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    Introduction


    

      Selon l’Organisation mondiale de la santé, une personne sur dix souffrira de déficience auditive incapacitante d’ici 2050. L’accompagnement de l’enfant ou de l’adulte s’inscrit dans un processus multidisciplinaire dans lequel l’orthophonie joue un rôle central dans la prévention, l’identification et la prise en charge des patients avec déficiences auditives. Chez l’enfant, l’orthophoniste accompagne le développement de la communication et du langage selon les choix familiaux ; chez l’adulte, il/elle participe au maintien d’une communication épanouissante.


      Le présent ouvrage, rédigé sous forme de fiches synthétiques, a pour objectif de mettre à la disposition des étudiantes et étudiants, mais également des orthophonistes en exercice les connaissances actuelles sur le bilan et la rééducation orthophoniques des enfants et adultes sourds et malentendants. Il est le fruit d’une collaboration internationale et pluridisciplinaire. La partie pédiatrique a été coordonnée par Jacqueline Leybaert en association avec le Centre Comprendre et Parler situé à Bruxelles (Belgique), centre de référence en matière de réadaptation fonctionnelle et d’accompagnement de l’enfant sourd ou malentendant, et avec des professionnelles du centre médical d’Audiophonologie (Bruxelles). La partie sur le patient adulte a été dirigée par Stéphanie Borel (AP-HP, Sorbonne Université, France). Chaque fiche reprend les connaissances les plus récentes et a été rédigée par une, un ou plusieurs spécialistes du domaine.


      L’ouvrage s’inscrit dans une collection organisée à partir du référentiel de formation en orthophonie défini par le bulletin officiel no 32 du 5 septembre 2013 (France). Par simplicité, le terme « orthophoniste » a systématiquement été utilisé. Cependant, l’ouvrage s’adresse bel et bien à toutes et tous les logopèdes, logopédistes et orthophonistes francophones en formation ou en exercice. Elles et ils y trouveront autant d’éléments pour leur pratique clinique que de références théoriques pour la construction de leur savoir et pour leurs travaux de recherche.


      L’ouvrage couvre les trois unités d’enseignements dédiées aux pratiques professionnelles en surdité (France) :


      

        	

          UE 5.5.1 Bilan et évaluation dans le cadre des troubles de l’audition (enfant et adulte)


        


        	

          UE 5.5.2 Intervention orthophonique auprès de l’enfant sourd


        


        	

          UE 5.5.3 Intervention orthophonique auprès des personnes présentant des surdités acquises (adulte)


        


      


      La première partie, intitulée « L’audition, ses troubles et leurs conséquences », aborde les notions anatomo-physiologiques, audiométriques et audiologiques nécessaires à la bonne compréhension des surdités. La deuxième partie traite du bilan (UE 5.5.1) et de la rééducation (UE 5.5.3) de l’enfant. La troisième partie développe le bilan (UE 5.5.1) et la rééducation (UE 5.5.3) de l’adulte.


      La méthode de l’Evidence Based Practice a été choisie pour la rédaction. Elle s’appuie sur des données récentes de la littérature internationale, ainsi que sur l’expertise professionnelle et clinique des autrices et auteurs.


      Les coordonnatrices remercient chaleureusement les autrices et auteurs pour leur implication profonde et enthousiaste dans la réalisation de cet ouvrage. Puisse cet important travail de synthèse des différents aspects du bilan et de la rééducation des surdités être profitable aux étudiantes et étudiants, aux professionnelles et professionnels, et aux chercheures et chercheurs.


       


       


      Stéphanie Borel et Jacqueline Leybaert
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L’AUDITION, SES TROUBLES ET LEURS CONSÉQUENCES





  


  Brigitte Charlier, Paul Deltenre, Cécile Colin


  A.1. Perception de la parole


  

    

      L’essentiel


      

        • Un processus intégratif complexe


        

          	

            Toute perte auditive, même légère, aura pour conséquence d’altérer la perception fine de tous les constituants de la parole. Nous savons tous intuitivement qu’une baisse acoustique du signal de parole, entraîne, de facto, une baisse de la performance en perception de la parole par tout individu, adulte ou enfant. On aurait tort cependant de s’arrêter à cette évidence, qu’il n’y a pas lieu de documenter. En effet, chercheurs et cliniciens observent des variations individuelles importantes en perception de la parole acoustiquement altérée, ce qui indique que certains facteurs, autres que liées à la perception acoustique du signal sont à prendre en compte. Car cette hétérogénéité est explicable.


          


          	

            La production de parole est un phénomène complexe qui implique, pour la personne qui parle, des processus neurologiques complexes, avant même qu’elle ne produise le moindre son (évocation, organisation morphosyntaxique, programmation motrice, etc.). De plus, à part dans les situations où locuteur et auditeur ne peuvent se voir (téléphone, barrière physique entre eux, etc.), on ne peut que constater que l’auditeur est simultanément exposé à une masse d’informations par le biais d’autres canaux sensoriels, à tout le moins par le canal visuel : mouvements de tête, mouvements bucco-faciaux, des lèvres, de la langue, du cou, de la respiration, etc. On se rappellera aussi que certaines de ces informations précèdent de quelques millisecondes l’émission du signal acoustique de parole, mouvements déjà traités par le cerveau, avant même l’émission de ce signal acoustique par le locuteur (ex : on voit une ouverture et un positionnement des lèvres antérieurs à la prononciation d’un mot). Ces informations aboutissent à créer chez l’auditeur un percept multimodal, sensori-moteur et prédictif (Campbell, 2006).


          


          	

            Il en résulte que chacun, depuis la naissance et au fil de son expérience de perception de la parole, se construit un percept complexe qui intègre progressivement l’ensemble de cette masse d’informations reliées au signal acoustique de parole proprement dit. Dans ce contexte, les aspects développementaux seront déterminants.


          


        


      


      

        • Un percept multimodal en développement


        Toute altération de l’audition va affecter la mise en lien des informations multimodales habituellement traitées par l’individu tout-venant.


        Dans ce processus, la qualité et la précision du percept de parole dépendront fortement de l’âge d’installation de la perte auditive (Truy et al., 2018). Le développement des percepts sera impacté par l’expérience de tout individu en fonction de son âge de développement. Si l’on peut considérer qu’un adulte qui devient sourd peut s’appuyer sur des percepts multimodaux préalablement construits sur la base d’informations fiables issues de chaque modalité sensorielle, il n’en va pas de même pour l’enfant. La qualité du percept est fortement dépendante de l’âge d’acquisition de la perte auditive (Kral, 2013). Chez l’enfant, l’intégration des informations issues des différentes modalités sensorielles est fortement impactée et compromise en cas de perte auditive. Les percepts multimodaux, s’ils se construisent mal ou de manière déviante, risquent de rester à vie déficitaires. De plus, on notera que le poids des différentes composantes du percept va varier selon le poids accordé aux modalités disponibles (Kral et al., 2016). L’enjeu est de taille puisque l’on sait que la surdité de l’enfant s’accompagne souvent de comorbidité sensorielle ou motrice.


        Ainsi, on gardera un haut niveau de suspicion de difficultés, voire de troubles de la perception de la parole chez les enfants et les adultes présentant :


        

          	

            une déficience auditive, y compris les déficiences auditives consécutives aux otites chroniques ;


          


          	

            un déficit de perception de la parole dans le bruit ;


          


          	

            des troubles auditifs centraux ;


          


          	

            la suspicion d’une surdité unilatérale ;


          


          	

            du recrutement, qui augmente la réactivité du sujet à certains sons ou certaines intensités sonores ;


          


          	

            des difficultés neurologiques associées, même mineures ;


          


          	

            un retard de langage ou de parole ;


          


          	

            des troubles vestibulaires, qui perturbent l’intégration visuo-motrice ;


          


          	

            des potentiels évoqués auditifs (PEA) présentant des altérations laissant suspecter des affections neurologiques concomitantes, neurodégénératives ou métaboliques.


          


        


        On gardera par ailleurs à l’esprit l’existence de périodes critiques pour l’établissement de certaines fonctions cognitivo-linguistiques. Par exemple, la constitution d’une grille phonologique de référence dans la langue maternelle s’opérerait entre la naissance et l’âge de 18 mois (Conway et al., 2009).


        Des interventions peuvent être envisagées pour soutenir autant que possible une perception complète de la parole, sur la base des modalités sensorielles fonctionnellement intactes. On gardera néanmoins à l’esprit que la charge cognitive pour la personne sourde ou malentendante peut être accrue lors de la perception de la parole. On pointera notamment les situations durant lesquelles l’information visuelle est soutenue. Le traitement rapide d’informations visuelles, par exemple en lecture labiale, et la distorsion du percept qui en résulte doivent être présents à l’esprit du rééducateur.


      


      

        • Conclusion


        La surdité n’est pas uniquement une question de perte auditive. De nombreux facteurs viennent potentiellement impacter la perception de la parole consécutive à une perte auditive, même unilatérale. Une extrême vigilance est donc de mise envers les patients, enfants comme adultes. Il faut nécessairement considérer que le percept multimodal de la parole est, de facto, impacté par toute perte auditive. La prise en charge des patients doit tenir compte de ces particularités et requiert de la prudence, même en cas d’apparente absence de troubles avérés de la perception de la parole.


        

          [image: ] En bref


          

            

              	

                La perception de la parole est un processus intégratif complexe impliquant non seulement le canal auditif, mais aussi les autres modalités sensorielles. Le percept qui en est issu est intrinsèquement multimodal.


              


              	

                La qualité et la précision de ce percept multimodal dépendront de l’âge d’apparition de la perte auditive.


              


              	

                Le poids de chacune des modalités sensorielles disponibles, intacte ou non, varie selon les individus.


              


              	

                Les altérations potentielles des autres modalités sensorielles, souvent associées à une perte auditive, impactent le traitement du signal de parole, y compris la lecture labiale.


              


              	

                Des examens neurologiques approfondis sont recommandés afin de documenter, non seulement la perte auditive en termes de seuils audiométriques, mais aussi les éventuelles pathologies associées à la surdité, de nature neurodégénérative ou métabolique.
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  Pierre Devos, Virginie Klinck, Paul Deltenre, Stéphanie Borel


  A.2. Troubles de l’audition


  

    

      L’essentiel


      

        • Anatomo-physiologie de l’audition


        L’audition repose sur des mécanismes anatomo-physiologiques complexes et fragiles pour certains. La perception auditive va bien au-delà de l’audition, et implique d’autres systèmes sensoriels et cérébraux. L’audition est impliquée dans de multiples fonctions comme l’alerte, la localisation, la communication, ou tout simplement le plaisir d’écoute et l’émotion.


        Les organes de l’audition sont constitués de l’oreille et de ses connexions centrales (figure 1). L’oreille externe a pour rôle la protection, le renforcement acoustique et la transmission des informations vers l’oreille moyenne. Elle est composée du pavillon et du conduit auditif externe (Dulguerov & Remacle, 2005). L’oreille moyenne est composée du tympan, membrane mobile, reliée mécaniquement par une chaîne de trois osselets, marteau, enclume et étrier, à la fenêtre ovale de la cochlée. Au niveau fonctionnel, l’oreille externe et l’oreille moyenne forment l’appareil auditif de transmission de l’onde sonore, tandis que la transformation de l’énergie vibratoire du son en impulsions nerveuses a lieu dans l’oreille interne.


        

          [image: Figure 1. Anatomie du système auditif périphérique (adapté de Vibert et al., 2011, Neurophysiologie, p. 64).]


          

            Figure 1. Anatomie du système auditif périphérique (adapté de Vibert et al., 2011, Neurophysiologie, p. 64).


          


        


        Dans l’oreille interne, la cochlée, cavité hélicoïdale, se présente comme un tube conique creusé dans l’os du rocher (labyrinthe osseux), d’une longueur de 35 mm et d’un diamètre d’environ 2 mm, enroulé sur lui-même (deux tours et demi de spires) et rempli de liquide. Sa base comporte deux orifices : la fenêtre ovale en haut, sur laquelle s’appuie l’étrier, et la fenêtre ronde en bas. Entre les deux, la membrane basilaire sépare longitudinalement ce cône en une rampe vestibulaire, sur laquelle s’ouvre la fenêtre ovale, et une rampe tympanique, sur laquelle s’ouvre la fenêtre ronde. La membrane basilaire supporte l’organe de Corti, inclus dans le canal cochléaire. L’organe de Corti est composé d’environ 16 000 cellules sensorielles : trois à cinq rangées de cellules ciliées externes (environ 12 500), aux propriétés contractiles, et une rangée de cellules ciliées internes (environ 3 500), assurant la transduction mécano-neurale, la transformation de l’énergie mécanique en énergie électrique. Les cellules ciliées sont connectées au nerf auditif dont le ganglion se situe dans le modiolus, qui est la partie centrale de la cochlée. Les nerfs vestibulaires et cochléaires se rejoignent à l’entrée du système nerveux central pour former le VIIIe nerf crânien, nerf vestibulo-cochléaire.


        

          Le fonctionnement de l’organe de Corti peut se résumer en cinq étapes (Pujol et al., 2013) :


          

            

              	

                1. Les vibrations sonores transmises à la périlymphe font onduler la membrane basilaire vers le haut et le bas en fonction de la tonotopie cochléaire.


              


              	

                2. Les stéréocils des cellules ciliées externes, implantés dans la membrane tectoriale sont déplacés horizontalement : lorsque la membrane basilaire s’élève, les cils sont basculés vers l’extérieur, et la cellule ciliée externe est dépolarisée.


              


              	

                3. Les cellules ciliées externes dépolarisées se contractent par un phénomène d’électromotilité, ce qui amplifie la vibration initiale et joue dans le même temps un rôle de filtre sélectif.


              


              	

                4. La cellule ciliée interne est excitée.


              


              	

                5. La synapse entre la cellule ciliée interne et la fibre du nerf auditif est activée et un message est envoyé aux aires cérébrales.


              


            


          


        


        Le système auditif central s’étend des premiers neurones du nerf auditif jusqu’au cortex. Il comprend le nerf auditif, les structures sous-corticales auditives et le cortex auditif.


      


      

        • Déficience auditive


        Le nombre de personnes ayant une déficience auditive handicapante s’élève à 466 millions dans le monde (World Health Organization, 2020). Parmi elles, 34 millions sont des enfants. Plus de 5 % de la population mondiale, soit 360 millions de personnes, souffrent de déficience auditive incapacitante (perte d’audition supérieure à 40 décibels [dB] dans la meilleure oreille chez l’adulte et à 30 dB dans la meilleure oreille chez l’enfant), soit 328 millions d’adultes et 32 millions d’enfants. L’Organisation mondiale de la santé estime que d’ici 2050 plus de 900 millions de personnes, soit 1 personne sur 10, souffriront de déficience auditive incapacitante. La déficience auditive neurosensorielle permanente touche 1 enfant sur 700, et peut résulter de facteurs génétiques ou environnementaux. Cette surdité peut être syndromique ou non syndromique (Van Maldergem et al., 2017).


