distingué cinq groupes principaux (tableau 3) : les malformations de la 

cochlée, du vestibule, des canaux semi-circulaires, du conduit auditif interne et de 

l'aqueduc vestibulaire ou cochléaire. Les malformations cochléaires ont été divisées en 

six catégories de gravité en fonction du point d'arrêt du développement. La 

classification des malformations cochléaires comprend les partitions incomplètes de 

type I et de type II. 
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Tableau 3: Principaux groupes et configurations des anomalies cochléo-vestibulaires selon 

Sennaroglu  

 

Tableau 4: Malformations cochléaires par arrêt du développement selon Sennaroglu. 



31 

 

B.IMPLANTATION COCHLEAIRE 

1. Indications de l’implant cochléaire  

Les indications d’implantation cochléaire ont fait l’objet d’un consensus international 

en 1995 [28] et ont été actualisées dans le rapport de 2007 de la HAS, lui-même mis à 

jour en janvier 2012[29] puis en janvier 2018. Seules les surdités neurosensorielles 

sévères à profondes bilatérale d'origine périphérique peuvent bénéficier d'un implant 

cochléaire. 

Dans le cas d’une surdité profonde, l’implantation cochléaire est indiquée lorsque le 

gain prothétique permet le développement du langage. En cas de surdité sévère, 

l’implantation cochléaire est indiquée lorsque la discrimination est inférieure ou égale à 

50 % lors de la réalisation de tests d’audiométrie vocale adaptés à l’âge de l’enfant. Les 

tests doivent être pratiqués à 60 dB, en champ libre, avec des prothèses bien adaptées. 

En cas de fluctuations, une implantation cochléaire est indiquée lorsque les critères 

suscités sont atteints plusieurs fois par mois et/ou lorsque les fluctuations retentissent 

sur le langage de l’enfant. 

 

1-3.Spécificités et perspectives 

L’évolution de l’implantation cochléaire a poussé les communautés scientifiques à 

améliorer les indications de celle-ci et à enrichir le débat notamment en matière de 

binauralité, d’âge d’implantation et de fonction vestibulaire. 

En écoute binaurale, on qualifie d’écoute diotique une stimulation égale ou une 

sensation identique sur chaque oreille et d’écoute dichotique une stimulation inégale ou 

une sensation dissemblable sur chacune des 2 oreilles. En réalité, seule l’écoute 

dichotique existe et permet à la fonction binaurale de s’exercer. La restauration de la 

binauralité permet une meilleure compréhension de la parole, une bonne caractérisation 

du son dans le bruit et une excellente localisation spatiale du son. Jacobs et al. en 2016 
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dans une étude prospective portant sur 49 enfants (IC unilatéral Vs IC bilatéral) 

comparaient les scores de perception de la parole dans le bruit, les scores de mémoire 

auditive et l’intelligence verbale. Les enfants ayant reçu une implantation cochléaire 

bilatérale étaient statistiquement meilleurs dans tous les domaines[30]. Donc, devant 

une surdité bilatérale sévère profonde congénitale une implantation cochléaire bilatérale 

est recommandée. Celle-ci doit être proposée de manière séquentielle, avec une 

première chirurgie de préférence avant les 12 mois de vie et une deuxième dans les 18 

mois suivants. Au cours de ces 18 mois, une diminution de l’apport de la prothèse 

controlatérale doit faire rapprocher le délai de cette 2éme chirurgie. Il est recommandé 

de réaliser un bilan vestibulaire avant chaque implantation cochléaire[31].  

La stimulation electro-acoustique est une nouvelle technologie d’implants cochléaires, 

intéressante en cas de surdité partielle avec audition résiduelle dans les basses 

fréquences. Le système auditif est stimulé de 2 façons, par une stimulation auditive avec 

un signal acoustique amplifié concernant les basses fréquences alors que les hautes 

fréquences sont stimulées grâce à un implant cochléaire, par un signal électrique 

directement sur le nerf auditif, dans le cadre d’une chirurgie mini invasive permettant de 

réduire le traumatisme et de préserver l’audition résiduelle du patient.            

 

2-Bilan pré-implantation  

 Le bilan avant la décision d’implantation cochléaire est pluridisciplinaire, il permet 

de déterminer si l’implant peut laisser espérer une évolution meilleure qu’avec un 

appareillage conventionnel, d’éliminer une contre-indication évidente, d’évaluer la 

motivation du patient, des parents et de l’entourage[32,33]. Il comporte 

principalement les éléments suivants : 



33 

2-1.Un bilan clinique : 

L'examen clinique est particulièrement important chez les jeunes enfants. Il permet 

de rechercher l'étiologie de la surdité et les pathologies associées dans le cadre des 

surdités syndromiques et/ou génétiques ;  

➢ …. 

2-2.Un bilan audiologique : 

➢ Audiométrie subjective ou comportementale : 

Le niveau de surdité et le gain prothétique sont déterminés par des examens 

audiométriques subjectifs (tonale et vocale) adaptés à l'âge et au développement 

psychomoteur de l'enfant. 

➢ Audiométrie objective : 

• Potentiels évoqués auditifs précoces : 

 Ils permettent d’estimer le seuil auditif objectif sur les fréquences 2000 et 4000 Hz, de 

rechercher un retard de maturation de la voie auditive mais aussi de localiser la source d’un 

déficit auditif (atteinte de transmission, de perception endo ou rétro cochléaire) 

2-3.Un bilan vestibulaire : 

L’atteinte vestibulaire a été retrouvée chez 50% des enfants ayant un surdité profonde 

bilatérale[34,35] et la chirurgie de l’implant cochléaire peut entrainer une modification 

de la fonction vestibulaire dans 0% à 71% des cas selon les séries[36]. Jacot et al. 

retrouvaient 71% de modifications en post-implant avec une aréflexie dans 10%  des 

cas[37]. D’où la recommandation de réaliser un bilan vestibulaire complet en pré-

implantation (les épreuves caloriques, l'épreuve rotatoire pendulaire, les potentiels 

évoqués otolithiques myogéniques) pour affiner les critères de choix de l’oreille à 

implanter en cas de surdité bilatérale et de réaliser une chirurgie la plus atraumatique 

possible, en particulier chez l'enfant n'ayant pas acquis l'âge de la marche.  

 

                   2-4.Un bilan radiologique :  
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A.TDM DES ROCHERS : 

Elle est demandée systématiquement dans le but de détecter une contre-indication 

chirurgicale à l’implantation cochléaire et de chercher une variante anatomique[38, 

39], ainsi elle permet de : 

➢ Rechercher une malformation d'oreille interne avec risque de geyser telle 

qu’une dilatation de l’aqueduc du vestibule, un défaut de segmentation de la 

cochlée +/- absence de modiolus, une vésicule unique une dilatation du sac 

endolymphatique dans le cadre ou non de la dysplasie de Mondini (Figure 11) 

➢ Rechercher une ossification cochléaire. 

 

 

Figure 11: TDM des rochers  en coupe axiale: à droite malformation de Mondini avec 

dilatation de l’aqueduc du vestibule,  à gauche agénésie du nerf cochléaire 

 

B.IRM DES ROCHERS ET DE L’ANGLE PONTOCEREBELLEUX : 

Elle est toujours indiquée avant la prise de décision chirurgicale. Elle reste 

indispensable dans 2 cas particuliers : 

    • lorsque la surdité est secondaire à une méningite, elle peut mettre en évidence 

une ossification ou une fibrose cochléaire précédent l’ossification éventuellement 

non détectée à l’examen tomodensitométrique. 
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2-5.Un bilan orthophonique : 

Le bilan orthophonique permet l’évaluation du niveau perceptif et de langage de 

l’enfant par l'observation lors d'échanges spontanés, de tests et de questionnaires de 

l’appétence à la communication verbale et les moyens de compensation développés 

par le patient. Cette évaluation comprend plusieurs niveaux, selon l’âge et le degré 

de surdité.  

Il est utilisé à la fois comme évaluation pour la sélection des sujets à implanter et 

comme instrument de référence pour l’appréciation des résultats après la mise en 

place de l’implant cochléaire. 

➢ Mode de communication 

Les orthophonistes évaluent l'appétence de l'enfant à l'échange et l'utilisation des 

différents modes de communication. Il est important d’évaluer la combinaison de la 

communication orale avec l’apprentissage précoce de la communication gestuelle 

qui permet de favoriser l’épanouissement global du petit enfant sourd. 

b. Expression orale : 

L'évaluation se fait chez l'enfant et l'adolescent par analyse des compétences 

phonologiques, des capacités lexicales et la maîtrise de la syntaxe. 

 En fonction de l'âge, le bilan devrait également prendre en compte l'expression au 

niveau syntaxique : histoire en images par exemple, récit d'après images écrite, 

transfert des perceptions auditives possibles sur des productions écrites de sons, des 

mots et des phrases, jusqu'au texte entier. 

Au terme de ce bilan, la prise en charge orthophonique, au rythme de 2 à 3 fois par 

semaine, stimule la communication au cours de cette période préimplantatoire. 

