UNIVERSITE DE LIMOGES

FACULTE DE MEDECINE

[T

THESE N° 54 O:?)//_L

DEPISTAGE ET PRISE EN CHARGE DES SURDITES DE

L’ENFANT AU CHU DE LIMOGES DE 2004 A 2009.

THESE

POUR LE DIPLOME D’ETAT DE DOCTEUR EN MEDECINE

Présentée et soutenue publiquement le 2 avril 2010
PAR
Muriel VIVENT

Née le 7 Juillet 1980 a AUCH (Gers)

EXAMINATEURS DE LA THESE ;

M. le Professeur Jean-Pierre BESSEDE Président du Jury
M. le Professeur Yves AUBARD Juge

M. le Professeur Jean-Pietre SAUVAGE Juge

M. le Docteur Frangois CAIRE Juge

Mme le Docteur Karine AUBRY Directrice de Thése
Mme le Docteur Cécile LAROCHE Membre invité

M. le Docteur Stéphane ORSEL Membre invité




ROYEN DE LA FACULTE:
ABREREELRE:

K3
LT

TEDE LIMOGES

ITE
E DE MEDECGCINE

fdonsieur le Profegseur WALLER Denis

Bbonsioge lo Profoseas LASHAR Man
banslews le Professsor MOREALU Jean-caoques
Mogisgs (e Professes PREUK Pisrre-Maris

FROFESSEURS DES UNIVERSITES - PRATICIENS HOSPITALIERS:

0N e Dhef e Bervics

ACHARD Jaan-Miched
ADERISE Jean-ifau * (G5
ALAIN Buphic

ALDIGIER Jgan-Cleude {T.5]

ARGHAMBEAUD-MOLVERDUX Franmise [{.5)

ARMALUD loan-FPas! (5
AUBARD “ees (C.5)
BEDANE Christephe (2.5}
BERTIM Philippe 75.%1
BESSEDE Jaan-Sisme (.5
BONNALD Frangols (C.5)
BONNETBLANGC an-l'darie
BORDESSQULE Cominigue (5.5
CHARSSOUR Jean-Louls
CLAVERE Do (C3F)
CLEMENT Jear-Fiare (C.5)
CLKIHE Michat (C.5)
COLDMBEALF Siormg
CORMU Elisabath
COURAYIER Fhilippe
DANTOINE Thisrry

DARDE Marie-Laura (2.5
DAVIET Jean- Lh*‘r%tﬂ:pi‘r—-

FHYSIOLOGIE

CPHTALMOLDGIE

BACTERIQLOGIE, WIROLOGHE

MEFFHR S IE

MEDECGIME INTERNE

SHIRUREIE CRTHOPEDNGUE ET TRANEATO CMGEIGLIF
SYNECOLOGIE-CESTETRIOUE

PEZRMATOLOGIE VEMLREOLCSIE
THERAPEUTIQUE

OTO-RHING-LARYNGOLDGIE

PNEUMILIGIE

DERMATOLDGIE-VENSREOLOGIE

HEMATOLOOE | TRANSFUSION

CHIBLREER ORTHOPFEOUE BT TRAUMATOLOGHIE
RADIGTHESARIE

FEYVCHISTRIE ADULTES

AL HCLCICEEL

MRCLDGIE

CHIRURGIE THORACIZUE ET CARDIO-WASCULAIRE
MCURCLCGEED

GERIATRIE ET BIGLSGIE DU VIEILLISSEMENT
FARASITOLOGIE ET MYCOLOGIE

MEDECIME FHYSILE BT E REALSIPTATION

BE LUMLEY WOODYEAR Lionel (Sur 3108/2011) PEDIATRIE

DENIS Frangois (Swer 3450302841}
DESCOTTES Hemaas (01.5)
DESPORT lean-Claude
LDUDOGKON Fiare {Sur 31MS8/2008)
DA AS Jean-Fhilippe (28]
PHIMONT Danial (G .5)

ESSIG Maris

FEISS iame ([0.5)

FEDILLARE Joon (0 50

GAHAMT Alain 15 .5)

BAROUY Foger (T.8)

JHECCARD Srocned

GASTINME Hervs (0.5)
JALUBERTEALLMARCHAN Mearie. (dile
LABROUSSE Francuis 155
LACROIX Frdipps

LABKAR Wan; (7 5}
LENHARDT-RIOUSSIE 2ara (05
MABIT Zhrstian

MAaSY Laurent

MARQUET Pismea

HAZTERIOLGGIE-VIRCLDGIE

CHRURGIE NGB TIWLE

MLUTRITICMN

MEDECINE PHYSIDUE ET DE READAFTATION
LIROLOGIE

MEDECIME ET SAMTE AL THAVAIL
NEPHARCLOGIE

AMNESTHE SO GIE BT REANIMATION CHIKUR GICALE
HEMATOLOGIE

CHIRURGE DICESTIVE

PEOOPSYCANATRIE

HEMATOLOGIE ; TRAMSELEIDN
FEAMIMATICN MEDICALE

I LN DIGIT

ARATOMIE ET CYTALAGHE PATHOLOGEIE
MEDECIMNE WASTULAIRE

CHIRURGIE THORACIQUE ET CARDID WASC ULAIRE
PERIATRIE

ANATORSE

ME LR OIE

FHARBACOLOSIE FOMOARMENTALE



MATHOMHET MMured

MAUBON Antoine (C.8]

MELLONI Hons

MERLE | s (2 8)

MONTEIL Jfacquas

ICREAL Jean Jeoques (0.5)

MOULIES Dominigue {03

MOUNAYER Chatbsl
HATHAM-DEMZOT Masthialie

PARAF Francois

PLOY Mate-Décle

PRELUX Pustre-Mmin

RIGAUD Michel {(Burnombre 31/0872{H{}
ROBERT Fisre-fvis

SALLE Jean-Yvus iT 5)

SAUTEREAL Denis (.5}

SAUVALE Jean Pisnd: [Bure 3108020014
STURTZ Franck

TEISSIER-CLEMENT hiarnie-Fierre
TREVES Fichard

TUBIANA-MATHIEU Micals (0.5)
YALLAT Jean Bichel {C.3)

VALLELX Denis

VARDROUX Jean-Claudse (Sur 3182011}
YERGNENEGRE Aairn {£.5)

VIDAL Elisaboth (C5)

VIGHON Philippa

VIRGT Patrice (2.5

WEINBREGHK Fizrm [D.5)

YARDHN Catherine (C.&)

CHIKURCIE LHGESTIVE

RATHOL QE3IF FT IMAGERIE MeDIGaLE

PHEUMOLOGIE

FHEEMACOLOGIE CLINIQUE

BIOPHYSIQUE BT MEOMCING, NUSLEARE
NEURQCHIRURGIE

CHIFURGIE INFAMTILE

RADICGLOGIE CT IM&GTRIC RS HCA -
ANESTHESIOLOOIE ET REAMNIMATION CHIRURGICALE
AHATOMIC CTOYVEN HIF PATHOLOUUS
BACTERIOLOGIE-ROLOGIE

FRIDEMELOGHE, ECONORIE UE LA SANTE ET PREVENTION
BROCHIMIE BT RICH 22300 MOEZCULAIRL
OFHTALMOLOGIE

WFDELIME PHYSIOUE =) MeADRSRTATICH
GASTROD-ENTEROLOGIE, HERPATOLOGIE
CTO-RHIMD-LARYNCGOLOGLE

BIOCIHAMIE £T SI0LGGEIE MOLECULAIRE
ENDOCCRINDLOGE, DIABETE £T MALADIES METARDI HILIFS
FRHLIME TOO0E

CANCERQLOGIR

MELROLOGIE

ANATOMIE - CHIKURGIE GENESALE

BIOREYSIUR FT MF T CING SUGLEMSIRE
EFOEMDLOGIE-ECOMNOMIE DE LA SANTE-FROVENTION
LD DINEG INTERNE

REANIMATION MELTALT

CARDIOLOGIE

1AL ADIES INFELD | I USES

CYTOLOGIE ET HISTOLOGIE

KAITRE DE CONFERENCES DES UNIVERSITEE-PRATICIENS HOSPITALIERS

AJZENBERG Daniel
ANTOMINI Mana-Thérése 155,
BOURTHCHIMIELD Syivie
BCUTEILLE Bersard

CHABLE Hélenz
DRUET-CABANALC Misheal
CURAND-FONTAHKIER Sylvaine
ESCLAIRE Frargméss
FUNALDTT Benolt

LE GUYADER Alexandre
MOUNIER MMarcelle

PICARD Nicalas
QUELVEN-BERTIN Isabells
TERRODQ Furgj
VERGNE-SALLE Fascale
VINCENT Frangais

PRATICIEN HOSPITALIER UN!VERSITHJRE

CAIRE Frangois
P.RAG.

GAUTIER Sywie

PROFESSEURS ASSOCIES A MI-TEMPS

BUCHOMN Danks
BLISSOMN Jean-Gabinol

Farasitolegie &1 Mycologie

Physivlegwe

Cytologie et Histolegie

Parasitclogia - Mycologis

Riastimine of Dinlngle Maléculaire

Medesing ot Sanie au Traval

Anatomie — Chirurgie Digestive

Bicdogis Celiulalre

Rigghimis &t Binlogie Maleculaire
Chepurgie Thoracigue ef Cardio-Yasaulaire
Eagtériningie ~ Virdlogie — Hygiéne Hogpitaliere
FPharmacologie Fondamentale
Riophysique ot Madeaineg Mucilaire
Biologie Cetilaire

Thérapadigue

Fry siolgis

Physiologie

Anglais

i decne andrss
Sledeeing: cdandn ks

MAITRE BE CONFERENCES ASSOCIE & ML TEMPSR

BUMDITIER Naihale
PREWDOET Karkirs

dbdecine Gonérals

Meducine Gerdrale



REMERCIEMENTS

A Monsieur le Professeur Jean-Pierre BESSEDE

Chef de service
Professeur des universités
Oto-rhino-laryngologie

Médecin des Hopitaux

Vous nous faites un grand honneur en présidant ce Jury.

Nous vous remercions de votre enseignement, de votre patience
et de votre rigueur chirurgicale qui guident nos pas au quotidien..
Nous sommes trés fiers de nous compter parmi vos éleves.

Veuillez trouver dans ce travail I'expression de notre

reconnaissance et de notre plus grand respect



A Monsieur le Professeur Jean-Pierre Sauvage

Professeur des universités
Oto-rhino-laryngologiste
Oto-rhino-laryngologiste des Hopitaux

Médecin des Hopitaux

Nous sommes trés fiers de vous compter parmi les membres du
Jury. Nous vous remercions de nous avoir accueilli dans votre service
il y a cing ans et de votre enseignement d’Otologie qui guidera notre
pratique durant les années a venir.

Nous espérons que ce travail dans lequel vous vous étes
beaucoup investi sera a la hauteur de vos espérances. Soyez assurée

de notre plus grand respect et de notre plus grande reconnaissance.



A Monsieur le Professeur Yves Aubard

Chef de service
Professeur des universités
Gynécologue-Obstétricien

Chirurgien des Hopitaux

Nous vous remercions d’avoir accepté de juger ce travail sans
réellement nous connaitre. Votre disponibilité et votre implication
dans les projets de dépistage a la maternité nous ont permis
d effectuer ce travail.

Nous espérons que vous trouverez dans cette thése toutes les
réponses @ vos interrogations et les conclusions nécessaires a la

pérennisation du projet. Soyez assuré de notre profond respect.



A Monsieur le Docteur Francois Caire

Praticien Hospitalier Universitaire
Neurochirurgien

Chirurgien des Hopitaux

Nous te sommes trés reconnaissants de la formation que tu nous
as dispensés au cours de notre stage de neurochirurgie. Ta patience et
ton implication dans notre formation nous ont beaucoup touchées.

Ta rigueur chirurgicale et ton esprit scientifique resteront pour
nous un exemple. Puisse ce travail t'assurer de notre grande

reconnaissance.

-9



A Madame le Docteur Karine Aubry

Praticien Hospitalier

Oto-rhino-laryngologiste

Ta rigueur chirurgicale et tes connaissances sont pour nous un
modeéle depuis notre premiére année d’internat. Nous tenions d te
remercier pour ton implication dans ce travail et tes conseils avisés.

Nous espérons ne pas te décevoir et que cette theése sera a la

hauteur de tes espérances. Sois assurée de notre plus grand respect.

- 10 -



A Madame le Docteur Cécile Laroche

Praticien Hospitalier

Pédiatrie

Nous vous remercions de votre participation a ce Jury. Voire
collaboration avec le service d’ORL nous est précieuse et vos conseils

toujours utiles.

Puisse ce travail vous assurer de notre grand respect.

“1l -



A Monsieur le Docteur Stéphane Orsel

Praticien Hospitalier

Oto-rhino-laryngologiste

Merci a toi d’avoir accepté de juger ce travail. Ton
enseignement médical et chirurgical est toujours trés riche et nous
beacoup apporté durant notre internat.

Trouve dans ce travail [’expression de notre respect le plus

sincere.

212 -



Ce travail est deédié

A Alexandre, pour ces dix années passées sur le chemin des études médicales a tes
cHtés, pour ton soutien inconditionnel, pour ton réconfort et le courage que tu sais me
redonner dés que le mien fait défaut. L’avenir nous appartient enfin, a nous de le
construire.

A Thomas, tes éclats de rires sans fin et ton regard émerveillé me rappellent tous

les jours Pessentiel de 1a vie.

A mes parents, vous m’avez toujours laissée libre de mes décisions en me
soutenant en toutes circonstances. Ce fut un long chemin, mais Paboutissement est
proche. Sans vous rien n’aurait été possible.

A mes grands-parents qui ont cru en moi dés le départ. A la famille JPDF et a
Didier.

A mes beaux parents et & Charlotte, qui ont su m’épauler quand il le fallait.

A ceux qui sont partis vers des cieux plus cléments : Mamie Odette et Pépé Jean.

A mes chefs de clinique et PH: Sandrine, Jean-Philippe, Brune, Pierre et Vincent
P pour la patience dont vous avez fait preuve pour répondre 4 mes questions et corriger
mes erreurs. A Vincent V pour tout ce que tu m’as enseigné a travers des moments de
complicité inoubliables.

A Anne Frédérique, merci pour tes conseils, ton aide et ton amitié. A Justine,

metci pour ton soutien et ton travail. A tous mes co-internes.

A mes amis: Emilie et Valérie, nos chemins s’¢loignent, mats nous restons
toujours aussi proches. A mon duo de choc de 2005 : Mael et Frangois, la fin est proche.
Aux toulousains qui me manquent : Carole, Zoé, Delphine, Marie-laure, Nico et Yo. A
I"équipe de Limoges sans qui la vie ici n’aurait pas eu le méme gout: Steph, Gaél,
Amélie, Eric, Ethan, Julien B (6 mois inoubliables d’hyperactivite et d’amitié), Heleéne,

Julien S, Laetitia, Théo, Virginie, Eddie et Elisa.

A toute I’équipe de choc du bloc opératoire, de la consultation et du service d’ORL.

Merci & Aurélie pour ta précieuse aide.

-13 -



« C’est ce que nous pensons déja connaitre qui nous empéche

souvent d’apprendre. »

Claude Bernard

214 -



SOMMAIRE

INTRODUCTION 18
PARTIE I : EYUDE DE LA LITTERATURE 20
I. EMBRYOLOGIE ET ANATOMIE DE L’OREILLE 21
H. SURDITES DE L’ENFANT 31
IIl. MOYENS DE DEPISTAGE DE LA SURDITE 60
IV. IMAGERIE 70
V. TRAITEMENT DES SURDITES DE L’ENFANT 74
V1. PRISE EN CHARGE DE L’ENFANT SOURD LT
PROJET EDUCATIF %26
PARTIE II :NOTRE SERIE 103
I. MATERIELS ET METHODES 104
II. RESULTATS 116
II1. DISCUSSION 136
CONCLUSION 159

~15-



LISTE DES ABREVIATIONS

AP-HP : Assistance Publique des Hopitaux de Paris

OEAP : Otoémissions acoustiques provoquées

PEA : Potentiels évoqués auditifs

PEAA : Potentiels évoqués auditifs automatisés

HME : Hopital Mére et Enfant

SA : Semaine d’aménorrhée

AVS : Auxiliaire de Vie Scolaire

LPC : Langage Parlé Complété

LSF : Langue des Signes Frangaise

SPN : Surdité Permanente Néonatale

HAS : Haute Autorité de Sante¢

ANAES : Agence Nationale d’ Accréditation et d’Evaluation de la Santé
PHRC : Protocole Hospitalier de Recherche Clinique

CNAM : Caisse Nationale d’ Assurance Maladie

ASSR : Auditory Steady States Responses

EEG : Eléctroencéphalogramme

TDM : Tomodensitométrie

IRM : Imagerie par Résonnance Magnétique

CAE : Conduit Auditif Externe

BAHA : Bone Anchorage Hearing Aid

MDPH : Maison départementale pour les Personnes Handicapées
CDOS : Centre d’Information et d’Orientation sur la Surdité
ARES : Association Régionale pour I’Education Sensorielle
SESSAD : Services d’Education Spéciale et de Soins A Domicile
IME : Institut Médico Educatif

NRT : télémétrie de réponse nerveuse

PDA : Produits de distorsions acoustiques

16 -




REMARQUE GENERALE

Durant tout notre exposé, les résultats des tests par otoémissions acoustiques
provoquées (OEAP), seront notés entre parentheses (oreille droite/ oreille gauche).
La notation «+» signifie que les otoémissions sont pergues, et la notation «»

signifie que les otoémissions sont absentes.
Par définition nous considérerons le test comme positif si les otoémissions sont

absentes et comme négatif si les otoémissions sont présentes.
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INTRODUCTION

Le développement correct du langage de Penfant est un des moments clés de sa
croissance. Il lui permet de communiquer avec son entourage, en exprimant toutes ses
émotions et ses souhaits, ce qui est indispensable a un équilibre psychologique correct et
4 une intégration sociale satisfaisante. Les mécanismes de perception et de production du
langage sont présents dés la naissance mais ont besoin de stimulations extérieures pour se
développer. L’enfant sourd, privé de ces stimulations se retrouve donc trés vite en
situation de souffrance psychologique et d’tsolement. 1l apparait donc capital d’effectuer
le diagnostic de déficience auditive au plus tot.

Les progrés récents ont permis d’améliorer le traitement de la surdité de I’enfant
grice, notamment 4 'implant cochléaire, dont I'innocuité et I'efficacité chez les plus
jeunes ont été démontrés sur vingt ans d’expérience a travers le monde.

Les années 1990 ont vu germer I'idée d’un dépistage universel néonatal de la
surdité en maternité, comme cela est effectué pour d’autres pathologies comme la
mucoviscidose, la phénycétonurie, la drépanocytose, I’hypothyroidie et I'hyperplasic des
surrénales, qui ont pourtant une incidence inférieure a la surdité, évaluée a un pour mille
enfants 2 la naissance. Les stratégies de dépistage ne sont pas encore uniformisées, mais il
apparait désormais indispensable d’étendre les initiatives locales afin d’obtenir un
consensus national et international.

Nous avons de ce fait décidé de lancer le programme de dépistage de la surdité au
CHU de Limoges il y a bientdt deux ans : d’une part en réanimation néonatale, ou la

prévalence de la surdité avoisine les 1%, et d’autre part en maternite génerale.

- 18-



Nous allons présenter I’ensemble des résultats dans ce travail, en soulignant
également notre expérience des cing derniéres années en matiere de diagnostic ct de

traitement de la surdité de I’enfant et en envisageant les perspectives a venir.