        Une déficience auditive peut être définie selon plusieurs caractéristiques : le type d’atteinte (de transmission, de perception, mixte), le site lésionnel (oreille externe, oreille moyenne, oreille interne, nerf auditif), l’étiologie, le mode d’installation, l’âge d’apparition, l’âge du diagnostic et la sévérité de la perte auditive. L’atteinte peut également être uni- ou bilatérale, transitoire, stable ou fluctuante, évolutive. Certaines pathologies touchent spécifiquement les enfants, et dans ce cas, il y aura un impact de la surdité sur le développement de la parole et du langage.


        Le Bureau international d’audiophonologie (BIAP) a déterminé le calcul de la perte auditive moyenne et, sur cette base, classifié les déficiences auditives par degrés (tableau 1).


        La perte auditive est calculée pour chaque oreille comme étant la moyenne des seuils auditifs aériens subjectifs sur les fréquences 500 Hz, 1 000 Hz, 2 000 Hz et 4 000 Hz :


        

          

            PAmoy MONAURALE (dB) = (Seuil500 Hz + Seuil1 000 Hz + Seuil2 000 Hz + Seuil4 000 Hz) / 4


          


        


        La perte moyenne globale est calculée en faisant la moyenne arithmétique des deux oreilles, sauf en cas de surdité asymétrique (différence de plus de 15 dB entre les deux oreilles). Dans ce cas, la moyenne binaurale est calculée comme suit :


        

          

            PAmoy BINAURALE (dB) = ([7 × PAmoy meilleure oreille] + [3 × PAmoy moins bonne oreille]) / 10


          


        


        Toute fréquence non perçue est notée à 120 dB de seuil, toute décimale résultante du calcul est arrondie à l’unité supérieure.


        

          

            

              

              

              

              

              

              

                

                  	Degré de déficience auditive (DA)


                  	Perte auditive moyenne (PAM)


                  	Conséquences sur la communication


                


                

                  	Audition normale ou subnormale


                  	La perte tonale moyenne ne dépasse pas 20 dB.


                  	Il s’agit éventuellement d’une atteinte tonale légère sans incidence sociale.


                


                

                  	DA légère


                  	PAM entre 21 dB et 40 dB


                  	La parole est perçue à voix normale, elle est difficilement perçue à voix basse ou lointaine. La plupart des bruits familiaux sont perçus.


                


                

                  	DA moyenne


                  	
Premier degré : 41-55 dB


                    Deuxième degré : 56-70 dB



                  	La parole est perçue si l’on élève la voix. Le sujet comprend mieux en regardant parler. Quelques bruits familiers sont encore perçus.


                


                

                  	DA sévère


                  	
Premier degré : 71-80 dB


                    Deuxième degré : 81-90 dB



                  	
La parole est perçue à voix forte près de l’oreille.


                    Les bruits forts sont perçus.



                


                

                  	DA profonde


                  	
Premier degré : 91-100 dB


                    Deuxième degré : 101-110 dB


                    Troisième degré : 111-119 dB



                  	
Aucune perception de la parole.


                    Seuls les bruits très puissants sont perçus.



                


                

                  	Déficience auditive totale- COPHOSE


                  	PAM de 120 dB


                  	Rien n’est perçu.


                


              

            


          


          

            Tableau 1. Classification audiométrique du BIAP des déficiences auditives (recommandation BIAP 02/1 bis ; www.BIAP.org).


          


        


      


      

        • Explorations de l’audition


        

          Introduction


          Le médecin ORL proposera systématiquement une évaluation clinique du système auditif. Toute évaluation est précédée d’une anamnèse et d’une appréciation visuelle de la partie externe de l’oreille (conduit auditif externe et membrane tympanique). Cette otoscopie est destinée à lever le voile sur toute cause bénigne ou évidente de diminution de l’audition. En fonction du patient et du contexte médical, le médecin spécialiste orientera son bilan vers une série d’examens objectifs et/ou subjectifs dont les résultats devront converger vers une situation audiologique cohérente.


        


        

          Exploration objective


          

            Impédancemétrie


            L’impédancemétrie a pour objectif d’évaluer l’intégrité du système tympano-ossiculaire au moyen d’une sonde microphonique. Tant la mobilité du tympan (tympanométrie) que la bonne contraction du muscle tenseur de l’étrier (réflexe stapédien) pourront être appréciées, et témoigner du bon état pressionnel de la caisse du tympan et des relais neuronaux nécessaires à l’apparition du réflexe musculaire à forte intensité.


          


          

            Otoémissions acoustiques


            Les otoémissions acoustiques provoquées (OEAP) font état du bon fonctionnement des cellules ciliées cochléaires externes. La sonde microphonique récolte un « son » émis par la cochlée en réponse à une stimulation sonore (rétroaction mécanique à la mise en mouvement des cellules ciliées externes). Par conséquent, la présence d’otoémissions acoustiques reflète le bon fonctionnement de la mécanique cochléaire la plus externe, pour les fréquences comprises entre 500 Hz et 4 000 Hz.


            Les OEAP sont fragiles et rapidement abolies, dès une élévation des seuils auditifs au-delà de 30-35 dB HL de type transmissionnel ou perceptif. Leur présence confirme donc un seuil auditif inférieur ou égal à 30 dB, sauf en cas de déficience auditive rétrocochléaire.


          


          

            Électrophysiologie


            Les potentiels évoqués auditifs précoces (PEAP) permettent de tester l’intégrité du système auditif jusqu’au niveau sous-cortical. Sur le principe de l’électroencéphalographie, des électrodes de surface permettent de recueillir la réponse électrique neurale à une stimulation auditive. Des stimuli sont émis au travers d’un écouteur (casque ou insert). Les réponses sont représentées sous forme d’ondes apparaissant chacune à une latence temporelle attendue et représentant différents relais nerveux (seules les ondes I à V sont prises en compte dans les procédures courantes).


            Le seuil auditif physiologique peut ainsi être déterminé à l’intensité de stimulation à laquelle disparaît l’onde V, dont la mise en graphique du rapport intensité/latence peut participer à la compréhension de l’atteinte cochléaire. Les retards globaux de latence, ainsi que les écarts de latence I-III, III-V et I-V peuvent également être analysés pour apprécier le fonctionnement et la maturation des différents relais nerveux, jusqu’au tronc cérébral. Le seuil auditif objectif sous-cortical mesuré par le PEAP n’est représentatif que d’une zone fréquentielle limitée, habituellement admise autour du 3 000 Hz. En fonction du stimulus utilisé, certaines atteintes cochléaires peuvent générer une réponse caractéristique de fréquences inférieures à cette zone, notamment dans le cadre de pertes cochléaires sévères à profondes sur les fréquences aiguës.


            La dernière décennie a vu se développer une approche statistique de récolte des réponses électrophysiologiques. Les ASSR (Auditory Steady State Response, ou potentiels auditifs stationnaires) peuvent apporter aujourd’hui une audiométrie objective plus complète sur l’axe fréquentiel, représentée sur un audiogramme « statistiquement estimé » (eHL – estimated Hearing Level).


          


          

            Imagerie médicale


            L’imagerie permet d’étudier les structures anatomiques en lien avec la fonction auditive. Elle n’est pas réalisée systématiquement mais peut être effectuée en complément. L’imagerie par résonance magnétique (IRM) permet d’observer les anomalies intra-labyrinthiques et intra-crâniennes. La tomodensitométrie (TDM) ou scanner est plus utile pour l’évaluation de l’oreille moyenne et de l’os temporal.


          


        


        

          Exploration subjective


          

            Audiométrie tonale


            Chaque oreille est testée séparément dans une cabine insonorisée au moyen d’un audiomètre calibré qui permet une gestion précise des intensités de stimulation.


            L’audiométrie tonale liminaire aérienne a pour objectif de déterminer les seuils de détection de sons purs ou vobulés (« Warble Tone »), de 125 à 8 000 Hz, générés au travers d’un casque ou d’écouteurs inserts, sur une échelle d’intensité physiologique : le décibel HL (Hearing Level). Ainsi, le 0 dB HL correspond au seuil auditif moyen d’une population de jeunes adultes normo-entendants. Par conséquent, l’échelle d’intensité d’un audiogramme clinique s’étend de – 10 à 130 dB HL puisque, par définition, il est possible de mesurer un seuil de détection inférieur à la moyenne. Cette audiométrie par voie aérienne caractérise l’état de l’audition globale, sans distinction de composante transmissionnelle ou perceptive.


            C’est l’audiométrie par voie osseuse qui permettra de mettre en évidence une hypothétique composante de transmission (obstacle au niveau de l’oreille externe ou de l’oreille moyenne). Pour générer des stimulations, le casque est ici remplacé par un vibrateur placé sur la mastoïde ou le front. Cette mesure s’affranchit de la transmission tympano-ossiculaire pour aller, par vibration, stimuler directement les structures neurosensorielles de l’oreille interne afin d’en évaluer l’intégrité. Les seuils en audiométrie osseuse donnent donc une idée des seuils auditifs au niveau de la cochlée, sans tenir compte de problèmes transmissionnels éventuels. Du fait des caractéristiques mécaniques des vibrateurs, l’audiométrie osseuse est limitée en fréquence (de 250 à 6 000 Hz) et en intensité puisqu’au-delà de 65 dB il devient difficile, voire impossible, de différencier la sensation vibrotactile d’une réelle réponse auditive.


            La comparaison des résultats audiométriques en voie osseuse et en voie aérienne permet le plus souvent de déterminer si nous sommes devant une surdité de transmission (aérienne normale et osseuse pathologique), une surdité de perception (courbes aérienne et osseuse pathologiques et superposables) ou une surdité mixte (osseuse pathologique mais aérienne encore plus pathologique ; figure 2).


            

              [image: Figure 2. Audiogrammes typiques des différents types de perte auditive.]


              

                Figure 2. Audiogrammes typiques des différents types de perte auditive.


              


            


            L’évaluation audiométrique tonale doit être envisagée dès le plus jeune âge en utilisant une approche méthodologique et du matériel adaptés à l’âge développemental du patient (réactométrie, conditionnement réflexe, conditionnement volontaire). Dans le cadre du diagnostic de surdité chez le jeune enfant, l’audiométrie objective (PEAP et/ou ASSR) est systématiquement couplée aux évaluations subjectives afin de déterminer un tableau clinique précis. Des discordances entre les examens objectifs et subjectifs doivent alerter et pourront, par exemple, attester la présence d’une neuropathie auditive par la présence de réactions auditives subjectives couplée à l’absence d’ondes lisibles au potentiel évoqué auditif.


          


          

            
Audiométrie vocale


            

              	

                Elle a pour objectif de mesurer l’intégration et la discrimination d’un signal vocal. Il est demandé au patient de répéter des listes de mots, de pseudo-mots (logatomes) ou de phrases enregistrées, présentées à différentes intensités et dans différentes conditions (dans le calme ou dans différents rapports signal/bruit). Le bruit utilisé alors sera soit stationnaire (bruit blanc, masquage énergétique homogène sur toutes les fréquences), soit fluctuant (comme le « cocktail party », dont la forme spectrale est identique à un signal de parole).


              


              	

                On ne parle plus ici à proprement parler d’intensité de stimulation mais bien de rapport signal sur bruit (RSB), c’est-à-dire le rapport entre l’intensité du signal de parole et l’intensité du bruit masquant. Ainsi, un RSB est dit « positif » (ou favorable) lorsque le stimulus est plus intense que le bruit, et « négatif » (ou défavorable) lorsque le stimulus est moins intense que le bruit. Lorsque les deux signaux ont la même intensité, le RSB est dit « nul ».


              


              	

                Chez l’adulte, l’audiométrie vocale dans le bruit sera d’autant plus indispensable en cas de pertes légères à moyennes, de surdité unilatérale ou de neuropathie auditive.


              


              	

                Le seuil d’intelligibilité correspond à l’intensité à laquelle 50 % des items sont reconnus.


              


              	

                Le maximum d’intelligibilité correspond au score maximal en pourcentage d’items correctement répétés par le patient.


              


              	

                Le pourcentage de discrimination est noté pour chaque intensité testée, l’ensemble des résultats étant représenté sur un audiogramme vocal (figure 3).


              


            


            

              [image: Figure 3. Notation des résultats à l’audiométrie vocale.]


              

                Figure 3. Notation des résultats à l’audiométrie vocale.


              


            


            Les audiométries vocales sont également utilisées à des fins d’évaluations orthophoniques (cf. fiches B.11 et D.5).


          


          

            Psychoacoustique


            Les évaluations psychoacoustiques sont destinées à explorer les lacunes invisibles à l’audiométrie tonale ou vocale traditionnelle. Peu utilisés en pratique courante, les tests psychoacoustiques permettent de mettre en évidence des distorsions sur les axes temporels, fréquentiels et d’intensité.


            Bien que ces investigations puissent apporter une quantité d’informations non négligeable quant à la compréhension d’une situation audiologique, leur aspect chronophage et parfois complexe au regard de la tâche à effectuer par le patient rend cet outil diagnostique peu habituel et souvent réservé au domaine de la recherche scientifique.


          


          

            
Bilan auditif central


            Certains patients ont une audition normale à l’audiométrie tonale mais présentent un déficit des processus auditifs le long du système auditif nerveux central. Ces troubles touchent les enfants (de 3 à 7 % selon les études [Chermak & Musiek, 1997 ; Bamiou et al., 2001]) et les adultes (10 % des adultes avec plaintes auditives [Saunders & Haggard, 1992]). Ils sont développementaux ou acquis. Les patients peuvent éprouver des difficultés de compréhension de la parole dans les environnements où les conditions d’écoute ne sont pas optimales (situations bruyantes, réverbérantes, ou lorsque la qualité du signal acoustique est dégradée), des difficultés de localisation et de latéralisation du son, de reconnaissance de patterns auditifs, de compréhension lorsque plusieurs signaux sont en compétition, d’attention auditive, etc.


            Il existe différents questionnaires orientant vers un bilan des troubles du traitement auditif. Il s’agit d’une approche pluridisciplinaire incluant un examen médical par un médecin ORL avec une anamnèse détaillée, des tests auditifs objectifs et subjectifs, un bilan orthophonique, psychologique, un bilan des fonctions attentionnelles et une batterie auditive centrale.


            La prise en charge est axée sur trois axes, à savoir l’amélioration des conditions acoustiques, avec éventuellement l’utilisation d’un système FM, les activités ciblées d’entraînement auditif et l’apprentissage de stratégies compensatoires.


          


        


      


      

        • Types de surdités


        On distingue les surdités de transmission des surdités de perception ou surdités neurosensorielles. Les atteintes de l’interface entre l’oreille interne et le nerf auditif sont classées quant à elles dans le spectre des neuropathies auditives. Les surdités par atteinte des voies nerveuses sont qualifiées de rétrocochléaires ou centrales (cerveau).