2-6.Un bilan psychologique : 

L’entretien psychologique permet de : 
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➢ Évaluer les compétences intellectuelles et cognitives de l’enfant et les 

éventuels handicaps associés 

➢ S’assurer de l’absence de contre-indication psychologique, 

➢ Juger la motivation du patient et de son entourage et sa volonté de s’impliquer 

dans la réhabilitation post-chirurgicale 

travers une évaluation psycho cognitive se basant sur des tests de dépistage tels que le 

CODEX[42], le MOCA test(Montreal Cognitive Assessment Test )[43], [44] et le 

MMSE(Mini Mental State Examination)[45].  

La famille et l’entourage devront être impliqués dans cette procédure en évaluant les 

ressources, les difficultés et les besoins de l'environnement familial de l'enfant sourd et 

en encourageant sa participation, voire de l'accompagner dans la prise en charge de la 

surdité et de sa réhabilitation.  

2-7.Vérification du statut vaccinal : 

La vaccination anti pneumococcique est obligatoire chez les enfants candidats à une 

implantation cochléaire (Prévenar 13* et Pneumovax*) pour prévenir le risque de 

méningite. 

 

 

 

 

 

3-La mise en place chirurgicale de l’implant cochléaire 

➢ Type d’anesthésie: 

Cette chirurgie est réalisée souvent sous anesthésie générale avec intubation. 

Comme toute chirurgie otologique (intervention sous microscope binoculaire), elle 

nécessite l'immobilité du patient ainsi que l'exsanguinité du champ opératoire 

(contrôle de la tension artérielle) avec contrôle des pressions de l'oreille moyenne en 
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évitant le N2O. La curarisation doit être évitée pour permettre un monitorage 

nerveux du nerf facial[46].  

➢ Position opératoire et préparation du patient: 

. La tête doit être en extension afin de visualiser au mieux la région des fenêtres ; 

ceci impose donc la mise en place d’un billot sous les épaules du patient. 

Installation du microscope près de la tête du malade[47]. Le champ opératoire est 

désinfecté par un antiseptique. L’asepsie rigoureuse est impérative. 

➢ Technique chirurgicale [33,47]: 

On commence par le positionnement des fantômes du récepteur externe et du 

transducteur, avec prise des marques repères. L’emplacement du transducteur est 

délimité dans la région rétro-mastoïdienne, en arrière et en haut du CAE pour ne pas 

mettre le pavillon sous tension, son extrémité antérieure ne doit pas chevaucher le 

récepteur externe pour éviter un dysfonctionnement du systèm  

L'ouverture de la cochlée peut se faire soit au niveau de la niche de la fenêtre ronde, 

soit par une cochléostomie. Dans le premier cas, le fraisage doit se situer dans la 

région du cintre de la fenêtre ronde. Le fraisage a pour but d'exposer la totalité de la 

membrane de la fenêtre ronde. L'ouverture est pratiquée au crochet pour éviter que la 

poudre d'os ne pénètre dans la lumière du premier tour de spire et s'oppose à la 

progression de l'électrode. La technique de cochléostomie s'impose lorsque la 

tympanotomie postérieure est étroite, avec un nerf facial superficiel, quand il existe 

une ossification de la fenêtre ronde. Dans une étude sur 24 patients avec des 

malformations de l’oreille interne ayant bénéficiés de 28 implantations, l'ouverture de 

la cochlée pour l'insertion des électrodes s'est faite par cochléostomie dans 71,4 % des 

cas et par la fenêtre ronde dans 28,6 % des cas[48]. Havenith et al. [49] ont réalisé une 

revue systématique pour comparer la cochléostomie avec l'approche de la fenêtre 

ronde pour les chirurgies de préservation de l'audition et aucune différence entre les 

deux techniques n'a été noté. Dans les situations dans lesquelles la scala tympani est 

oblitérée, la scala vestibuli reste souvent perméable[50]. Par conséquent, l'électrode 
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peut être placée dans cette dernière en réalisant une cochléostomie près de la fenêtre 

ovale[51]. 

Le corps de l'implant est glissé dans sa logette avec fixation selon le modèle aux fils 

métalliques, ou une fixation à l'aide de vis titanes. Le porte-électrodes est introduit 

dans la cochléostomie. L'étanchéité est obtenue à l'aide de fragment d'aponévrose 

prélevé. Dans les cas de malformation cochléaire, tenter de réaliser une insertion 

complète peut conduire à une mauvaise orientation du porte-électrodes vers le conduit 

auditif interne par un modiolus déficient [52]. Les réseaux d'électrodes avec 

différentes conceptions, y compris différents arrangements de longueur, de rigidité et 

de flexibilité, sont désormais disponibles sur le marché[53]. Lorsque l'on s'attend à ce 

que la cochlée soit légèrement malformée, l'insertion de toute la longueur du réseau 

d'électrodes peut être envisagée si un système souple et flexible est utilisé. Lorsque 

l'on prévoit une hypoplasie cochléaire sévère ou une cavité commune est présente et 

dans les cas impliquant des gushers sévères, les réseaux courts sont préférables. Dans 

les cas de cavités communes et de graves malformations de type partition incomplète 

type I (IP-I), Chadha et coll. ont surmonté le risque d'insertion mal dirigée dans le 

conduit auditif interne en utilisant un réseau d'électrodes droit qui a été doucement 

poussé contre le promontoire avant l'insertion dans la cochléostomie afin de créer une 

légère courbure sur les 3 à 5 premières électrodes. Ces auteurs pensent que cette 

procédure permet d'orienter le porte-électrodes vers le modiolus afin d'éviter un 

mauvais positionnement dans le conduit auditif interne[54]. Des images peropératoires 

sont parfois utilisées pour évaluer la position de l'électrode en cas de doute sur son 

placement correct. Cette imagerie est réalisée à l'aide d'une radiographie peropératoire. 

Dans de rares cas, des scanners peuvent être réalisés le deuxième jour lorsqu'une 

évaluation plus poussée est nécessaire. La confirmation par imagerie peropératoire est 

indiquée lorsqu'une cochlée sévèrement malformée est présente ou lorsqu'il y a une 

perte de l'os séparant la base de la cochlée du conduit auditif interne. Ces conditions 
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sont présentes dans de nombreuses anomalies de l'oreille interne, telles que la cavité 

commune, l'hypoplasie cochléaire et la partition incomplète. 

L'approche standard du recessus facial par voie transmastoidienne peut être utilisée 

dans la majorité des cas avec des anomalies de l'oreille interne. D'après la littérature, 

cette approche est la principale utilisée pour les implantations cochléaires. Cependant, 

nombreuses approches peuvent être utilisées en cas de difficultés. Ces autres 

approches ont commencé à être signalées au début des années 2000 avec l'introduction 

de plusieurs modifications, telles que l'approche transcanalaire totale par tunnel 

ouvert[55] ou tunnel fermé[56], l'approche supra-méatale[57], l'approche trans-méatale 

combinée avec tympanotomie postérieure [58] et l'approche transaditale combinée[59].  

Toutes ces approches ont fait l'objet de rapports, et chacune présente des avantages et 

des inconvénients[55,59].. 

En comparaison, l'approche transaditale présente l'avantage  d'utiliser une procédure 

familière (c.-à-d. une opération mastoïde corticale) et a plus de points de repère. Par 

conséquent, cette approche permet d'éviter plus facilement de blesser la dure-mère ou 

le genou du nerf facial et/ou de causer un traumatisme ossiculaire. 

Une labyrinthotomie transmastoïdienne peut être applicable dans les situations où les 

lésions du nerf facial sont un souci, comme lorsqu'une cavité commune présente un 

risque élevé de nerf facial anormalement placé[60]. Une ouverture de labyrinthotomie 

est créée à l'endroit où le canal semi-circulaire latéral est normalement situé. Cette 

procédure permet d'éviter le risque de lésion du nerf facial et évite le recessus facial. 

De plus, cette approche diminue le risque d'une cochléostomie mal dirigée qui pénètre 

dans l'artère carotide interne. Sennaroglu[61] mentionne une telle situation, dans 

laquelle l'anatomie difficile du nerf facial empêche la réalisation de la tympanotomie 

postérieure. Dans cette situation, un abaissement de la paroi du canal avec fermeture 

du sac borgne peut être réalisé pour permettre une meilleure visualisation de la fenêtre 

ovale, de la fenêtre ronde et du promontoire. Cependant, nous pensons que les 

approches alternatives mentionnées précédemment sont plus sûres et plus 
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conservatrices que d'effectuer un travail extensif qui pourrait augmenter le risque de 

complication et la perte inutile de matériel. Ces différentes approches diminuent le 

taux de complication car elles peuvent être modifiées en per-opératoire lorsque 

l'exposition de la région cible est limitée ou lorsqu'il est difficile de procéder. Ces 

approches permettent également une planification pré-chirurgicale lorsque certaines 

anomalies sont identifiées sur la base des résultats de l'imagerie. 