-19-



PARTIE I:

ETUDE DE LA LITTERATURE
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I.LEMBRYOLOGIE ET ANATOMIE DE L’OREILLE

I-1. MISE EN PLACE DES STRUCTURES

A. OREILLE INTERNE

a) Développement du labyrinthe membraneux

Le labyrinthe membraneux correspond & la portion épithéliale, d’origine

2°% jour de

ectodermique, de I’oreille interne. La placode otique ou auditive se forme au 2
part et d’autre du rhombencéphale. juste en arriére du ler arc branchial par épaississement
de I’ectoderme. Elle s’invagine dans le mésenchyme sous jacent pour donner la fossette
otique. Au 26°™ jour, les bords de la fossette se rapprochent et se soudent formant ainsi la

vésicule otique qui s’isole du reste de Pectoderme & la hauteur du 2™ arc branchial

(Figure 1).

Figure 1. Formation de 1a vésicule otique

La vésicule otique se dédouble (délamination) et donne naissance aux ébauches du
q

labyrinthe membrancux et du ganglion vestibulo-cochléaire, puis elle émet une

évagination dorsale au 26™ jour, le canal endolymphatique. Au cours des 4™ et 5

semaines, la vésicule se divise en 2 cavités : une cavité dorsale qui donnera l'utricule et
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les canaux semi-circulaires et une cavité ventrale, a I’origine du saccule et de la cochlée
(Figure 2).

{ ﬂﬂ, Canal

k :}/’ endolyirphatique

Portion utriculaire
_~de la vésicule otique

Portion zacculnire
de la wésicule otique

Figure 2. Devenir de la vésicule otique

L utricule est raccordé au sac endolymphatique et donne naissance 4 3 diverticules
en forme de disques occupant chacun un plan différent. Les parties centrales de leurs
parois se soudent, puis disparaissent par apoptose. Les parties périphériques de ces
diverticules, non soudées deviennent les canaux semi-circulaires. A la jonction de ces
canaux et de "utricule se développent des dilatations localisées, les ampoules.

La paroi ventrale du saccule donne naissance au canal cochléaire qui croit en
s’enroulant en spirale. Sa connexion avec le saccule se rétrécit ensuite formant un étroit
canal d’union (canalis reuniens} ( Figure 3).

Le mésenchyme entourant le canal cochléaire se différencie en cartilage qui, a la
dixiéme semaine se creuse en deux espaces périlymphatiques : la rampe vestibulaire et la
rampe tympanique. Le canal _cochléaire est alors séparé de la rampe vestibulaire par la
membrane de Reissner (vestibulaire), et de la rampe tympanique par la membrane
basilaire.

[’épithélium de la paroi des ampoules, de I'utricule et du saccule forme
localement des plages de cellules neurosensorielles ciliées. Ce sont les macules de

I"utricule et du saccule, et les crétes ampullaires des canaux semi-circulaires qui détectent
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les accélérations et des changements d’orientation de la téte. Elles sont innervées par le
nerf vestibulo-cochléaire et le nerf vestibulaire.

L’épithélium du canal cochléaire se différencie en organe de Corti dont les
cellules neurosensorielles ciliées convertissent les vibrations sonores en impulsions
électriques. Elles sont innervées par le ganglion spiral ou ganglion cochléaire (Figure 4)

(1,2).

Figure 3 . Développement du canal cochléaire chez 'homme

A Début de guatriéme semaine. vue antérolatérale: . Tube newral ; 2. otocyste.
B. Fin de quatriéme semaine, vue latérale: I Diverticule endolymphatique ; 2. éhauche de la cochlée.

C. Cinguiéme semaine, vue latérale:1. Canal semi-cireulaive antérieur 2. foyer d'invelution ; 3. canal semi-
cirenlaire postérienr ; 4. crus commune | 5. canal semi-circulaire latéral ; 6. ébauche de la cochlée.

[, Siviéme semaine, vue latéraie: 1. Canal semi-cireuladre amtérienr ; 2. crus commune [ 3. canal cochléaire | 4,
swe endolymphatique ; 3. canal semi-civcalaire postérienr ;6. canal semi-cirewlaire latéral ; 7. utricule | 8.
saccule.

E. . Newvidme semaine, vue latérale (E) et vue médiale (F):1. Sac endolymphatique ; 2, cancal semi-circulaire
antérienr % ampouies des conaux semi-circidoires ;4. canal semi-circulaire postériewr ;3. canal
endolymphatique ; 6. canal semi-circwlaive latéral ; 7. wbricule ;8 ductus reanniens ; Y. saccule ; 10. canal
cochléaire



Figure 4. Représentation schématique du développement de la cochlée

A A% A 4 semaines, le canal cochléaire est entowré dune membrane basale fibreuse et d'une coque
cartitagineuse.
I. Coque cartilagineuse ; 2. membrane basale ; 3. canal cochléaire.

B. Vers 12 semaines, de larges espaces périlymphatiques apparaissent au seln de la coque cartilagineuse.
1. Rampe vestibulaire ; 2. canal cochléaire ; 3. lizament spiral ; 4. colonne externe | 3. colonne interne ;[ 6.
rampe tmpanigue ;7. columelie.

C, O Organe de Corti @ ferme.

O 1 Membrane vestibulaire : 2. canal cochléaire ; 3. ligament spival ; 4. membrane basale ; 5. rampe
vestibulaive ; 6. fibres nerveuses auditives ; 7. ganglion spiral » 8. vampe tympanigue.

G 1. Cellules ¢ poil de i eolonne externe ; 2. tunnels spivads ; 3. cellules a poil de la colonne interne ; 4. Jibres
Herveuses auditives ; 5. sideus spival » 6. limbus spiral (colonne interne) ;7. membrane de Corti,

b) Développement du labyrinthe osseux

C’est P'ensemble des cavités creusées dans le rocher qui abrite le labyrinthe
membraneux. Il se constitue a partir de cellules mésenchymateuses qui, sous 1’influence
de signaux inducteurs paracrines émanant de la vésicule otique (ncurotrophines,
cytokines), se condensent autour d’elle, puis se différencient en cellules cartilagineuses et

enfin osseuses (2).

B. OREILLE MOYENNE

L oreille moyenne est d'origine endoblastique et se présente au debut comme un
diverticule de lintestin primitif antérieur développé a partir de la premiere poche
endobranchiale (diverticule tubotympanique de Kélliker). Ce diverticule donne naissance

4 la trompe d’Eustache en s'interposant entre l'oreille interne et l'oreille externe. Elle
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inclue les osselets d'origine mésoblastique et vient au contact du conduit auditif externe
pour former la membrane tympanique  la cinquiéme semaine (Figure 5 et 5 bis).

Le récessus tubotympanique enveloppe les ébauches cartilagineuses des osselets
en créant des diverticules. La caisse du tympan se forme alors entre la 10°™ et la 30°™
semaine.

Les 3 osselets se différencient & partir de condensations précartilagineuses
apparues dans le mésenchyme du 1* arc pharyngien, pour le marteau et I’enclume, et du
2°™ arc pharyngien pour I’étrier. Ce sont les premiers os de ’organisme & avoir complété

leur ossification et leur croissance a 6 mois de vie intra-utérine (1, 3, 4).
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Figure 5 et 5 bis : Formation de Poreille moyenne & partir du mésenchyme

C. OREILLE EXTERNE
L’oreille externe se développe a partir de la premiére fente ectodermique, autour
des 1% et 2°™ arcs branchiaux. Les cellules dérivent cn majorité du mésectoderme

provenant des bourrelets neuraux du rhombencéphale, cux-mémes issus des crétes
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neurales. Le pavillon est un reflet du développement correct des deux premiers arcs. Sa
formation débute au 33°™ jour, par I'individualisation des six colliculi de His autour de la
premiére fente qui fusionnent et migrent progressivement de la position ventrale a latérale
(Figure 6). Le pavillon est enti¢rement formé et se trouve en position definitive a la

vingtiéme semaine.

Figure 6 : Formation de Poreille externe 2 partir des colliculi de His
rigure o p

Le conduit auditif externe est issu de la prolifération de cellules ectodermiques au
fond de la premiére poche. Elles forment le bouchon méatal & Pintéricur du méat
acoustique primaire. Celui-ci va s’élargir pour former la membrane tympanique dans sa
partie médiale en rentrant au contact de 1’ébauche du marteau, alors que sa partic latérale
involue. A la 15" semaine de gestation, la membrane tympanique externe est formée et
le reste des cellules ectodermique migre & nouveau vers Iextérieur pour former le futur

canal osseux (ou méat acoustique secondaire) (1, 5).
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1-2.DEVELOPPEMENT DU SYSTEME NEUROSENSORIEL

Vers la septiéme semaine, les ébauches de neurones se développent vers la région
de 'organe de Kolliker et pénétrent 4 la surface basale de I'épithélium sensoriel, situ¢ sur
les cellules du ganglion spiral, dans le modiolus. Les cellules cilices sont
individualisables 4 la 11°™ semaine, grice aux microvilli de surface, qui formeront les
stéréocils en s’organisant et involuant. La maturation de ces cellules s’effectue de la base
de la cochlée a ’apex. On observe alors des terminaisons synaptiques de fibres afférentes
et efférentes au voisinage des cellules ciliées internes. L’architecture synaptique sc
modifie alors progressivement, de sorte qu'a la 20°™ semaine d’aménorrhée (SA), seules
les fibres afférentes se connectent directement au corps des cellules cili¢es internes. Les
terminaisons des fibres efférentes se rétractent lentement et établissent de nouvelles
synapses sur les dendrites des fibres nerveuses afférentes connectees aux cellules ciliées
internes (2, 6, 7).

Au début de la formation des cellules ciliées externes, il n’existe que des
terminaisons afférentes a leur contact. Puis, progressivement, des terminaisons efférentes
apparaissent, de telle sorte qu’a la 20°™ SA, il y ait autant de terminaisons afférentes,
qu’efférentes. Le processus se poursuit ensuite a I’avantage des terminaisons efférentes.

La fonction auditive apparait quand la maturation synaptique est effective sur les
cellules ciliées internes, longtemps avant que l'innervation des cellules cili¢es externes
n’ait atteint sa structure définitive (6). On observe donc les premires réactions
comportementales du feetus au bruit entre la 24 et 1a 26" SA. A 30 SA, les réponses
enregistrées ont la méme structure que celles de Padulte : un prématuré, entend donc

normalement et son audition peut étre testée dés les premiers jours de vie (7).
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I-3. ROLE DES STIMULATIONS AUDITIVES PRECOCES

Certes, I’oreille est anatomiquement et fonctionnellement en place an 6™ mois de
vie intra utérine, mais son développement central se poursuit aprés la naissance, grice aux
stimulations auditives extérieures. Il existe, en effet, chez I"homme, une « période
critique», entre 3 et 18 mois, durant laquelle les stimulations cochléaires vont permettre la
maturation des voies thalamo-corticales et ’organisation tonotopique des aires auditives
et du colliculus inféricur (8, 9). Des études menées chez le rat, permettent de montrer
qu’en |’absence de stimulations auditives, on observe une disparition partielle des cellules
des noyaux cochléaires, une dégénérescence wallérienne des fibres nerveuses aftérentes,
ainsi qu’une atrophie synaptique au niveau des voies centrales. On comprend donc qu’un
déficit auditif précoce, laisse des séquelles sur Dorganisation et donc sur le
fonctionnement des voies auditives centrales (10).

Parallélement a cette organisation, se met en place la boucle audio-phonatoire de
I’enfant qui va lui permettre de développer un langage en confrontant ses aptitudes
génétiques aux sollicitations extérieures. En effet, durant les premiers mois de vie,
I’enfant produit des sons en rapport avec son bien-&tre ou son malaise de maniere innée.
Il régle petit & petit sa production sonore en fonction de I’attitude parentale qui en
découle. Pour cela, il sélectionne les signaux linguistiques correspondant & sa langue
maternelle vers 5-6 mois a ’étape du babillage. L’enfant sourd ne peut passer cette étape
et reste au stade de vocalisation. II reste par contre sensible & tous les signaux non
verbaux. L’exemple en est donné par les familles qui pratiquent la langue des signes :
I’activation des voies centrales auditives est superposable, en neuroimagerie, a celle des

enfants entendant (7).
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1l est donc crucial pour I’enfant sourd d’étre dépisté dans les premiers mois de vie,
afin de mettre en ceuvre précocement une réhabilitation auditive ainsi qu’une éducation

spécifique pour I’enfant et la famille dans son ensemble.

I-4. DEVELOPPEMENT AUDITIF NORMAL DE L’ENFANT

Les réactions de I’enfant aux bruits sont présentes dés les premiéres heures de vie.

Elles se modifient par la suite en suivant une chronologie bien connue (Annexe 1)

. De (0 & 4 mois : sursauts aux bruits forts
. A 7 mois : recherche de la source sonore, rotation de la téte & I’appel
. A 9 mois : réaction aux ordres simples et aux interdits, réaction a

son prénom, répétition d’une syllabe prononcé par un adulte.

. A 18 mois : désignation des différentes parties du corps,
compréhension des consignes sans aides visuelles. Répétition des mots prononcés
par I’entourage.

La production vocale de Penfant dépend étroitement du bon fonctionnement de la
boucle audio-phonatoire. La encore des étapes clés servent de repéres et permettent de

repérer un retard de langage:

. A 6 mois : vocalisation

. A 9 mois : lallation, redoublement de syllabes (« ma-ma »)
. A 12 mois : mots compréhensibles

. A 18 mois.: mots significatifs, environ 50

. A 24 mois : associations de mots

. A 3 ans : phrases complétes et bien structurées
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L’absence de progression aprés le franchissement de certaines de ces étapes doit
également inquiéter sur une éventuelle surdité. Tous les professionnels évoluant autour de

I’enfant doivent connaitre ces étapes pour pouvoir s’ alerter en cas de retard manifeste.
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II. LES SURDITES DE L’ENFANT

I1.1. DEFINITION DES DIFFERENTS TYPES DE SURDITES

A. SURDITE DE TRANSMISSION

C’est une atteinte de "oreille externe ou de l'oreille moyenne qui compromet la
conduction aérienne du message sonore.

L’audiométrie tonale retrouve un décalage de la courbe aérienne vers le bas. Elle
forme ainsi, avec la courbe osseuse, un espace appelé Rinne audiométrique qui n’excéde
jamais 60 dB. Il n’y a pas de modification qualitative du message. L’origine de cette
surdité est dans 99% des cas acquise. Le dysfonctionnement tubaire et ses conséquences,

représentent la principale cause de surdité du jeune enfant (Figure 7) (11-13).

Figure 7 : Surdité de transmission : décalage de la courbe de conduction aérienne, créant un
Rinne andiométrique

B. SURDITE DE PERCEPTION

C’est une atteinte du complexe neurosensoriel représenté par I’organe de Corti, le
nerf auditif et les aires auditives centrales. Il faut différencier les atteintes de 1'oreille

interne (endocochléaires) des atteintes de la transmission neurologique (rétrocochléaires).
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L’audiométrie tonale retrouve un décalage superposable vers le bas des courbes aérienne
et osseuse. La perte auditive peut étre supéricure a 100 dB et entrainer des modifications

qualitatives du message appelées distorsions (Figure 8).

Figure 8 : Surdité de perception : décalage symétrique des deux courbes (conduction osseuse
et aérienne)

L’origine est dans 80% des cas congénitales chez ’enfant. La précocité du
diagnostic de ces surdités conditionne la prise en charge et le développement global de

I’enfant (12).

C. SURDITE MIXTE

C’est 1’association d’une surdité de transmission et d’une surdité de perception.
L’audiométrie tonale retrouve un décalage des courbes aérienne et osseuse vers le bas en

paralléle, formant un Rinne (Figure 9).

Figure 9 : Surdité mixte
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D. DEGRES DE SURDITE

La perte auditive moyenne est calculée a partir de la perte en dB aux fréquences
500 Hz, 1000 Hz, 2000 Hz et 4000 Hz. Toute fréquence non per¢ue est notée a 120 dB de
perte. Leur somme est divisée par quatre et arrondie a l'unite supérieure :

500+ 1000+2000+40060/4

En cas de surdité asymétrique, le niveau moyen de perte en dB est multiplié par 7
pour la meilleure oreille et par 3 pour la plus mauvaise oreille, puis la somme des deux
est divisée par 10 (Classification du Bureau International d’audiophonologie) (14).

On distingue quatre catégories de surdité selon leur degré de sévérité :

- les surdités 1égéres sont situces entre 20 et 39 dB,

- les surdités moyennes sont situées entre 40 et 69 dB,

- les surdités séveres sont situées entre 70 et 89 dB

- les surdités profondes sont au-dela de 90 dB. Elles sont subdivisées en 3
groupes : le groupe I a un déficit inférieur 4 100 dB, le groupe If entre 101 et 110 et le

groupe II va de 111 & 120 dB. La cophose correspond & un seuil superieur a 120 dB (12).

11.2. MODE DE DECOUVERTE DE LA SURDITE

A. DEPISTAGE SYSTEMATIQUE EN MATERNITE

Le mode de découverte de la surdit¢ le plus récemment mis en place est le
dépistage systématique en matefnité de tous les nouveau-nés. L’idée a vu le jour dans les
années 1990 aux Ftats-Unis et s’est propagée a travers le monde. En France, PANAES a
entamé une discussion sur les protocoles de dépistage en 1995, mais ¢’est depuis 2005
que des programmes pilotes regroupés en PHRC ont été coordonnés officicllement par la

CNAM, pour déboucher sur des recommandations de PHAS en 2007 (15).
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Les outils de dépistage de la surdité varient selon les centres, en utilisant soit les
otoémissions acoustiques provoquées (OEAP), soit les potentiels évoqués auditifs
automatisés (PEAA) .Les protocoles de dépistage sont variables selon les équipes comme

nous le verrons par la suite.

B. FACTEURS DE RISQUE

Avant ce dépistage systématique, en 1991, le Joint Commitiee on infant hearing
avait établi une liste de facteurs de risques de surdité reconnus, devant conduire & une
consultation spécialisée et 4 un test de dépistage avant I’dge de 3 mois (16) . Elle
comprend :

. Le poids de naissance < 1500 g

. Le score ’APGAR <3 45 min

. Un séjour en réanimation néonatale > 10 jours

. Les antécédents familiaux de surdité

. Les syndromes malformatifs

. Les troubles neurologiques

o Une hyperbilirubinémie nécessitant une exsanguinotransfusion

U Un traitement par aminosides pendant la grossesse ou en période néonatale

durant plus de 5 jours.
. Les infections materno-feetales

Cette classification des facteurs de risques a été complétée par la suite en 2001, en

rajoutant :
. Une admission en soins intensifs néonataux de plus de 2 jours
. Les syndromes reconnus comme ayant des associations avec la surdité de

Penfant, comme le syndrome d’Usher et de Waardenbourg
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. Les infections congénitales, telles que la toxoplasmose, les méningites
bactériennes, la syphilis, la rubéole, le CMV et ’herpes

. Les anomalies crinio-faciales

C. SYNDROMES MALFORMATIES

a) Les syndromes polymalformatifs

Toutes les dysmorphoses crinio-faciales de !’enfant peuvent étre associées a un
trouble auditif, soit par atteinte centrale, soit par malformation de I’oreille interne, soit par
atteinte du fonctionnement tubaire. Il convient donc de dépister précocement ces enfants,

souvent polyhandicapés, afin de faciliter leurs acquisitions.

b) Les aplasies majeures ou mineures d’oreille

Elles représentent la premicére étiologie des surdités de transmission
congénitales et peuvent s’associer & un syndrome malformatif ou étre isolées. Leur
origine génétique est démontrée lorsque 1’aplasic est incluse dans un syndrome, mais les
étiologies environnementales semblent étre impliquées dans les aplasies 1solées,
notamment la Thalidomide et la vitamine A, prises au moment de l’organogénese de
’oreille moyenne.