        

          Surdités de transmission


          On parle de surdités de transmission quand il y a interruption de la propagation de l’onde acoustique, soit par la présence d’un obstacle sur son passage, soit par un défaut de continuité dans l’appareil de transmission. Ce type de déficience est causé par un défaut de transmission du son à la cochlée. Cela peut résulter d’une anomalie de l’oreille externe ou de l’oreille moyenne. Par définition, l’oreille interne reste normale. Grâce à la conduction osseuse, la perte auditive de transmission ne dépasse jamais 60 dB. Les pathologies de l’oreille externe les plus fréquentes sont le bouchon de cérumen, l’exostose, l’ostéome et l’aplasie. Les pathologies de l’oreille moyenne les plus fréquentes sont quant à elles l’otite séro-muqueuse, la perforation tympanique, la tympanosclérose, l’otospongiose et autres anomalies de la chaîne ossiculaire, l’otite moyenne chronique, le cholestéatome et l’aplasie. Les malformations congénitales de l’oreille externe ou moyenne sont souvent unilatérales. L’incidence des anomalies congénitales de l’oreille externe est d’environ 1 pour 6 000 enfants. Les malformations de l’oreille interne sont présentes chez 11 à 30 % des individus ayant une malformation de l’oreille externe ou moyenne. Les malformations de l’oreille externe et de l’oreille interne ont souvent une base génétique et sont rarement acquises. Quatre-vingts pour cent des enfants ont eu au moins un épisode d’otite moyenne avec épanchement à l’âge de 10 ans (Tharpe & Seewald, 2016 ; Van Maldergem et al., 2017).


        


        

          Surdités de perception ou surdités neurosensorielles


          Ce sont les surdités de perception d’origine cochléaire qui sont les plus fréquentes. Chez l’adulte, la première cause est la presbyacousie, la perte auditive liée à l’âge. La maladie de Ménière, caractérisée par un hydrops endolymphatique, associe surdité de perception, vertiges et acouphènes, sous forme de fluctuations. On retrouve également les traumatismes sonores, qu’ils soient aigus (explosions, etc.) ou chroniques (exposition répétée à des sons de forte intensité dans le cadre professionnel ou récréatif). Enfin, souvent, lorsqu’un trouble auditif apparaît chez l’adulte jeune ou en milieu de vie, aucune cause ne peut être mise en évidence, bien qu’une cause génétique soit probable. Cette étiologie génétique est de plus en plus recherchée, notamment dans les centres de référence. Dans les pays industrialisés, on estime actuellement la part des surdités neurosensorielles génétiques à deux tiers des surdités de perception (Truy et al., 2018). Chez l’enfant, la surdité congénitale est le plus souvent d’origine génétique (cf. fiche B.2). La surdité est isolée dans 90 % des cas, syndromique dans 10 %. La deuxième cause fréquente est l’infection à Cytomégalovirus ou CMV donnant des formes plus ou moins sévères de surdités isolées ou avec des troubles associés.


        


        

          Trouble du spectre de la neuropathie auditive et de la désynchronisation auditive


          C’est en présence de réponses préservées des cellules ciliées externes évaluées aux tests de potentiel microphonique cochléaires ou d’otoémissions acoustiques, alors que l’onde I des potentiels évoqués du tronc cérébral, témoignant de l’activation du nerf cochléaire, est absente ou gravement altérée, que l’on pose le diagnostic de neuropathie auditive. De nombreux mécanismes peuvent affecter la synchronisation normale du code neural primaire envoyé au cerveau par les nerfs cochléaires et conduire à une neuropathie auditive (Starr et al., 2008). Plusieurs localisations existent. En effet, il peut s’agir d’un dysfonctionnement des cellules ciliées internes, des synapses à ruban ou du nerf cochléaire lui-même. Ces atteintes auditives, plus rares, sont caractérisées par une intelligibilité de la parole très dégradée, notamment en environnement bruyant, de façon discordante avec l’audiométrie tonale qui évoque une atteinte moins importante de l’audition. Elles se rencontrent dans des formes isolées ou par exemple dans des maladies génétiques mitochondriales comme la maladie de Friedreich. Lorsqu’elle est unilatérale, il s’agit le plus souvent d’une hypoplasie du nerf cochléaire. L’un des critères d’exclusion est la présence de lésion sur les voies auditives nerveuses observable à l’IRM ou au scanner, comme le schwannome vestibulaire, pathologie se rencontrant préférentiellement à l’âge adulte. Chez l’enfant, la neuropathie est associée à 8 % des nouveaux cas pédiatriques de surdité diagnostiqués et 10 % des enfants atteints de troubles auditifs permanents. Des causes génétiques et non génétiques ont été établies.


        


        

          Déficit central du traitement de l’audition


          La compression des voies auditives du tronc cérébral par des tumeurs voisines est rare chez les enfants. Cependant, les tumeurs telles que les gliomes du tronc cérébral peuvent interférer avec les fonctions centrales de l’audition. Les maladies hypomyélinisantes et démyélinisantes peuvent provoquer occasionnellement un déficit central du traitement de l’audition (maladie de Pelizaeus-Merzbacher, adrénoleucodystrophie, sclérose en plaques, l’encéphalomyélite aiguë disséminée par exemple).


          La surdité corticale pure est très rare. On l’évoque quand les tests électrophysiologiques auditifs sont normaux, mais qu’il y a une agnosie auditive. La plupart des cas sont liés à des atteintes cérébrovasculaires et se produisent généralement chez l’adulte. Chez l’enfant, le syndrome de Landau-Kleffner donne un tableau de surdité plus ou moins sévère associée à une agnosie auditive. Le kernictère classique ou ictère nucléaire peut générer des dysfonctionnements affectant les voies nerveuses et auditives centrales selon le degré d’hyperbilirubinémie.


          Chez l’enfant sans trouble neurologique associé, on utilise également l’expression « troubles du traitement auditif » (TTA), ce qui correspond aux Central Auditory Processing Disorders dans la littérature internationale. Ces troubles sont marqués par des difficultés à discriminer des informations linguistiques ou extra-linguistiques, et semblent en lien avec des troubles des apprentissages et du langage (de Bellis, 2011 ; Shinn, 2012).


        


      


      

        • Âge de survenue de la surdité


        Chez l’adulte, l’âge de survenue de la surdité peut être bien antérieur à l’âge du diagnostic. Les surdités acquises pendant la période pré-linguistique (< 18 mois-2 ans) ont des répercussions importantes sur le développement du langage. Dans le cas d’une surdité péri-linguistique (survenue entre 2 et 4 ans environ), les répercussions sur le développement du langage aux niveaux phonologique, lexical et morphosyntaxique pourront être évaluées, ainsi que les indices acoustiques qui peuvent être perçus dans l’articulation de la parole, témoins de l’ancienneté de la surdité. Dans la majorité des cas chez l’adulte, la surdité est survenue dans la période post-linguistique (après 4 à 6 ans), et même, le plus souvent, à l’âge adulte.


      


      

        • Autres caractéristiques


        Le mode d’apparition de cette surdité, évolutif ou brusque, est un critère important. De plus, une surdité peut concerner une seule oreille (surdité unilatérale), les deux oreilles de manière symétrique (surdité bilatérale symétrique), ou prédominer d’un côté par rapport à l’autre (surdité bilatérale asymétrique). Les conséquences sur la perception auditive sont différentes. Enfin, la surdité peut être stable ou fluctuante, et associée ou non à des troubles de l’équilibre ou des acouphènes.


      


      

        • Conclusion


        L’évaluation d’un trouble auditif est une démarche complexe qui demande l’interprétation de la concordance des différents tests objectifs et subjectifs qui seront effectués. Elle sera au minimum composée d’un examen ORL, d’une audiométrie tonale en voies aérienne et osseuse, d’une tympanométrie et, dès que possible, d’une audiométrie vocale. Des examens complémentaires doivent venir compléter le tableau en fonction des besoins. Rappelons que cette évaluation, même subjective, est possible dès le plus jeune âge avec des méthodologies et du matériel adaptés, le plus souvent au sein d’une équipe spécialisée en audiologie pédiatrique. Il est primordial de se donner les moyens de mener cette évaluation avec rigueur et précision, car les résultats orienteront la suite de la prise en charge.


        

          [image: ] En bref


          

            

              	

                On distingue deux principales catégories de déficiences auditives : les déficiences de transmission et les déficiences de perception, respectivement conséquentes à une atteinte de l’oreille externe ou moyenne (transmission) et de l’oreille interne (perception). Une perte d’audition dite « mixte » cumule des origines transmissionnelles et perceptives. À celles-ci s’ajoutent les surdités d’origine neurale ou centrale, plus rares.


              


              	

                La déficience auditive peut être due à des causes génétiques, à des complications à la naissance, à des malformations anatomiques, à certaines maladies infectieuses ou infections chroniques de l’oreille, à l’utilisation de certains médicaments, à l’exposition à un bruit excessif ou au vieillissement de l’organe auditif.


              


              	

                Elle s’évalue par des examens subjectifs (comportementaux ou psychoacoustiques) et objectifs (impédancemétrie et électrophysiologie).
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A.3. Conséquences psycho-acoustiques des lésions cochléaires



L’essentiel


• Traitement et encodage du signal par la cochlée

Le traitement initial du signal acoustique par la cochlée consiste en la décomposition des sons en bandes de fréquences par filtrage et amplification non linéaire compressive permettant de gérer une dynamique d’intensités de près de 120 dB. Ce conditionnement du signal acoustique est préalable à sa transduction en signaux électriques exploitables par le système nerveux, et résulte de l’action combinée des caractéristiques de la membrane basilaire et des cellules ciliées externes (CCE). Ce sont ces dernières qui sont responsables du traitement non linéaire compressif de l’intensité des sons et qui nous permettent, par leur fonction amplificatrice, de détecter les sons inférieurs à 50 dB. Le signal ainsi conditionné est ensuite encodé sous forme d’activité neurale par le couple fonctionnel formé des cellules ciliées internes (CCI) et des fibres du nerf cochléaire. La synapse en ruban qui articule CCI et fibres du nerf cochléaire est spécialisée pour assurer la transmission fidèle des rapides fluctuations de fréquences et d’intensités qui caractérisent le signal de parole. Beaucoup de surdités cochléaires résultent d’une anomalie génétique qui, en fonction de la mutation causale peut, d’un sujet à l’autre, altérer une très grande diversité de molécules spécialisées impliquées dans les processus de traitement et d’encodage du signal intra-cochléaire. Les conséquences d’un dysfonctionnement cochléaire comportent ainsi le plus souvent deux composants : une élévation des seuils de détection et une distorsion du signal intra-cochléaire soit par anomalie de son conditionnement, soit par anomalie de son encodage (Plomp, 1978). Le poids relatif de ces deux composants peut être très variable en fonction du mécanisme impliqué. C’est ainsi qu’à élévation des seuils (mesurée par l’audiogramme) égale, deux sujets peuvent avoir des difficultés de compréhension très différentes en fonction de l’importance de la distorsion du signal.




• Intensité et recrutement de sonie

L’intensité, ou amplitude, correspond à la pression acoustique émise dans une région donnée d’un champ sonore et se traduit sur le plan perceptif par une sensation sonore appelée sonie qui permet de différencier un son fort d’un son faible. Cette sensation subjective suit une progression logarithmique selon une échelle graduée en sones et évolue dans le champ auditif, espace délimité par le seuil d’audition, correspondant au niveau minimal d’intensité nécessaire pour produire une sensation auditive, et le seuil d’inconfort, c’est- à-dire le niveau minimal d’intensité entraînant une sensation auditive d’inconfort (figure 1).

Ainsi, la sonie dépend de l’intensité du stimulus sonore mais également de sa fréquence, avec une sensation subjective d’intensité et des seuils auditifs qui varient selon la fréquence.

[image: Figure 1. Courbes des seuils d’audition chez le sujet normo-entendant (Galifret, 1991).]

Figure 1. Courbes des seuils d’audition chez le sujet normo-entendant (Galifret, 1991).


Une majorité (mais pas toutes !) des surdités neurosensorielles impliquent une dysfonction, voire une disparition des CCE. Il en résulte une perte du mécanisme actif de compression dans la cochlée et, par conséquent, la survenue d’un phénomène de recrutement de la sonie altérant de manière significative la perception auditive, parce que la compression joue un rôle important dans la discrimination de l’intensité sonore, l’effet de masquage, la perception de la sonie et du timbre. Comme illustré par la figure 2, la perte du mécanisme actif de compression est à l’origine de la réduction de la dynamique auditive et du phénomène de recrutement de la sonie, par lequel la gamme d’intensité entre ce qui commence à être perçu et ce qui est perçu comme trop intense est réduite.
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Dans ce type de situation, on ne peut corriger le seuil auditif en appliquant une amplification prothétique fixe quelle que soit l’intensité du signal incident : il faut utiliser un algorithme d’amplification non linéaire compressif dans lequel le gain prothétique se réduit en fonction de l’intensité du signal entrant.




• Dégradation de la sélectivité fréquentielle et effet de masquage

Une autre conséquence de l’altération de la fonction des CCE est la détérioration (l’élargissement) du filtrage intra-cochléaire. Ce mécanisme est impliqué dans le traitement spectral des sons complexes tels que la voix humaine ou la détection d’un signal de parole dans le bruit. Selon Fletcher (1940), un filtre est défini par sa fréquence centrale et sa largeur de bande (aussi appelée bande critique), qui augmente avec la fréquence centrale du filtre (Moore, 1998). Ainsi, à l’intérieur de la cochlée, chaque point de la membrane basilaire répondrait à une étendue de fréquences et correspondrait à un filtre avec une fréquence centrale spécifique.

En cas d’atteinte auditive impliquant le fonctionnement des CCE, les courbes d’accord, représentant l’intensité nécessaire au déplacement d’un point particulier de la membrane basilaire pour une fréquence donnée (Von Bekesy, 1949), s’élargissent et entraînent une diminution de la sélectivité fréquentielle (figure 3) comme l’a montré Moore (2007).
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Le degré d’élargissement des courbes d’accord augmente avec l’importance de la perte auditive, ce qui explique l’altération de la sélectivité fréquentielle et l’augmentation de la sensibilité aux effets de masquage (Moore, 1998). Selon Ambert-Dahan (2014), les sujets présentant une atteinte auditive rencontrent des difficultés pour exploiter la différence spectrale entre deux sons en raison d’un effet de « lissage/brouillage » fréquentiel et de la dégradation de l’analyse des composantes fréquentielles. Ces phénomènes ont des répercussions sur l’identification des voyelles (analyse des formants), des consonnes (lieu d’articulation) et sur le traitement de la hauteur qui joue un rôle essentiel dans la perception de la prosodie émotionnelle.




• Zones cochléaires mortes

Une autre conséquence potentielle de la surdité neurosensorielle est la destruction et/ou le dysfonctionnement des cellules ciliées internes se traduisant par l’apparition de zones cochléaires mortes ou inertes (Moore & Alcántara, 2001), caractérisées par les fréquences centrales des CCI et/ou des neurones adjacents à cette région. Par conséquent, la conversion des vibrations de la membrane basilaire en potentiels d’action dans le nerf auditif devient impossible dans la région concernée (Moore & Alcántara, 2001). Cependant, un son de forte intensité entraînant une très forte vibration dans une zone morte peut être détecté grâce à la propagation de la vibration vers la partie apicale ou basale de la cochlée, selon l’endroit où subsistent des cellules ciliées internes et des neurones fonctionnels (Moore, 2002).