Les fuites périlymphatiques sont fréquemment rencontrées en présence de 

malformations de l'oreille interne. En effet, elles sont la complication peropératoire la 

plus fréquente et ont été rapportées chez 50 % des patients présentant une anomalie de 

l'oreille interne[62]. L'incidence de cette complication dépend du type de 

malformation. Plusieurs caractéristiques d'anomalies de l'oreille interne sur les images 

radiologiques sont corrélées à un risque accru de fuite de périlymphe et peuvent 

entraîner des séquelles, telles que des fuites de LCR et des méningites en 

postopératoire [63]. Certaines anomalies sont associées à un risque élevé d'écoulement 

de la périlymphe, par exemple lorsque le modiolus est absent, un défaut du conduit 

auditif interne ou une dilatation de l'aqueduc vestibulaire[61,64]. Cependant, cette 

complication peut être gérée  en élevant la tête et en obturant la cochléostomie par du 

fascia ou du muscle autour du porte-électrode, cette cochléostomie doit de préférence 

être large préférable pour une meilleure insertion du fascia ou du muscle et pour une 

meilleure étanchéité[65]. Certains auteurs ont utilisé de la colle sur le greffon placé 

autour de l'électrode. Alternativement, on peut utiliser une électrode à bouchon de 

"liège" pour sceller l'ouverture[66]. Un drain lombaire est une mesure supplémentaire 

qui peut être ajoutée dans les cas de geysers de LCR incontrôlés ou lorsque le bouchon 

se déloge à cause d'un candidat non coopératif[52]. En cas de fuite de LCR incontrôlée 

litigieuse malgré toutes les mesures, une exclusion d’oreille moyenne peut être utilisée 

pour oblitérer l'oreille moyenne, la mastoïde et la trompe d'Eustache et pour fermer le 

conduit auditif externe [63, 65]. En ce qui concerne cette procédure, une étape cruciale 

est nécessaire avant l'oblitération de la trompe d'Eustache, les cellules péritubulaires 
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pouvant contourner l'oblitération et se drainer vers la TE et provoquant une fuite 

continue de LCR par le nasopharynx, consiste en l’ablation de ces cellules. 

Un trajet aberrant du nerf facial a été signalé dans 9% à 16% des cas d'anomalies de 

l'oreille interne[67–69].. De nombreux rapports de cas d'anomalies du nerf facial ont 

rapporté des anomalies dans la structure de l'étrier, ce qui peut être utilisé plus tard 

pour aider à positionner le nerf normalement[50]. Certains patients sont susceptibles 

de présenter plus d'anomalies du nerf facial, tels que ceux qui présentent une cavité 

commune, une hypoplasie cochléaire et des anomalies craniofaciales[69]. 

 

➢ Contrôle peropératoire : 

En fin d’intervention, la vérification d’un bon positionnement et un bon contact des 

électrodes peut se faire par [33]: 

✓ La radiographie avec une incidence de Stenvers: qui consiste en une rotation de la 

tête de 45° vers le côté opposé à l’implant  

✓ Des mesures électrophysiologiques objectives per-opératoires, qui apportent aussi 

des informations utiles pour les réglages ultérieurs. Plusieurs méthodes sont 

possibles :  

Sont issus de la stimulation d’une électrode et recueillis par télémétrie sur l’électrode 

voisine. Les eCAP renseignent sur l’efficacité de la transmission du signal électrique 

le long des fibres nerveuses auditives afférentes stimulées par l’électrode active 

jusqu’au ganglion spiral. 

 

 

 

• Mesure des impédances : 

L’enregistrement des potentiels d’électrodes de l’implant permet de s’assurer de 

l’absence de panne générale des composants internes de l’implant, ou de localiser des 

électrodes défectueuses. 
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MATERIELS ET METHODES 
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1. TYPE DE L’ETUDE : 

Il s’agit d’une étude rétrospective, descriptive, portant sur 13 patients présentant une 

surdité sévère ou profonde bilatérale et chez qui l’implantation cochléaire a été 

proposée comme moyen de réhabilitation auditive au sein de notre service d’ORL et 

de CCF à l’hôpital des Spécialités au centre hospitalier universitaire Ibn Sina de Rabat. 

Cette étude s’étale du Décembre 2018 à Avril 2021. 

2. OBJECTIFS : 

Le but de cette étude est de rapporter l’expérience du service en matière de la prise en 

charge, par implantation cochléaire, des enfants présentant une surdité 

neurosensorielle avec une malformation de l’oreille interne. A travers notre travail 

nous décrirons les indications de l’implantation cochléaire dans le cadre de ces 

malformations, les difficultés chirurgicales pouvant être rencontrées, les complications 

chirurgicales per opératoires et post opératoires ainsi que les résultats de l’implantation 

cochléaire chez les patients porteurs d’une anomalie de l’oreille interne 

comparativement aux patients avec une oreille interne normale.    

3. RECUEIL DES DONNEES 

Les éléments qui ont été pris en compte sont l'absence de contre-indications 

chirurgicale et anesthésique pour l’implant cochléaire, l'évolutivité de la surdité, la 

durée de privation auditive, le mode d'éducation à prédominance orale, la motivation 

parentale et de l'enfant lorsqu'il était plus âgé ou de l’adulte lui-même. Un entretien 

systématique avec les patients ou les parents pour les enfants a permis l’information 

sur les principes de l’implant, ses limites, ses risques opératoires ainsi les modalités du 

suivi post implant. 

Les différentes données ont été recueillies au niveau du : 

➢ Notre Service d’ORL et CCF : dossiers d’hospitalisations des patients et 

convocation. 

➢ Des orthophonistes du service qui assuraient la rééducation et le suivi 

orthophoniques des enfants implantés. 
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➢ Centre de réglage des implants cochléaires 

    L’antibioprophylaxie en per et post opératoire était systématique, de même que la 

vaccination antipneumoccique 

Le 1er réglage du processeur  était effectué entre 4 et 6 semaines postopératoires 

avec un contrôle 1mois plus tard. 

L’évaluation des résultats post implant cochléaire s’est basée sur : 

• Le port d’implant qui reflète l’engagement de l’enfant ainsi que ses parents. 

• L’assiduité aux séances de réglage et de rééducation orthophonique. 

• Comparaison du bilan pré-implant par rapport à la perception auditive et la 

production de la parole 

Le profil APCEI (Annexe 1) a été utilisé pour évaluer les résultats post implantation, 

ainsi que le Score de Nottingham pour évaluer l’intelligibilité. 
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RESULTATS 
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1.DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES : 

A.Age: 

L’âge moyen de notre population au moment de l’implantation était de 10 ans avec des 

extrêmes d’âge allant de 2 ans à 38 ans. La majorité de nos patients implantés avait un 

âge inférieur de 6 ans, soit 61% patients.  

 

 

B.Sexe : 

Nous avons noté une prédominance masculine nette,  soit 62% étaient de sexe 

masculin, avec un sex-ratio H/F de 1,61 

Répartition des patients selon l'âge 

< 6ans

6 - 18 ans

> 18 ans
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C.Origine géographique : 

La majorité des patients implantés réside dans les régions Rabat-Kenitra, soit 60% des 

cas, le restant nous a été référé des autres régions du territoire national. 

D.Profil socioéducatif et investissement parental : 

Le niveau intellectuel des parents ou des patients eux même était faible dans 42 % des 

cas, moyens dans 27 % des cas. 8 patients étaient scolarisés en pré-implantation, dont 

5 étaient scolarisés dans une structure spécialisée dédiée aux enfants déficients 

auditifs. 

 

 

 

38%

62%

SEXE RATIO
ROUGE SEXE MASCULIN

BLEU SEXE FEMININ
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2. ANTECEDENTS : 

A. Familiaux : 

▪ La consanguinité des parents a été retrouvée chez 29% des cas. 

▪ Chez 2 %, nous avons trouvé une notion de surdité congénitale chez la fratrie 

B- Personnels : 

▪ Les principaux antécédents pathologiques retrouvés chez nos patients sont :  

✓ Une méningite bactérienne à pneumocoque à l’âge de 8mois chez 15,3% des 

patients. 

✓ La notion de fièvre durant l’enfance traitée en hospitalier mais non étiquetée 

✓ Un syndrome de Waardenburg chez un enfant soit 7,6% 

3. CARACTERISTIQUES DE LA SURDITE : 

A. Circonstances de découverte : 

 Chez les adultes, la surdité était évolutive remarquée par la diminution de l’apport des 

prothèses auditives. Alors que chez les enfants, la surdité a été suspectée dans la 

majorité des cas par les parents devant : 

✓ Absence de réaction à la voix ou aux bruits  

✓ Enfant agité, désobéissant 

✓ Retard du langage  

L’âge de suspicion de la surdité  variait entre le 1an et 3 ans avec une moyenne de 19 

mois 

B.Age de diagnostic : 

L’âge du diagnostic variait entre 1 an et 3 ans chez les enfants. 

 

 

4.BILAN RADIOLOGIQUE : 

La TDM et IRM des rochers ont été réalisé chez tous nos patients en préopératoire. 