1. APLASIE MAJEURE

Les aplasies majeures sont définies comme des malformations importantes du
pavillon de Doreille, généralement associées 4 une malformation du conduit auditif
externe et de 1’oreille moyenne. C’est une affection rare (1 pour 10 a 20 000 naissances),
bilatérale dans 20 4 30 % des cas, associée 4 unc aplasie mineure controlatérale dans 5 %
des cas. Elles posent deux types de problémes, ’un d’ordre fonctionnel dans sa forme

bilatérale et I’autre d’ordre esthétique.
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Le diagnostic est fait par ’examen otologique: aspect du pavillon ; conduit auditif
externe absent (74 % des cas), complétement (14 %) ou partiellement (12 %) sténosé
permettant ou pas de visualiser un tympan; état de loreille controlatérale. Il faut
également avoir recours a un examen cervico-crinio-facial complet & la recherche de
syndromes d’origine branchiale, comme le syndrome de Goldenhar (oculo-auriculo-
vertébral, 1 pour 5 000 naissances, de transmission autosomique dominante), ou le
syndrome de Franceschetti-Klein (dysostose mandibulo-faciale, 1 pour 50 000 naissances,
de transmission autosomique dominante).

Les dysmorphies sévéres isolées du pavillon, dites non syndromiques, sont
fréquemment associées a une hypoplasie méme minime de la mandibule homolatérale, du
fait de leur origine embryologique commune.

Devant une aplasie majeure de 'oreille on doit recourir 4 un bilan systématique
qui comprend :

- une audiométrie: unc aplasie majeure avec absence de conduit auditif externe se
caractérise par une surdité de transmission de 60 décibels environ, Les formes bilatérales
doivent faire rechercher une surdité de perception par malformation d’oreille interne.

- un scanner des rochers: son indication est fonction des caractéristiques de la
surdité et de son uni ou bilatéralité. Les formes bilatérales imposent de rechercher une
malformation d’oreille interne. Les formes unilatérales doivent faire éliminer une aplasie
mineure controlatérale.

- un examen ophtalmologique, une radiographie du rachis cervical, et une
échographie cardiaque et rénale afin d’¢liminer un syndrome associé.

La présentation clinique des aplasies est variable. Il existe un continuum entre

I’anotie et la microtie, ou tous les reliefs du pavillon sont identifiables. Les formes les
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plus fréquentes sont le bourrelet chondro cutané vertical avec absence de conduit auditif

externe et I'oreille en cornet ol tous les reliefs sont identifiables (11, 17, 18) ( Figure 10).

42

Figure 10 : Aplasie majeure d’oreille : bourrelet chondro-cartilagineux

2. APLASIE MINEURE

Les aplasies mineures sont définies comme des malformations de [oreille
moyenne isolées ou associées a des malformations mineures de Ioreille externe (pavillon
et/ou conduit auditif externe) ou & d’autres malformations plus générales. C’est une
affection rare (1 pour 10 & 20 000 naissances), bilatérale dans 30 4 40 % des cas, a légere
prédominance masculine et & contexte familial dans 15 % des cas environ .Le diagnostic
est plus tardif que celui de I’aplasie majeure. C’est généralement au cours d’un bilan de
surdité de transmission uni ou bilatérale, d’un syndrome polymalformatif (30 % des cas),
ou d’une exploration chirurgicale d’oreille moyenne, que le diagnostic d’aplasie mineure
est suspecte,

L’examen otologique retrouve des malformations du pavitlon (25 %), du conduit
auditif externe (30 %), du tympan et marteau (30 %). Il faut s’attacher & réaliser un
examen cervico-crinio-facial complet a la recherche : de malformations branchiogéniques
(30 %), de dysmorphics mandibulo-faciales, de fistules préauriculaires, d’un syndrome

branchio-oto-rénal, d’une craniosténose (syndrome de Pfeiffer, de Crouzon), d” anomalies
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du squelette (syndrome de Klippel Feil, de Lobstein) .Un bilan ORL complet doit €tre
effectué :

- {"audiométrie retrouve une surdité de transmission avec un Rinne moyen de 335
décibels, présente dés la naissance, typiquement fixe, non évolutive, sans acouphene ni
vertige, et sans signes d’otite.

- Pimpédancemétrie peut étre normale, ou montrer une diminution du pic ou au
contraire une élévation du pic signant une rupture de chaine. Le reflexe stapedien est dans
la majorité des cas aboli.

- le scanner des rochers: permet d’évaluer ["opérabilité de la malformation en
analysant le conduit auditif externe, la caisse de 1'oreille moyenne et la mastoide, ainsi
que P’oreille interne, les vaisseaux et le nerf facial. Il permet de rechercher une dilatation
du conduit auditif interne conduisant a4 un geyser labyrinthe a I’ouverture de la platine,

éme

une procidence du facial ou une anomalie de son trajet dans sa 2 et 3éme portion, qui
représentent les principaux risques chirurgicaux. |
La diversité et la complexité des malformations ossiculaires rencontrées posent le
probléme de leur classification, dont plusieurs types ont été proposés. Certaines sont
analytiques, d’autres s’appuient sur les concepts embryologiques, ou sur le type

d’anomalies des fenétres et notamment sur la qualité de la mobilité de la platine et de

I'étrier (17, 18). La plus utilisée est la classification de Charachon (Figure 11).
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Stade 0 Chaine normale ou subnormaie. Plague d’atrésie limitée

Stade 1 Ankylose des osselets dérivants du 197 ar¢ (marteau, téte de
I'enclume)

Synostose au niveau de |'attique antérieure

Trajet du VIi le plus souvent normal

Siade 2 Ankylose des osselets dérivants du 28me arc (branche
descendante de I'enclume, étrier)

Trajet du Vil souvent normal

Fenétres normales

Stade 3 Interruption de la chaine avec atteinte ossiculaire du 28 grc
a. Deux fenétres présentes et mobiles
b. Une des deux fenétres est modifiée, absente ou inaccessible

Stade 4 Malformations ossiculaires concernant fes 1% et 2éme are
a. Deux fenétres présentes et mobiles
b. Une des deux fenétres est modifiée, absente ou inaccessible

Figure 11 : Classification de Charachon (1989)

¢) les fistules pré-auriculaires et les enchondromes

L’examen clinique du nouveau-né doit &tre soigneux et rechercher, entre autres,
des malformations du pavillon de ’oreille dues & un défaut d*accolement des colliculi de
Hiss. Ce sont les fistules cutanées et les bourrelets cartilagineux situés aux alentours de la
racine de I’hélix. Ceux-ci peuvent étre associé¢s a une aplasie mineure et donc conduire a
la pratique d’une audiométrie a la recherche d’une surdit¢ de transmission. Ils peuvent

également 8’ intégrer dans un syndrome de type branchio-oto-rénal (Figure 12).

Figure 12 : Fistule pré-auriculaire et enchondrome
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D. RETARD DE LANGAGE

Tous les professionnels de I’enfance sont des acteurs potentiels du dépistage de
"enfant sourd et doivent en permanence avoir en téte les repéres de perception et de
production du langage que nous avons vu précédemment. Tous doivent étre vigilants
quant au comportement global de I’enfant et aux craintes exprimées par les parents. Il faut
repérer 'enfant en difficulté: cris, voix monocorde, gestes inveniés, agressivité, anxiete,
inhibition (I1). Les difficultés scolaires permettent souvent d’alerter les parents chez le
grand enfant. Des contrdles auditifs réguliers doivent &tre réalisés lors des visites de

médecine scolaire.

IL3. AGE DE DEPISTAGE

L’Age de dépistage du déficit auditif, et surtout de la surdité permanente postnatale
(SPN) est primordial pour la prise en charge thérapeutique précoce de I’enfant. On évalue

les différents types de surdités par rappott aux stades de développement du langage.

A. SURDITE PRELINGUALE

C’est la plus difficile 4 diagnostiquer. En effet, elle touche le nouveau-né et le
nourrisson jusqu’a 2 ans et il est, dans cette période, difficile pour Pentourage de détecter
un probléme auditif (8).

C’est généralement aux alentours de 7 mois que les pédiatres s’inquiétent de
I’absence du babillage et explorerﬁ Paudition. Les parents sont eux, inquiets vers un an,
par ’absence du redoublement des consonnes «mama», «papay.

Des progrés considérables ont été faits concernant la surdité prélinguale: en 1969,

seules 30% de ces surdité étaient diagnostiquées avant 18 mois, alors qu’en 2004, en
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France, I’age du diagnostic moyen des surdités de perception de P'enfant était de 16 mois
(8).

L’enjeu principal du dépistage de la surdité en maternité est d’abaisser I'dge de
diagnostic des surdités prélinguales au plus bas, afin de mettre en ceuvre précocement une

prise en charge thérapeutique et éducative adaptée.

B. SURDITE PERI-LINGUALE

Elle concerne Penfant entre 2 et 4 ans. Le diagnostic est realis¢ grice aux parents
dans 70% des cas. Ils remarquent le peu de mots prononcés par ’enfant et I’absence
d’organisation débutante des phrases. Les instituteurs interviennent également a cette
période en remarquant un trouble d’attention ou du comportement de ’enfant par rapport
au groupe. L’enjeu reste encore de dépister les SPN passées inapercues. 1l est intéressant
de noter qu’au cours de cette période, ’enfant sourd aura mis en place des moyens
d’interactions propres, comme Ia lecture labiale ou la communication par gestes.

C’est également dans cette période que 'on retrouve les surdités légeres et
moyennes. En effet, 40% des surdités de I'enfant sont des otites séro muqueuses
diagnostiquées en période périlinguales. Il peut s’agir d’enfants présentant des otites a

répétitions ou un retard de langage.

C. SURDITE POST-LINGUALE

Ce sont toutes les surdités diagnostiquées aprés 4 ans. Il s’agit heureusement, le
plus souvent de surdités légéres ou moyenne, n’ayant que peu de retentissement sur le
développement du langage et I’intégration sociale. On retrouve principalement des otites
séro-muqueuses mais certaines surdités de perception & évolution progressive peuvent

n’étre découvertes qu’a cette période.



C’est également & ce moment la que les surdités acquises, traumatiques, toxiques
ou infectieuses sont découvertes.

En pratique, il est admis que si un enfant n’entend pas avant un ["age de 5 ans, il
ne sera plus possible de lui permettre d’acquérir un langage oral correct, quelque soit le

moyen de réhabilitation auditive mis en ceuvre (7).

IL. 4. ETIOLOGIES

On estime a 1 pour 1000 le nombre des surdités congénitales et a prés de 50% le
nombre de surdités prélinguales d’origine génétique (19). Mais il n’en reste pas moins

qu’environ 30% des SPN sont d’origines inconnues et probablement multifactorielles.

A. CAUSES GENETIQUES

La génétique des surdités est de mieux en mieux connue: les chromosomes
sexuels ou autosomiques, et les mitochondries peuvent &tre en cause. Lorsqu’on ¢voque
la transmission autosomique, on distingue les surdités autosomiques récessives (80% des
cas), qui s’exprimeront dans un quart des cas chez les enfants et les surdités autosomiques
dominantes (20% des cas), qui toucheront un descendant sur deux. Prés de quarante génes
et une centaine de loci impliqués dans la surdité sont désormais connus et peuvent &tre
recherchés (11, 19).

a) Surdités syndromiques

Elles ne représentent que 10 4 15 % des surdités de I’enfant. On connait cependant
plusieurs centaines de syndromes.malformatifs s’accompagnant de surdité. Il est donc
important pour le pédiatre et '’ORL d’évoquer une possible surdité devant un syndrome
malformatif de 'enfant (Figure 14). En effet, les surdités de perception sont plus
fréquentes chez ces enfants, mais il existe le plus souvent un facteur transmissionnel en

relation avec une malformation crénio faciale et un dysfonctionnement tubaire.
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1. Surdités autosomiquies recessives:

-LE SYNDROME DE PENDRED

Sa prévalence est de 7 & 10 cas/ 100000 naissances. Le géne en cause est appelé
PDS ou SLC2644, impliqué a la fois dans ce syndrome et dans une forme de surdité non
syndromique, appelée DFNB4. Il est situé dans [a région 7q31 et quatre mutations sont
particulierement en cause (20).

11 se présente sous la seule forme d’une surdité pendant plusieurs années. Celle-ci
n’est souvent pas trés profonde d’emblée, mais évolue par paliers. Puis apparait entre 20
et 30 ans, un goitre thyroidien qui s’accompagne d’hypothyroidie dans 50% des cas (21).

Le scanner des rochers met en évidence une malformation de ’oreille interne uni
ou bilatérale : dilatation de I’aqueduc vestibulaire ou une cochlée incompléte (type
Mondini).

Une scintigraphie thyroidienne avec test au perchlorate doit étre réalisée, qui met
en évidence une anomalie d’organification de I’iode et permet d’étayer le diagnostic lors

d’une présomption de syndrome de Pendred avant [’apparition du goitre.

- SYNDROME DE USHER

Sa prévalence est de 1/270 000 habitants. II s'agit de la cause la plus fréquente de
surdité-cécité héréditaire. On connait actuellement 11 génes impliqués dans ce syndrome,
parmi eux, 6 sont identifiés. On -distingue trois types de maladies selon le degré de
sévérité de la surdite.

Le Usher de type 1 (environ 40 % des cas) comprend une surdité congénitale,
profonde, non évolutive, associée dans la forme typique & une aréflexie vestibulaire, et se

manifestant par un retard des acquisitions (tenue de téte, station assise et marche). Les
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génes en causes sont MYO74 et CDH23, dans 60% des cas et USHIC, PCDHIS5, USHIG,
USHIE dans des proportions moins importantes.

Dans le type 2 (environ 60 % des cas), la surdité est prélinguale, moyenne a
sévére, lentement évolutive, et sans troubles vestibulaires. Les génes en cause sont
USH24, GPRYS, DFNB31.

Le type 3 représente moins de 3 % des cas ; il est plus fréquent dans les
populations finlandaise et juive ashkénaze. La surdité est rapidement évolutive, le plus
souvent diagnostiquée lors de la premiére décennie et associée, dans la moiti¢ des cas, a
des troubles vestibulaires. Un seul génc a éte identifié : CLRNI (22).

Le diagnostic clinique repose sur l'observation d'une surdité neurosensorielle
bilatérale (symétrique, congénitale, profonde pour le type 1, moyenne a sévere
prédominant sur les fréquences aigués pour le type 2} et d'une rétinite pigmentaire :
dépdts pigmentaires au fond d'eeil et électrorétinogramme hypovolté ou plat. Les troubles
visuels apparaissent plus tard que la surdité, vers 10 ans, sous forme de trouble a la vision
dans la pénombre. Ils sont cependant accessibles plus tot, vers 3 ans, &
P’électrorétinogramme. En pratique, toute surdité profonde congénitale avec retard 2 la
marche sans étiologie évidente doit faire pratiquer un électrorétinogramme, méme si le
fond d’il est normal (12).

L’enjeu du dépistage est de taille chez ces enfants sourds qui sont voués a devenir
aveugles ; il faut les implanter au plus tot afin qu’ils ne développent pas de lecture labiale
exclusive.

L’enjeu génétique est également important puisque la détection de la mutation

USH2A est accessible au diagnostic anténatal.
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- SYNDROME DE JERVELL ET LANGE-NIELSEN

Il est rarissime. Ce syndrome associe une surdité de perception bilatérale sévere
ou profonde et un trouble de conduction cardiaque avec allongement du QT, faisant la
gravité de la maladie. Un électrocardiogramme (ECG) doit donc étre demande devant

toute SPN d’allure isolée. Les génes identifiés sont KvLOT/ et KCNEI (12) .

- SYNDROME DE FRANCESCHETTI-KLEIN

Son incidence est estimée & 1/50 000 naissances. Ce syndrome associe : une
hypoplasie des pavillons des oreilles (77%), une atrésie des conduits auditif8 externes
(36%), une anomalic de la chaine des osselets (40%), une hypoplasie des os malaires ct
zygomatiques (80%) avec obliquité anti-mongoloide des fentes palpébrales, un colobome
des paupiéres inférieures (69%) avec absence de cils du 1/3 externe de la paupicre
inférieure, une hypoplasie mandibulaire (78%), une fente palatine (28%). Les
malformations faciales sont bilatérales et asymétriques. L'intelligence est généralement
normale. Des difficultés respiratoires peuvent se manifester précocement du fait de
Pétroitesse des voies respiratoires supéricures. Le géne est localisé sur le chromosome

5g32-g33.1.(23).

2. Surdités qutosomiques dominantes

- SYNDROME DE WAARDENBURG

Sa prévalence est de 1 /270000 habitants. Il comprend plusieurs syndromes qui
associent une surdité a des anomalies de pigmentation des phanéres, de la peau et des
anomalies musculo-squelettiques. Il existe le plus souvent une histoire familiale d’yeux

vairons ou de méche blanche.
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Le syndrome de Waardenburg de type I présente une association clinique
comprenant au moins 2 critéres majeurs ou un critére majeur et 2 criteres mineurs. Les
critéres majeurs sont : une dystopie des canthi, des anomalies de la pigmentation (méche
blanche frontale ; cils, sourcils et pilosité blanche ; hétérochromie irienne, iris bicolore,
coloration bleu saphir des yeux), une surdité neurosensorielle, une histoire familiale
évocatrice (Figure 13). Les critéres mineurs comprennent : des anomalies de la
pigmentation cutanée avec plages de dépigmentation, un synophris, une racine du nez
proéminente, une hypoplasie des ailes du nez, un blanchissement prématur¢ des cheveux.
Le diagnostic biologique repose sur fa recherche de mutation du géne PAX3 sur le

chromosome 2

Figure 13: Syndrome de Waardenbourg aves yeux vairons (photo prise a P’hépital
Trousseau AP-HP)

Le syndrome de Waardenburg de type II est un groupe hétérogéne sc
différenciant du syndrome de Waardenburg de type [ par l'absence de dystopie des canthi.
Les génes concernés sont MITF et SLUG.

Le syndrome de Waardenburg de type I est rarissime. Les critéres diagnostiques
sont représentés par l'association d'anomalies des membres a type dhypoplasie du
systéme musculo-squelettique, de contractures en flexion, de fusion des os du carpe, de

syndactylies. On retrouve les signes dysmorphiques du type 1, les anomalies de la
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pigmentation et la surdité. Le diagnostic biologique consiste & rechercher des mutations
dans le géne PAX3 (24).

- SYNDROME BRANCHIO-OTO-RENAL

Sa prévalence est de 1/40 000 habitants. II associe des anomalies des arcs
branchiaux (fentes, fistules ou kystes branchiaux), des anomalies auditives (malformation
du pavillon de loreille avec fistules pré-auriculaires, enchondromes, surdité de
transmission ou surdité neurosensorielle) et des anomalies rénales (malformation de
'arbre urinaire, hypoplasie ou agénésie rénale, dysplasie rénale, kystes rénaux). En
pratique, devant 1’association d’une surdité de perception ou mixte associée a une fistule
branchiale ou a des malformations d’oreille externe, il faut réaliser une échographie
rénale. Les génes en cause sont EYA/, SIXT et SIX5. Le conseil génétique est difficile du

fait de I’hétérogénéité clinique au sein d’un méme famille (12, 25).