La présence de zones cochléaires mortes a des conséquences sur l’intégration de la parole et le bénéfice ainsi que l’optimisation du réglage des prothèses auditives conventionnelles. Tandis que des zones cochléaires mortes sont fréquemment observées dans les hautes fréquences avec un bénéfice prothétique limité dans ces régions, il est admis d’appliquer une amplification pour les fréquences allant jusqu’à une octave au-dessus de la fréquence limite estimée de la zone morte. Cette stratégie permet de réduire les distorsions et d’améliorer les capacités de traitement des informations verbales et non verbales, notamment dans les environnements bruyants.




• Perception des informations temporelles

La perception des propriétés temporelles du signal acoustique, notamment celles relatives à la structure fine et à l’enveloppe, joue un rôle fondamental dans la transmission des informations verbales et non verbales. Rosen (1992) a décrit le signal de parole selon trois caractéristiques temporelles liées aux fluctuations d’amplitude : l’enveloppe, la périodicité et la structure temporelle fine.


	L’enveloppe correspond aux fluctuations d’amplitude lentes pour des basses fréquences comprises entre 2 et 50 Hz, et est liée à l’intensité, la durée, ainsi que les temps d’attaque et de chute. Les variations d’enveloppe transmettent des informations relatives à l’articulation, au voisement et à la prosodie, mais aussi sur le rythme et le tempo.


	La caractéristique acoustique de périodicité ou d’apériodicité d’un son correspond aux fluctuations d’amplitude au cours du temps, et se traduit au niveau temporel par la régularité ou l’irrégularité du signal de parole, et sur le plan fréquentiel par un spectre composé d’harmoniques ou continu (Ambert-Dahan, 2014). Ces fluctuations de périodicité se traduisent par une modification de la fréquence fondamentale de la voix et peuvent donc modifier la perception de la hauteur tonale (Rosen, 1992). Elles transmettent également des informations relatives au voisement, ce qui facilite la reconnaissance de certains phonèmes et de l’intonation.


	Les informations relatives à la structure fine, correspondant aux fluctuations rapides de l’amplitude du signal de parole de 100 Hz à 10 kHz (Shamma & Lorenzi, 2013), sont principalement en lien avec la perception du timbre et donc l’aspect qualitatif du signal de parole.




Le système auditif normal décompose le signal de parole en plusieurs ondes possédant chacune les trois types d’informations temporelles. Celles-ci, notamment celles relatives à la périodicité et à la structure fine, vont être transformées en informations de place par le système de filtres cochléaires. En raison de la perte auditive, les indices temporels vont jouer un rôle prépondérant dans l’analyse du signal de parole afin de compenser l’atteinte de la sélectivité fréquentielle, entraînant ainsi un déséquilibre dans l’importance relative de ces différents indices. Certaines formes de surdités (entre autres, celles appartenant au spectre de la neuropathie auditive) sont caractérisées par une altération prépondérante, parfois avec très peu d’élévation des seuils, de la capacité à transmettre fidèlement les indices temporels décrits plus haut. Dans ces types d’atteintes, l’effet sur la compréhension de la parole est bien plus ravageur que ne le laisse supposer l’audiogramme tonal.




• Troubles de la perception de la hauteur

La hauteur d’un son est définie par la tonotopie, liée à l’organisation spatiale fréquentielle de la cochlée, et par le rythme des impulsions neurales, ou verrouillage de phase, c’est-à-dire par l’intervalle de temps entre les décharges de la population de neurones concernés. En cas de surdité profonde, la perte de synchronisation neurale peut donc avoir un retentissement sur le traitement de la hauteur des sons et l’analyse des différences d’harmoniques. Ainsi, la survenue d’anomalies du codage temporel et l’altération de la sélectivité fréquentielle dans des régions correspondantes de la membrane basilaire peuvent entraîner un déficit de la résolution des harmoniques. Selon Moore (2007), ces mécanismes peuvent être à l’origine d’une dégradation de la représentation de la fréquence fondamentale ayant pour conséquence un déficit de discrimination des attributs vocaux, et donc de la prosodie émotionnelle transmise par la voix.




• Perception du timbre

Le timbre correspond à l’ensemble des caractéristiques sonores permettant d’identifier une voix ou un instrument. Il est transmis à la fois par l’enveloppe temporelle du signal et par les informations spectrales. Ainsi, une même note jouée par un piano et une guitare aura un timbre différent. En effet, la perception du timbre dépend de l’appréciation subjective et multidimensionnelle des trois indices acoustiques fondamentaux que sont l’intensité, la durée et la fréquence d’un stimulus sonore provenant d’une voix ou d’un instrument. Ainsi, l’ensemble des dysfonctionnements liés à l’atteinte cochléaire, notamment la perte du mécanisme actif de compression non linéaire, contribuent à l’altération de la perception du timbre. De plus, Ambert-Dahan (2014) précise que, selon Schouten (1968), la reconnaissance d’un timbre spécifique pourrait également dépendre de facteurs tels que la régularité ou l’irrégularité, le caractère constant ou fluctuant dans le temps de l’enveloppe, des variations spectrales ou périodiques, ainsi que de la nature des sons précédant et suivant le stimulus cible.




• Conclusion

La perte d’audition ne touche pas que l’intensité mais aussi la sélectivité fréquentielle, la perception de la structure temporelle, de la hauteur et du timbre.


[image: ] En bref


	La perception des caractéristiques psychophysiques des sons (la sonie, la durée, la hauteur et le timbre) est modifiée par la survenue d’une surdité neurosensorielle.


	Les mécanismes assurant un traitement fonctionnel des informations verbales et non verbales dans la cochlée sont altérés.


	L’atteinte cochléaire entraîne la perte du mécanisme de non-linéarité de la compression du signal sonore protégeant l’oreille saine du phénomène de recrutement de la sonie.


	Sur le plan fréquentiel, la surdité provoque une détérioration des cellules ciliées internes spécifiquement dans certaines régions de la cochlée, donnant ainsi des zones mortes.


	La perception des informations temporelles, comme les transitions rapides entre les sons et la structure rythmique, est également perturbée.
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A.4. Systèmes d’appareillages auditifs



L’essentiel

Un déficit auditif peut rapidement engendrer des problèmes de communication de la personne avec son entourage. L’isolement, la pauvreté du lien social et la dépression qui s’ensuit sont des conséquences fréquentes de la perte auditive. Malgré cela, les réticences à passer le cap de l’appareillage restent très présentes. L’étude européenne EuroTrak (EuroTrak, 2018), menée par l’industrie de l’audioprothèse, met en évidence un taux d’appareillage de 41 % dans la population malentendante en France et de 31 % en Belgique. Selon une enquête menée en France en 2013 auprès de patients presbyacousiques (Abdellaoui & Tran Ba Huy, 2013), un tiers des patients ne donnent pas suite à la prescription médicale d’appareillage. Chez les deux tiers restants, l’essai est concluant dans 80 % des cas. Dans cette étude, les trois principaux critères conditionnant l’achat après essai étaient l’avis de l’audioprothésiste, le prix de l’aide auditive et son efficacité. Les pouvoirs publics et les professionnels travaillent à améliorer ce taux d’appareillage, et les orthophonistes ont toute leur place pour aider les patients à s’adapter au mieux à leur correction auditive.

L’objectif d’un appareillage auditif, dépendant de l’importance de la perte auditive, est de restaurer un accès optimal à la communication orale dans le calme et en milieu bruyant, d’améliorer la localisation des sons, voire de restaurer la fonction d’alerte dans le cas d’une perte très profonde.

Les systèmes d’aides auditives bénéficient d’innovations technologiques régulières constantes. Il n’est pas question ici de décrire en détail les différents systèmes existants mais d’en expliquer les principes généraux. Ce qu’il faut retenir, c’est que le choix d’un appareillage dépend du type d’amplification requise, par conduction aérienne, osseuse ou électrique.

Le choix de l’appareil résultera ensuite du meilleur compromis entre le besoin d’amplification, l’esthétique, le confort, la maniabilité et le coût. Les réglages sont personnalisés et résultent non seulement de la courbe audiométrique et de la méthodologie choisie, mais aussi des observations et de la discussion entre le patient, sa famille et le professionnel en charge de cet appareillage. L’adaptation prothétique visera dans la mesure du possible à restaurer une audition binaurale.

Les spécificités liées à l’appareillage pédiatrique sont abordées à la fin du chapitre.


• Aides auditives dites « conventionnelles »


Généralités

Il est question ici des dispositifs auditifs prothétiques amovibles et impliquant une période d’essai. Ces aides auditives fonctionnent par amplification de l’onde sonore afin de compenser le déficit de gain et de sensibilité dû à une perte auditive. Ce type d’appareillage reste à ce jour la modalité de réhabilitation auditive la plus utilisée. Une aide auditive est typiquement constituée de quatre composants principaux : un ou plusieurs microphones, un processeur, un haut-parleur (écouteur) et un système d’alimentation (pile ou batterie rechargeable).

Un ou plusieurs microphones captent le signal acoustique sur une bande passante centrée sur les fréquences utiles pour la parole. Le signal est ensuite numérisé et traité par le microprocesseur. Un filtrage des sons, une amplification des plus faibles, notamment de parole, une réduction des plus forts, comme le bruit environnant, permettent d’améliorer le rapport signal (parole) sur bruit. L’émetteur/haut-parleur (écouteur) réémet alors le signal traité et amplifié vers le tympan sous forme acoustique.




Types d’aides auditives conventionnelles

Les prothèses auditives existent sous différentes formes, plus ou moins miniaturisées, dont les aides de type « contours d’oreille », portées sur le pavillon externe, celles de type « intra-auriculaire » qui s’insèrent dans le canal auditif, les appareils avec écouteurs déportés et les systèmes « CROS » ou « BiCROS ».



Contours d’oreille

Ce type d’appareil se place derrière le pavillon de l’oreille et est relié à un embout sur mesure ou un simple dôme au moyen d’un tube de quelques centimètres (Truy et al., 2018). Certains systèmes dits « surpuissants » sont équipés d’un embout obturant, au moins en partie, le conduit auditif externe, ce qui permet d’obtenir des amplifications sonores très élevées, en cas notamment de surdités sévères à profondes.

Les contours « ouverts » (dit « open ») arrivés sur le marché il y a une quinzaine d’années, ont considérablement amélioré le confort des utilisateurs. Un dôme peut dans certains cas remplacer l’embout et laisse passer l’air, évitant l’effet d’occlusion parfois ressenti par les utilisateurs d’embouts obturants. Plus miniaturisés que les contours surpuissants, ils sont mieux tolérés par les utilisateurs présentant des pertes légères et moyennes, voire sévères si l’embout est fabriqué sur mesure.




Systèmes intra-auriculaires

Les systèmes intra-auriculaires permettent de réhabiliter les surdités moyennes à sévères. Ils peuvent être de différentes formes et tailles. Les modèles intra-conques emplissent entièrement la conque de l’oreille externe. Les modèles demi-conques sont placés en marge du canal auditif, partiellement dans la conque ou au niveau du méat du conduit auditif externe. Les intra-auriculaires semi-profonds se placent intégralement dans le canal auditif externe. Enfin les systèmes intra-auriculaires dits « profonds » sont de taille plus réduite encore, et peuvent s’insérer au plus près du tympan. Ces systèmes sont en général performants pour la réhabilitation des pertes auditives sur des fréquences graves.

En règle générale, le gain auditif est proportionnel à la taille de l’appareil, excepté pour les systèmes profonds, qui du fait de leur proximité avec le tympan peuvent être proposés même en cas de surdités sévères.




Contours d’oreille à écouteur déporté

Ils sont la combinaison d’un contour d’oreille car portés sur le pavillon de l’oreille et d’un intra-auriculaire car l’écouteur est situé au fond du conduit auditif. Le positionnement profond de l’écouteur dans le conduit réduit le besoin d’amplification. L’effet Larsen est réduit.




Systèmes CROS et BiCROS

Le système CROS pour Contralateral Routing of Signal est proposé en cas de surdité unilatérale ou d’asymétrie importante. Un contour d’oreille équipé d’un microphone est porté sur l’oreille la plus lésée, ce qui permet d’adresser les informations captées vers l’oreille entendante (sans amplification) équipée d’un contour d’oreille traditionnel à embout ouvert. Les informations sonores présentes du côté sourd sont alors traitées par l’oreille entendante. Le système BiCROS s’adresse aux personnes dont la meilleure oreille présente également une surdité. Il y a alors un microphone sur l’oreille la moins bonne, qui adresse les informations à l’appareillage auditif conventionnel présent sur l’autre oreille, lui-même équipé d’un microphone et d’un système d’amplification. À l’origine, il s’agissait d’un système filaire, mais les innovations technologiques ont permis de développer des systèmes sans fil.






Paramètres de réglages

Pour répondre au besoin d’audibilité, le signal sonore est amplifié. Au-delà de l’amplification, différents paramètres peuvent être ajustés afin d’améliorer les réglages des aides auditives. Certains de ces paramètres dépendent des fabricants ou du modèle choisi par le patient.



Compression

La dynamique auditive du système auditif humain est d’environ 120 dB. Quand il y a une perte auditive, cette dynamique diminue. De plus, l’atteinte prédominante des cellules ciliées externes peut entraîner une augmentation anormalement rapide de la sensation de sonie (sensation subjective d’augmentation de l’intensité du son). La dynamique est alors encore plus réduite. Le traitement du signal par compression des sons a pour objectif de rendre une audibilité optimale pour le patient, tout en maintenant une écoute confortable, dans une gamme dynamique réduite.




Débruitage ou réducteurs de bruit

Des systèmes de débruitage implémentés dans les aides auditives permettent de faciliter la perception de la parole dans le bruit tout en diminuant l’effort d’écoute. Le signal est découpé en bandes de fréquences à l’intérieur de chacune desquelles le rapport signal vocal vs bruit est optimisé afin d’améliorer le rapport signal bruit global (Hoen et al., 2016).




Microphones directionnels

En fonction des situations de communication, les microphones peuvent être omnidirectionnels (tous les sons autour de la personne sont captés) ou directionnels afin de favoriser la captation de la parole de l’interlocuteur placé en face, en minimisant le bruit provenant de l’arrière ou des côtés. De nos jours, des algorithmes peuvent contrôler automatiquement le basculement entre les modes omnidirectionnel et directionnel. Certains vont même jusqu’à adapter la directionnalité en fonction de l’origine du signal utile (voix). Le bénéfice de ces systèmes directionnels a été montré aussi bien pour la compréhension de la parole dans le bruit que pour la réduction de l’effort d’écoute si, et seulement si, le signal utile vient de l’avant et que l’utilisateur est face à son interlocuteur.




Systèmes anti-Larsen

Dans un appareil auditif, le microphone et le haut-parleur sont très proches. Lorsque l’amplification est importante, un phénomène physique de rétroaction, se traduisant par un sifflement désagréable de l’aide auditive, peut se produire. Ce phénomène apparaît également lorsque l’embout auriculaire n’est pas suffisamment obturant et/ou en présence d’un bouchon de cérumen. Les systèmes anti-Larsen permettent de réduire cet effet. Il faut cependant rester attentif à ne pas sacrifier trop de gain utile en enclenchant ce genre de systèmes.