Nous avons pu retrouver les variations anatomiques, portant surtout sur l’oreille 

interne, suivantes : 
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Variations anatomiques Nombre  (n=) 

Aplasie ou hypoplasie du modiolus 2 

Partition incomplète de la cochlée 3 

Cavité commune 1 

Dilatation de l’aqueduc vestibulaire ou du 

vestibule 

7 

Dysplasie des CSC 2 

Aplasie du canal du nerf cochléaire 4 

Procidence du nerf facial  1 

Procidence du golf jugulaire 3 

 

Tableau 5: Les différentes malformations radiologiques dans notre série 
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Iconographie du service 

 

 

Figure 12: TDM des rochers en coupe coronale montrant une cavité unique cochleo-

vestibulaire(étoile jaune) 
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Figure 13: TDM des rochers en coupe axiale montrant une dilatation du vestibule (étoile 

jaune) et de l’aqueduc vestibulaire ( étoile rouge) 
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Figure 14: TDM des rochers en coupe axiale montrant un défaut de segmentation de la 

cochlée : Fusion du 2éme tour de pire avec le demi tour restant 
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Figure 15: TDM des rochers en coupe axiale montrant un modiolus hypoplasique (flèche 

noire) 
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Figure 16: TDM des rochers en coupe axiale montrant une dilatation kystique du vestibule, 

une cochlée incomplète (1tour et demi) et une communication entre la cochlée et le CAI au 

niveau du rocher droit. Du coté gauche on note une cavité unique cochléo vestibulaire 
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Figure 17: TDM des rochers en coupe axiale montrant une hypoplasie cochléaire et une 

dilatation du vestibule du coté gauche 
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Figure 18: IRM montrant une aplasie du nerf cochléaire bilatérale 
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Figure 19: IRM montrant une aplasie cochléaire gauche 
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Figure 20: IRM montrant une malformation kystique cochléo-vestibulaire bilatérale 

évoquant une dysplasie cochléaire de type Mondini 
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Figure 21: TDM des rochers en coupe coronale montrant une fibrose labyrinthique minime 

avec amputation partielle des canaux semi circulaires 
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Figure 22: TDM des rochers en coupe axiale montrant un défaut de segmentation 

cochléaire 
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Figure 23: IRM montrant un aqueduc vestibulaire droit dilaté 
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5.Exploration vestibulaire : 

L’exploration vestibulaire a été réalisée chez la plupart de nos patients, elle s’est basée 

principalement sur l’examen clinique, qui n’avait trouvé aucun nystagmus ni trouble 

de l’équilibre ou retard de la marche chez tous nos patients. Le bilan a été complété 

par différentes explorations parmi lesquelles la videonystagmographie (VNG) et la 

videoHead impulse test (VHIT).  

 

6.Chirurgie de l’implant cochléaire: 

La pose d’implant cochléaire a été réalisée sous anesthésie générale chez tous nos 

patients. 7 d’entre eux ont bénéficié d’une implantation cochléaire unilatérale, dont le 

côté a été déterminé en fonction du site de la malformation. Les 6 autres patients 

présentaient une contre indication chirurgicale (aplasie du nerf cochléaire, aplasie ou 

ossification cochléaire) ou psycho cognitive. 2 modèles d’implant cochléaire ont été 

utilisés, l’implant Neurelec*, Cochlear* et Advanced Bionics*. 

L’incision était rétroauriculaire en L inversé, l’antro-atticotomie a été suivie d’une 

tympanotomie postérieure puis le porte-électrode a été inséré à travers une ouverture 

de la fenêtre ronde. Aucun monitoring nerveux du nerf facial n’a été fait en per-

opératoire par manque de moyens. 

Les difficultés opératoires rencontrées se sont résumées à une procidence des 

méninges du sinus latéral et notamment du canal facial dans 3 cas. L'approche 

standard du recessus facial par voie transmastoidienne a été notre technique principale, 

la niche de la fenêtre ronde n’a pu être localisée chez 4 patients imposant la réalisation 

d’une cochléostomie dans 3 cas et la réalisation d’une approche trans-méatale 

combinée avec tympanotomie postérieure  dans 1 cas. En per-opératoire des fuites 

perilymphatiques sont survenues chez 3 patients, colmatées par des fragments de 

muscle.   
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E FR 

P CSL 

Le controle peropératoire de l’intégrité des électrodes après leur insertion a été fait 

chez tous les patients grâce  la mesure des impédances et la détection des réponses 

neuronales. 

 

                                                                         

 

 

 

 

Figure 24: Exposition de la fenêtre ronde 

E : Courte apophyse de l’enclume  

CSL : Canal semi circulaire latéral  

FR : Fenêtre ronde  

P : Pyramide de l’étrier  

 

Figure 25: Insertion de l’électrode dans la fenêtre ronde 
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7. Soins post opératoires immédiats et complications : 

La durée d’hospitalisation variait entre 2 à 8 jours avec une moyenne de 4 jours. Tous 

les patients ont eu une bonne cicatrisation cutanée avec intégration de l’implant 

cochléaire en post opératoire immédiate. 

Nous n’avons enregistré aucun cas de méningite ou de paralysie faciale ou de panne 

d’électrode.  

 

8. Résultats post implant : 

A.Durée de suivi : 

Le suivi des patients  en post implantation variait entre 6mois et3 ans et demi avec une 

moyenne de 21 mois. 

B.L’assiduité aux séances de  rééducation orthophonique : 

76% des patients avaient une bonne assiduité, ils réalisaient 2 séances par semaine, 

24% présentaient une assiduité moyenne, ils réalisent une séance chaque 15 jours. 
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DISCUSSION   
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1. ACTIVITE D’IMPLANTATION COCHLEAIRE : 

L’activité d’implantation cochléaire dans notre service a commencé, depuis 10 ans. 

Notre étude a montré que le nombre des enfants implanté a progressivement augmenté 

au fil des années, ceci est dû  à des dotations financières accordées par le plan d’action 

royal ainsi que de l’Etat pour l’amélioration de la prise en charge des enfants sourds 

profonds.  

Le nombre d’implantation cochléaire est en nette augmentation dans le monde. En 

2012, ce nombre était estimé à environ 324 200 personnes dans le monde selon 

l'Administration américaine des aliments et drogues (FDA), dont 38 000 enfants ont 

étaient implantés aux Etats unis [70]. 

L’implantation cochléaire pédiatrique reste très modeste dans les pays en voie de 

développement, et particulièrement dans notre contexte. Il faut insister sur la nécessité 

de l’accentuation des efforts de l'état, de la société civile et de tous les acteurs 

concernés afin de surmonter les difficultés qui se posent à ce niveau. Surtout que selon 

les résultats de la deuxième Enquête Nationale sur l’Handicap auditif au Maroc, le 

taux de prévalence d’handicap au niveau national est de 6.8%, soit 2.264.672 

personnes. Le taux d’incapacité fonctionnelle liée à l’audition représente 22,1% du 

nombre total des personnes en situation de handicap moyenne à très sévère. Aussi, 

4.6% des personnes en situation de handicap de degré léger à très profond, appartenant 

à la tranche d’âge des moins de 15 ans, souffrent d’une déficience auditive (6780 

enfants), faisant savoir que le cinquième de l’ensemble de ces enfants ont de grandes 

difficultés à entendre, soit environ 1356 enfants.  

Devant ces données, un Programme National de diagnostic et de prise en charge des 

enfants et des jeunes en situation de handicap auditif et de surdité a vu le jour le 12 

Février 2021. Ce programme dit programme NASMAA vise à faire bénéficier des 

enfants sourds de chirurgie d’implantation cochléaire. Il cible sur deux ans, plus de 

800 enfants sourds à l’échelon national, âgés de 5 ans ou moins, issus de familles 

défavorisées. Il a été mis en œuvre en coopération avec la Fondation Lalla Asmae pour 
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Enfants Sourds, le Ministère de la Santé, le Ministère de la Solidarité de 

Développement Social de l’Egalité et de la Famille, les différents CHU du Maroc, 

l’Hôpital Militaire d’Instruction Mohammed V et les associations œuvrant dans ce 

domaine. 

 

2. MALFORMATIONS DE L’OREILLE INTERNE ET INDICATIONS 

D’IMPLANTS COCHLEAIRES : 

Ces dernières années, les cas d'implantation cochléaire sont devenus de plus en plus 

fréquents et cette procédure est devenue un traitement accepté et reconnu pour les 

patients souffrant d'une surdité neurosensorielle sévère à profonde. 

Le premier cas documenté date de 1791, lorsque Carlo Mondini a décrit un cas de 

surdité congénitale dans lequel la cochlée était de petite taille, avec un tour et demi et 

le septum interscalaire était absent. Magabeira-Albernaz [71] a été la première à 

effectuer une implantation dans un cas de cochlée malformée. Depuis lors, de 

nombreux cas positifs ont été documentés. Avec l'expérience chirurgicale, 

l'implantation cochléaire chez les patients présentant une anatomie cochléaire 

anormale a augmenté. 

Auparavant, les malformations cochléo-vestibulaires étaient considérées comme une 

contre-indication à l'implantation en raison de préoccupations concernant l'insertion 

des électrodes, la stabilité du réseau et l'absence ou le dysfonctionnement des 

neurones, ce qui pourrait empêcher une perception auditive et le risque accru de 

complications telles que les lésions du nerf facial et les lésions cérébro-spinales[72]. 

Les progrès réalisés en termes de technique chirurgicale et de dispositifs cochléaires 

ont permis une implantation réussie et sûre dans des cochlées malformées.  

Les conditions absolues pour l'implantation cochléaire sont la présence d'une cochlée 

(normale ou malformée) et d'un nerf cochléaire. L'aplasie cochléaire est facilement 

apparente à la TDM ou par IRM. L'absence du nerf cochléaire est mieux visible sur les 

images sagittales obliques par IRM obtenues à travers le CAI. Le site de 
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développement embryologique de l'oreille interne est complexe[73,74]. Le 

développement indépendant de l'organe de Corti et du nerf cochléaire explique 

comment une cochlée d'apparence normale ne garantit pas la présence d'un nerf 

cochléaire normal[75]. 