3. surdités lices a I'X

- SYNDROME D’ALPORT

Sa prévalence est estimée 4 1/50 000. Il doit étre recherché systématiquement
devant toute surdité postlinguale. Tl associe une surdité d’apparition progressive et une
néphropathie glomérulaire avec hématurie évoluant vers l'insuffisance rénale terminale.
Plusieurs génes sont identifiés, tous codant pour le collagéne de type IV, constituant de la
membrane basale glomérulaire.

Les gargons atteints, ont une forme sévére de la maladie, se traduisant par une
hématurie microscopique trés tot dans la vie (autour de 3,5 ans), puis par une proteinurie
ct une évolution vers l'insuffisance rénale terminale avant 'dge de 40 ans tandis que les

filles ont une évolution moins sévére dans la majorité des cas, du fait de la transmission
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liée & I’X. Parmi les syndromes d’Alport il existe des formes récessives et des formes
dominantes.
Devant toute surdité de perception bilatérale d’apparition progressive,

postlinguale, une bandelette urinaire doit donc étre réalisée (12, 26).

b) Surdités non syndromiques

Ce sont les plus fréquentes des surdités congénitales (80%), mais leur diagnostic
est difficile. En effet, le plus souvent, la surdité apparait tardivement et progressivement,
de facon isolée dans la famille. La génétique de ces surdités non syndromiques est de
mieux en mieux connue : 120 loci et 41 génes sont identifiés. Dix neuf génes identifics
sont associés 4 un mode de transmission autosomique dominant (DFNA), 20 4 un mode
autosomique récessif (DFNB) et 2 & une transmission liéce a I’X (DFN), les
mitochondriaux sont en cours d’identification. Ces différents génes en cause codent pour
différentes protéines : facteurs de transcriptions, protéines de la matrice extra cellulaire,
canaux ioniques. Mais, malgré la grande hétérogénéité de ces genes, 50% des SPN

prélinguales non syndromiques sont attribuées a des mutations de la connexine 26 (27).

1. Surdités autosomigues récessives : DFNB

-DENBI1 : GENE DE LA CONNEXINE 26

Elle représente la moitié ‘des surdités congénitales non syndromiques. Sa
découverte a pu étre réalisée grice a I’étude de familles consanguines, principalement en
Tunisie. La déficience auditive est le plus souvent profonde et peu progressive.
L’audiométrie retrouve des courbes plates ou descendantes. Le scanner des rochers et les

épreuves caloriques sont normales (12).
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La mutation génétique retrouvée le plus fréquemment est une délétion d’une des 6
guanines en position 30 et 35 de I’ADN sur le chromosome 13g11 du géne G.JB2, codant
pour une protéine de gap-jonction cochléaire appelée connexine 26. Le role de cette
protéine est essentiel pour la résorption du potassium et le maintien de ’homéostasie dans
le liquide endocochléaire. La petite taille du geéne, et la connaissance de mutations

fréquentes, rend le diagnostic génétique réalisable (25).

~LES AUTRES GENES DE CONNEXINE

D’autres génes de connexines sont impliqués dans les surdités congénitales. Ces
sont les connexines 43, 30 et 31. Les génes en cause sont GJA1, GJB6 et GJB3 situés sur
le chromosome 13q11-12. La mutation GJBG est situce & cot¢ de GJB2 et la délétion d’un
seul alléle est fréquemment retrouvée en association avec une mutation de la connexine
26 chez les sujets sourds congénitaux. Il est possible que la délétion de GJB6 efface les
régions de contréle du géne GJB2. Elle est plus fréquente en France, en Espagne, au

Royaume Uni, en Israél et au Brésil (28).

-DENB4 : GENE DE LA PENDRINE

Le géne impliqué est le méme que dans le syndrome de Pendred. La surdité a les
mémes caractéristiques que celle du syndrome : elle est prélinguale, progressive ou
fluctuante et souvent liée 4 une anomalie morphologique de Ioreille interne. Il n’y a pas
de trouble d’organification de I’iode-dans le DFNB4 car le géne en cause SLC2644, code
pour une protéine transmembranaire responsable du transport de Iiode : les alléles mutant
de DFNB4 sont capables de remplir leur rble, alors que dans le syndrome de Pendred, ils
ne le sont pas. Le géne SLC2644 est mis en ¢évidence chez 4/5 des familles avec un

Mondini et 5/6 des familles présentant une dilatation de I'aqueduc du vestibule. La
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fréquence de ces malformations d’oreille interne serait due a une dysrégulation de
’homéostasie du labyrinthe membraneux qui elle-méme entrainerait une mauvaise
organisation du labyrinthe osseux. On comprend donc que le r6le du dépistage génétique
des familles est primordial tant sur le plan de la transmission de la pathologie, que sur les

précautions & prendre vis-a-vis des traumatismes et des infections (12, 29).

- DENBY : GENE DE L’ OTOFERLINE

Les patients concernés présentent une surdité sévere ou profonde bilatérale. La
particularité de cette surdité est que les Otoémissions acoustiques (OEA) sont normales
la présentation est donc celle d’une surdité rétrocochléaire. Le gene en cause, OTOF,
code pour une protéine appelée otoferline qui est impliquée dans le transport du calcium
présynaptique des cellules ciliées internes et peut-8tre du neuroépithélium vestibulaire

(12, 30).

2. Surdités dominantes - DFNA

-DEFNA2
La surdité est progressive et atteint initialement les fréquences aigiies. L’age de
début est variable, généralement avant 30 ans puis la surdité progresse environ d’1 dB par
an et les acouphénes sont fréquents. Le géne en cause, KCNQ4 est exprime par les

cellules ciliées externes et code pour un canal potassique voltage- dépendant (31).

- DFNAY
La surdité est progressive, débutant sur les fréquences aiglies a ’adolescence. Elle
évolue rapidement et atteint toutes les fréquences. Sa particularite est un

dysfonctionnement vestibulaire associant souvent: vertiges, instabilit¢ dans la nuit,
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plénitude d’oreille faisant faussement évoqué une maladie de Menicre. Le gene en cause,
COCH, situé sur le chromosome 14q12-gl13. 11 code pour la cochline protéine de la
matrice extra cellulaire cochléaire. Le scanner des rochers montre des dépdts acidophiles
caractéristiques dans la cochlée (32) .

- MALADIE DE LOBSTEIN

Elle est responsable d’une fragilit¢ osscuse et ligamentaire. Elle peut donc
s’associer 4 une ankylose stapédo-vestibulaire. Elle est responsable d’une surdité de
transmission congénitale du fait de la fixation platinaire, dont le traitement est une

stapédotomie (12).

3. Surdité lices a I'X : DFN

- GEYSER- LABYRINTHE : DFN3

1l s’agit d’une surdité mixte avec un Rinne de 50 4 60 dB. Les anomalies
tomodensitométriques sont caractéristiques : on retrouve une dilatation du conduit auditif
interne et cochléo-vestibulaire. Celle-ci bombe en arriére de la platine et contre-indique
tout geste chirurgical qui entrainerait un geyser labyrinthique responsable de cophose.
Toute intervention otologique pour surdité de transmission chez I’enfant doit donc étre

précédée d’un scanner des rochers (12).

4, Surdités mitochondriales

Plusieurs mutations de 1’ADN mitochondrial ont ét¢ identifiées comme étiologies
de surdité non syndromiques. Elles touchent pour les principales, ’ARN ribosomal et
PARN de transfert de la sérine. La mutation mitochondriale principale est A1555G,
située sur le géne MTRNRI. Elle est responsable de phénotype allant de [a surdité severe

a Iabsence de surdité. Il a été démontré que la protéine d’ARN ribosomal mutante liait
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les aminosides avec une forte affinité, ce qui augmentait leur concentration dans les

liquides labyrinthiques et cochléaires et engendrait un déficit auditif plus important (33).

SURDITES SYNDROMIQUES

NOM Mode de Surdité Clinique Examen
transmission compiémentaire
PENDRED Autosomigue S de perception | Goitre Scintigraphie
récessif Savare 3 thyroidien thyroidienne avec
profonde progressif test au perchlorate
Bilatérale
Evolution fente TDM des rochers
Analyse génétique
USHER Autosomigue S de perception | Cécité Fond d'ceil
récessit Sévére a Electrorétinogramme
profonde Analyse génétique
JERVELL et Autosomique S de perception | Malaise ECG
LANGE-NIELSEN | récessif Sévere a Analyse génétique
profonde
WAARDENBURG | Autosomique S de perception | Dystopie Analyse génétique
dorminant Sévére A canthale
profonde Anomalie
pigmentaire
BRANCHIO- Autosomigue S. de Anomalie des Echo rénale
OTORENAL dominant perception arcs Analyse génétique
sevére ou s. branchiaux
mixte
ALPORT X S de perception | Hematurie BU
Progressive Analyse génétique

SURDITES N

DFNB! ou Autosomique | S de perception Analyse génétique
connexine 26 récessif Profonde
DFNB4 cu géne Autosomigue 3 de percetion TDM des rochers
de {aPendrine récessif Sévére Analyse génétique
Progressive ou
fluctuante
DFNBS ou Autosomique | S de percetion Analyse génétique
otoferline récessif Savare ou
profende
DEN3 ou Geyser | X S. Mixte TDMM des rochers
labyrinthe Sévére ou Analyse génétique
profonde

Figure 14: Tableau récapitulatif des principales surdités génétiques




B. CAUSES ACQUISES

Les étiologies des surdités de ’enfant non génétiques sont dominées par [’otite
séromuqueuse et ses complications : poches de rétraction, otite atélectasique, otite fibro-
adhésive et cholestéatome que nous ne détaillerons pas dans ce travail. Puis, viennent les
causes infecticuses, tant pendant la période foctale, que néonatale ou méme durant la
petite enfance. On évoque ensuite de maniére plus sporadique les causes toxiques et
traumatiques. Ces causes sont actuellement en diminution dans les pays industrialisés du

fait des moyens de préventions mis en euvre.

a) Causes infecticuses

On distingue les embryofoetopathies, due 4 la contamination maternofoetale, des
infections plus tardives, en post natal.

1. Toxoplasmose

La toxoplasmose congénitale & une incidence de 2 pour 1000 grossesse en France.
Plus le terme de la grossesse est tardif, plus le risque de transmission est important.
L’agent infectieux en cause est un parasite : Toxoplasma gondii, parasite du chat
accidentellement transmis a I’homme. La contamination est essenticllement alimentaire
(aliments souillés par des déjections d’un chat contaminé ou consommation de viande
d’animaux parasités). Lors de la grossesse, le passage du parasite se fait au travers du
placenta.

L’infection & toxoplasmose est asymptomatique dans plus de 80% des cas chez la
maman, ce qui justific la réalisation d’une sérologie mensuelle chez la future mere
séronégative. Chez le feetus, les manifestations sont variables suivant le terme de la
grossesse lors de la contamination. La gravité de |’affection est dominée par Patteinte

nerveuse centrale, et notamment le risque de cécité et de surdité. La plupart des nouveau-
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nés sont asymptomatiques a la naissance, mais dans 85% des cas, ils développeraient dans
les mois suivants un retard mental, une surdité ou une cécité (34).

Le diagnostic biologique est basé sur la sérologie et sur I'étude de la cinétique des
anticorps, permettant de dater I’infection. On recherche ensuite le parasite dans le liquide
amniotique par amniocentese.

La prévention par des régles d’hygi¢ne simples et la surveillance sérologique des
patientes non immunisées, permet généralement d’éviter la contamination. S’il existe une
séroconversion, le recours a4 un traitement parasitostatique est immédiat (Spiramycine
jusqu’a 1’accouchement) pour limiter le passage transplacentaire. En cas de suspicion
d’atteinte feetale, un traitement parasitocide (Malocide-Adiazine + acide foliqgue) est
utilisé. En cas de 1ésions cérébrales foctales retrouvées a ’échographie, une interruption

médicale de grossesse est programmée.

2. Rubéole

La fréquence de la rubéole congénitale est environ de 1 pour 10 000 grossesses.
I’agent infectieux en cause est le virus de la rubéole. Les symptdmes retrouvés chez la
meére sont une éruption maculo-papuleuse diffuse, des arthralgies, des myalgies ou une
leucopénie. Elle peut cependant étre asymptomatique dans 30-50% des cas. Chez le feetus
le risque principal est cetui d’un syndrome polymalformatif en cas de primo-infection :
syndrome de Gregg (cataracte congénitale, cardiopathies, surdit¢ neuro-sensorielle,
microcéphalie, retard mental, troubles moteurs). Le risque de transmission materno-
foetale est variable suivant le terme: avant 12 SA: 80-100% de malformations, entre 12~
18 SA : risque de surdité est majeur, et aprés 18 SA : risque quasi-nul.

Il n’y a pas de traitement curatif (les Ig polyvalentes réduisent les symptémes mais

pas le risque malformatif). Une interruption médicale de grossesse est proposée avant 18
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SA. En France, la prévention passe par la vaccination systématique, ce qui a permis la
diminution nette du nombre de rubéoles congénitales (moins de 10 cas /an depuis 2006)
(35).

3. Cytoméealovirus :CMV

Le cytomégalovirus (CMV) fait partie de la famille des herpés virus. Il peut étre
transmis par tous les types de contacts interhumains. En France, 60% des femmes en 4ge
de procréer sont immunisées. Environ 1 a 4% des femmes séronégatives développent une
primo-infection durant la grossesse. Le taux de transmission au fectus est difficile a
évaluer, puisque selon les études il varie de 24 4 75 %. Parmi les feetus infectés, environ
10% vont présenter une feetopathie & CMV & la naissance. En cas dabsence de
symptémes a la naissance (90% des nouveau-nés infectés in utero), il est rare mais
possible, d'observer des effets retardés, 4 type d'atteinte neurosensorielle. Au total, le
risque de feetopathie 8 CMV symptomatique pour l'enfant dune femme séronégative est
de l'ordre de I pour 1000. L'infection 4 cytomégalovirus durant la grossesse est la plupart
du temps asymptomaticque.

La fectopathie 8 CMV varie de formes quasi asymptomatiques a des formes
gravissimes ; [’enfant peut avoir un retard de croissance, des atteintes neurologiques : une
microcéphalic, des microcalcifications, un retard mental, des atteintes ophtalmologiques,
hépatiques ou spléniques. La responsabilité du CMV dans les surdités de perception de
I’enfant est de plus en plus mise en cause, tant pendant la période néo natale, que pendant
la période post natale. Plus de 40% des surdités congénitales de causes indeterminées
seraicnt imputables au CMV. Une étude italienne, menée sur 130 cas de SPN en
pratiquant I’extraction d’ADN depuis le sang du test de Guthrie, retrouve 42,7% de CMV

positif chez les enfants ayant un déficit auditif supérieur a 70 dB (36).
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Dans la mesure ol, en cas de diagnostic positif, aucun traitement efficace n'est
encore disponible, il est conseillé de limiter la recherche dune séroconversion CMV aux
cas ou il existe un signe d'appel échographique. Si la séroconversion maternelle est
affirmée, la recherche du virus dans le liquide amniotique est effectuée. Afin de limiter le
risque de transmission materno-foetale du virus, 'amniocentése ne devra étre faite que 4
semaines aprés la certitude d’une virémie maternelle négative. Si le virus n'est pas
retrouvé dans le liquide amniotique, les parents peuvent étre rassurés. Si la recherche est
positive, une surveillance échographique peut étre proposée. En cas de signe d'appel, une
interruption de la grossesse est proposée. Lorsque le diagnostic d’infection 3 CMV est
posé dans la premiére année de vie, un traitement par gancyclovir, peut &tre propose afin
de diminuer le nombre de SPN. Quoi qu’il en soit, les enfants suspects d’infection
congénitale & CMV doivent bénéficier du dépistage universel & la naissance et doivent
également étre suivis de maniére rapprochée par des tests audiométriques réguliers afin

de dépister au plus tdt un déficit auditif (37).

4. Herpeés virus
Les virus de la famille des herpés sont également mis en cause dans les SPN. Leur
fréquence est cependant moindre que pour les agents microbiens déja e€voqués. La
varicelle et I’herpés peuvent atteindre les voies auditives centrales tant pendant la
grossesse, que dans la période néonatale. Le pronostic de I’encéphalopathie herpétique du
nouveau-né reste redoutable, avec des risques de séquelles neurologiques majeures
(nécrose du lobe temporal). La précocité de mise en ceuvre du traitement par aciclovir

conditionne les possibilités de récupération de ’enfant.
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5. Méningites

Ce sont en nombre les plus pourvoyeuses de surdités de perception acquises post
natales. En effet, environ 30% des méningites bactériennes ont pour séquelles une perte
auditive. Parmi les agents bactériens en cause Neisseria meningitides est retrouvée dans
prés de 50%. Ce sont les méningites de enfant de 3 4 5 ans (4,3 ans en moyenne) .C’est
ensuite le streptoccus pneumoniae qui est responsable d’environ 30 % des meningites
bactériennes de Penfant de 1 4 3 ans (2,7 ans en moyenne). Le Streptococcus du groupe
B, UHemophilius influenza et la Listeria Monocytogene touchent I’enfant tr¢s jeune,
notamment en post partum immédiat pour le streptococcus du groupe B. Ces donnges
épidémiologiques, bien que récentes, ont tendance a diminuer avec I'apparition des
vaccins contre I’ Haemophilius, le streptoccus pneumoniae et Neisseria meningitides
systématiquement proposés aux parents dans les deux premiéres années de vie de
I’enfant. Toutefois, il persiste toujours le probleme de la résistance aux antibiotiques,
notamment a la pénicilline, qui compromet le traitement précoce de ces méningites et, de
ce fait, accroit le risque d’atteintes neurosensorielles.

Le mécanisme d’action de ces bactéries sur 'oreille serait, au stade précoce
Pinflammation du labyrinthe et du nerf auditif, et au stade tardif une ossification
cochléaire visible au scanner. Le streptoccus pneumoniae est le plus nocif pour I’appareil
auditif : 35,9% de déficiences auditives observées dans une étude récente portant sur 171
patients ayant une méningite bactérienne, contre 23,9% pour Neisseria meningitides. Les
facteurs prédictifs d’atteinte auditive- identifiés chez ces patients sont: la durce
d’hospitalisation, I’élévation de la protéinorachie et la diminution de la glycorachie (38).

Certaines équipes proposent un traitement précoce par dexaméthasone en

complément du traitement antibiotique, dans le but de diminuer I’inflammation du
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labyrinthe. Il n’y a actucllement pas de recommandation & ce sujet, mais Pefficacité
semble prometteuse (39).

On comprend donc qu’il est indispensable que !’enfant ayant présenté une
méningite bactérienne bénéficie d’un dépistage auditif a la sortie de son hospitalisation,
mais également d’un suivi régulier audiométrique compte tenu du risque de fibrose ot

d’ossification secondaire,

b) Prématurité et souffrance néonatale

Tous les facteurs de risques de souffrance cérébrale peuvent concourir a
["apparition d’une souffrance des voies auditives : une asphyxie néonatale avec APGAR
inférieur a 4 & cinq minutes, une pathologie respiratoire néonatale, notamment avec mise
en place d’une ventilation mécanique, ainsi que 1” hyperbilirubinémie.

De la méme maniére, la prématurité en dessous de 34 semaines de grossesse
entraine un risque de déficience auditive par immaturité du systéme nerveux et des
structures auditives. Cependant, ce facteur de risque reconnu officiellement depuis 1991
par le Joint Commititee on infant hearing est controversé dans des ¢tudes récentes, de
méme que le poids de naissance inférieur a 1500g (40). II faut noter ¢galement que la
neuropathie auditive a une prévalence élevée en milieu de réanimation pédiatrique (1 &
4%). Il s’agit en fait le plus souvent d’association de facteurs de risques, chez des enfants

fragiles, traités en unité de soins intensifs et bénéficiant de traitements lourds (11).