Systèmes automatisés d’analyse de scènes auditives

Des systèmes de plus en plus perfectionnés permettent d’analyser l’environnement sonore dans lequel se trouve la personne appareillée et d’adapter automatiquement la directionnalité des microphones et la mise en route du débruitage, sans que la personne n’ait à manipuler son appareil.




Manipulations fréquentielles

Lorsque les hautes fréquences ne peuvent pas être suffisamment amplifiées pour offrir une bonne intelligibilité de la parole, les fabricants proposent différents algorithmes dont l’objectif commun est de rapatrier ces informations inintelligibles vers une zone fréquentielle plus exploitable. La perception des sons aigus devient alors possible mais leur timbre est modifié, si bien que cela peut demander une période d’adaptation au patient. Il faut cependant noter que toute manipulation fréquentielle est une distorsion, à utiliser avec modération et dans des proportions maîtrisées.




Data-logging

Le data-logging est un système de recueil d’informations liées à l’utilisation de l’aide auditive et à l’environnement sonore dans lequel évolue le patient. Il permet à la personne en charge du réglage de la prothèse auditive d’obtenir des informations sur le nombre d’heures d’utilisation quotidienne, les adaptations de volume et de programme faites par le patient, la durée des piles ou des batteries. Le data-logging permet également de dresser le panorama de l’environnement sonore dans lequel évolue le patient, avec des informations précises en termes d’intensités ou de types de stimulations sonores. Tous ces éléments concourent à personnaliser le suivi audioprothétique du patient.





Connectivité et aides techniques

La plupart des aides auditives actuelles peuvent se connecter à des accessoires d’aide à l’écoute via différents systèmes :


	L’induction magnétique (position T pour Telecoil) permet, grâce à une bobine à induction implémentée dans l’appareil auditif, de recevoir les messages sonores émis dans des environnements eux-mêmes équipés d’une boucle magnétique : cinémas, guichets, aéroports, salles de spectacle ou de conférences, voire d’une boucle à induction magnétique personnelle, installée à son domicile, autour de son cou (collier inductif), sur son téléphone ou sa télévision. La présence d’une boucle magnétique dans un lieu public est signalée par le logo [image: Illustration].


	La technologie 2,4 GHz, dont fait partie le Bluetooth, permet de connecter différents accessoires (microphones, systèmes pour la télévision, etc.), et offre une connectivité directe entre l’appareil auditif et un smartphone (streaming audio, fonction télécommande, etc.).


	Certains appareils bénéficient d’un audio input afin de connecter des récepteurs FM ou 2,4 GHz.











• Systèmes par conduction osseuse

Ces systèmes utilisent la conduction osseuse des vibrations sonores plutôt que leur conduction aérienne. Ils sont principalement utilisés en cas de surdité de transmission/conduction ou pour la restauration d’une audition pseudo-binaurale en cas de surdité unilatérale.

Après avoir été capté par le microphone, le son est traité par le processeur en fonction des réglages programmés, et transmis par un vibrateur directement par conduction osseuse jusqu’à la cochlée. Ce vibrateur transforme l’onde acoustique en onde vibratoire et stimule directement l’os crânien.

On court-circuite ainsi la conduction aérienne par l’oreille externe et la transmission mécanique par la chaîne tympano-ossiculaire. Cela sous-entend que le traitement auditif de l’oreille interne est fonctionnel. Des seuils auditifs en conduction osseuse doivent donc être présents.

Le système est soit composé d’une pièce (processeur/vibrateur), et est alors placé en surface de la mastoïde (bandeau, branches de lunettes) et reste tout à fait amovible, soit composé du processeur externe raccordé à un pilier implanté chirurgicalement dans l’os mastoïdien (implant à ancrage osseux).




• Implants


Implants d’oreille moyenne

Les implants d’oreille moyenne sont des dispositifs médicaux actifs, partiellement ou totalement implantés au sein des cavités de l’oreille moyenne, dont le but est d’amplifier la vibration des osselets pour améliorer la fonction de transfert de l’oreille moyenne à la cochlée. Ils sont particulièrement indiqués en cas d’aplasies majeures, d’intolérance au port d’aide auditive ou d’embout dans le conduit auditif, ou dans le cadre des surdités de transmission ou de surdités mixtes.




Implant cochléaire

En cas de surdité neurosensorielle sévère à profonde bilatérale, l’implantation cochléaire peut être indiquée, si le nerf auditif est fonctionnel (cf. fiche A.5).




Implant du tronc cérébral

Un implant auditif du tronc cérébral stimulant la surface du noyau cochléaire peut être indiqué lorsque l’implantation cochléaire est impossible (cf. fiche E.14).






• Spécificités pédiatriques

Grâce aux techniques de dépistage actuelles, la prise en charge prothétique précoce permet d’apporter aux enfants les outils nécessaires au développement du langage, dans les limites de la perte auditive.

L’appareillage prothétique a pour objectif de fournir un accès complet aux sons afin de percevoir la parole et le langage dans un cadre suffisamment confortable pour permettre le port régulier des appareils. C’est l’enjeu majeur de l’appareillage pédiatrique. On sait en effet qu’il ne suffit pas de diagnostiquer la perte auditive et de proposer un appareillage précoce pour être efficace, encore faut-il que cet appareillage soit utilisé de manière optimale. On a effectivement montré une corrélation évidente entre le temps de port des appareils et le niveau de développement du langage, notamment chez des enfants avec des déficiences auditives moyennes (Walker et al., 2015).

Pour atteindre notre objectif, une évaluation de l’audition de l’enfant doit être faite au moyen de techniques objectives et subjectives, afin de définir les seuils auditifs les plus précis possible. L’utilisation d’une méthode de réglages pédiatrique est également requise afin de fournir les repères acoustiques dont le jeune enfant a besoin pour le développement du langage.

La prise en charge prothétique chez l’enfant s’inscrit dans un cadre multidisciplinaire et en étroite collaboration avec les familles. Elle peut être résumée en cinq étapes fondamentales (The Pediatric Working Group, 1996) :


	
L’évaluation de l’audition, réalisée au moyen de techniques objectives (otoémissions acoustiques, potentiels évoqués auditifs, potentiels stationnaires, etc.) et subjectives (audiométrie tonale, etc.), met en évidence le type, le degré et la configuration de la perte auditive dans chaque oreille.

L’audiométrie tonale doit être réalisée au moyen d’inserts couplés à l’embout auriculaire de l’enfant. La mesure du RECD (Real Ear Coupleur Difference), permettant de prendre en compte l’acoustique du conduit auditif de l’enfant, est également requise. Cette mesure permet de considérer le volume résiduel du conduit auditif de l’enfant, nettement plus petit que celui de l’adulte, et de l’intégrer dans le processus des réglages.



	Le choix de l’appareil auditif nécessite une réflexion. Il doit être robuste, équipé de sécurités « enfant » (tiroir à pile sécurisé, leds, etc.), suffisamment puissant, s’adaptant aux besoins évolutifs de l’enfant (communication sans fil, connectivités, etc.), éventuellement compatible en cas d’implantation cochléaire unilatérale. L’appareil choisi devra fournir un signal de parole amplifié audible quel que soit le niveau d’entrée, éviter les distorsions avec les réglages prescrits, assurer une amplification des sons dans une bande de fréquences la plus large possible, et inclure une flexibilité de réglages en cas d’évolution de la perte auditive. Le choix d’un algorithme adapté à l’enfant est indispensable (méthode DSL ou NAL) afin d’atteindre des caractéristiques d’amplification spécifiques au niveau de la détection, de la sonie et de l’intelligibilité de la parole amplifiée.


	La vérification des performances acoustiques au moyen d’une chaîne de mesure permet de s’assurer que les réglages atteignent les cibles prescrites.


	
La mise à l’essai des appareils est un moment intense en émotions pour l’enfant et sa famille. De nombreuses explications sont données aux parents, concernant le fonctionnement des aides auditives, les manipulations, l’importance du port régulier, les bénéfices à court terme, les limites des aides auditives, les observations de l’enfant appareillé, etc.

Il est essentiel d’être disponible pour répondre aux questions, demandes et inquiétudes des parents, et de pouvoir les rassurer quant au confort de l’appareillage mis en place (vérification de l’acceptation des sons forts en champ libre en cabine).



	
L’évaluation des performances auditives est continue. Il faut les vérifier en réalisant des gains prothétiques tonaux et en effectuant une audiométrie vocale lorsque cela devient possible. Il conviendra aussi de cumuler d’autres indices objectifs (Speech Intelligibility Index, etc.) et subjectifs (grilles d’évaluation, questionnaires, retours des intervenants et des parents). La maintenance des appareils doit être régulière (nettoyage des micros, vérification des courbes de réponses). Il est également important de vérifier si l’embout auriculaire reste suffisamment obturant ou si une prise d’empreinte se révèle nécessaire. L’audiométrie tonale aux inserts doit être régulièrement refaite afin de contrôler l’évolution des seuils auditifs.

Notons que les avancées technologiques de ces dernières années nous imposent de considérer avec recul les résultats du gain prothétique tonal, qui ne peut plus, à lui seul, valider une adaptation prothétique (réducteurs de bruit, systèmes anti-Larsen).

Lorsque les performances auditives sont limitées avec les appareils, l’implant cochléaire peut être une solution alternative afin d’obtenir de meilleurs résultats (cf. fiche A.5).








• Conclusion

Les évolutions technologiques sont rapides, et il est important que les patients, comme les professionnels qui les entourent, gardent en mémoire qu’il n’y a jamais de réponse définitive en termes de correction auditive. Les prothèses conventionnelles ne cessent de s’améliorer, et les prothèses implantées ne cessent de se développer et de voir leurs indications élargies.


[image: ] En bref


	Un système de réhabilitation de l’audition adapté à la perte auditive peut être proposé dans la majorité des cas.


	Les aides auditives conventionnelles sont les plus fréquemment proposées, mais il existe d’autres systèmes.


	L’appareillage auditif ne se réduit pas à l’amplification mais utilise des systèmes permettant d’améliorer la qualité du signal et le rapport signal/bruit.


	L’appareillage pédiatrique est spécifique et nécessite une expertise.
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A.5. Spécificité de l’implant cochléaire



L’essentiel


• Indications de l’implant cochléaire

En cas de surdité neurosensorielle sévère à profonde bilatérale, l’implantation cochléaire peut être indiquée, si le nerf auditif est fonctionnel. Les indications précises de l’implantation cochléaire diffèrent d’un pays à l’autre, les critères d’implantation sont régulièrement révisés en fonction des évolutions technologiques et des études sur le terrain (Vickers et al., 2016).

Depuis le début de l’implantation cochléaire dans les années 1980, les indications ont très largement évolué, allant de patients avec des profils de surdité totale à des profils plus variés de patients présentant des surdités sévères à profondes aujourd’hui. L’extension des indications va même dans certains cas vers les surdités asymétriques ou unilatérales. Grâce aux publications scientifiques abondantes sur les résultats de l’implant chez l’adulte comme chez l’enfant, les critères de remboursement dans les différents pays se sont élargis, et le nombre d’implantations a été exponentiel ces 30 dernières années.

Si l’on parlait de 65 000 implants en 2003, le National Institues of Health ([NIH], institut de la santé américain) avançait le nombre de 324 000 implants à travers le monde en 20121. Et l’on estime aujourd’hui que 50 000 à 90 000 implants supplémentaires sont posés chaque année2. L’implantation unilatérale était de mise les premières années, mais l’implantation bilatérale concerne aujourd’hui de plus en plus de patients, adultes et enfants, de manière variable selon les pays en fonction des moyens qu’ils y consacrent.

En France, c’est la Haute Autorité de santé (HAS) qui publie des recommandations permettant de régir les règles de remboursement. Les dernières recommandations officielles datent de 2012.


Recommandations de la Haute Autorité de santé ([HAS], 2012) pour l’implantation cochléaire chez l’enfant



Âge à l’implantation


	Chez les sourds prélinguaux, l’implantation doit être la plus précoce possible. Une implantation précoce donne des résultats sur la compréhension et la production du langage meilleurs et plus rapides qu’une implantation tardive.


	Au-delà de 5 ans, en cas de surdité congénitale profonde ou totale non évolutive, il n’y a d’indication (sauf cas particuliers) que si l’enfant a développé une appétence à la communication orale.


	Si l’enfant est entré dans une communication orale, il peut bénéficier d’une implantation quel que soit son âge. Les adultes jeunes sourds congénitaux peuvent être implantés.







Indications audiométriques de l’implantation


	Dans le cas d’une surdité profonde, l’implantation cochléaire est indiquée lorsque le gain prothétique ne permet pas le développement du langage.


	Dans le cas d’une 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 précédemment cités sont atteints plusieurs fois par mois et/ou lorsque les fluctuations retentissent sur le langage de l’enfant.











Recommandations de la Haute Autorité de santé ([HAS], 2012) pour l’implantation cochléaire chez l’adulte



Âge à l’implantation


	Il n’y a pas de limite d’âge supérieure à l’implantation cochléaire chez l’adulte.


	Chez le sujet âgé, l’indication est posée après une évaluation psychocognitive.


	Il n’y a en général pas d’indication de primo-implantation chez l’adulte ayant une surdité prélinguale.







Indications audiométriques de l’implantation


	L’implantation cochléaire est indiquée lorsque la discrimination est inférieure ou égale à 50 % lors de la réalisation de tests d’audiométrie vocale avec la liste de Fournier (ou équivalent). 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 si le retentissement sur la communication est majeur.











Une implantation bilatérale


Une implantation bilatérale peut être indiquée en cas de méningite bactérienne, de fracture du rocher bilatérale et devant toute autre cause de surdité risquant de s’accompagner à court terme d’une ossification cochléaire bilatérale. Il faut intervenir avant que l’ossification ne soit trop avancée.


Chez l’enfant

L’implantation intervient en cas de :


	surdité de perception bilatérale profonde, selon les modalités définies pour l’implantation unilatérale ;


	syndrome d’Usher (affection héréditaire autosomique récessive associant des atteintes oculaires et auditives).







Chez un adulte porteur d’un implant cochléaire unilatéral

L’implantation intervient en cas de perte du bénéfice audioprothétique du côté opposé provoquant des conséquences socioprofessionnelles ou une perte d’autonomie chez une personne âgée.







En complément, la Société française d’ORL (SFORL) a formulé en 2018 de nouvelles recommandations cliniques3, étayées par une littérature scientifique abondante, et qui montrent à quel point les indications s’élargissent progressivement. Parmi les nouvelles recommandations de la SFORL (Simon et al., 2019), on trouve l’indication d’implants bilatéraux chez tous les enfants ayant une surdité sévère à profonde, si le gain prothétique n’est pas complètement satisfaisant. Le premier implant est préconisé avant l’âge de 12 mois, et le second dans un délai le plus court possible, idéalement maximum 18 mois plus tard. Ces recommandations sont en cours d’étude par la Haute Autorité de santé, en vue d’une éventuelle modification des critères de remboursement en France.

Chaque pays sélectionne ses propres critères de remboursement, comme c’est notamment le cas en Belgique (cf. encadré).