L'implantation cochléaire peut être réalisée avec succès chez presque tous les patients, 

les exceptions étant ceux qui présentent une aplasie labyrinthique (malformation de 

Michel) et cochléaire complète[76,77] ou l’agénésie du nerf cochléaire [78,79]. Il est 

important d'évaluer la sévérité de la déformation de l'oreille interne et des autres 

anomalies associées lors de l'évaluation radiologique préimplantatoire afin d'identifier 

toute complication pouvant potentiellement survenir pendant l'opération et la prise en 

charge ultérieure du patient. 

 

3. PARTICULARITES RADIOLOGIQUES DES MALFORMATIONS DE 

L’OREILLE INTERNE 

La surdité neurosensorielle congénitale résulte d'anomalies de l'oreille interne, du nerf 

cochléovestibulaire ou des structures centrales d’audition. L'anomalie peut avoir une 

cause génétique ou être une séquelle d'une infection ou d'une anomalie congénitale; 

dans certains cas, aucune cause n'est identifiée [80]. 

La tomodensitométrie et l'imagerie par résonance magnétique à haute résolution des 

rochers permettent une excellente représentation des malformations de l'oreille interne 

et sont couramment utilisées dans l'évaluation de la surdité neurosensorielle chez 

l'enfant. La tomodensitométrie a toujours été la modalité d'imagerie privilégiée pour 

délimiter l'anatomie osseuse complexe et les malformations de l'oreille interne, mais 

l'IRM à haute résolution est utilisée de plus en plus fréquemment pour étudier le 

labyrinthe membraneux et le nerf  cochléovestibulaire [81]. L'IRM cérébrale permet 

l'évaluation de toute anomalie parenchymateuse cérébrale coexistante. Le scanner des 

rochers  permet l'identification supplémentaire des anomalies de l'oreille moyenne et 

externe et fournit des informations anatomiques importantes pour la planification 
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chirurgicale. Ensemble, ces modalités jouent un rôle essentiel dans le bilan 

préopératoire de l'implantation cochléaire [82]. 
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PROTOCOLE D’IMAGERIE 

Un scanner haute résolution de l'os temporal, suivi d'une reconstruction d'image dans 

les plans axial et coronal, est nécessaire pour évaluer l'oreille interne et ses 

malformations.. Les images coronales reformatées sont obtenues à partir du bord 

antérieur de l'apex pétreux jusqu'au bord postérieur de la mastoïde [82]. 

. Une imagerie axiale de routine du cerveau, pondérée en T2, doit être effectuée chez 

tous les patients afin d'exclure les causes de la surdité de perception liées au système 

nerveux central [82]. 

Dans notre hôpital, nous disposons d’un scanner Siemens SOMATOM définition AS 

32 barrettes 64 coupes. Le patient est installé en décubitus dorsal sans injection de PC. 

L’acquisition est réalisée dans le plan orbitoméatal parallèle à la base du crane au 

dessus du cristallin avec petit FOV 140Kv, mAS selon le poids du patient pitch à 1. 

Les coupes sont de 0.6 mm avec incrément de 1 mm, reconstruction en rétroprojection 

filtrée (filtre osseux dur à 0.6 mm) de la pointe de la mastoïde au toit du rocher. 

Lecture au niveau de la console de post traitement en coupes axiales avec 

reconstruction coronales perpendiculaires au CSC latéral et sagittales obliques 

perpendiculaire à la platine. En outre, il est également important de noter l’utilisation 

des reconstructions MIP en 3 mm. Nous disposons également d’un appareil d’IRM 

Siemens MAGNETOM Amira 1.5 T avec logiciel syngo MR 11 et nous réalisons le 

même protocole sus décrit. 
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A.Anomalies cochléaires : 

❖ Aplasie labyrinthique complète : 

Sur le scanner, il y a une absence totale des structures de l'oreille interne (Fig 

26a). Un CAI étroit et atrétique est visible sur les images TDM à haute 

résolution (Fig 26b), et la huitième paire crânienne n'est pas visualisé sur 

l'IRM.  
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 (a) TDM des rochers en coupe axiale montrant l'absence des structures de l'oreille interne. Notez la 

paroi médiale plate de la cavité de l'oreille moyenne (flèche) et l'os pétreux hypoplasique (*).  

(b) TDM des rochers en coupe coronale montre un CAI atretique (flèche).  

(c) IRM sagittale obtenue dans un plan perpendiculaire au CAI montrant un seul nerf (flèche) dans un 

CAI rétréci. Associée aux résultats de (a) et (b), cette caractéristique suggère l'absence du huitième 

nerf crânien.  

  

Figure 26: Aplasie labyrinthique complète. 
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❖ Aplasie cochléaire (Fig 27b,d): 

La cochlée est complètement absente, le vestibule et les canaux semi-circulaires sont 

souvent malformés mais peuvent être normaux [83]. Il est important de différencier 

cette anomalie de la labyrinthite ossifiante (Fig 27d), dans laquelle on observe un os 

de taille normale en avant du CAI, avec le renflement du promontoire cochléaire 

produit par le tour basal de la cochlée ; ces deux caractéristiques sont absentes dans 

l'aplasie cochléaire[84].  

 

 

Aplasie cochléaire 

(a) Le dessin montre l'absence de la cochlée, la dilatation du vestibule (v) et la déformation du 

canal semi-circulaire latéral, caractéristiques de l'aplasie cochléaire.(b) TDM axiale montrant 

un vestibule globuleux dilaté (tête de flèche), un os dense à l'endroit où devrait se trouver la 

cochlée (flèche courbe) et un canal semi-circulaire postérieur dilaté (flèche droite).(c) TDM 

coronale montrant un canal semi-circulaire latéral malformé et dilaté (flèche droite) avec un 

canal semi-circulaire supérieur court (flèche courbe). 

Labyrinthite ossifiante 

(d) TDM axiale montrant un dépôt osseux anormal dans la cochlée (flèche droite) en avant du 

CAI, avec un promontoire cochléaire normal (flèche courbe) produit par le tour basal de la 

cochlée. Ces caractéristiques sont observées dans la labyrinthite ossifiante mais pas dans 

l'aplasie cochléaire.  

Figure 27: Différenciation de l'aplasie cochléaire de la labyrinthite ossifiante. 
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❖ Cavité commune : 

Les images TDM et IRM montrent la confluence de la cochlée et du vestibule dans 

une cavité kystique sans architecture interne (Fig 28b,c). La largeur de la cavité est 

typiquement plus grande que sa hauteur, avec un diamètre vertical moyen de 7 mm 

et un diamètre horizontal moyen de 10 mm [84]. Les canaux semi-circulaires sont 

fréquemment malformés mais parfois normaux. 

 

Figure 28: Cavité commune 

(a) Le dessin montre une cavité commune formée par le vestibule (v) et la cochlée (c).  

(b) TDM axiale montrant la confluence de la cochlée et du vestibule dans une cavité kystique 

sans architecture interne (flèche droite). Un épanchement (pointe de flèche) est visible dans 

les alvéoles mastoïdiennes.  

(C-e) Les images IRM axiales pondérées en T2 en écho de gradient montrent la cavité 

commune (flèche en c), un CAI dilaté (flèche en d) et un canal semi-circulaire latéral 

malformé (flèche en e).  

(f) IRM sagittale montrant l'absence du nerf cochléaire (flèche).  



75 

❖ Hypoplasie cochléaire : 

L'hypoplasie cochléaire peut se manifester par une cochlée en forme de bourgeon 

(type I), une cochlée hypoplasique kystique (type II), une cochlée avec moins de 2 

tours (type III), et avec un tour basal normal, mais avec des spires médianes et 

apicales sévèrement hypoplastiques (type IV)(Fig 29)[61]. En raison de la petite 

taille de la cochlée hypoplasique, des électrodes fines et courtes sont recommandées. 

Les électrodes épaisses et longues risquent de ne pas être entièrement insérées dans 

la cochlée. La cochlée hypoplasique kystique présente un potentiel de fuite de 

liquide céphalo-rachidien[85]. 

 

 

Figure 29: Coupe axiale montrant une cochlée hypoplasique type IV avec seulement un 

tour basal. 
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❖ Partition incomplète ou dysplasie cochléaire : 

La partition incomplète de type I (Fig. 30) ne présente pas de modiolus et de septa 

interscalaires [61]. Elle ressemble à une structure kystique vide et s'accompagne 

d'un large vestibule dilaté. Il peut être difficile de placer le réseau d'électrodes près 

des éléments neuronaux [86,87]. Une tentative agressive d'insertion complète du 

réseau d'électrodes peut entraîner un mauvais placement à travers le modiolus 

déficient dans le canal auditif interne [87]. 

La partition incomplète de type II (Fig. 31) montre un apex kystique de la cochlée et 

seules les parties basales du modiolus sont présentes. En outre, l'aqueduc 

vestibulaire est élargi, et le vestibule est minimalement dilaté. L'ensemble de la 

triade complète est appelée déformation de Mondini[61]. 

La partition incomplète de type III (Fig. 32) est rapportée dans la surdité liée au 

chromosome X [88]. Les septa interscalaires sont présents mais le modiolus est 

complètement absent. La cochlée est placée directement à l'extrémité latérale du 

conduit auditif interne au lieu de sa position antérolatérale habituelle. La séparation 

osseuse manquante de la cochlée et du conduit auditif interne entraîne un risque 

accru de dislocation de l'électrode dans le CAI [89]. 