¢) Ototoxicité médicamenteuse

Elle peut &tre en cause soit par ingestion directe de I’enfant, soit par ingestion
indirecte par la mére durant la grossesse. Les molécules en cause sont les mémes que

chez 'adulte : sels de platine, aminosides, diurétiques de ['anse ainst que [l'acide
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salicylique. Cependant, chez Denfant il s’agit principalement des sels de platine,
employés dans de nombreuses chimiothérapies, notamment cérébrales. Leur toxicite est
accrue par la radiothérapie complémentaire. La découverte de la surdit¢ est souvent
tardive, en moyenne 3,7 ans (41).

Les aminoglygosides ont vu leur utilisation diminuer depuis la mise en évidence
de leur ototoxicité et de leur néphrotoxicité. Leur action toxique serait due a la destruction
des cellules sensoriclles dans leur ensemble. 1l existerait également une susceptibilité
génétique aux aminosides, comme nous I’avons évoqué précédemment, en rapport avec
une mutation de ’ARN mitochondrial touchant 1 personne sur 200. IIs sont donc indiqués

uniquement en cures courtes afin de diminuer leur toxicité dose-dépendante.

d) Traumatismes

Comme chez {’adulte, ils peuvent étre responsables de surdité¢ de transmission ou
de perception. Les atteintes transmissionnelles sont principalement dues aux blasts (gifle
ou baiser), ou a des traumatismes directs du conduit auditif externe (coton-tige, crayon).
Il en résulte des ruptures tympaniques ou des traumatismes ossiculaires. Les atteintes
perceptionnelles sont dues & des fractures du rocher lors de traumatismes & haute
cinétique (accident de 1a voie publique, sport).

Les traumatismes sonores sont plus fréquents chez les adolescents du fait de

I'usage des baladeurs et de la fréquentation de lieux bruyants.
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III. MOYENS DE DEPISTAGE DE LA SURDITE

Plusieurs outils complémentaires sont & notre disposition pour desceller une
surdité chez I'enfant. Comme chez ’adulte, certains tests sont subjectifs et font appels a
I’observation de I’enfant et d’autres explorent objectivement les réponses précises de la
cochlée ou des circuits nerveux suite & des stimulations auditives. Chez le nouveau-né, il

faut privilégier les tests objectifs qui sont rapides a réaliser et fiables.

IIL1. TESTS SUBJECTIFS : Audiométrie comportementale

Leur but est de rendre appréciable par quelqu’un d’extérieur la perception auditive
du jeune enfant, encore incapable de s‘exprimer. On utilise pour cela une corrélation entre
les stimulations auditives et les réactions motrices de I’enfant. Les stratégies de
I"audiométriec comportementale doivent s’adapter & ’dge réel de I’enfant et & son 4ge
psychomoteur.

A. AUDIOMETRIE DU NOUVEAU-NE A 5-6 MOIS

La stimulation en conduction aérienne fait appel a des sons complexes qui
intéressent le nourrisson avec, notamment des jouets sonores étalonnés. Il faut alors
observer l’enfant attentivement et guetter les reflexes archaiques: Moro, cochléo-
musculaire, cochléo-palpébral, céphalique-acoutrope, mais aussi les modifications du

rythme respiratoire et du comportement de succion (42).

B. AUDIOMETRIE DE 5-6 MOIS A 2-3 ANS

On a recours au conditionnement qui permet de capter "attention de ’enfant.
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De 5-6 mois a 2- 3 ans, il est possible d'utiliser le réflexe d'orientation-
investigation (43) & des fins audiométriques. Il est utilisé, pour cela, les jouets ou les
instruments sonores calibrés, & émission continue, de fréquence connue ou des mots, en
particulier le prénom de 'enfant. L'exploration débute par les fréquences aigués et termine
par les fréquences graves. La stimulation inattendue, capture Iattention et déclenche un
reflexe d’orientation—investigation (43). De la méme maniére, on peut avoir recours au
réflexe d’orientation conditionné (42) de Suzuki et Ogiba (44), qui couple la stimulation
sonore & une récompense visuelle. L'enfant est placé sur les genoux de sa mere.
Lorsqu'une stimulation sonore est émise par deux haut-parleurs situés a droite et a gauche
de l'enfant, celui-ci tournera sa téte vers la source sonore amenant a l'apparition d'une
récompense visuelle du c6té stimulé (jouet, peluche...). Le conditionnement est en géncral
rapide avec des sons forts et de fréquence grave. Lorsque l'enfant est bien conditionné, la
fumiére ne devra apparaitre que si l'enfant tourne la téte vers le coté d'o provient la
stimulation. L'exploration de diverses fréquences & des intensités variables est ainsi
réalisée. Les limites de cet examen sont surtout fixées par le degré de coopération de
l'enfant. Le plus souvent, cette épreuve ne peut étre réalisée qu'en champ libre, étudiant
par conséquent la meilteure oreille. On considére généralement que les seuils obtenus
sont proches des seuils réels psychoacoustiques : 25-30 dB d'erreur & | an, 20-25dB

d'erreur a 2 ans sont admis (42, 45).

C. AUDIOMETRIE DE L’ENFANT DE 2 A 5 ANS

Dés 2 ans et demi & 3 ans, il est possible de demander & I'enfant une participation
active 4 l'audiométrie, c’est ce que I'on appelle le conditionnement volontaire. L'enfant
doit alors appuyer sur une touche pour obtenir une récompense visuelle a la réussite du

test. Les récompenses visuelles ont progressé avec le développement de lere
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audiovisuelle. Elles vont de la visualisation d'un jouet (peep-show) ou dun train
&lectrique roulant (train-show)  la vision d'un film ou d'un clip-vidéo diffusé sur un €cran
de télévision (ciné-show). L'enfant est placé devant I'écran, sur les genoux de sa mere, et
doit appuyer sur le bouton dés qu'il entend une stimulation sonore.

On peut également avoir recours & des jeux « actifs » en empilant des cubes, des
batons (Figure 15). Cette épreuve peut étre réalisée au casque permettant d'étudier
I'audition oreille par oreille et, dans beaucoup de cas, étre complétée par une stimulation
en conduction osseuse. Le risque principal de cette audiométrie est de voir se développer

des réactions automatiques, sans stimulus (42, 435).

Figure 15 : Audiométrie comportementale chez une enfant de 5 ans, avee jeux actifs

D. AUDIOMETRIE DE I’ENFANT APRES 5 ANS

L'audiométrie aprés 1'age de 5 ans se rapproche de l'audiométrie pratiquée chez
I'adulte. On peut réaliser une audiométrie tonale ou vocale a condition de s’adapter au

développement psychomoteur de I'enfant et en lui expliquant le déroulement des étapes.
pp psy piq p
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HL2. TESTS OBJECTIES

A. LES OTOEMISSIONS EVOQUEES ACOUSTIQUES
PROVOQUEES (OEAP)

Décrites par Kemp en 1978, les OEA correspondent 4 des sons de tres faible
intensité émis par les cellules ciliées externes de I'organe de Corti, transmis par vote
rétrograde par la chaine tympano-ossiculaire jusqu’au conduit auditif externe (46). Chez
le nouveau-né, les OEA existent de maniére spontanée, probablement du fait de
Pexistence de cellules ciliées surnuméraires vouées & disparaitre avec la croissance. On
peut également les provoquer par une stimulation bréve, de large spectre (OEAP).

Ces OEA témoignent indirectement du bon fonctionnement de I'oreille interne.
Leur présence atteste de I’intégrité de "audition dans 95% des cas. Leur absence indique
perte auditive supérieure & 30 dB de moyenne, mais ne peut prejuger du type de surdité,
ni du seuil auditif réel. Les faux positifs sont essentiellement dus aux surdités
rétrochléaires, aux neuropathies auditives et aux atteintes exceptionnelles des cellules
ciliées internes (DFNB9). Une obstruction du conduit auditif externe par des débris
cutanés, du liquide amniotique ou méconial peuvent également fausser le test. Les faux
positifs sont estimés & 7,7% sur le premier test et diminuent a 0,7% avec {a procédure du
re-test. 11 s’agit cependant d’un examen facilement reproductible, de courte durce de
réalisation et peu coliteux, ce qui en fait un excellent outil de depistage pour la SPN en
maternité. Le test doit &tre réalisé dans une atmosphére calme, si possible dans une
chambre isolée ayant un niveau sonore arﬂbiant inférieur 4 40 dB (47).

La technique d’enregistrement est simple. Un microphone miniature émetteur et
récepteur est placé dans le conduit auditif externe du nouveau-né de maniere non

traumaticue et indolore (Figure 16). Des clics sont alors envoyés 4 différentes fréquences.
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Le microphone recueille les OEAP apres amplification et analyse spectrale. La durce du

test est trés courte : 30 secondes a 5 minutes (48).

Figure 16 ; Exemple de réalisation des OEAP

Si I’on souhaite obtenir une analyse fréquentielle plus fine, on peut utiliser les
produits de distorsions acoustiques (PDA). Ce sont des otoémissions évoquées produites
en réponse & deux sons purs fl et £2 émis de maniére continue via deux microphones. La
cochlée, émet alors un son correspondant a des produits d’intermodulation dont le plus
ample chez I’homme est une composante algébrique 2f1-f2. On peut ainsi obtenir par
moyennage spectral, un « DP gramme » analogue a un audiogramme objectif dans les
fréquences moyennes et aigués. L'intérét majeur de I'étude des produits de distorsion
résulte des possibilités de faire varier la fréquence des sons primaires et d'obtenir ainsi
des informations plus sélectives sur des portions limitées de la cochlée lorsque les OEA
sont négatives. La présence des PDA signifie que I’organe de Corti est toujours capable
de reconnaitre le son entrant et d’en effectuer la premiere étape de la transduction
auditive, sans toutefois préjuger du fonctionnement des cellules cilies internes (45, 48,

49).
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B. LES POTENTIELS EVOQUES AUDITIFS: PEA

Iis étudient I’activité bioélectrique des voies auditives, du nerf auditif jusqu’au
tronc cérébral en réponse 4 une stimulation acoustique. On utilise pour cela, des
électrodes de surface posées sur le crine du bébé qui extraient des potentiels auditifs, en
réponse a des stimuli acoustiques brefs émis & partir d’écouteurs placés dans le CAE.
Chaque réponse est caractérisée par sa forme, son amplitude et sa latence. Ce test n’est
réalisable que chez un enfant au repos ou endormi, placé en atmosphére silencicuse. I
étudie la fonctionnalité des voies auditives : I’onde I correspond au nerf auditif, I’onde II

aux noyaux cochléaires, ’onde Il & I"olive supérieure, I’'onde IV au lemnisque latéral et

P’onde V au colliculus inférieur (Figure 17).
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Figure 17 ; Schéma des voies auditives

Les PEA ne testent que les fréquences comprises entre 2000 et 4000 Hz, et ne
permettent donc pas de dépister les surdités sur les graves. L’intérét principal de
I’enregistrement complet des PEA est la recherche d’une pathologie rétrocochléaire ,

objectivée par un allongement de la latence I-V.
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a). les PEA seuils

Ils permettent une mesure objective du seuil auditif de I’enfant: c’est la plus petite
intensité sonore permettant de distinguer une onde V. Ils permettent ¢galement de
localiser le si¢ge de la lésion éventuelle. Il est & noter, que la maturation des voies
auditives se poursuit jusqu’a I’dge d’un an : 'onde [ est mature entre 2 et 3 mois, onde
III entre 8 et 12 mois et 'onde V entre 12 et 24 mois. Un prématuré a un seuil d’onde V
plus élevé, qu’un nouveau-né A terme (Figure 18 et 19).

Le taux de faux positif de ce test est inférieur a 1%, ce qui en fait un outil

diagnostic tres fiable.
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Figure 18 : Enregistrement de PEA seuils, recherche du seuil de Ponde V
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Age de conception Onde | (ms) Onde I (ms) Onde V (ms})
35 8A 2,00 5,30 7,60
40-41 SA 1,70 4,75 6,70
43-43 SA 1,60 4,35 6,45
44-47 SA 1,45 4,25 6,25
48-49 5A 1,45 4,20 6,25
53-54 SA 1,40 4,10 6,10
60 SA 1,40 4,00 5,80
100 SA 1,40 3,70 5,70
Adulte 1,40 3,60 5,40

Figure 19 : Latence des pics I, Il et V en fonction de I'dge conceptionnel (45)

b) Les PEA automatisés

C’est un outil de dépistage de la surdité en maternité. On enregistre Pactivite
électrique du nerf auditif et de la cochlée en réponse a des clics de 35 ou 45 dB sur les
fréquences aiglies, en utilisant un mode oui/non (Figure 20). Ce test ne nécessite pas
d’interprétation spécialisée (50). En termes d’équipement, les PEA automatisés (PEAA)
ont plus onéreux que les OEA (environ 11 000 euros pour I’achat de I"appareil), mais ce
surcoiit est compensé par les faibles taux de faux positifs du test, ce qui diminue donc
proportionnellement, le nombre de re-tests effectués. Ils constituent un excellent outil de
dépistage en unité de soins intensifs pédiatriques. En effet, le test est réalisable en
atmosphére bruyante, ct permet surtout le dépistage des neuropathies auditives et des
surdités rétrocochléaires de maniére plus générale. La durée d’enregistrement est un peu
supérieure a celle des OEA : entre 4 et 15 minutes. La sensibilité des PEAA varie de 90%

4 100 % et la spécificité de 96 % & 100 %. Les faux positifs sont de 3,5 % lors du premier
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test et de 0, 2 % si ’enfant bénéficie d’un nouveau test avant la sortie de la maternité

(51).

Figure 20 ; Matériel de dépistage néonatal par Pea automatisé. Natus algoe3i

C.LES ASSR : AUDITORY STEADY STATES RESPONSES

C’est également une méthode objective d’exploration de I’audition. La méthode
ASSR consiste 4 mesurer dans D'enregistrement électroencéphalogramme (EEG) d’un
sujet, une activité périodique induite par un stimulus auditif précis et continu dans le
temps, contrairement aux PEA précédemment décris. La réponse est un potentiel évoqué
pour lequel les composantes fréquentielles restent constantes en phase et en amplitude sur
une période de temps continue. Le stimulus vient exciter de fagon sinusoidale une zone
précise de la cochlée & une fréquence particuliére que I’on pourra retrouver dans 'EEG.
’interprétation des ASSR est devenue automatisée depuis la création de
microprocesseurs puissants réalisant des analyses complexes dans le domaine fréquentiel
par une analyse de Fourier et divers algorithmes de détection a réponses automatisees
(52).

L un des objectifs majeurs de la mesure ASSR est de pouvoir réaliser cette mesure
chez I’enfant et ainsi évaluer objectivement son audition sur toutes les fréquences. John et

al, ainsi que Luts ct al. ont montré en 2004, que les multiples ASSR. pouvaient donner une
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trés bonne évaluation des seuils chez D'enfant avec une détection plus précise des
réponses entre 3 et 15 semaines que les premiers jours aprés la naissance (53).

Les ASSR, en cours d’évaluation, seront un outil de plus pour caractériser la
surdité profonde de ’enfant. Leur rdle sera d’agir en complément des PEA automatisés,
en cas de réponse négative, Ils présentent deux avantages majeurs sur les autres méthodes
objectives: ils permettent d’évaluer fréquence par fréquence l'intégrité auditive, et en
particulier de tester les basses fréquences et ils définissent le seuil auditif pour chacune de
ces fréquences.

L’intérét principal qui en découle est de prévoir la solution thérapeutique adaptee
précisément & Uenfant sourd. Chez I’enfant implanté, on pourra ainsi déterminer les
fréquences les plus intéressantes & stimuler, et choisir en préopératoire le type d’¢lectrode
le mieux adapté au cas particulier de Penfant. Actuellement, la méthode est encore trop
lourde et trop longue pour pouvoir l‘utiliser en routine comme outil de dépistage (52, 54-

56).
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IV. ’IMAGERIE

Toute surdité diagnostiquée chez un enfant doit conduire 4 réaliser une imagerie
de 'oreille 4 la recherche d’une étiologie particuliére. La tomodensitométrie (TDM) du
rocher en mode spiralée est aujourd’hui le premier examen a réaliser. L imagerie par
Résonnance Magnétique (IRM) est moins utilisée, et s’adresse aux surdités de perception

d’origine rétrocochléaire, aux méningites et aux bilans pré-implantation.

IV.1. LE SCANNER DES ROCHERS

La technique de réalisation est la méme que chez I'adulte et fait appel a une
acquisition volumétrique en mode spiralé en environ 60 secondes qui permet d’obtenir
des coupes millimétriques. On utilise ensuite des reconstructions dans les trois plans de
I’espace : le plan axial de référence étant le plan orbito-méatal. Avant 1*age de 5 ans, il est
difficile de réaliser cet examen sans sédatif : enfant est souvent anxieux et agité. Il est
donc réalisé plus tardivement, lorsque 1’enfant est coopérant. S’agissant de |'utilisation de
rayons X, il n’est pas recommandé de réaliser plus d’un scanner & visée diagnostique chez
I’enfant.

L’interprétation du scanner se fait sur des reconstructions agrandies de chaque
oreille, mais également sur I’ensemble de la base du crine, afin de ne pas méconnaitre
une malformation associée.

La TDM est le seul examen utile dans I’exploration des surdités de transmission
(ST). Elle permet, en effet, une étude précise des osselets. On recherchera ainsi, dans les
ST a tympans normaux : une luxation ossiculaire imputable 4 un traumatisme, une aplasie
mineure (bloc uncudomaléaire), ou plus rarement une malformation des fenétres ou du

canal du perf facial. Dans les ST & tympans anormaux, c’est principalement les
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cholestéatomes congénitaux qui sont retrouvés: le scanner permet d’étudier
PPenvahissement de la caisse, de la mastoide et les rapports anatomiques chirurgicaux.
Pour les surdités de perception, le scanner va permettre d’effectuer une analyse de
I’oreille interne, en recherchant notamment des anomalies labyrinthiques. La plus
fréquente est la malformation cochléaire allant de I’aplasie de Michel, & une cochlee
simplement incompléte (Mondini). Des anomalies vestibulaires peuvent ¢galement étre
rencontrées : aplasie, hypoplasie, dilatation. La dilatation de I’aqueduc du vestibule est
fréquente, et dans 76% des cas associée a une malformation cochléaire, réalisant alors une
malformation de Mondini, rencontrée dans le syndrome de Pendred et dans la DFNB4
(57, 58). Le scanner permet également I’étude du méat auditif interne et du canal du nerf

cochléaire, qui seront par la suite précisés par une IRM. En cas de surdité post-meningite,

le scanner recherche une ossification labyrinthique.

21 22 23
Figure 21: Labyrinthite ossifiante bilatérale post-méningite sur une coupe axiale de scanner

Figure 22: Dysplasie cochléaire, il manque un tour de spire a la cochlée sur une coupe axiale
de scanner
Figure 23: Dilatation de ’aqueduc du vestibule sur une coupe axiale de scanner

La TDM des rochers est également indispensable au bilan pré-implant cochléaire
afin de dépister toute anomalie anatomique qui modifierait le geste chirurgical.