En Suisse, on parle plutôt de recommandations que de critères précis4. On peut même y implanter des patients avec une surdité unilatérale pourvu que la demande soit bien motivée. Des contre-indications (absolues et relatives) sont également détaillées. Les directives officielles suisses insistent par ailleurs sur le travail d’équipe multidisciplinaire, y compris dans le processus de conseil d’implantation au patient et à sa famille.


Critères d’implantation en Belgique (revus en novembre 2019)


Un essai prothétique doit toujours être effectué avant toute demande d’implantation, sauf dans les cas de risque d’ossification imminente de la cochlée.



1. Surdité bilatérale sévère du 1er degré (chez l’enfant et chez l’adulte) :



	Seuil tonal sur les deux oreilles d’au moins 70 dB HL sur trois fréquences parmi 500, 1 000, 2 000 et 4 000 Hz.


	Seuil du pic V au BERA d’au moins 75 dB nHL sur les deux oreilles.


	Résultat en audiométrie vocale inférieur ou égal à 50 % sur une liste CVC envoyée à 70 dB en champ libre (résultats sans appareils, test obligatoire à partir du 6e anniversaire de l’enfant).







2. L’implant est remboursé en cas de neuropathie auditive jusqu’à l’âge de 18 ans :


	Le BERA à 75 dB HL doit montrer une absence de réponse ou des réponses mal synchronisées anormales.


	Une activité normale des cellules ciliées externes d’au moins une des deux oreilles doit être démontrée sur la base du recueil d’otoémissions acoustiques et/ou des potentiels microphoniques.


	Observation d’une discordance entre les seuils à l’audiométrie tonale aérienne et les résultats de l’audiométrie vocale.








3. L’implant est remboursé dans les cas de surdités asymétriques jusqu’à l’âge de 12 ans :


	Seuil tonal de la meilleure oreille d’au moins 60 dB HL sur trois fréquences parmi 500, 1 000, 2 000 et 4 000 Hz.


	Seuil tonal de la mauvaise oreille d’au moins 85 dB HL sur trois fréquences parmi 500, 1 000, 2 000 et 4 000 Hz.


	Seuil au pic V au BERA d’au moins 65 dB à la meilleure oreille.


	Seuil au pic V au BERA d’au moins 90 dB à la mauvaise oreille.


	Résultat en audiométrie vocale inférieur ou égal à 30 % sur une liste CVC envoyée à 70 dB en champ libre (résultats sans appareils, test obligatoire à partir du 6e anniversaire de l’enfant).







4. Implantation en cas d’ossification imminente de la cochlée :

L’implantation bilatérale n’est remboursée que jusqu’à l’âge de 12 ans, sauf en cas de neuropathie ou d’ossification imminente (jusqu’à 18 ans).










• Principes de fonctionnement de l’implant cochléaire

Comme vu dans le chapitre précédent, les appareils auditifs conventionnels permettent un grand nombre de traitements du son, mais l’objectif final est toujours de faire entrer un maximum de sons utiles dans le champ auditif résiduel de la personne. Ces appareils restent donc limités par l’étendue des restes auditifs exploitables. Lorsqu’il n’y a plus suffisamment de bénéfices avec un appareillage conventionnel, l’implant cochléaire va permettre de stimuler directement les fibres nerveuses, le plus souvent fonctionnelles, alors que les cellules sensorielles ont en grande partie disparu.

L’implant cochléaire comprend deux parties, indispensables l’une à l’autre. La partie interne – l’implant – comporte un boîtier et un faisceau d’électrodes inséré chirurgicalement dans la rampe tympanique, sous anesthésie générale, par un chirurgien ORL spécialisé en implantologie cochléaire. La partie externe – le processeur vocal, amovible – nécessite une programmation (cf. encadré). La chirurgie s’effectue sous monitoring du nerf facial et tend au maximum à la conservation de l’audition résiduelle. La chirurgie robotisée se développe progressivement, permettant d’affiner la précision du geste chirurgical, et dans certains cas de conserver l’audition résiduelle en proposant un système de type électro-acoustique (cf. fiche E.3). Il existe quatre principaux fabricants d’implants : Advanced Bionics®, Cochlear®, Med-El® et Neurelec-OticonMedical®. Le nombre d’électrodes de l’implant varie de 12 à 22 selon les systèmes, mais leur position dans la cochlée respecte toujours la tonotopie cochléaire sur une étendue fréquentielle d’environ 100-200 Hz à 8 000 Hz, avec quelques différences d’un système à l’autre.


Le fonctionnement de l’implant cochléaire suit plusieurs étapes successives :


1. Les sons sont captés par le microphone situé sur le contour d’oreille ① contenant le processeur vocal.

2. Le processeur vocal filtre les sons et les convertit dans un code de stimulations électriques (voir ci-après « Stratégies de codage »)

3. Ces informations sont envoyées à l’antenne ② (fixée par aimantation en regard de l’implant) qui les transmet à travers la peau par radiofréquence.

4. L’implant interne ③ réceptionne les ondes radio, les décode, puis adresse les impulsions électriques correspondantes au faisceau d’électrodes ④ implanté dans la cochlée.

5. Les électrodes implantées dans l’oreille interne stimulent les fibres du nerf auditif ⑤ en respectant la répartition fréquentielle de la cochlée (tonotopie). Le nerf auditif transmet alors ces impulsions nerveuses aux aires auditives du cerveau qui les interprète comme des sons.

[image: Illustration]







Stratégies de codage

La stratégie de codage est l’ensemble de règles et de procédés permettant de convertir le signal d’entrée acoustique en signaux électriques de stimulation. Elle a pour but de transmettre le plus d’informations possible au nerf auditif. Traditionnellement, deux types de stratégies de codage sont distinguées : celles qui privilégient l’information temporelle et celles qui privilégient l’information spectrale. Cette distinction est en réalité historique dans la mesure où les stratégies actuelles ont pour objectif de transmettre le mieux possible les deux types d’informations.

Globalement, on sait que l’implant cochléaire transmet des informations d’enveloppe de façon satisfaisante mais a plus de difficultés à transmettre des informations de structure temporelle fine (TFS pour Temporal Fine Structure ; cf. fiche A.3). L’un des enjeux des stratégies de codage actuelles est donc d’améliorer la transmission des informations de structure temporelle fine afin d’améliorer la compréhension de la parole en environnement bruyant et l’écoute de la musique.





Réglages

La mise en place chirurgicale de l’implant n’est que le début d’un long processus multidisciplinaire, indispensable pour permettre l’utilisation efficace de l’implant cochléaire.

Une fois la cicatrisation complète, quelques jours à quelques semaines après l’implantation selon les centres, l’activation de l’implant est effectuée par un clinicien régleur via la mise en place et la programmation du processeur vocal. Ce n’est qu’à partir de ce moment-là que l’implant est « allumé ».

La mise en route de l’implant n’est pas un processus ON/OFF. Il est progressif et s’étend sur plusieurs semaines. Toutes les électrodes sont activées dès le premier jour, mais le niveau de stimulation électrique sur chaque électrode a tendance à augmenter au fil des réglages, avant de se stabiliser. D’une part parce qu’il existe un phénomène d’habituation progressive du système nerveux aux stimulations électriques délivrées par l’implant durant les premières semaines. Et d’autre part parce que, au niveau central, il va falloir un temps d’adaptation au cerveau pour mettre du sens sur ces nouvelles stimulations, bien différentes d’une audition naturelle. Les « réglages » correspondent aux ajustements progressifs de la programmation du processeur aux sensations de la personne. C’est un acte précis, approprié et personnalisé à chaque patient (Shapiro & Bradham, 2012). Le réglage est fonction de la disparité neurosensorielle des patients (nombre de fibres du nerf auditif stimulables), de leur histoire auditive, et des particularités anatomiques et physiologiques. Il existe un grand nombre de paramètres d’ajustement dont beaucoup interagissent. Pour une personne ayant déjà entendu auparavant, avec ou sans appareils conventionnels, les repères construits sont bouleversés, et un travail de rééducation est nécessaire. Quant aux enfants n’ayant jamais pu exploiter leurs restes auditifs, ils vont devoir tout construire sur la base de ces stimulations particulières, et cela nécessitera aussi un travail d’accompagnement et d’éducation auditive (cf. fiche C.5).

Les méthodes de réglages ont fait l’objet d’une enquête internationale (Vaerenberg et al., 2014).

Chez l’adulte, la méthode dite « comportementale », impliquant que le patient détermine ses seuils de perception et de confort à l’aide d’une échelle visuelle de croissance en sonie, est la plus fréquente.

Chez l’enfant, les techniques de réglages varient en fonction de l’âge, des capacités cognitives et de la présence d’éventuels troubles associés.

Chez le bébé, le régleur ne pourra pas compter sur la collaboration de son petit patient et va devoir fonctionner avec beaucoup de prudence et de façon progressive. L’utilisation des mesures intra-opératoires (télémétrie de réponse neurale permettant de recueillir la réponse des premières fibres du nerf auditif, par exemple NRT® ou NRI®) peut servir de guide au démarrage des réglages.

Chez l’enfant, le plus souvent, des programmes progressifs vont être enregistrés dans le processeur afin d’arriver en douceur à des niveaux électriques optimaux. Les observations de l’entourage et des différents intervenants autour de l’enfant (orthophonistes, enseignants, éducateurs, etc.), ainsi que les tests audiométriques vont permettre d’avancer en toute sécurité et d’affiner les réglages. Un contrôle très régulier des impédances et des différents éléments techniques du processeur sera nécessaire chez le jeune enfant, généralement incapable d’exprimer une baisse de performance.

Chez l’enfant plus grand, dès que la collaboration sera possible, l’utilisation d’échelles imagées permettra d’arriver, toujours en utilisant des programmes progressifs, à fixer des seuils et des niveaux de confort fiables.

Le réglage chez les enfants (ou les adultes) avec troubles associés (autisme, retard mental, syndrome CHARGE – acronyme anglais de Coloboma, Heart defect, Atresia choanae, Retarded growth and development, Genital hypoplasia, Ear anomalies/deafness, soit, en français, colobome, malformations cardiaques, atrésie choanale, retard de croissance et/ou retard mental, hypoplasie génitale, anomalies des oreilles et/ou surdité –, troubles cognitifs importants, etc.) est un défi et nécessitera des adaptations, voire le recours aux mêmes techniques que celles utilisées chez le bébé et le jeune enfant.

Signalons cependant que, depuis quelques années, une méthode de réglage automatisée fondée sur les résultats à des tests psychoacoustiques (notamment le score de discrimination de phonèmes) a été développée (FOX®, Fitting Outcome Expert), ouvrant de nouvelles perspectives pour le réglage des implants cochléaires (Battmer et al., 2015).

Dans tous les cas, le réglage reste un acte qui doit être accompli par un clinicien régleur qui maîtrise bien les différents paramètres disponibles dans les logiciels et sur les processeurs des différentes marques.






• Résultats

De manière générale, chez l’enfant, les résultats montrent une amélioration nette des capacités auditives, langagières et de la communication verbale. De même, chez l’adulte présentant une surdité postlinguale ou progressive, une amélioration significative de la compréhension du langage est généralement observée après implantation cochléaire. Chez les adultes présentant une surdité profonde congénitale ou prélinguale, les résultats sont souvent moins favorables et aboutissent plutôt à une perception des bruits du quotidien qu’à une compréhension du langage oral. Pour ces derniers, l’implantation n’est recommandée que dans des conditions particulièrement favorables.

L’objectif de l’implantation bilatérale est la restauration de la binauralité, et par là même d’une perception plus facile et plus confortable de la parole, en particulier dans un environnement bruyant, ainsi qu’une meilleure localisation sonore.

Mais il faut souligner la variabilité importante des résultats entre les patients. Beaucoup d’études ont essayé de déterminer les facteurs qui pourraient expliquer cette variabilité. Les critères prédictifs d’un bon résultat chez l’adulte devenu sourd sont une surdité profonde post-linguale, aussi récente que possible, ayant bénéficié d’une stimulation acoustique continue (Lazard et al., 2012). La présence de restes auditifs, d’une lecture labiale fonctionnelle, de bonnes capacités cognitives et d’adaptation, l’absence de syndromes dépressifs ou troubles psychiatriques, et l’absence de malformations ou d’ossification cochléaire sont également des critères favorables (Truy et al., 2018).

Chez l’enfant sourd profond congénital, la précocité d’implantation est l’un des facteurs principaux de variabilité des résultats. Le développement du langage oral des enfants implantés se rapproche le plus de celui des enfants entendants lorsqu’ils ont reçu leur premier implant avant l’âge de 12 mois (Dettman et al., 2016).

Mais l’âge d’implantation n’explique pas tout. Des auteurs ont à juste titre souligné que ce n’était pas tant l’âge d’implantation qu’il fallait prendre en compte, mais bien l’âge à partir duquel l’enfant utilise son implant « à temps plein », c’est-à-dire 80 % de son temps d’éveil au minimum. Et malheureusement, il y a parfois un décalage de plusieurs mois entre ces deux moments (Park et al., 2019). Ce décalage souligne une fois de plus l’importance capitale de l’accompagnement étroit de la famille au sein d’une équipe multidisciplinaire dans un processus d’implantation.

L’implication familiale, la qualité des stimulations présentées à l’enfant, le niveau d’éducation de la mère sont aussi des facteurs qui jouent un rôle de premier plan dans les résultats obtenus, parfois même tout aussi déterminants que l’âge d’implantation selon certains auteurs (Szagun & Stumper, 2012 ; Szagun, & Schramm, 2016).

Évidemment, les troubles associés éventuels, comme les troubles cognitifs, les handicaps associés ou les troubles du spectre autistique, sont des facteurs qui influeront sur les résultats, mais ne sont en aucun cas des contre-indications à l’implantation (cf. fiches B.4 et C.11).



Complications et réimplantations

L’importance de la précocité étant incontestée, les enfants sont opérés de plus en plus tôt, et les patients verront sans doute leur partie interne être remplacée une ou plusieurs fois durant leur vie. Après une trentaine d’années d’expérience, les équipes vont devoir faire face à une augmentation des réimplantations, dues entre autres à des problèmes techniques ou médicaux, après des délais plus ou moins longs. La littérature est encore assez limitée sur le sujet car le problème reste encore rare aujourd’hui, mais il semblerait que les résultats après réimplantations soient généralement stables, voire meilleurs, grâce à l’utilisation de processeurs et de stratégies plus récents (Mulder et al., 2019).

Les résultats des réimplantations présentent malgré tout une certaine variabilité interindividuelle et vont notamment dépendre du placement du nouveau porte-électrodes (Lesinski et al., 2019). Les implants proposés par les firmes doivent s’efforcer de préserver le mieux possible l’anatomie de la cochlée afin d’assurer la conservation des restes auditifs, mais également de faciliter les réimplantations futures.

Des complications peuvent survenir chez l’adulte également. Celles-ci peuvent être mineures (vertiges, infection cutanée, etc.) et régresser avec un traitement médical. D’autres complications plus sévères nécessiteront une réimplantation. C’est le cas par exemple des infections cutanées ou des pannes de la partie interne (Bouccara, Mosnier, Bernardeschi, Ferrary & Sterkers, 2012). Face à une dégradation inexpliquée de la perception d’un patient, un test d’intégrité est réalisé. Les résultats permettent de faire la différence entre une panne de l’implant et une cause médicale, comme une neuropathie auditive ou un trouble neurocognitif.