Les défauts de la base modiolaire dans les partitions incomplètes ont risque accru de 

fuite peropératoire de liquide céphalorachidien dans l'oreille moyenne, appelé 

gusher[86,90]. Une fuite peropératoire de liquide céphalorachidien a pour 

conséquence une procédure prolongée, gêne l'insertion de l'électrode et augmente le 

risque de méningite. Une cochléostomie serrée et un emballage minutieux du tissu 

autour du réseau d'électrodes peuvent être nécessaires [91]. Des électrodes dédiées 

avec un design d'électrode semblable à un bouchon de liège peuvent améliorer 

l'étanchéité de l'électrode à l'entrée cochléaire[92]. 
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Figure 30: Partition incomplète type I. 

Coupes TDM axiale à gauche et coronale à droite  montrant une partition de 

type I incomplète, avec une cochlée kystique vide (C) et un grand vestibule 

dilaté (V). L'étrier est malformé et fusionné avec l'enclume (flèche). 

 

Figure 31: Partition incomplète typeII. 

Coupes TDM axiales montrant une partition incomplète de type II avec l'apex 

kystique de la cochlée (flèche) et un aqueduc vestibulaire élargi (astérisque). Le 

vestibule est très peu élargi (flèche en pointillés) et les canaux semi-circulaires 

sont normaux. 
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B.Anomalies labyrinthiques : 

Bien que le risque de fuite de LCR augmente lorsque des malformations de l'oreille 

interne sont présentes, les anomalies isolées du vestibule ou du canal semi-circulaire 

n'affectent pas la planification chirurgicale. Leur importance réside principalement dans 

les anomalies cochléaires ou syndromiques associées. 

L'aplasie ou dysplasie des canaux semi-circulaires (Fig.33) doit être notée car elle est  

fortement associée au syndrome de CHARGE [93]. En plus des dysplasies cochléaires, 

la plupart des patients atteints du syndrome de CHARGE présentent une cavité de 

l'oreille moyenne dysplasique et un trajet anormal du nerf facial, ce qui peut compliquer 

l'approche chirurgicale et la cochléostomie [94]. 

 

Figure 33: Aplasie des canaux semi circulaires.  

Les canaux semi-circulaires supérieur, postérieur et latéral sont absents. 

 

 
 

Coupe TDM axiale montrant une partition 

incomplète de type III avec une cochlée vide 

avec des septa interscalaires préservés (tête de 

flèche). Le modiolus et la séparation osseuse 

de la cochlée et du CAI sont absents (flèche). 

La cochlée est placée directement à l'extrémité 

latérale du conduit auditif interne (astérisque). 

Figure 32: Partition incomplète de type III 
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C.Anomalies du CAI et du nerf cochléaire :  

Le diamètre normal du CAI varie de 2 à 8 mm, avec une moyenne de 4 mm. Un CAI 

dont le diamètre est inférieur à 2 mm est qualifié de sténotique [95]. Le CAI peut 

également être atretique ou avoir une cloison osseuse qui le divise en deux ou plusieurs 

canaux distincts. Les caractéristiques morphologiques et la taille du CAI ne sont pas des 

indicateurs fiables de l'intégrité du nerf cochléaire, et une taille normale du CAI et une 

anatomie normale de l'oreille interne n'excluent pas une déficience du nerf ; le nerf peut 

même être absent lorsque le CAI et le labyrinthe sont complètement normaux. Par 

conséquent, l'IRM à haute résolution est la modalité préférée pour une évaluation 

précise du nerf cochléaire [96]. 

Les images sagittales obliques obtenues dans un plan perpendiculaire au grand axe du 

CAI fournissent la meilleure représentation des quatre nerfs principaux du CAI : le nerf 

facial, cochléaire, vestibulaire supérieur et vestibulaire inférieur [97]. Trois types 

d'anomalies du nerf cochléaire ont été décrits. Dans une anomalie du nerf cochléaire de 

type 1, on observe une sténose du CAI avec un huitième nerf absent (Fig.34). Dans une 

anomalie de type 2, on trouve un nerf cochléovestibulaire commun, avec une hypoplasie 

ou une aplasie de sa branche cochléaire. Lorsque cette anomalie est associée à d'autres 

malformations de l'oreille interne, on parle de malformation de type 2A. Lorsque 

l'anomalie est isolée (c'est-à-dire que l'oreille interne est normale par ailleurs), on parle 

de malformation de type 2B. L'ouverture cochléaire est un petit canal au fond du CAI à 

travers lequel le nerf cochléaire passe pour entrer dans la cochlée[97]. Lorsque le site de 

l'ouverture cochléaire est rempli par de l'os, on parle d'hypoplasie du canal osseux du 

nerf cochléaire [98]. 
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(a) Coupe TDM axiale montrant une ouverture cochléaire rétrécie, sclérosée (flèche). 

(b) Coupe IRM CISS sagittale oblique ne montre pas de nerf cochléaire discernable dans le 

quadrant antéro-inférieur du CAI, un nerf facial normal (flèche) dans le quadrant antéro-

supérieur et de petits nerfs vestibulaires (pointes de flèche) en arrière. 

 

D.Autres anomalies : 

❖ Le syndrome de l’aqueduc vestibulaire large (Fig.35) :  

Ce syndrome montre un aqueduc vestibulaire élargi avec une cochlée, un vestibule 

et des canaux semi-circulaires normaux [99,100]. Les critères de Cincinnati (point 

médian > 0,9 mm ou l'opercule > 1,9 mm) et le critère de Valvassori (point médian 

> ou = 1,5 mm) pour l'élargissement de l'aqueduc vestibulaire sont utilisés. Les 

critères de Cincinnati s'avèrent plus sensibles pour identifier ce syndrome [101]. 

L'hypertrophie de l'aqueduc vestibulaire résulte d'une connexion anormale entre les 

espaces périlymphatique et sous-arachnoïdien, qui transmet une pression élevée dans 

la cochlée. Cette condition peut conduire à une fuite périlymphatique. 

Figure 34 : Hypoplasie du nerf cochléaire droit.  
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Figure 35: Élargissement de l'aqueduc vestibulaire.   

(a) Coupe TDM axiale montrant un aqueduc osseux droit dilaté (tête de flèche).  

(b) Coupe IRM CISS axiale montrant un sac endolymphatique gauche dilaté (tête de flèche) 

provenant du vestibule et du canal endolymphatique, qui est élargi (flèche droite). 

 

❖ Hypoplasie des fenêtres ronde ou ovale (Fig.36) 

Si les fenêtres cochléaires ne peuvent pas être identifiées, il est très difficile de 

localiser la cochlée pour le site correct de la cochléostomie [102]. Une approche 

guidée par TDM utilisant un système de navigation peut être recommandée pour 

faciliter l'orientation chirurgicale[103]. En outre, les fenêtres rondes étroites peuvent 

constituer un angle gênant, qui rend difficile l'insertion de l'IC. 
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Figure 36:Hypoplasie de la FR 

Coupe TDM axiale montrant une fenêtre ronde hypoplasique (flèche) et une petite cavité 

tympanique (astérisque). 

 

4.PARTICULARITES CHIRURGICALES DES MALFORMATIONS DE 

L’OREILLE INTERNE 

La chirurgie de l'IC dans le cadre d'une malformation de l’oreille interne peut être un 

défi, étant donné l'architecture cochléaire complexe et malformée. Cette chirurgie était 

difficile dans un quart des cas selon Papsin [69] et Isaiah [104]. Ces patients ont un 

plus grand risque de complications au cours de la procédure chirurgicale, comme une 

insertion incomplète, une fuite de LCR, le déplacement du réseau d'électrodes, les 

lésions du nerf facial et une plus grande probabilité de méningite postopératoire[105] . 

Ainsi, une évaluation adéquate et appropriée et un examen attentif du type d'électrode 

utilisée sont nécessaires. 

L'approche standard du recessus facial par voie transmastoidienne peut être utilisée 

dans la majorité des cas avec des anomalies de l'oreille interne. Néanmoins, des 

anomalies du nerf facial et une fuite de LCR peuvent compliquer la chirurgie [106]. 

Bien que, cette approche est la principale utilisée pour les implantations cochléaires le 
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chirurgien doit être conscient de ces complications et être capable de changer de 

technique si nécessaire.Cette technique est adaptée aux malformations de l'oreille 

interne comme l’hypoplasie cochléaire ou la cavité commune [107].  