Il faut cependant toujours avoir en téte que seuls 30% des bilans d’imagerie
retrouveront une anomalie dans 1’exploration des surdités congénitales, et que done, le

plus souvent, on ne retrouvera pas de support anatomique 4 la surdité (59).
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1V.2. L’IRM

Elle permet I*étude précise de 'oreille interne et du nerf cochléaire. C’est un
examen non irradiant, avec un temps d’acquisition plus long que le scanner et nécessitant
donc une sédation systématique avant 5 ans. La résolution des coupes est
inframillimétrique et permet une étude précise de tout le labyrinthe, allant jusqu’a

différencier la rampe tympanique de la rampe vestibulaire.

Figure 24: Dilatation de I’agueduc du vestibule.

IRM en coupe axiale, séquence T2 saturée en graisse (FAT-SAT) :Elargissement du lathyrinthe
membraneux (fléche roire) et malformation cochléaire avec anomalie de partition des rampes fympanique
et vestibulaire au sommet(37).

L’étude du parenchyme cérébral est réalisée dans le méme temps, afin d’éliminer
une souffrance cérébrale, notamment une encéphalopathie a CMV, ou un processus
expansif. Le role de I'IRM est trés intéressant pour e diagnostic des pathologies
infectieuses : elle permet de détecter les labyrinthites non ossifiées, et met en évidence les
affections aigiles du labyrinthe ou du nerf cochléaire, grice au rehaussement des
structures apres injection de gadohinium.

L’IRM est également un préalable indispensable a la mise en place d’un implant
cochléaire afin de vérifier la présence du nerf cochléo-vestibulaire, la morphologie et la
nature liquidienne du labyrinthe, tout en éliminant des Iésions cérébrales compromettant

les chances de succés de I’implantation (58).
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I’IRM fonctionnelle, basée sur I'accroissement de la consommation en oxygene

des régions de Pencéphale activée par un stimulus est {rés prometteuse pour I’avenir.
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Figure 25: Recommandations pour Pinterprétation de PIRM des rochers en vue d’une
implantation cochléaire (60).
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V.TRAITEMENT DES SURDITES DE L’ENFANT

Le traitement des surdités de I’enfant s’intégre pleinement dans une prise en
charge globale intégrant les divers handicaps associés de P’enfant, son niveau intellectuel
mais également son milieu familial. L’ orthophonie est présente 4 tous les niveaux de la
prise en charge et permet une évaluation régulidre des progres de P'enfant. La prothése
auditive reste le point essentiel de la réhabilitation de I’enfant : elle peut étre réalisée en
voie aérienne ou osscuse selon le type de surdité. En cas d’échec, I'implant cochléaire fait
désormais partie intégrante de [Parsenal thérapeutique proposé, son utilisation chez

Ienfant étant de plus en plus précoce.

V.1. I’APPAREILLAGE AUDITIF CONVENTIONNEL

Lorsque le diagnostic de surdité est annoncé, la prise en charge qui en découle doit
&tre énoncée le plus clairement possible aux parents. L’audioprothésiste doit, sur
prescription du médecin ORL, rechercher la solution prothétique la plus adaptée aux
possibilités physiques, sensorielles et intellectuelles de I'enfant. II est capital que la
démarche d’appareillage de Penfant se fasse en collaboration avec I’ensemble de la
famille. II est également essentiel & tous de comprendre que la réhabilitation n’est souvent
que particlle, et que son résultat & long terme est difficile a predire. Les protheses
auditives sont remboursées au TIPS jusqu’a 1’age de 20 ans.

Comme pour les adultes, I’appareillage auditif souffre de préjugés typiques avec
une stigmatisation du handicap. Contrairement a d’autres infirmités, la déficience auditive
n’est visible aux yeux des autres que lors de la pose de I'appareillage. C’est pour cela,

que le délai entre le diagnostic et le premier appareil reste tres long.
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Le choix du premier appareillage est un compromis entre ’acceptation de I’enfant
et de la famille, la maniabilité, le confort et le gain maximal auditif que I’on peut retirer
de la prothese.

Une grande partie du temps imparti au premier rendez-vous est consacrée a la
guidance parentale en répondant aux questions des parents, en leur exposant le
déroulement de Iappareillage et ses attentes, ses difficultés. L’interrogatoire de la famille
va permettre de replacer I'enfant dans son contexte en essayant d’appréhender ses
activités quotidiennes, son développement psychomoteur global et le développement du
langage. Il faut évidemment préciser {’étiologie de la surdité et le nombre d’annce de
déprivation sensorielle. Le premier rendez-vous est déterminant car il conditionne la suite
de I’appareillage par la complicité qui va naitre entre [’audioprothésiste et I’enfant (61).

C’est ensuite I'évaluation audiométrique de ’enfant grice a des tests adaptés qui
va guider la décision prothétique. Le but est de déterminer les seuils auditifs,
Uintelligibilité, la dynamique du champ auditif ainsi que le seuil d’inconfort.

Il faut bien mettre en avant le caractére ludique de I’appareillage pour I’enfant,
notamment celui de la couleur. L’enfant s’appropriera plus facilement ses appareils avec
des couleurs vives assimilables a celles de ses jouets.

Les appareils de type contours d’oreilles sont les plus recommandés pour
Pappareillage du tout jeune enfant tenant assis (Figure 26). Ils sont constitués d’un boitier
épousant le contour de I'oreille et regroupant les différents constituants (microphone,
bobine d’induction, vibrateur, amplificateur). L’écouteur est couplé a I'oreille externe par
un coude qui maintien la prothése en place, grice & un tube acoustique et un embout
auriculaire réalisé sur mesure. Ils doivent étre solides et disposer d’une haute flexibilité
de réglage pour pouvoir corriger des surdités complexes et évolutives. lls doivent

également &tre équipés d’une entrée-audio et d’un systéme de protection de piles. Les
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traitements du signal modifiant Pamplification acoustique (les multi-microphones, les
réducteurs de bruit, les multi-programmes, le contrdle de volume, ...) doivent &tre
désactivés afin d’obtenir une situation auditive plus proche du réel. Pour contrdler un
éventuel effet larsen, seuls les systémes travaillant en opposition de phase doivent étre

utilisés (62).

Figure 26 ;: Exemple de contours d’oreille pédiatrique

Le systéme boitier, plus lourd, est réservé a une amplification supérieure & 90 dB,
ou au trés jeune enfant ne tenant pas encore assis, du fait du risque de larsen en position
allongée.

Les prothéses intra-auriculaires, ne sont pour I'instant pas adaptées au jeune
enfant du fait, certes de raison anatomiques, mais également de U'entretien délicat et de
I’agitation de I’enfant, risquant de briser la prothése (Figure 27). Elles peuvent cependant
étre utilisées chez !’adolescent aux préoccupations esthétiques. Les protheses sont
constituées d’une coque réalisée sur mesure, contenant tous les constituants électroniques.
Placées & I’intérieur du conduit auditif, ou 4 la jonction avec la conque, ces aides
exploitent les capacités naturelles du pavillon de loreille, localisent la source du son et

dirigent celui-ci afin d’assurer une écoute claire.
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Figure 27 : Exemple de protheses intra-auriculaires

Il existe également des appareils surpuissants, appelés aussi push pull, réservés
aux surdités sévéres et profondes, en échec d’appareillage conventionnel. Ils disposent
d’écouteurs trés puissants et de systémes d’amplification des graves « bass bost ». Ils
permettent d’obtenir la puissance requise tout en préservant la qualité du message. Ils
délivrent jusqu’a 84 dB de gain et 145 dB de niveau de sortie et peuvent donc &tre utilisés
pour des surdités allant jusqu’a 120 dB.

Lors du premier rendez-vous, apres le choix de I'appareil, il faut effectuer une
prise d’empreinte, délicate et décisive pour le résultat prothétique. L’embout sera
systématiquement en silicone super souple 50 sh. Contrairement a 1’adulte, cette maticre
est retenue non pas par le degré de perte auditive, mais parce qu’elle ne présente pas de
caractére traumatique en cas de choc. Cette matiére est conservée généralement jusqu'a
I’age de 15 ans dans le cas d’un développement normal de I’enfant. Les embouts seront
réguliérement refaits avec une nouvelle prise d’empreinte a chaque fois afin de garantir le
confort et Iefficacité de I’appareillage. Le rythme de ce renouvellement est de 2 a 3 fois
par an.

Lors du rendez-vous de livraison, I’équipement est ajusté. Une audiométrie in situ
latéralisée est effectuée si I’équipement le permet. L’audioprothésiste doit étre prudent
lors de ’ajustage du premier réglage afin bien siir de ne pas appliquer une correction

traumatique mais également permettre une adaptation douce. Les seuils de perception en
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champs libre seront adaptés en fonction de I'importance de la perte et de I’environnement
quotidien du jeune patient.

Il faut s’attacher & déterminer le gain prothétique a chaque réglage, c’est-a-dire le
bénéfice audiométrique de la prothése en audiométrie tonale et vocale. Le gain
prothétique tonal est défini par la perte moyenne sur les fréquences appareillées moins la
perte moyenne sur les fréquences non appareillées. Le gain prothétique vocal est défini
sur 'axe des 50% d'intelligibilité par la différence entre le score apparetllé et le score non
appareillé (63). Pour évaluer correctement [’efficacité de la prothése, il faut privilégier la
notion de perte résiduelle pour ’aspect tonal et I’indice de capacité auditive pour ["aspect
vocal (moyenne des scores en voix faible et forte). L objectif de I’audioprothésiste est de
ramener la perte résiduelle au-dessus de la barre des 25 dB, tout en conservant une bonne
dynamique (intervalle entre le seuil d’inconfort et le seuil liminaire).

Le suivi chez ’enfant est primordial. Il consiste & adapter continuellement
I’appareillage a son développement global et & 1’évolution audiométrique. L’acceptation
des prothéses auditives, leur réglage et leur efficacité doivent &tre contrblés en
permanence (63).

Les rendez-vous de contréle se font tous les dix jours durant les 1 a 2 mois avec
une adaptation en fonction de ’accoutumance de I’enfant. La cadence des rendez-vous de
contréle s’effectue ensuite tous les 3 mois. Is auront pour but de contrler techniquement
I’équipement (embout, tubes acoustique, courbes de réponse) et I’efficacité prothétique de

Péquipement et d’assurer ainsi la pérennité du résultat.
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V.2. LA PROTHESE BAHA (Bone Anchorage Hearing Aid)

A. DESCRIPTION

La prothése stimule directement la cochlée via l'os crinien grice au pilier ostéo-

intégré. Elle comprend un implant en titane de 3 a 4 mm appelé fixture, un pilier et un

boitier externe (Figure 28).

Figure 28 ; Principe de fonctionnement de la BAHA : le pilier est intégré a ’os

1l existe plusieurs types de boitiers.

Le modéle BP100 Divino®: utilisé pour un seuil en conduction osseuse
inférieur ou égal a4 45 dB et un seuil en conduction aérienne inférieure ou
égalea 110 dB

Le modele Intenso®: utilisé pour des seuils en conduction osseuse
inférieure ou égale 4 55 dB et en conduction aérienne inférieure ou égale a
120 dB

Le modéle Cordelle IE®: plus puissant, tilisé pour des seuils en
conduction osseuse inférieure ou égale a 70 dB et en conduction aérienne

inféricure ou égale a 120 dB.
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B. INDICATIONS

Les indications de la BAHA chez I'enfant sont les surdités de transmission ne
pouvant pas étre appareillées en conduction aérienne telles que les atrésies des conduits
auditifs externes, les otites chroniques avec otorrhée chronique ou récidivante, les
modifications majeures du CAE aprés chirurgie ainsi que les sténoses acquises
inopérables du CAE. Le bénéfice dans les cophoses unilatérales congénitales n'est
actuellement pas démontre.

Lorsque la surdité transmissionnelle est bilatérale, on détermine le c6té a
implanter en fonction du gain prothétique obtenu en conduction osseuse lors des tests
réalisés par ’audioprothésiste. On peut envisager la prothése a partir de 4 ans. Peu
d’équipes ont tenté la mise en place de prothése bilatérale classique ou sur bandeau chez
les enfants ayant une agénésie bilatérale, avec une une efficacité démontrée (64, 65).

La contre-indication principale 4 la chirurgie est le défaut d’hygiéne. Le bilan
préopératoire comprend un bilan audiométrique, un scanner des rochers afin d’estimer le
diamétre de la cortical osseuse et des tests audioprothétiques de simulation comme le

Rod-test.

C. CHIRURGIE

La technique chirurgicale en deux temps est a privilégier chez le jeune enfant. Elle
est réalisable sous anesthésie générale a partir de cing ans, lorsque la corticale osseuse
mastoidienne est suffisamment épaisse. Le site d'implantation est repéré de maniére a
éviter tout contact ultérieur de la prothése avec I'hélix.

Aprés infiltration au moyen d'une solution de xylocaine adrénalinée, un lambeau &
charniére antérieure d’l mm d’épaisseur est réalisé, soit manuellement, soit au

microdermatome. On effectue ensuite 'exérése du tissu cellulaire sous-cutané sur toute la
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zone ol viendra s'appuyer le boitier. On incise ensuite le périoste au centre de la zone
dégagée afin de réaliser un avant-trou par une fraise guide de 3 mm. L’avant-trou ainsi
réalisé est agrandi a l'aide d'unc fraise foret de 3 mm. Chaque étape est réalisée sous
irrigation constante afin de refroidir ’os et de favoriser I’ostéo-intégration de 1’implant

(Figure 29). La mise en place de ’implant se fait par une vis autotaraudante, montée sur

un moteur a vitesse lente.

Figure 29 : Mise en place chirurgicale de la prothése BAHA

Chez ’adolescent, on peut pratiquer le geste chirurgical en un temps (procédure
« FAST ») : le lambeau cutané est alors rabattu et un trou est effectué au dessus du siie
d'implantation avec un punch de 4 mm, par lequel le pilier est ressorti a travers la peau.
(Figure 30).

Chez [’enfant, c’est la procédure en deux temps qui est recommandée, le
deuxiéme temps chirurgical est alors réalisé 3 4 6 mois aprés le premier, lorsque 1’ostéo-
intégration est compléte. Dans ce cas 14, le tissu sous-cutané n’est réséque qu’au
deuxiéme temps.

On peut également avoir recours a « I’'implant dormant ». C’est la mise en place
de deux piliers sur la mastoide & | cm d’écart qui évite une nouvelle intervention en cas

d’échec de I’ostéo-intégration du premier pilier.
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Figure 30 : Aspect extérieur du pilier. A : Pilier, B : Processeur externe

La mise en place du processeur externe et les réglages commencent 2 a 3 mois
aprés la fin de la procédure chirurgicale (66, 67).

Chez I’enfant, on peut également avoir recours a une prothése a stimulation
osseuse montée sur un bandeau ou un serre-téte, en cas de contre-indication chirurgicale,
ou avant I’Age de 5 ans. Il s’agit d’un bandeau élastique doté d’une aide auditive BAHA
reliée & un systéme de fixation bouton-pression en plastique cousu sur le bandeau. Le
bandeau se régle a la taille de la téte du bébé a l'aide d’une bande Velcro®. L’appareil
auditif est maintenu contre la peau derriére "oreille, ou & une autre partie osseuse du

crine, grice a la pression du bandeau (Figure 31) (64).

Fipure 31 : Bandeau BAHA
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V.3. L’IMPLANT COCHLEAIRE

A. DESCRIPTION

L’implant cochléaire 4 été utilisé pour la premiére fois chez 'enfant en 1980,
apres plusieurs années d’expérience chez 'adulte. C’est un transducteur, permettant la
transformation du signal acoustique en signal électrique, réle normalement rempli par
Porgane de Corti.

Il se compose d’une partie externe amovible et d’une partie implantée. Le
microphone extéricur capte le son et le transmet au microprocesseur. Celui-ci réalise le
traitement du signal et le transmet & I’électrode implantée grice a4 une antenne
magnétique. La stimulation électrique parcours ensuite l'électrode en stimulant les
neurones afférents du nerf cochléaire. Les informations auditives sont traitées sur des
bandes fréquentielles allant de 250 a 8000 Hz. Il existe quatre types d’implants sur le
marché, ayant chacun des caractéristiques ergonomiques et électroniques propres, avec

des résultats orthophoniques similaires. Le choix de I'implant dépend des habitudes des

équipes (Figure 32).

- antenne émettrice placée sur
le cutr chevelu

L réceptenr et
ntenne réceptrice placds

émetteur
porté derriere
P'oreille

porte-électrodes enroulé dans Poreille interne

Figure 32 : Principe de ’implant cochléaire
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Le prix d’un implant cochléaire est environ de 22 000 euros, il faut y rajouter le
cotit du bilan pré-implantion, et le suivi post-implantation (réglage de Pimplant,
orthophonie...). En France, le financement des implants fait 'objet d’une dotation
ministérielle, reconduit chaque année. Seuls les centres référents sont donc habilités a les
poset.

Le suivi de ’enfant implanté cochl¢aire est primordial et multidisciplinaire. Ses
progreés linguistiques sont suivis réguli¢rement par I"orthophoniste, I’ORL et les différents
réglages effectués au besoin par I'audioprothésiste référent. Les criteres principaux de
succes de I'implantation sont une prise en charge initiale précoce, une réserve cochléaire
suffisante et une participation active de la famille a la communication oralisnte de

I’enfant (67-69).

B.INDICATIONS

Les indications de I'implant cochléaire chez !’enfant ont fait [’objet d’un
consensus en 1995 (68):

o surdité profonde bilatérale ou cophose bilatérale

o chez 'enfant prélingual des seuils prothétiques supérieur ou ¢gal a 60
dB aprés 3 a 6 mois d’appareillage

e chez 'enfant au stade verbal, un test d’intelligibilité en liste ouverte
inférieur a 30% apres 3 a 6 mois d’appareillage

e absence de contre-indication médicale ou radiologique

e Age de déprivation auditive inférieur & 10 ans

¢ mode d’éducation & dominante orale

e motivation et stabilité familiale
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C. BILAN PRE-OPERATOIRE

L’équipe d’implantation cochléaire est constituée d’un chirurgien, d’un pédiatre,
d’un orthophoniste, d’un psychologue, d’un audioprothésiste et d’un pédo-psychiatre.
Elle doit déterminer si Pimplant permet d’espérer une meilleure évolution qu’un
appareillage classique et doit s’assurer de ’absence de contre-indication. Pour cela, le
bilan pré-implant cochléaire doit étre soigneusement mené. Il comprend : un entretien
avec les parents afin de donner les explications completes sur 'ensemble de la prise en
charge et de s assurer de leur motivation ; un bilan clinique et audiométrique ORL avec et
sans protheses; un examen geénéral spécialisé afin de dépister d’autres pathologies sous-
jacentes ; un bilan orthophonique complet ainsi qu’un scanner des rochers et une IRM
comme nous ’avons détaillé plus haut. Il est ¢galement indispensable de pratiquer une

vaccination anti-pneumococcique et anti-haemophilus avant la chirurgie.

D. CHIRURGIE

La technique chirurgicale d’implantation est conduite sous monitorage du nerf
facial chez le jeune enfant. Elle débute par une voie rétro-auriculaire classique, ou pour
certains, inter-trago-hélicéenne élargie avec repérage cutané de la partie externe de
I’implant au-dessus de I'apex de [’oreille externe. Apres incision jusqu’au périoste, un
lambeau & charnicre postéricure est réalisé pour exposer la mastoide en entier.