• Conclusion

Chez l’enfant et chez l’adulte, l’implantation cochléaire implique qu’une équipe pluridisciplinaire accompagne le patient tout au long du parcours de réhabilitation auditive. L’orthophoniste a un rôle central, proposant des évaluations à intervalle régulier et une rééducation personnalisée.


[image: ] En bref


	L’implant cochléaire a un mode de fonctionnement fondamentalement différent d’une prothèse auditive classique.


	Les indications d’implantation sont variables d’un pays à l’autre et évoluent régulièrement.


	Pour être efficace, la mise en place d’un implant cochléaire doit obligatoirement s’inscrire dans un processus de prise en charge multidisciplinaire.


	Il existe une variabilité des résultats liée à différents facteurs.
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BILAN ET ÉVALUATION DANS LE CADRE DES TROUBLES DE L’AUDITION CHEZ L’ENFANT – UE 5.5.1



Isabelle Courtmans

B.1. Dépistage auditif



L’essentiel


• Intérêt du dépistage auditif

La surdité néonatale est une pathologie congénitale fréquente avec une prévalence de 1 à 4 ‰. Dans la population générale, le pourcentage est de 1 ‰ pour les surdités sévères à profondes bilatérales, et de 4 ‰ pour toutes les formes de surdités. La prévalence de la surdité bilatérale est 10 fois plus importante dans la population des nouveau-nés des soins intensifs et atteint 1 à 3 % (Vos & Lagasse, 2008 ; Van Dommelen et al., 2010).

Le dépistage auditif néonatal a pour but de détecter la déficience auditive congénitale, une pathologie fréquente (Neumann et al., 2019) qui interfère avec le développement langagier de l’enfant. Ainsi, Yoshinaga-Itano et collaborateurs (1998) démontrent que le niveau linguistique d’enfants diagnostiqués et pris en charge avant 6 mois est significativement meilleur que celui d’autres enfants détectés plus tardivement, et ce quel que soit le degré de perte auditive. L’identification des enfants présentant une surdité est donc souhaitable avant 3 mois de vie, et leur prise en charge avant 6 mois.

Outre son impact positif sur le développement linguistique des enfants déficients auditifs, le dépistage précoce améliore le développement psychosocial, ainsi que les aptitudes en langage écrit des enfants et adolescents sourds (Ching et al., 2018 ; Pimperton et al., 2016).

Ce dépistage auditif doit être systématique, car sa réalisation ciblée sur les nouveau-nés présentant un risque de déficience auditive ne permet de diagnostiquer que 50 % des nouveau-nés sourds et est, de ce fait, insuffisante.




• Historique du dépistage

Aux États-Unis et en Europe, des directives ont été données pour favoriser l’implantation du dépistage auditif. Ces consensus ont évolué vers une généralisation ainsi qu’une plus grande précocité du dépistage.

En effet, en 1982, le Joint Committee on Infant Hearing (JCIH) insiste sur la nécessité d’un dépistage et d’un suivi des enfants à risque. En 1990, le dépistage systématique avant 12 mois est préconisé. Enfin, en 1994, l’objectif est le dépistage universel de tous les nouveau-nés avant 3 mois, et leur prise en charge avant 6 mois (JCIH, 1995 ; Dalzell et al., 2000).

En Europe, en 1998, un consensus en 10 points détermine l’importance du dépistage et les moyens de l’appliquer (Grandori, 1999).

En 2007, le JCIH publie une liste des facteurs de risque associés à la surdité néonatale (cf. encadré) et à la surdité acquise (JCIH, 2007). Par la suite, certains auteurs ont modifié et réévalué l’importance relative de chaque facteur de risque et ont complété la liste (Van Dommelen et al., 2010 ; Vos et al., 2015).

En Belgique, le dépistage systématique s’est implanté dans la partie néerlandophone dès janvier 1995, et en novembre 2006 pour la partie francophone.

En France, depuis novembre 2014, le dépistage néonatal est obligatoirement proposé avant la sortie de la maternité (Truy et al., 2018).




• Timing et technique de dépistage

La mise au point dans les années 1970 des potentiels évoqués auditifs (PEA), et ensuite de leur forme automatisée (PEAA), ainsi que des otoémissions acoustiques (OEA) dans les années 1980 a permis l’implantation d’un dépistage néonatal universel (Fujikawa & Yoshinaga-Itano, 2000).

Ainsi, deux méthodes objectives de dépistage sont finalement utilisées :


	Les otoémissions acoustiques enregistrent l’activité des cellules ciliées externes (CCE) de la cochlée en réponse à une stimulation par clicks. Un écho est produit par l’action mécanique des CCE et est enregistré par un microphone situé dans le canal auditif externe. Un examen concluant signifie un niveau auditif inférieur à 30 dB. Cet examen ne permet pas le dépistage des surdités rétrocochléaires.


	Les potentiels évoqués auditifs automatisés détectent automatiquement la présence de l’onde V du nerf cochléaire en réponse à une stimulation sonore entre 30 et 40 dB. L’onde V est générée par l’activité de la cochlée, du nerf auditif et du tronc cérébral. Ce test est plus long que le précédent, mais permet de détecter les surdités rétrocochléaires (Mansbach, 2006).




Ces deux tests objectifs ont une bonne sensibilité et une faible spécificité. Un test concluant atteste une audition normale ou subnormale sous réserve des limites liées au test (exemple : surdité rétrocochléaire et OEA). Si le test de dépistage n’est pas concluant ou si le nouveau-né présente un facteur de risque auditif, une investigation auditive plus approfondie (PEA) évaluant la fonction auditive complète doit être réalisée. Le JCIH recommande que le dépistage auditif soit réalisé durant le premier mois de vie du nouveau-né (JCIH, 2000).

Concernant le suivi du dépistage, l’enfant qui présente un facteur de risque, même si le test de dépistage est normal, doit bénéficier d’un second testing auditif entre 9 et 12 mois de vie (Vos et al., 2015). Ce suivi est plus étroit en cas d’infection à cytomégalovirus (CMV), d’histoire familiale de surdité, de consanguinité, de malformations, ou de syndromes associés à une perte auditive et de traitement par extracorporeal membrane oxygenation (ECMO). Ces enfants doivent bénéficier d’un suivi tous les 4 à 6 mois pendant 2 ans et ensuite une fois par an jusqu’à 6 ans. Par ailleurs, en cas de prise de médicaments ototoxiques, un test auditif doit être réalisé dans les 3 premiers mois de vie.




• Résultats

The Center for Disease Control Program on Early Hearing Detection and Intervention estime que 92 % des enfants nés de 2004 à 2006 aux États-Unis ont reçu un dépistage auditif. Sur cette population, 2 à 3 % ont eu un test non concluant, et 6 % de ceux-ci présentent une déficience auditive (déficience auditive : 1,27 ‰ de la population générale). L’âge moyen d’identification a diminué de 24-30 mois à 2-3 mois (Porter et al., 2009).

En Belgique francophone, l’âge de diagnostic avant l’implantation du dépistage systématique était de plus de 16 mois et a diminué à moins de 3 mois. D’autre part, l’âge médian d’appareillage auditif a diminué fortement, de 23 mois à 8 mois et demi (Vos et al., 2012).


Facteurs de risque associés à la perte auditive néonatale


1. Histoire familiale de surdité congénitale

2. Infections in utero telles que cytomégalovirus, rubéole, syphilis, herpès et toxoplasmose

3. Anomalies crânio-faciales

4. Poids < 1 500 g à la naissance

5. Hyperbilirubinémie avec taux sérique nécessitant une exsanguinotransfusion

6. Médications ototoxiques

7. Méningite bactérienne

8. Scores d’Apgar de 0 à 4 à 1 minute, et de 0 à 6 à 5 minutes

9. Ventilation mécanique ≥ 5 jours

10. Syndromes connus incluant une déficience auditive






[image: ] En bref


	Le dépistage auditif doit être néonatal et systématique pour permettre une prise en charge spécifique avant l’âge de 6 mois.


	Un suivi du dépistage chez les enfants présentant un facteur de risque est nécessaire.


	Le dépistage auditif permet une réduction significative de l’âge de diagnostic et de l’âge d’appareillage auditif.
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  B.2. Bilan étiologique des surdités de l’enfant


  

    

      L’essentiel


      

        • Introduction


        La surdité est le handicap sensoriel le plus fréquent. La prévalence des surdités sévères à profondes congénitales est de 1 ‰ et atteint 4 ‰ si l’on considère les surdités légères et moyennes, ainsi que les déficiences auditives unilatérales. Dans la population de néonatologie, la prévalence atteint 2 à 4 %. L’intérêt d’un dépistage néonatal systématique est actuellement universellement reconnu, ainsi que la nécessité d’une prise en charge précoce avant l’âge de 6 mois quel que soit le degré de surdité (Joint Committee on Infant Hearing, 2019 ; Yoshinaga-Itano et al., 1998).


        Face à un enfant présentant une déficience auditive, une évaluation médicale la plus complète possible permettra de comprendre la pathologie sous-jacente, de poser un diagnostic précoce et d’exclure la présence de symptômes associés en lien avec une surdité syndromique. Les résultats de cette évaluation aboutiront à l’élaboration de schémas de prévention, de suivi et de traitement optimalisés, ainsi qu’à la mise en place d’un suivi multidisciplinaire individualisé.


        Ces 20 dernières années, les améliorations des techniques de détection génétique ont permis d’identifier de plus en plus de gènes responsables des surdités héréditaires congénitales ou d’apparition précoce. Par ailleurs, la technologie de l’implant cochléaire a modifié radicalement la prise en charge et le pronostic développemental des enfants sourds sévères et profonds.


      


      

        • Classification étiologique


        L’estimation de la part génétique des surdités congénitales ou d’apparition précoce ne cesse d’augmenter. Estimée à 30 % à la fin du siècle dernier (Pabla et al., 1991), elle atteint actuellement 75 à 80 % dans les pays où il n’y a pas de problèmes de santé publique (Marlin & Denoyelle, 2016 ; Shearer et al., 2017). Ce bouleversement dans leur estimation est lié au développement de diagnostics moléculaires permettant de rattacher une cause génétique à la majorité des cas sporadiques de surdité, auparavant qualifiés « de cause inconnue » (Marlin & Denoyelle, 2016).


        

          Surdités génétiques


          Les surdités génétiques sont divisées en deux groupes selon qu’elles sont ou non associées à une atteinte d’un autre organe :


          

            	

              les surdités génétiques non syndromiques, où l’oreille interne est le seul organe touché ;


            


            	

              les surdités génétiques syndromiques qui, outre l’atteinte de l’oreille interne, présentent également d’autres symptômes ou anomalies affectant d’autres organes (œil, peau, rein, cœur, système nerveux central, thyroïde, squelette, etc.).


            


          


          

            Surdités génétiques non syndromiques


            Actuellement, 119 gènes responsables de surdités génétiques non syndromiques ont été identifiés (Van Camp & Smith, 2019). Pour la liste précise et actualisée des différents gènes connus à ce jour, il est utile de se référer au site hereditaryhearingloss.org.


            Le tableau 1 reprend les caractéristiques cliniques de quatre types de surdités génétiques isolées parmi les plus fréquentes.


            

              [image: Tableau 1. Caractéristiques des principales surdités génétiques isolées transmises selon un mode autosomique récessif.]


              

                Tableau 1. Caractéristiques des principales surdités génétiques isolées transmises selon un mode autosomique récessif.


              


            


            

              Mutations du gène GJB2


              Chez l’enfant, les mutations du gène GJB2 (surdités DFNB1) codant pour la connexine 26 sont responsables d’une surdité non syndromique congénitale bilatérale, sans malformation de l’oreille interne ni atteinte vestibulaire. Le degré de déficience auditive est variable, également au sein d’une même famille. Ces mutations sont responsables de 15 à 40 % des surdités, toutes causes confondues (Alford et al., 2014), et de la moitié des surdités d’origine génétique non syndromique transmises selon un mode autosomique récessif (Denoyelle et al., 1999 ; Marlin & Denoyelle, 2016).


              La connexine 26 est une protéine de membrane impliquée dans les jonctions intercellulaires et importante dans le recyclage du potassium. Plusieurs mutations ont été identifiées, et la plus fréquente, parmi la population d’origine caucasienne, est la mutation c.35 delG. Celle-ci est présente à l’état hétérozygote (une seule copie du gène muté) auprès de 2 à 4 % de la population occidentale (Roux et al., 2004 ; Gasparini et al., 2000). Les personnes hétérozygotes sont normoentendantes et les individus homozygotes (porteurs de deux copies de gènes anormales) présentent une surdité neurosensorielle modérée à profonde bilatérale, le plus souvent présente dès la naissance et non progressive. Elle peut cependant être évolutive dans 20 à 50 % des cas selon les études et les auteurs (Chan et al., 2010 ; Marlin & Denoyelle, 2016 ; Kenna et al., 2010).


            


            

              Mutations du gène STRC


              Les mutations du gène STRC (surdités DFNB16) codant pour la stéréocilline sont responsables d’une surdité non syndromique congénitale bilatérale symétrique, sans malformation de l’oreille interne ni atteinte vestibulaire. Dans les mutations du gène STRC, le degré de surdité est uniquement léger à moyen sans évolution dans le temps, ce qui les distingue des surdités liées à des mutations du gène GJB2. Cette atteinte génétique est responsable d’environ 10 % des surdités isolées pré-linguales (Marlin & Denoyelle, 2016 ; Vona et al., 2015).


            


            

              Mutations du gène OTOF


              Les mutations du gène OTOF (surdités DFNB9) codent pour l’otoferline, une protéine transmembranaire présente dans l’oreille interne qui est impliquée dans la fusion des vésicules pré-synaptiques des cellules ciliées internes (Yasunaga et al., 1999). La surdité est non syndromique congénitale bilatérale, symétrique et transmise selon un mode autosomique récessif. Elle est sévère à profonde, et les otoémissions sont parfois présentes initialement. On note une diminution des seuils à l’audiométrie tonale et aux potentiels auditifs, associée à un tableau de neuropathie auditive. La mutation Q829X du gène OTOF est fréquente en Espagne et est retrouvée chez 3 % des enfants présentant une surdité profonde isolée congénitale transmise selon un mode autosomique récessif (Migliosi et al., 2002).


            


            

              Mutations de gènes associés soit à des surdités non syndromiques soit à des surdités syndromiques


              Certains gènes s’expriment dans un continuum et sont associés à la fois à des surdités génétiques non syndromiques et à des surdités syndromiques. Les mutations du gène SCL26A4 sont responsables soit d’une surdité non syndromique (surdité isolée DFNB4), soit d’une forme syndromique (syndrome de Pendred). De même, les mutations des gènes CDH23 et MYO7A peuvent causer soit un syndrome d’Usher, soit une surdité non syndromique. Les gènes responsables du syndrome de Wolfram (WFS1) et du syndrome de Stickler (COL11A2) sont également à l’origine de certaines formes de surdités non syndromiques. La façon dont un même gène est responsable à la fois d’une forme de déficience auditive non syndromique ou syndromique n’est pas toujours élucidée.