La fuite de LCR ou survenue d’un geyser est une conséquence fâcheuse de l'ouverture 

de la fenêtre ronde chez certains patients et les expose à un risque plus élevé de 

développer une méningite postopératoire. Ce problème est généralement traité en 

élevant la tête du patient pour diminuer la pression intracrânienne et en comblant la 

cochléostomie ou la fenêtre ronde. Des types spéciaux d'électrodes ont également été 

étudiés pour aider à contrôler le gusher[66]. La malformation vésicule unique a une 

plus grande association à des anomalies de la paroi latérale du conduit auditif interne 

et, par conséquent, un risque plus élevé de geyser [108,109]. Toutefois, nos résultats 

n'ont pas montré que la chirurgie de la CC avait une plus grande incidence de gusher 

par rapport à la chirurgie dans d'autres malformations de l’oreille interne. Nous avons 

observé un taux plus élevé de gusher pour les cas d'IP-2 classés avec le système de 

Sennaroglu par rapport aux cas classés par le système Jackler. Ces résultats peuvent 

s'expliquer par le fait que les cas du système Sennaroglu étaient fortement pondérés 

par une étude de Hongjian et ses collègues, qui ont observé un taux de fuite de LCR de 

58,9 % chez 197 patients [110]. Comme on pouvait s'y attendre, l'incidence globale 

des fuites de LCR dans cette étude sur les MIE était plus élevée que celle de la 

population générale, avec des taux d'incidence rapportés de 0,25% (10 sur 

4051patients)[111] et plus récemment, de 2 % (1 sur 41 patients)[112]. 

 

5. PERFORMANCES AUDITIVES ET RESULTATS DE LA PRODUCTION 

DE LA PAROLE DES IMPLANTES AVEC MALFORMATIONS DE 

L’OREILLE INTERNE 

L'implantation cochléaire est une chirurgie sûre et bénéfique pour les enfants atteints 

de malformations congénitales de l'oreille interne, à l'exception de l'aplasie du nerf 



84 

cochléaire[72,85]. Plusieurs études ont rapporté une amélioration significative des 

performances dans différents types de malformations après la chirurgie [120–122]. 

Une revue systématique réalisée par Farhood et al. en 2017 a démontré que les patients 

atteints de malformations de l'oreille interne bénéficient considérablement de 

l'implantation cochléaire dans le domaine de la perception de la parole, bien que les 

résultats concluants soient limités en raison de la petite taille des échantillons des 

études primaires et de la diversité des tests de mesure des résultats [123]. Dans notre 

étude, les résultats de l'implantation cochléaire peuvent être jugés de moyens chez nos 

patients avec différentes malformations labyrinthiques notamment en les comparant 

avec les patients implantés sans malformation . Daneshi et al. [124] ont rapporté, 2 ans 

après la chirurgie, un score médian de 5 des catégories de performance auditive 

(compréhension de phrases courantes sans lecture labiale), et un score médian 

d’intelligibilité de la parole (SIR) de 3 (La parole connectée est intelligible pour un 

auditeur qui se concentre et lit sur les lèvres dans un contexte connu). Fang et ses 

collègues ont rapporté des scores médians à long terme CAP et SIR de 84 enfants 

sourds sans malformation de l'oreille interne implantés avant l'âge de 5 ans. Ils ont 

rapporté un score CAP de 5 et une échelle SIR de 3, deux ans après l'implantation 

cochléaire [125], qui sont comparables aux résultats de l’étude de Daneshi.. Ils n'ont 

pas pu trouver une relation négative entre les malformations de l'oreille interne et les 

scores de CAP et de SIR dans une analyse multivariée [126]. Tout ces éléments 

peuvent expliquer nos résultats, vu l’absence de stratégie nationale de dépistage des 

surdités néonatales ce qui implique un retard de diagnostic et donc un âge tardif de 

prise en charge chirurgical. Le statut socio économique et éducatif de nos patients et 

de leur entourage est un autre facteur péjoratif de notre groupe de cas.     

Les résultats de la perception et de la production de la parole pour chaque 

malformation de l'oreille interne sont hétérogènes dans la littérature: Pour les partitions 

incomplètes de type I et II, deux études ont rapporté des données variables, de bonnes 

à mauvaises performances, et des résultats majoritairement améliorés [127]. Sun et al. 
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ont rapporté l'insertion complète d'une électrode droite de 31 mm chez 30 patients avec 

une partition incomplète et une bonne télémétrie de réponse neuronale 

peropératoire[128]. Une étude récemment publiée a rapporté que les résultats à long 

terme du développement de la parole chez les patients atteints de dysplasie de Mondini 

étaient comparables aux résultats d'un groupe d'enfants implantés sans anomalie de 

l'oreille interne [129].  

La diversité des résultats de l'implantation cochléaire est encore plus grande pour la 

cavité commune et l'hypoplasie cochléaire. En 2015, Xia et al. ont comparé la 

perception et la production de la parole chez 21 patients présentant une cavité 

commune avec les résultats du groupe témoin et ont constaté que les scores CAP et 

SIR étaient significativement inférieurs chez les patients présentant des anomalies. Les 

scores CAP et SIR étaient d'environ 4 et 1 après 24 mois, respectivement [130]. Dans 

une autre étude en 2011, les scores CAP et SIR de 11 patients présentant une cavité 

commune deux ans après l'implantation cochléaire étaient d'environ 4 et 2,5 

respectivement [131].  

Les résultats de la perception et de la production de la parole de différents types de 

malformation de l'oreille interne ont été comparées dans certaines études, mais ces 

études souffraient de la faible taille des échantillons. 

Dans certaines études, une tendance à une performance plus faible a été rapportée pour 

les patients souffrant d'une cavité commune et d'une hypoplasie cochléaire, mais la 

taille des échantillons n'était pas suffisante pour montrer une différence 

significative[72,106,122]. Une étude systématique réalisée par Farhood et al, dans les 

données de l'ensemble ouvert et de l'ensemble fermé, a montré que les meilleurs 

résultats étaient obtenus chez les patients atteints d'IP-II et que les patients avec une 

cavité commune ou une hypoplasie cochléaire ont montrés des niveaux d'amélioration 

plus faibles. Cependant, en raison du faible nombre de participants dans les études 

primaires et de l'hétérogénéité  de la méthode de mesure des résultats, les résultats ne 

sont pas concluants [123].  
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Les scores de résultats plus faibles chez les patients atteints de cavité commune et 

d'hypoplasie cochléaire peuvent être dus à des retards de développement concomitants, 

qui sont plus fréquents chez les patients présentant des malformations plus graves [67]. 

Pritchett et al. ont démontré une tendance vers de meilleurs résultats de perception de 

la parole chez les patients présentant une dilatation de l’aqueduc vestibulaire isolée par 

rapport aux patients atteints d'une dilatation coexistente, mais il n'y avait pas de 

signification cohérente pour les différents outils de mesure [132]. Dans deux autres 

études réalisées par Ahadizadeh et al. et Patel et al. n'ont montré aucune différence 

significative dans les résultats audiométriques entre les patients avec une dilatation de 

l’aqueduc vestibulaire isolé et coexistante [133,134]. Dans notre étude, la comparaison 

de la perception et de la production de la parole entre les différentes anomalies de 

l'oreille internes n'a montré aucune différence statistiquement significative étant donné 

notre faible échantillon. Sauf qu’on peut noter que les résultats de notre seul cas de 

cavité commune étaient médiocres.  

Plusieurs facteurs peuvent influencer les résultats des performances de l'implantation 

cochléaire  chez les enfants, tels que l'âge au moment de l'implantation, les troubles 

cognitifs, le statut socio-économique des parents, le type de dispositif implanté, la 

profondeur d'insertion, le programme de rééducation et l’implication du patient et de 

sa famille dans ce long processus de réhabilitation de l’audition et de la parole. 
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Conclusion 
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L’implantation cochléaire dans la prise en charge des surdités profonde et sévère n’est 

plus à démontrer. Les indications de l'implant cochléaire se sont élargies depuis 1995 

et commencent à englober les patients avec des malformations de l’oreille interne.  

L’objectif de la mise en place d’un implant cochléaire est de permettre au patient un 

apprentissage du langage correspondant à son âge ou d’éviter la dégradation de celui-

ci, ouvrant la voie à une scolarité normale, une insertion sociale et plus tard à des 

choix professionnels variés.  

Les enfants avec un IC nécessitent un entourage familial et scolaire qui stimule 

suffisamment les processus d’apprentissage de l’écoute et de du langage. Pour que le 

traitement soit un succès, la collaboration interdisciplinaire entre tous les intervenants 

notamment les radiologues dans notre étude pour la détection de la moindre 

malformation pouvant compliquer la chirurgie. 

Nos résultats préliminaires même sur un faible échantillon étaient assez encourageants, 

la majorité des patients tireront bénéfice de cette expérience. Ce bénéfice a été évalué 

sur la perception des mots et des phrases mais également sur l'expression orale et 

l'intégration scolaire. Le faible investissement parental et la mauvaise assiduité aux 

séances orthophoniques ainsi que le retard diagnostic et de prise en charge étaient 

parmi les principaux facteurs limitant au succès du traitement dans ces cas spécifiques. 

Tous ceci doivent nous inciter à élargir notre expérience, de promouvoir une stratégie 

nationale de dépistage des surdités néonatales afin d’améliorer la sélection des 

patients, comme il est impératif de renforcer la collaboration multidisciplinaire entre 

tous les intervenants.  

Ce travail initial représente la base d’évaluation pérenne et l’étude des résultats à plus 

long terme sur un échantillon plus important participera à l’amélioration de la prise en 

charge des patients sourds portant des malformations de l’oreille interne. 
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RESUME : 

 

Titre : Malformations de l’oreille interne et implantation cochléaire 

Auteur : Dr Amraoui Oussama 

Mots clés : Oreille interne – malformation – implant cochléaire - chirurgie 

 

Objectif : Notre travail a pour but d’apporter et de décrire l’expérience de 

l’implantation cochléaire chez des patients porteurs de malformations de l’oreille 

interne tout en relatant les aspects radiologiques de ces malformations, les difficultés 

ainsi que les complications chirurgicales possibles et les résultats auditifs et de 

production de parole obtenus. 