Pour positionner I’électrode, une antro-atticotomie est réalisée en repérant le canal
semi-circulaire latéral et ’enclume. La troisiélﬁe portion du nerf facial est soigneusement
repérée afin de réaliser une tympanotomie postérieure suffisamment large pour donner
acces 4 la fenétre ronde. L’abord intra-cochléaire est réalisé par cochléostomie a travers le
promontoire 1 mm en avant et en bas de la fenétre ronde, a la fraise diamantée. Le porte-

¢lectrode est inséré de manicre atraumatique dans la rampe tympanique et fix¢ au niveau

-85 .



de la fossa incudis. Une loge osseuse est ensuite fraisée en arriére de la mastoidectomie
au niveau de la corticale osseuse temporale, pour loger le récepteur. Lors de la fermeture,
il est capital de réaliser une étanchéité absolue de la cochléostomie, afin de prévenir les
risques infecticux par du fascia temporalis ou des fragments musculaires temporaux

libres. La durée moyenne d’hospitalisation est de cinq jours (Figure 33).

Figure 33 : Antenne et processeur externe de Pimplant cochléaire

Une radiographie du rocher en incidence de Stenvers est réalisée en post
opératoire afin de vérifier le bon positionnement de [’électrode (Figure 34). Une
télémétrie de réponse nerveuse (NRT) est pratiquée au bloc opératoire, elle permet
d’effectuer des mesures rapides et objectives de la réponse nerveuse des 22 sites de
stimulation, afin d’optimiser les futurs réglages. Les réglages de I"implant cochléaire ne
sont réalisés que 3 3 5 semaines aprés la chirurgie. On détermine alors pour chaque
électrode, les paramétres de stimulation nerveuse donnant une sensation auditive
confortable pour le patient et efficace sur le nerf. Ceux-ci se modifient dans les premiers
mois avec la maturation des fibres nerveuses et le conditionnement de ’enfant. Les
réglages sont donc trés rapprochés le premier mois, puis s’espacent a raison d’une ou

deux fois par an.
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Figure 34 : Radiographie post-opératoire d’un implant cochléaire

E. COMPLICATIONS

Les complications post opératoires sont rares et dominées chez I'enfant par des
complications mineures ne nécessitant pas de nouvelles interventions chirurgicales :
infections cutanées, vertiges, paralysies faciales transitoires. Les complications majeures
sont exceptionnelles : paralysies faciales définitives, méningites, fuites de liquide céphalo
rachidien ou extrusion d’implant. Plusieurs études montrent que I’implantation cochleaire
du trés jeune enfant de moins de un an ne présente pas plus de complications que celle
des adultes ou des enfants plus agés. Il est cependant indispensable d’observer des
précautions particuliéres comme la réalisation d’incision plus courtes, du fait de la
présence du nerf facial en superficie. Il faut également renforcer la fixation du porte-

électrode chez ces trés jeunes enfants dynamiques (70).

F. CAS PARTICULIERS

a) Ossification cochléaire

Les progres réalisés en matiére d’implanfation cochléaire, permettent d’appareiller
des enfants considérés auparavant comme non implantables. C’est notamment le cas des
surdités post-méningite. L’imageric permet désormais de classer ’ossification
cochléaire : c’est ainsi qu’est apparu en 2005, I'échelle de Smullen et Balkany (71).

Plusieurs techniques d’implantations sont utilisées en cas d’ossification cochléaire. La
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premiére est I’insertion particlle d’électrode standard, permettant de stimuler certaines
gammes de fréquence, jusqu’au niveau de "ossification.

La deuxiéme technique utilisée est 'utilisation d’électrodes a faisceaux, crées
pour ces cas particuliers. Une rampe constituée de 11 électrodes actives est placée de
maniére “classique” dans le tour basal de la cochlée. Une deuxiéme rampe constituée de
10 électrodes est introduite par une deuxiéme cochléostomie réalisée sous le processus
cochléariforme, le plus souvent sans difficulté, Possification étant plus bas située. Les
résultats en termes d’intelligibilité sont meilleurs que dans I’insertion partielle (70, 72).

Certaines équipes étudient également les possibilités de cochléostomie robot-
assistée, ce qui permettrait, en cas d’ossification partielle de la cochlée, de réaliser une
incision plus précise (73).

Les études récentes suggerent que le bénéfice retiré de I'implantation cochléaire
post-méningite est d’autant meilleur que le délai entre la méningite est le geste chirurgical

est réduit (71).

b) Malformations d’oreille interne

II est désormais possible d’implanter cochléaire les enfants présentant des
malformations d’oreille interne, si le nerf auditif est présent et fonctionnel. Les résultats
sont encourageants, malgré un taux plus important de complications post-opératoires,

notamment des fistules périlymphatiques (74).

¢) Enfants handicapés

['élargissement des indications de l'implantation cochléaire conduit également les
équipes 4 envisager l'implantation d'enfants présentant un ou plusieurs handicaps associés

a la surdité. Les plus fréquents sont les troubles de la vision et les déficits intellectuels.
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Les résultats perceptifs de ces enfants multi-handicapés sont en moyenne inférieurs a
ceux d'autres enfants. Néanmoins, ces performances méme minimes peuvent changer

positivement la vie familiale (75).

d) Implantation cochléaire bilatérale

De plus en plus d’études tendent & démontrer le bénéfice de Pimplantation
cochléaire bilatérale. 1 apparait, en effet, que celle-ci améliorerait la perception de la
parole et la discrimination, surtout dans le bruit. La stéréophonie serait ainsi restituée,
améliorant la localisation spatiale de la perception sonore. Le bénéfice subjectif est net,
pour les parents et les enfants. Certaines équipes aux Etats-Unis implantent dans le méme

temps chirurgical les deux oreilles (76, 77).

V.4. CHIRURGIE POUR APLASIE MAJEURE

Elle comporte un temps esthétique et un temps fonctionnel.

A, RECONSTRUCTION DE LA MICROTIE

Le patient doit &tre en age de choisir entre les différentes possibilités de prise en
charge esthétique de son pavillon : abstention, reconstruction en utilisant une autogreffe
de cartilage costal, ou mise en place d'une épithése synthétique amovible. C’est vers 'dge
de 7-9 ans que le volume costal est suffisant pour permettre la reconstruction. La
technique la plus utilisée est celle de Nagata en deux temps (78).

a) Premier temps chirurgical : confection et mise en place de la charpente

Le volume & reconstruire est déterminé grice a un calque réalisé a partir de
l’oreille controlatérale. L'incision de la région auriculaire en « W » permet la
transposition lobulaire et I'exérése des reliquats cartilagineux génants. Son extrémité

antérieure comprend une exérése cutanée en pastille de 2 mm de diameétre qui correspond
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au bord périphérique de l'échancrure interfragienne. On enléve ensuite les vestiges
cartilagineux, en laissant en place ses prolongements profonds non génants. La logette de
mise en place de la charpente est créée par une dissection sous-cutanée dépassant

légerement les limites du futur pavillon et en respectant un pédicule rétro-auriculaire.

Figure 35 : Technique de Nagata, incision (Pr Denoyelle, Hopital Troussean AP-HP)

On pratique une incision arciforme en regard de la 1 cote flottante et du plateau
de synchondrose sus-jacent. La cOte et le plateau de synchondrose sont alors prélevés a la

rugine en extra-périchondral, en veillant & ne pas ouvrir la plevre pariétale (Figure 36).

Figure 36: Prélévement de cartilage et modelage de la charpente cartilagineuse (Pr
Denoyelle, Hopital Trousseau AP-HP)
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Le but est d’obtenir un relief optimal compatible avec la plasticité et la trophicité
du plan de recouvrement. Le plateau de synchondrose est découpé suivant les limites du
calque, puis modelé en fonction des reliefs souhaités, en jouant notamment sur I’¢épaisseur
(Figure 36). La cote flottante permettra de constituer I'hélix en s’appuyant sur le haut du
plateau et son extrémité postérieure constituera la racine de I'hélix. Sa taille et son
amincissement progressifs au bistouri froid lui permettent de suivre harmonieusement le
bord périphérique du plateau. La conservation du plan périchondral externe permet
d’obtenir une courbure hélicéenne harmonieuse et stable, alors que la conservation du
périchondre le long du bord libre participe 4 la prévention de la souffrance du plan de
recouvrement en cette zone de tension cutanée. L'hélix est amarré au plateau par des
points de nylon monobrin ou de fil métallique en débutant par la racine de I'hélix. Les
fosses triangulaire et scaphoide sont alors creusées sous forme de dépressions non
transfixiantes. Deux drains aspiratifs sont placés, I'un a la face profonde de la charpente,
l'autre le long de son bord postérieur (Figure 35). Une radiographie thoracique de face en
position demi-assise est impérative en salle de réveil pour vérifier l'absence de

pneumothorax.

Figure 37 : Nagata, fin du premier temps (Pr Denoyelle,)

b) Deuxiéme temps chirurgical : élévation du néopayillon

Il est réalisé 3 mois aprés le premier temps chirurgical. On utilise une cale

cartilagineuse rétro-auriculaire pour élever le pavillon, celui-ci étant recouvert d'un
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lambeau galéal. L'incision circonscrit & 3-4 mm de distance le relief du néo-pavillon, de fa
racine de 1'hélix a la région sous-lobulaire. Une incision du scalp en « Z » & la verticale du

néo-pavillon est réalisée pour prélever le lambeau galéal.

Figure 38: Nagata 2ime temps, incision et prélévement de galéa (Pr Denoyelle Hopital
L L
Trousseau AP-HP )

La cale cartilagineuse laissée en nourrice sous la peau du thorax est prélevee,
taillée en forme semi-lunaire dans son axe longitudinal et en forme trapézoidale dans son
axe transversal. Elle est ensuite fixée au plan mastoidien en regard de la face postérieure
de I’anthélix. Le lambeau galéal prélevé vient recouvrir la face postérieure du néo-
pavillon et la cale cartilagineuse, puis le scalp est avancé jusque dans le fond du sillon
rétro-auriculaire (Figure 38). Une greffe de peau totale vient recouvrir le plan cruanté du

Jambeau galéal. Le pansement est effectué par des bourdonnets (Figure 39) .

Figure 39 : Nagata 2™ temps, fin de Pintervention (Pr Denoyelle)
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B. CHIRURGIE FONCTIONNELLE DE L’APLASIE MAJEURE

Le but est dobtenir au moins une oreille avec une audition socialement
satisfaisante, si possible sans appareillage auditif. Dans ce cas également, il est nécessaire
que ’enfant soit suffisamment grand pour effectuer un bilan audiométrique complet
auparavant. C’est donc vers I'dge de 6-8 ans que I'on peut effectuer cette chirurgie
fonctionnelle, de préférence avant la reconstruction du pavillon. Un scanner des rochers
préopératoire est réalisé afin d’étudier précisément les anomalies morphologiques et

d’éliminer les contre-indications chirurgicales

Pour construire le conduit auditif externe, deux approches sont possible. La
premi¢re est I’abord direct du rocher, & travers les cellules mastoidiennes, jusqu’a
atteindre le bloc marteau-enclume. La deuxiéme est I’abord antral, plus dangereux vis-a-
vis du nerf facial. C’est I’approche a privilégier si on soubaite réaliser une technique
ouverte ou une fenestration. Les deux approches peuvent se combiner, 1’abord antral
permettant la réalisation d’une tympanotomie postéricure et donc la vérification du
montage ossiculaire. Cet acte chirurgical doit étre mené avec le stimulateur du nerf facial.
En effet, le nerf occupera une place différente, selon qu’il y a ou non présence du bloc
marteau-enclume, il convient donc d’étre particuliérement prudent dans [a dissection.

Le temps ossiculaire est le méme que celui du traitement chirurgical de I’aplasie
mineure que nous allons détailler plus bas.

La reconstruction du cadre tympanique se fait par fraisage de {’os, en restant
médial par rapport 4 I’élément le plus latéral de la chaine, afin que celui-ci bombe sous la
membrane. La greffe est constituée d’un fragment d’aponévrose. La couverture cutanée
du conduit est réalisée par une greffe de peau mince ou semi-épaisse. Pour terminer, la

reconstruction du méat est faite par résection économe de peau et de cartilage.
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Maéme si cette chirurgie a des résultats encourageants au départ, il est fréquent
qu'une dégradation auditive se produise par la suite. L’appareillage est souvent
indispensable, c’est pourquoi, il faut veiller a préserver un sillon rétro auriculaire

suffisant (78).

V.5. CHIRURGIE POUR APLASIE MINEURE

Elle est envisagée en fonction du degré de surdité retrouvé a |’audiométrie tonale
et vocale. Elle doit étre précédée d’un scanner des rochers bilatéral afin d’évaluer les
malformations ossiculaires présentes.

L’exploration de la caisse du tympan permet de détailler les malformations
ossiculaires présentes. Les synostoses sont libérées, un bloc uncudo-malléaire incomplet
est extrait afin d’avoir accés 4 la fosse ovale et & I’étrier et permettre de rétablir 1’effet
collumellaire, une fenestration du canal latéral peut étre proposée en cas de fixation
platinaire pour permettre de diminuer le Rinne, non sans risques de dégradation auditive

ultérieure.

V.6. CHIRURGIE DES FISTULES PRETRAGIENNES ET DES
ENCHONDROMES

A. CHIRURGIE DES FISTULES PRETRAGIENNES

Elles ne justifient un geste d'exérése qu'en cas d'écoulement. Ces fistules sont
borgnes. Leur exérése doit étre compléte en fuseau, enlevant en monobloc les tissus
mous, du plan de 'aponévrose du muscle temporal au plan cartilagineux hélicéen qui est

lui-méme réséque.
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B.CHIRURGIE DES ENCHONDROMES

On les appelle également polyotie. Ils sont habituellement inesthétiques et peuvent
étre enlevés soit par ligature & la base au fil résorbable, s’ils sont trés pédiculés et sans
racine cartilagineuse, soit par une plastie locale habituellement sous anesthésie générale

(exeérese en fuseau).
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VI. PRISE EN CHARGE DE L’ENFANT SOURD ET
PROJET EDUCATIF

La surdité de 'enfant est un handicap reconnu. Sa prise en charge doit donc étre
globale, personnalisée et modulable. Son but est de prévenir les éventuelles complications
4 venir, d’amener enfant 4 la plus grande autonomie possible, d’assurer son intégration
sociale et de soutenir sa famille tout au long de cette démarche, d’autant plus que I'enfant
est plurihandicapé. Plusieurs acteurs vont intervenir autour de ’enfant : ’orthophoniste,
I’audioprothésiste, le psychologue, le psychomotricien, I’éducateur spécialisé, I'assistante

sociale et le médecin ORL.

VL1. REEDUCATION ET ACCOMPAGNEMENT

A. ORTHOPHONIE ET EDUCATION AUDITIVE PRECOCE

Dés l'annonce du diagnostic, l'orthophoniste devient I'un des acteurs principal de
la prise en charge. Son rdle est d'accompagner l'enfant et sa famille au travers d'une
nouvelle éducation, en déterminant les axes de communication a privilégier. Un bilan
orthophonique complet est réalisé au départ, afin de situer le niveau de langage et les
capacités perceptives de l'enfant. Il permet de déterminer un projet éducatif propre 4
chaque enfant

Le but initial de la prise en charge est ’éducation auditive précoce. Dés que le
bébé est appareillé, il prend conscience du langage autour de lui. L’orthophoniste cherche
alors a déclencher un intérét pour le monde sonore, & développer la vigilance et I’attention
auditive, & sensibiliser ’enfant aux caractéristiques acoustiques des sons (analogies et

différences dans le rythme, la durée, la hauteur) pour permettre une discrimination, et

296 -




enfin 4 développer les capacités de reconnaissance et d’identification. L’évaluation de
progrés de I'enfant doit étre réguliére. En cas d’échec de cette éducation auditive il faut
envisager 'apprentissage de la langue des signes, si les capacités intellectuelles de
I’enfant le permettent.

Le suivi orthophonique de ’enfant sourd s’¢tale sur de nombreuses années. Le
rythme des séances ecst variable, mais bien souvent, 3 séances par semainc sont
nécessaires au départ. Ces apprentissages peuvent étre effectués en groupe ou en

individuel, au domicile ou en centre (79).

B. GUIDANCE PARENTALE

L’objectif de la guidance parentale est le réajustement des interactions parents-
enfants en fonction des besoins spécifiques de chaque famille. Elle doit &tre proposée
systématiquement 4 tous parents d’enfant malade. L'enjeu est d’impliquer la famille a
tous les stades de la prise charge de I’enfant jusqu’a sa vie d’adulte. Elle associe I'écoute,
la parole, la réflexion et la concertation pour permettre I'adaptation comportementale et
émotionnelle des parents. Elle doit tenir compte de l'importance du handicap et de sa
forme de réhabilitation, des caractéristiques originales de l'enfant et de sa famille ainsi
que de tous les acteurs de la prise en charge de I’enfant.

Tous les membres de I’équipe doivent étre intégrés a cette guidance en fonction de
leurs compétences. Le projet doit &tre coordonné par un des membres de 1’équipe qui doit
rester objectif, sans émettre de jugement de valeur, ni se substituer a I’autorité parentale.

Pour aider les familles, le congé de présence parentale a été crée. Il permet aux
parents confrontés 4 la maladie ou au handicap d'un enfant, d'interrompre leur activité
professionnelle pendant une période qui peut aller jusqu'a un an. Le parent pergoit alors

une allocation qui compense partiellement son revenu. Il peut étre partage entre le pére et
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la mére, & temps partiel. Au terme de cette période, les parents ont l'assurance de

retrouver leur emplot (80, 81).

VI.2. MODES DE COMUNICATION SPECIFIQUES

A. LA LANGUE DES SIGNES FRANCAISE (LSF)

Clest en 1760 que l'abbé Charles Michel de L’Epée, entendant, s'intéressa aux
modes de communications employés par la communauté sourde. Il créa ainsi une école
pour instruire les enfants sourds. Puis, vers 1880, le Congres de Milan banni la langue des
signes en privilégiant l'oralisme. Elle continua & se transmettre de génération en
génération dans le plus grand secret. En France, elle fut officiellement rétablie en 2001 et
reconnue comme langue officielle de France en 2005. Elle a l’avantage majeur de
permettre & Uenfant d’obtenir rapidement une relation entre le signifiant et le signifi¢
préalable indispensablie 4 la communication. Elle est constituée d'un ensemble de signes,
constamment en évolution et s'adaptant aux situations rencontrées. Elle se décompose en
chéméres, équivalents des phonémes, qui se combinent simultanément dans ’espace.
L'alphabet dactylologique frangais est pratiqué avec une seule main, contrairement a
I'anglo-saxon. La syntaxe suit une logique relevant de la mise en scéne: c'est tout d'abord
le licu, puis le temps, le sujet et enfin F'action qui sont signés. L'expression du visage lors
de la prononciation des phrases est aussi importante que son contenu. Ainsi, le fait de
froncer les sourcils implique une réponse par oui ou par non. Elle posséde également un
alphabet propre qui permet de traduire les mots n’ayant pas de signes propres, comme les

prénoms (80).