            


          


          

            Surdités génétiques syndromiques


            Les surdités génétiques syndromiques associent à la surdité des signes cliniques liés à l’atteinte d’autres organes. Elles sont responsables d’environ 10 à 15 % des surdités de l’enfant. Plus de 400 syndromes génétiques incluant une atteinte auditive ont été identifiés (Toriello & Smith, 2013). Le tableau 2 reprend les caractéristiques principales des surdités syndromiques les plus fréquentes ou à exclure étant donné leur gravité potentielle.


            Il existe une grande variabilité dans l’expression clinique et dans l’âge d’apparition des atteintes des autres organes. Dans certaines formes syndromiques tels que le syndrome d’Usher ou le syndrome de Pendred, l’atteinte d’un autre organe n’aura d’implications cliniques que plusieurs années après le diagnostic de surdité.


            Par ailleurs, de nombreux syndromes rares sont associés à une surdité, et la présence d’une pathologie malformative doit faire rechercher une atteinte auditive (tableau 2).


          


          

            Surdités acquises


            Des facteurs extrinsèques, non génétiques, sont en cause dans environ un quart des surdités congénitales ou d’apparition précoce. Une anamnèse détaillée et un interrogatoire visant à identifier les facteurs de risque de surdité permettent d’orienter le diagnostic étiologique vers une cause acquise. Il est difficile d’affirmer avec certitude qu’une surdité est de cause extrinsèque, et seul un bilan complet permettra d’exclure une forme génétique. Les surdités acquises peuvent apparaître en période prénatale (exemple : infection congénitale à CMV, rubéole, etc.), néonatales (exemple : prématurité, asphyxie périnatale, sepsis) ou postnatale (exemple : méningite, traumatisme, infection congénitale à CMV avec apparition de surdité après la naissance).


            

              Surdités acquises pendant la période prénatale


              L’infection congénitale à cytomégalovirus (CMV) est la cause non génétique la plus fréquente chez les enfants et est responsable d’environ 15 à 20 % des surdités de l’enfant (Grosse et al., 2008). Les enfants ayant contracté une infection congénitale à CMV sont asymptomatiques à la naissance dans 90 % des cas. Parmi les enfants symptomatiques à la naissance (présentant au moins un signe d’atteinte par le virus : thrombocytopénie, microcéphalie, retard de croissance intra-utérin, hépatosplénomégalie, pétéchie/purpura, hépatite, atteinte du système nerveux central, choriorétinite et surdité), plus de 75 % présentent une surdité. Parmi les enfants asymptomatiques à la naissance, 10 à 15 % développeront une surdité évolutive (Fowler, 2013). La surdité causée par une infection congénitale à CMV peut être uni- ou bilatérale et est souvent progressive. Elle peut être congénitale ou apparaître au cours des premières années de vie. Des atteintes neurologiques et neurosensorielles peuvent coexister (retard neurodéveloppemental, troubles du comportement, atteinte visuelle, neuro-visuelle et vestibulaire). Le diagnostic d’infection congénitale à CMV peut être posé par la recherche de CMV par Polymerase Chain Reaction (PCR) sur les urines ou la salive prélevées endéans les 2 à 3 premières semaines de vie. Au-delà de cette période, il sera possible de diagnostiquer rétrospectivement une infection congénitale à CMV en récupérant les cartes de Guthrie prélevées chez tous les nouveau-nés aux environs du 3e jour de vie, afin de rechercher a posteriori le CMV par PCR sur les échantillons de sang séché (Courtmans et al., 2015 ; Pellegrinelli et al., 2019).


              D’autres agents infectieux contractés pendant la période intra-utérine, tels que la rubéole, la toxoplasmose et la syphilis, peuvent causer une perte auditive. Avant l’ère de la vaccination systématique, la rubéole congénitale était une cause fréquente de surdité, et son incidence a drastiquement diminué (Plotkin, 2006).


            


            

              Surdités acquises pendant la période postnatale


              Bien qu’en nette régression depuis la vaccination, la méningite bactérienne reste une cause de surdité neurosensorielle durant la période post-natale. Vu le risque de labyrinthite ossifiante d’installation très rapide, un suivi par imagerie est indispensable afin de ne pas compliquer le geste chirurgical en cas d’indication d’implantation cochléaire. La déficience auditive peut survenir immédiatement ou plusieurs mois après l’épisode infectieux, et ce quel que soit l’agent pathogène. Ceci justifie un screening auditif jusqu’à deux ans après la survenue d’une méningite bactérienne (De Barros et al., 2014).


              

                

                  

                    

                    

                    

                    

                    

                    

                    

                    

                    

                      

                        	Syndrome


                        	Prévalence


                        	Gène


                        	Surdité


                        	M.O.I.


                        	Signes associés à rechercher


                      


                      

                        	Pendred


                        	
7 à 10/100 000


                          Transmission : AR



                        	SCL26A4


                        	
Neurosensorielle


                          Fluctuante et évolutive


                          Le plus souvent : bilatérale


                          sévère à profonde – congénitale


                          Parfois : légère à moyenne et évolutive



                        	Élargissement de l’aqueduc du vestibule avec ou sans hypoplasie de la cochlée


                        	
Troubles vestibulaires


                          Atteinte thyroïdienne : goitre +/– hypothyroïdie, le plus souvent à partir de la deuxième décade



                      


                      

                        	USHER


                        	
1/30 000


                          1re cause de surdi-cécité


                          Transmission : AR



                        	
Type I : MYO7A, CDH23, USH1C, PCDH15, USH1G


                          Type II : USH2A, VLGR1, WHRN


                          Type III : CLRN1, HARS



                        	
Type I : profonde bilatérale congénitale associée à une atteinte vestibulaire sévère avec un retard moteur et rétinite pendant l’enfance


                          Type II : moyenne à sévère, non évolutive, prédomine dans les fréquences aiguës, sans atteinte vestibulaire, et rétinite se développant plus tardivement


                          Type III : progressive post-linguale, signes vestibulaires et âge de début de la rétinite variables



                        	Non


                        	
Rétinite pigmentaire : signes visuels apparaissant pendant l’enfance (premiers signes souvent avant 10 ans) avec aggravation progressive (troubles de la vision dans la pénombre, puis rétrécissement progressif de la vision périphérique aboutissant à une vision tubulaire, cécité à l’âge adulte, certains gardant une petite partie de leur champ de vision jusqu’à un âge avancé)


                          Troubles vestibulaires : aréflexie vestibulaire sévère présente dès la naissance (type I) avec retard moteur et troubles de l’équilibre



                      


                      

                        	Waardenburg


                        	
1/40 000


                          Transmission : AD



                        	
Type I : PAX3


                          Type II : MITF, SNAI2, SOX10


                          Type III : PAX3


                          Type IV : EDN3, EDNRB, SOX10



                        	
Neurosensorielle


                          Congénitale


                          Sévérité variable (de légère à profonde)


                          Unie ou bilatérale


                          Type I, III et IV : non évolutive


                          Type II : souvent évolutive



                        	Parfois


                        	
Anomalies de pigmentation :


                          – cheveux (mèche blanche, blanchissement prématuré des cheveux < 30 ans)


                          – iris (yeux très bleus, yeux vairons, dépigmentation rétinienne)


                          – peau (taches cutanées dépigmentées)


                          Anomalies faciales (type I et l III) :


                          – dystopie des canthi (écartement anormal entre les yeux avec canthi internes décalés vers l’extérieur et fente palpébrale moins longue)


                          Anomalies musculo-squelettiques (type III) : syndactylies, fusion des os du carpe, etc.


                          Maladie de Hirschprung (type IV)



                      


                      

                        	BOR


                        	
1/40 000


                          Transmission : AD



                        	
EYA1,


                          SIX1,


                          SIX5



                        	
Neurosensorielle (congénitale ou progressive)


                          Transmissionnelle


                          Mixte



                        	Oui


                        	
Malformation de l’oreille : pavillon malformé, conduit auditif externe étroit, oreilles petites et antéversées


                          Anomalies des arcs branchiaux : fistules branchiales, résidus branchiaux


                          Malformation rénale : unie ou bilatérale, rein de petite taille, malformé, hypoplasique ou agénésie



                      


                      

                        	Stickler


                        	
1/7 500-1/9 000


                          Transmission : AD



                        	
Type I : COL2A1


                          Type II : COL11A1


                          Type III : COL11A2



                        	
Neurosensorielle


                          Transmissionnelle


                          Mixte



                        	


                        	
Anomalies oro-faciales : fente vélopalatine complète ou sous muqueuse, séquence de Pierre-Robin


                          Atteintes oculaires : myopie, vitro-rétinopathie, risque de décollement rétinien


                          Atteintes articulaires et musculo-squelettiques : hyperlaxité, arthrose précoce des grosses articulations



                      


                      

                        	Alport


                        	
1-9/100 000


                          Transmission : AR, lié à X



                        	
COL4A3,


                          COL4A4,


                          COL4A5



                        	
Neurosensorielle


                          Progressive (1re décennie)


                          Prédominante sur les fréquences aiguës



                        	


                        	
Atteinte rénale : néphropathie glomérulaire avec hématurie microscopique, puis macroscopique. Atteinte rénale progressive pouvant aller chez le garçon jusqu’à une insuffisance rénale terminale le plus souvent avant 40 ans


                          Atteinte oculaire : cataracte, lenticône antérieur



                      


                      

                        	Jervell et Lange-Nielsen


                        	
1/100 000


                          Transmission : AR



                        	
KNCQ1,


                          KCNE1



                        	
Neurosensorielle


                          Sévère à profonde


                          Bilatérale


                          Prédominante sur les fréquences aiguës



                        	


                        	
Anomalie de la conduction cardiaque : malaises, mort subite


                          L’électrocardiogramme montre un allongement de l’espace QT.



                      


                    

                  


                


                

                  Tableau 2. Caractéristiques des principales surdités génétiques syndromiques (M.O.I. : malformation de l’oreille interne ; AR : autosomique récessif ; AD : autosomique dominant).


                


              


            


            

              Surdités acquises pendant la période périnatale


              Les surdités neurosensorielles acquises pendant la période périnatale sont liées à des agressions ischémiques, infectieuses ou toxiques subies par l’enfant né prématurément ou à terme dans un contexte d’anoxie néonatale sévère, de sepsis néonatal ou d’ictère sévère sur incompatibilité sanguine fœto-maternelle.


              Environ 1 % des enfants ayant eu une pathologie néonatale sévère avec atteinte neurologique sont porteurs de séquelles neurosensorielles auditives. De plus, les enfants atteints d’une surdité consécutive à une pathologie néonatale risquent d’avoir d’autres séquelles (motrices, cognitives, comportementales et neuro-visuelles).


              

                

                  

                    

                    

                    

                    

                    

                      

                        	Anamnèse


                      


                      

                        	Antécédents familiaux orientant vers une cause génétique


                        	
Personnes sourdes dans la famille proche ou éloignée


                          Personnes porteuses de caractéristiques cliniques évocatrices de surdité familiale :


                          

                            	

                              Goitre/hypothyroïdie (syndrome de Pendred)


                            


                            	

                              Malvoyance/rétinite pigmentaire (syndrome d’Usher)


                            


                            	

                              Mèche blanche/blanchissement prématuré, taches dépigmentées/yeux vairons/maladie de Hirschsprung (syndrome de Waardenburg)


                            


                            	

                              Anomalies rénales (syndromes de BOR et d’Alport)


                            


                            	

                              Mort subite ou malaises inexpliqués dans la famille (syndrome de Jervell-Lange-Nielsen)


                            


                          



                      


                      

                        	
Antécédents


                          personnels


                          orientant vers une pathologie acquise



                        	

                            	

                              Prématurité


                            


                            	

                              Asphyxie néonatale ou sepsis néonatal


                            


                            	

                              Hyperbilirubinémie néonatale sévère


                            


                            	

                              Virage CMV pendant la grossesse


                            


                            	

                              Méningite


                            


                            	

                              Traumatisme crânien


                            


                          


                      


                      

                        	Examen physique


                      


                      

                        	ORL


                        	

                            	

                              Malformations oro-faciales (syndrome de Stickler)


                            


                            	

                              Malformations oreilles/arcs branchiaux/fistules branchiales (syndrome de BOR)


                            


                          


                      


                      

                        	Pédiatrique


                        	

                            	

                              Retard moteur, trouble de l’équilibre (atteinte vestibulaire)


                            


                            	

                              Mèche blanche, yeux vairons, dystopie des canthi (syndrome de Waardenburg)


                            


                            	

                              Présence d’un goitre (syndrome de Pendred), apparaissant le plus souvent à l’adolescence mais parfois présent dès l’enfance


                            


                          


                      


                      

                        	Examens complémentaires


                      


                      

                        	Analyses génétiques


                        	

                            	

                              Mutations GJB2 et GJB6


                            


                            	

                              « Gene panel » surdité


                            


                            	

                              Conseil génétique


                            


                          


                      


                      

                        	
Imagerie


                          – IRM de l’oreille interne (+/– cérébrale)


                          – Scanner des rochers



                        	
Recherche d’une éventuelle malformation de l’oreille interne orientant le diagnostic et le pronostic fonctionnel :


                          

                            	

                              Élargissement de l’aqueduc du vestibule/hypo- ou aplasie de la cochlée/…


                            


                            	

                              Hypo- ou aplasie des nerfs additifs


                            


                          


                          Anomalies de la chaîne ossiculaire



                      


                      

                        	Recherche de CMV par PCR sur les échantillons prélevés à la naissance


                        	

                            	

                              sur échantillon d’urine ou de salive prélevé en période néonatale (2 premières semaines)


                            


                            	

                              sur sang séché (Guthrie) : analyse rétrospective possible (jusqu’à plusieurs années après la naissance)


                            


                          


                      


                      

                        	Examen ophtalmologique avec fond d’œil


                        	
Signes ophtalmologiques orientant le diagnostic :


                          

                            	

                              Aspect albinoïde ou anomalies de la pigmentation (syndrome de Waardenburg)


                            


                            	

                              Cataracte, lenticône (syndrome d’Alport)


                            


                            	

                              Rétinite pigmentaire (syndrome d’Usher)


                            


                            	

                              Myopie sévère, vitro-rétinopathie (syndrome de Stickler)


                            


                          



                      


                      

                        	Échographie rénale et recherche d’hématurie-protéinurie


                        	
Signes d’appel :


                          

                            	

                              Malformations oreilles externes/arcs branchiaux/fistules branchiales (syndrome BOR)


                            


                            	

                              Surdité progressive ou antécédents de pathologies rénales dans la famille (syndrome d’Alport)


                            


                          



                      


                      

                        	Tests thyroïdiens


                        	À réaliser lors de la mise au point initiale et à suivre annuellement à partir de la deuxième décade chez les patients porteurs de mutations du gène SLCA26A4 ou de malformations de l’oreille interne (élargissement de l’aqueduc du vestibule)


                      


                      

                        	Électrocardiogramme


                        	Allongement de l’espace QT sur l’électrocardiogramme (syndrome de Jervell et Lange-Nielsen)


                      


                    

                  


                


                

                  Tableau 3. Démarche diagnostique des surdités de l’enfant.
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