Matériel et méthodes : Il s’agit d’une étude rétrospective portant sur 13 cas de 

patients porteurs d’une surdité neurosensorielle sévère à profonde avec une 

malformation de l’oreille interne, colligés au sein du service d’ORL et CCF de 

l’hôpital des Spécialités de Rabat, durant la période allant de Décembre 2014 à Avril 

2021. Pour chaque cas ont été recueillies les données épidémiologiques, cliniques, 

paracliniques, thérapeutiques et évolutives.  

Résultats : Nos patients ont été répartis entre 8 de sexe masculin et 5 de sexe féminin. 

L’âge moyen de notre population était de 10 ans avec des extrêmes d’âges allant de 2 

ans à 38 ans. La majorité de nos patients implantés avait un âge inférieur de 6 ans, soit 

61% patients. 7 enfants ont bénéficié d'une implantation cochléaire unilatérale, dont 6 

à droite et 1 à gauche. Le modèle Digisonic de Neurelec* était utilisé chez la majorité 

des patients, soit 65% des cas. Le recul variait entre 6 mois et 3 ans et demi avec une 

moyenne de 21 mois. La bonne assiduité aux séances orthophonique a été observée 

chez 5 sur 7 patients. 71% des enfants avaient une bonne perception auditive au bout 

de 6 mois. Les bons résultats étaient corrélés à un investissement parental important et 

à la bonne assiduité aux séances de la rééducation orthophonique. 

Conclusion : L'IC peut être réalisée avec succès chez les enfants présentant 

malformations cochléaires.  Il n'y a pas de différence significative dans les scores de 

performance auditive ou de production de la parole entre les patients présentant 

différents types de malformations ni même avec les patients sans anomalies. Il est 

important d'évaluer la sévérité de la déformation de l'oreille interne afin d'identifier les 

problèmes qui peuvent compliquer la chirurgie et entraver la prise en charge ultérieure 

du patient comme il est impératif de respecter le principe de précocité et de 

multidisciplinarité de ce long processus de réhabilitation auditive. 
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ABSTRACT : 

 

Title: Inner ear malformation and cochlear implantation 

Author: Dr Oussama Amraoui 

Key words: Inner ear – Malformation – cochlear implant - surgery  

 

Objective: The aim of our work is to report and describe the experience of cochlear 

implantation in patients with inner ear malformations while reporting the radiological 

aspects of these malformations, the difficulties as well as the possible surgical 

complications and the auditory and speech production results obtained. 

Material and methods: This is a retrospective study of 13 cases of patients with 

severe to profound sensorineural hearing loss with inner ear malformation, collected in 

the ENT department of the Hospital of Specialties in Rabat, during the period from 

December 2014 to April 2021. For each case were collected epidemiological, clinical, 

paraclinical, therapeutic and evolutionary data.  

Results: Our patients were divided into 8 males and 5 females. The mean age of our 

population was 10 years with age extremes ranging from 2 to 38 years. The majority of 

our implanted patients were younger than 6 years of age, i.e. 61% patients. 7 children 

received a unilateral cochlear implant, 6 on the right and 1 on the left. The Neurelec* 

Digisonic model was used in the majority of patients (65%). The follow-up period 

varied from 6 months to 3.5 years with an average of 21 months. Good attendance at 

speech therapy sessions was observed in 5 out of 7 patients. 71% of the children had 

good auditory perception after 6 months. The good results were correlated with a high 

parental investment and good attendance at speech therapy sessions. 

Conclusion: CI can be successfully performed in children with cochlear defects. There 

is no significant difference in hearing performance or speech production scores 

between patients with different types of malformations or even with patients without 

anomalies. It is important to assess the severity of the inner ear deformity in order to 

identify problems that may complicate the surgery and hinder the subsequent 

management of the patient as it is imperative to respect the principle of early and 

multidisciplinary involvement in this long process of hearing rehabilitation. 
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 ملخص 

 العنوان: تشوه الأذن الداخلية وزراعة القوقعة

 المؤلف: د أسامة عمراوي

زراعة القوقعة  -التشوه  -الكلمات المفتاحية: الأذن الداخلية 

 الجراحة -

 

يهدف عملنا إلى توفير ووصف تجربة زراعة القوقعة للمرضى  :الهدف

الذين يعانون من تشوهات في الأذن الداخلية مع ربط الجوانب 

الإشعاعية لهذه التشوهات والصعوبات وكذلك المضاعفات الجراحية 

 المحتملة ونتائج إنتاج السمع والنطق التي تم تحقيقها.
 

حالة لمرضى يعانون من  13لـ  هذه دراسة بأثر رجعي المواد والطرق:

الصمم الحسي العصبي الشديد إلى العميق مع تشوه في الأذن الداخلية 

، تم جمعها داخل قسم الأنف والأذن والحنجرة ومستشفى الرباط 

تم جمع  2021إلى أبريل  2014للتخصصات ، خلال الفترة من ديسمبر 

ة والتطورية لكل المعطيات الوبائية والسريرية والجماهيرية والعلاجي

 حالة.
 

عمر إناث. كان متوسط  5ذكور و  8تم تقسيم مرضانا إلى  النتائج:

 38سنوات مع تطرفات عمرية تتراوح من سنتين إلى  10لدينا  مرضىال

أصغر زراعة القوقعة الذين خضعوا لعمليات  عامًا. كان غالبية المرضى

أطفال لعملية زراعة قوقعة  7من المرضى. خضع  ٪61 سنوات ، أي 6 من

أطفال على اليمين وواحد على اليسار. تم  6من جانب واحد ، منهم 

٪ من 65في غالبية المرضى ، أي  Neurelec * Digisonicاستخدام نموذج 

 21سنوات بمتوسط  3.5أشهر و  6الحالات. تراوحت فترة المتابعة بين 

٪ من 71مرضى.  7من  5جلسات علاج النطق في في  شهرًا. لوحظ حضور جيد

أشهر. ارتبطت النتائج الجيدة  6الأطفال لديهم إدراك سمعي جيد بعد 

 باستثمارات كبيرة من الوالدين وحضور جيد لجلسات علاج النطق.
 

بنجاح في الأطفال الذين يعانون  زراعة القوقعة يمكن إجراء الخلاصة:

من تشوهات قوقعة الأذن. لا يوجد فرق كبير في الأداء السمعي أو درجات 

إنتاج الكلام بين المرضى الذين يعانون من أنواع مختلفة من العيوب 

أو حتى مع المرضى الذين ليس لديهم تشوهات. من المهم تقييم شدة 

شاكل التي يمكن أن تعقد تشوه الأذن الداخلية من أجل تحديد الم

الجراحة وتعوق الإدارة اللاحقة للمريض حيث أنه من الضروري احترام 

مبدأ السرعة وتعدد التخصصات لهذه العملية الطويلة إعادة التأهيل 

 السمعي.
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ANNEXE 1 :  

Tableau récapitulatif “aide-mémoire” du profil APCEI : mots-clés pour la cotation de 1 à 5 

dans chacun des 5 domaines évalués 

7th European Symposium Paediatric Cochlear implantation 2 – 5 May 2004; GENEVA; 

Switzerland.(Le profil A.P.C.E.I : Dr Nathalie NOEL-PETROFF, Annie DUMONT , Dr 

Denise BUSQUET) 

 

Profil APCEI 0 1 2 3 4 5 
       

Acceptation  Opposé Port non Port passif Port actif Besoin, le réclame, 

port de Refus complet Port sous contraint, Accepté, peut s'en Réclame des piles, le porte toute la 

l'appareil  contrainte intermittent, pas passer. Piles ? remet l'antenne journée 

  quelques heures toute la journée    
       

Perception   a = 80 - 60 dB  a = 40 - 20dB a = 40 - 20dB 

seuil quantitatif Vibratoire a> 80 dB Voix forte a = 60 - 40dB Voix faible Perçoit >80 % 

puis qualitatif : Cophose Bruits très forts quelques bruits Voix normale nombreux bruits Logatomes ou 

discrimination   forts nombreux bruits faibles mots proches 

des sons       
       

Compréhension  A une conscience Repère la parole/ Comprend des Identifie des Comprend avec 

discrimination  auditive bruits, identifie phrases simples, phrases, comprend facilité le sens du 

des mots, sens Aucune (bruits / non quelques bruits comprend > 80 % > 80 % des listes langage, utilise le 

du message  bruits) familiers, connaît des listes fermées ouvertes téléphone téléphone 

   son prénom  avec ses proches aisément 
       

Expression orale  Produit des sons Mots isolés ou Association de Bonne syntaxe  
utilisation de la  dénués de sens, formules, utilise plusieurs mots, pour des phrases Oralise avec 

voix, syntaxe Mutique sans intention de régulièrement la phrases simples, simples et courtes ; facilité et fluidité ; 

  communiquer voix. Intention de mauvaise syntaxe oralise bien conversations 

   communiquer    

Intelligibilité 
   Compris par les   

  Ebauche de parents ou Compris par les Articulation et 

articulation Mutique Non intelligible quelques rares professionnels 

non 

professionnels fluidité excellentes 

   mots intelligibles (à décoder)   
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