B. LE LANGAGE PARLE COMPLETE (LPC)

Il s'agit d'un code mis au point en 1967 aux Etats Unis pour compléter la

lecture labiale. II existe un code adapté & chaque langue. La langue frangaise, par
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exemple, comporte 36 sons auxquels ne correspondent que 12 images labiales. Il existe
donc de nombreux sosies labiaux et de nombreux phonémes silencieux, impossibles a
différencier pour une personne utilisant uniquement la lecture labiale. Le code LPC
permet de compléter 'information par une position de la main propre a chaque syllabe: la
position de la main indique la voyelle, et la position des doigts la consonne. Il permet &

Penfant d'enrichir son vocabulaire et de controler H'articulation de son langage oral.

d (dos) b [baf}w
p (par} n (nunj

(Jous) z {hase) Y (lui)
3

t  (bar] b {lay g (gare) ¥ {fifle}

m (mare) J ichat) q {camping)
f (fa) I {vigne]
wr {fa))

a {ma} ¥ (main)

i (m)
o {maux) a [(feu) 3 (tor)
oz (zeuf-reul) d {man)

£ (ials)
u [mou)
2 (fert}

Figure 40 et 41 : codage des consonnes (40) et des voyelles (41) en LPC
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VL3, INTEGRATION SCOLAIRE/ STRUCTURES D’ACCUEIL

Lorsque la surdité est reconnue, fa famille dépose un dossier 4 la Maison de
Développement des Personnes Handicapées (MDPH), qui va, au cours d’une réunion
multidisciplinaire, déterminer la structure d’accueil optimale pour I’enfant, selon le mode
de communication choisi par la famille et le projet personnalis€é de scolarisation
préalablement établi. Elle va également fixer le taux d’Invalidité en fonction du degré de
surdité (50-80% ou 80-100%) et, par le fait, I’allocation correspondant (AES : Allocation
Education Spécialisée). La loi du [1 février 2005 sur le handicap a codifié les modes de
scolarisation des enfants considérés comme handicapés, dont font partie les déficients
auditifs. Elle réaffirme ['obligation pour le service public de I’é¢ducation d’assurer une
formation scolaire, professionnelle ou supérieure aux enfants, adolescents et adultes
handicapés, en privilégiant le milieu ordinaire et la proximité avec le cadre de vie (y
compris avec des modalités d’enseignement & distance). L'enseignant référent, est un
enseignant chargé de réunir I’Equipe de Suivi de la Scolarisation pour chacun des ¢éléves
handicapés dont il est le référent. Il favorise la continuité et la cohérence de la mise en
ceuvre du Projet Personnalisé de Scolarisation.

En Limousin, il existe une seule structure d’accueil : 'institut Aimé Labrégere,
qui regroupe tous les professionnels de la surdité de P’enfant : orthophonistes, éducateurs
spécialisés, enseignants spécialisés, psychologues, psychomotriciens, professeurs de
langue des signes, pédiatres et médecins ORL. Elle est gérée par I’ Association Régionale
pour I’Education Sensoriclle (ARES), de méme que le Centre d’Information régionale de
la Surdité (CIS).

Ces professionnels sont réunis autour de I’enfant afin de garantir I’application du
projet scolaire individuel de I'enfant établi au préalable avec la famille qui pose les

objectifs poursuivis en maticre de mode de communication. Ils peuvent agir au sein
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méme de |'institut ou au domicile de I’enfant selon les désirs de la famille. Chaque enfant
et chaque famille est suivie par un seul éducateur spécialisé qui est au centre du projet de
’enfant et s’assure de sa mise en ceuvre, tant au niveau de I’école, qu’au niveau de la
famille. La scolarité est une des priorités de I'institut et les divers intervenants s’adaptent
a Pemploi du temps de ’enfant. La rééducation et les activités communes ont lieu le
mercredi ou pendant les vacances scolaires. Les enseignants suivent Ienfant dans son
école, et 'aident au quotidien de maniére individuelle. Ils peuvent également dispenser
des cours de soutien en dehors du temps scolaire, dans la langue la plus accessible a
I’enfant. Des réunions hebdomadaires permettent de reformuler le projet individuel de
I’enfant en fonction des difficultés rencontrés et des desideratas de 1’équipe, de la famille
et de 'enfant. Ce centre gére actuellement tous les enfants porteur d’implant cochléaire
de la région limousin: 14 enfants implantés et 2 enfants en cours de bilan, ce qui
constitue la moitié de I"effectif total du centre. Les intervenants se mettent en rapport
avec le centre d’implantation cochléaire afin de replacer I'enfant dans son contexte
quotidien et définir les progres établis. Ils aident enfant a développer son oralité, mais
ne négligent pas les autres moyens de communication, souvent chers aux enfants (LSF).
Dans le projet de la Haute Autorité de Santé sur le dépistage de la surdité
néonatale, des Centres de Dépistage et d’Orientation de la Surdité (CDOS) ont pour
mission la centralisation des professionnels autour de I’enfant sourd. Le centre doit gérer
toute la région. C’est dans ce centre que 1’annonce du diagnostic doit étre réalisée ainsi
que "organisation globale de la prise en charge. Tous les moyens de communications
doivent y étre enscignés. Le centre a également pour mission la formation et
I'information des populations et des professionnels. Actuellement, les CDOS sont

rattachés au centre ORL d’implantation cochléaire de chaque région (79).
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V1L4. SOUTIEN PSYCHOLOGIQUE

L’annonce du diagnostic de surdité est un moment délicat qui nécessite une
consultation dédiée, faite par un professionnel, avec clarté et simplicité. Celui-ci doit
s’adapter aux réactions des parents, en prenant fe temps d’expliquer les étapes de la prise
en charge. Les parents, eux, doivent entamer leur deuil de I’enfant idéal et effacer les
schémas préétablis. Le cheminement et ['acceptation du handicap est long et nécessite
une aide omniprésente.

L’enfant, de son c6té, a également besoin d’un soutien psychologique pour Paider
a s’intégrer et & accepter sa différence. La surdité est reconnue comme un facteur
fragilisant pour beaucoup de psychopathologies Les pédopsychiatres sont présents dans
tous Jes centres spécialisés sur la surdit¢ de Penfant et les accompagnent tout au long de

leur vie.
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PARTIE II : NOTRE SERIE
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LMATERIEL ET METHODES

I1.1. MATERIEL

Notre étude comprend trois parties. La premiére est une étude rétrospective
descriptive de la prise en charge diagnostique et thérapeutique des enfants ayant eu un
dépistage auditif dans le service d’ORL du CHU de Limoges de 2004 a 2009. La
deuxiéme partie est I’analyse des résultats et de la faisabilit¢ du dépistage universel en
maternité. La troisiéme partie est I’étude descriptive de la sous population des enfants
sourds hospitalisés en néonatologie. Ces enfants sont issus de deux groupes; d’une part
ceux vus en consultation ORI dans les suites de leur hospitalisation en réanimation
néonatale de 2004 a 2009, et d’autres part ceux inclus dans le dépistage systématique de

la surdité en unité a risque.

A. ETUDE RETROSPECTIVE DFE 2004 A 2009

Nous avons sélectionné les dossiers de tous les enfants de moins de 10 ans, ayant
bénéficié d’un dépistage auditif objectif par PEA seuils a !’issue d’une consultation ORL
spécialisée. Les enfants issus de réanimation néonatale et les enfants issus du dépistage,
soit en maternité, soit en néonatologie ont volontairement ét¢ exclus. Nous avons alors
étudié les motifs de consultation ayant conduit au dépistage, les facteurs de risques
présentés par I’enfant, ’Age moyen de consultation et de diagnostic de la surdit¢, ainsi
que le nombre d’audiométrie comportementale réalisées.

Seuls les enfants présentant une surdité sévére ou profonde ont ¢été isolés Ces
enfants ont été convoqués ou contactés par téléphone tous les enfants du groupe

présentant des surdités sévéres ou profondes, afin de déterminer les traitements mis en
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place : appareillage, implant BAHA ou cochléaire, ou surveillance ; les modalités du suivi
orthophonique; leur mode de scolarisation; ainsi que leur mode de communication
privilégié. Nous avons également étudi¢ leur qualité de vie, ainsi que celle de la famille et
leur satisfaction par rapport a la prise en charge et aux informations recues. Le
questionnaire, présenté en annexe 2, est ¢tabli d’apres le questionnaire anglais de la Ear

Foundation sur la qualité de vie des parents d’enfant implantés (82).

B. POPULATION DE MATERNITE

La maternité de I’hépital mere enfant (HME) de Limoges est un centre de niveau
II1, selon les critéres de la loi du 9 octobre 1998, Le service d’obstétrique comprend 36
lits. Le nombre d’admission en maternité en 2009 était de 2790 patientes. Le personnel
est constitué d’un pool de 15 sages femmes en effectif de 3par jour, de 6 auxiliaires
puéricuitrices et de 5 pédiatres.

e dépistage systématique des nouveau-nés de la maternité du CHU de Limoges a
été mis en application de maniére systématique le 15 septembre 2009. Nous avons étudié
les résultats de ce dépistage sur une période de 4 mois, du 15 septembre au 15 janvier
2010. Tous les enfants nés durant cette période ont été inclus dans notre étude Nous
avons déterminé I’exhaustivité du test par rapport au nombre d’enfants nés dans 'unité.
Nous avons recensé les résultats des premiers et deuxicmes tests d’OEAP, puis ceux des
tests réalisés en consultation d’ORL: PEA seuils ou troisiéme OEAP. Nous nous sommes
ensuite intéressés aux diagnostics retrouvés et aux thérapeutiques mises en place. Enfin,
nous avons déterminé le nombre de perdus de vue et de faux positifs imputables aux

OEAP.
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C. POPULATION DE NEONATOLOGIE

Le service de néonatologie admet les enfants nés prématurément : une centaine
d’enfants par an de moins de 32 semaines d’aménorrhée (SA) et environ 150 enfants nés
entre 32 et 37 SA. Le reste des admissions est représenté par des nouveau-nes a terme
ayant une infection materno-feetale ou en sortie d’unité de réanimation. Le service compte
23 lits, répartis en trois unités: les soins intensifs (10 lits), les soins de néonatalogie
classiques (8 lits) et 'unité kangourou & !’intérieur de laquelle la maman est admise (5
lits).

a) groupe issu de la consultation externe d’ORL de 2004 au 1 juillet 2008

Lors de notre recueil de données rétrospectif, nous avons isolé le groupe d’enfants
issus de la réanimation ou prématurés ayant consulté pour dépistage auditif dans les suites
de leur hospitalisation, afin de constituer un groupe indépendant. Nous avons alors étudie
les facteurs de risques qu’ils présentaient, I’dge de consultation et de diagnostic, les

résultats des PEA seuils et les implications thérapeutiques.

b) sroupe issu du dépistage systématique de la surdité depuis juillet 2008

La réalisation des OEAP dans I'unité de néonatologie de I’'HME a été instaurée de
maniére systématique le 1 juillet 2008. Nous avons donc analysé les résultats de ce
dépistage sur 18 mois, jusqu’au 31 décembre 2009, en déterminant ’exhaustivité du test
par rapport au nombre d’enfants admis dans ["unité et en synthétisant les résultats des
premiers et deuxiémes tests par OEAP. Nous avons ensuite étudié les résultats des tests
réalisés en consultation ’ORL : PEA seuils ou troisiéme test d’OEAP. Nous avons alots
pu établir le nombre de perdus de vue et le nombre de faux positifs imputables aux

OEAP.
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1.2. METHODES

A. MOYENS DE DEPISTAGE

a) Les OEAP

1. Présentation des appareils

Deux types d’appareils sont actuellement utilisés : en néonatologie il d’agit de
I’Echocheck ILO OEA screener® (Otodynamics Ltd, Hatfield, Herks, UK), et en
maternité de 1'Otoport Lite® ,(Otodynamics, Ltd, Hatfield, Herks, UK) (Figure 42).

Les deux types d’apparcils s’utilisent selon le méme protocole. On place un
embout & usage unique adapté 4 la taille du conduit auditif externe au bout de la sonde
comprenant le microphone et le transducteur, puis celui-ci est ensuite introduit dans le
conduit auditif externe du nouveau-né et doit rester en position stable le temps du test.
L’enregistrement des OEAP dure environ 1 minute.

Les boitiers de lecture différent selon les deux appareils. L’Echocheck fonctionne
en appuyant sur le bouton «START/STOP», aprés que 1’on se soit assuré de I’absence de
bruit ambiant trop bruyant {voyant «LOW NOISE» allume). Le voyant «STIMULUS»
s’allume alors en vert. Il a un mode de réponse a la stimulation colorimétrique :

-vert : les OEA sont détectées

-jaune : les OEA sont trop proches du bruit de fond pour étre pergues (3 a 6 dB). 1l
faut refaire le test.

-orange : le test ne peut étre réalisé (mauvais positionnement de la sonde ou trop
de bruit ambiant)

- aucun voyant ne s’allume : I'enregistrement se fait dans de bonnes conditions,
mais aucune OEA n’est détectée.

L’ Otoport Lite comporte lui aussi une fonction qui permet a I'utilisateur d’évaluer

les conditions du test avant de démarrer le test. Pour débuter la procédure du test, il faut
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appuyer sur «START» aprés s’étre assuré que «CHECKFIT» est inscrit en haut de
’écran, ceci attestant des bonnes conditions environnantes. Si les conditions de recueil
des données sont bonnes, le message « TE TEST» s’affiche en haut de I’écran, alors que si
le bruit ambiant est supérieur au niveau de rejet de bruit, «NOISY» s’affiche. Durant
I’enregistrement de ’OEAP, un cercle se rempli au fur et & mesure des stimulations.
Lorsqu’il est complet, le test a pu étre réalis¢ en totalité. Si les OEA sont pergues,
«TOEAE Pass» s’inscrit et "appareil émet un bip. Si un autre résultat apparait, il produit
deux bips. «NO VALID OEA» signifie que le test a été réalisé correctement, mais
quaucune OEA n’est percue et «Poor Probe Fit» s’inscrit si le résultat du test est en

dehors des valeurs habituelles.

Figure 42: Appareil 3 OEAP utilisé en maternité : ’Otoport Lite®

2. Interprétation du test

Les OEAP sont un test répondant sur un mode oui-non. La réponse oui ou vert ou
« V » selon les modéles correspond a la présence d’otoémissions. Par convention, nous
noterons la présence d’OEAP par un « + » et ’absence par un « - ». Nous inscrirons
les résultats de chaque oreille a P’intéricur d’une parenthése : (oreille droite/ oreille

gauche)
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Si le résultat obtenu est (+/+), on considére alors que le test est négatif. Si le
premier test retrouve une absence d’OEAP sur une oreille (-++/-) ou sur les deux (-/-),

le test est considéré comme positif : ’enfant est suspect de surdité uni ou bilatérale.

3. Conditions de réalisation du test ef protocoles choisis

3.1.En maternité

Le test est réalis¢ dans la chambre de la maman, si possible aprés la tétée, dans un
moment de calme et & distance maximale de la ventilation et du bruit du couloir. Le
consentement d’un ou des deux parents est obtenu oralement avant la réalisation du test.
Deux personnes se partagent la réalisation du test : un médecin ORL et une orthophoniste,
tous deux habitués a manier le matériel,

Le premier test d’OEAP est réalis¢ a J2 ou J3 de vie de 'enfant. Le deuxieme test
est pratiqué dans les 24 a 48 heures suivant le premier, si celui-ci est positif (+/- ou -/-). Si
les deux tests retrouvent une absence d’otoémissions bilatérale, I’enfant est convoqué 3 a
4 semaines aprés, en consultation ORL afin de réaliser ce que nous appellerons le « test
différé » : troisicme test A’OEAP ou PEA secuils (Figure 43). Si le deuxiéme test est
positif en unilatéral, I’enfant est convoqué en consultation ORL 4 a 6 mois plus tard.
Depuis peu, les parents des enfants convoqués regoivent un papier expliquant la
signification du test et I’importance de se représenter en ORL (Annexe 6).

Les résultats des différents tests sont consignés doublement : manuellement par les
opérateurs, dans un cahier dédi¢ et par informatique sur le logiciel de la maternité
Filemaker Pro 8. On y note si les OEAP sont présentes ou absentes sur chaque oreille ou
si le conduit auditif externe est trop étroit pour chacun des deux tests. A I'issu du

deuxi¢me test on note également la conduite a tenir : RAS ou reconvoqué. Les résultats
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des OEAP sont également notés sur le carnet de santé de I’enfant par les pédiatres de la

maternité.

Enfants admis en
maternité

Test 1

OEAP
aJ2oud3

Audition
considérée normale

OEAP
a 24 heures

Audition
considérée normale

Test différé

CS ORL
4 3 6 mois

Cs ORL
a 1 mois
PEA seuils

Figure 43: protocole de dépistage de ks surdité en maternité

OEAP; Otoemissions Acoustiques Provoquées

PLEA: Potentiels évoqués auditifs

-+ ptoemissions pergues sur les deux oreilles

/= otoemissions pergues sur I'ereille droite, absentes 4 gauche
- otoemissions pergues sur I'orcille gauche, absentes & droite
-/-2 pas d'vtoémissions pergues

3.2. En néonatologie

Les OEAP sont effectuces au sein méme de 1'unité de néonatologie, les enfants
étant bien souvent non déplagables. Le test est pratiqué le plus souvent par un interne du
service et quelque fois par une infirmiére ou une puéricultrice. Ils choisissent un moment
de calme pour I’enfant, loin des soins et si possible aprés une tété. Les résultats sont

consignés de maniére systématique dans un cahier dédié par la personne réalisant le test.
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Les OEAP sont réalisces si possible dans les 48 heures avant la sortie de ['unité et refaites
le lendemain si le test ne retrouve pas d’OEA sur une ou deux oreilles. En cas de nouveau
test positif, les enfants sont convoqués en consultation d’ORL, au cours de laquelle le

médecin réalise ensuite un test différé : PEA seuils ou OEAP a nouveau (Figure 44).

Enfant admis en
néonatologie

Test 1 \
OEAP o
8 h avant la sortig] ++
l Audition
i considérée normale
Test 2 l

OEAP

+f+
a 24 heures

Audition
considérée normale

+/- ou -@ Test différé
Cs ORL +/-

Figure 44: protocole de dépistape de a surdité en néonatologie

OLAP: Otoemissions Acoustiques Provoqudes

PEA: Potentiels évoqués auditifs

+/+: otoemissions pergues sur les deux oreilles

+/-: otoemissions pergues sur I'oreille droite, absentes & gauche
-/+: otoemissions pergues sur 'oreille gauche, absentes a droite
-f~; pas d'otoémissions percucs
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b) Les PEA seuils

1. Présentation de 'appareil

Le matériel de PEA actuellement utilisé dans le service d’ORL du CHU de
Limoges est le Centaur USB de Deltamed® (Figure 45). L’enregistrement se fait sur un
enfant endormi. Les électrodes de recueil sont placées une sur le vertex, une sur chaque
mastoide et la masse sur le front. Le casque d’émission acoustique est mis sur les oreilles
de ’enfant. On ouvre le logiciel Centor, puis on régle les paramétres d’acquisition. Les
stimuli auditifs sont ensuite envoyés fréquence par fréquence par le casque. Les réponses
du nerf acoustique sont recueillies sur I’écran de contréle.

Le résultat du PEA peut étre imprimé immédiatement.

Figure 45 : Appareil a PEA seuils Centaur USB de Deltamed®

2. Conditions de réalisation des PEA seuils

IIs sont réalisés a la consultation d’ORL du CHU Dupuytren par des infirmieres
spéeialisées. Le protocole de prémédication est établi par notre anesthésiste lors d’une
consultation, et consiste par la prise de Théraléne® a la dose de 1,5 gouttes/kg.

Le test a4 lieu en cabine d’audiométrie, en présence d’un des deux parents. Lorsque
U"enfant est endormi, on positionne les électrodes autocollantes (Figure 46). Le test est
ensuite interprété par un médecin ORL et les résultats sont donnés immédiatement aux
parents. En cas d’élévation des seuils, une consultation ultérieure dédiée au diagnostic

permet de débuter la guidance parentale.
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Figure 46 : réalisation d’un PEA chez un enfant de 5 mois

¢) I’audiométrie comportementale

Elle est utilisée dés 3 & 6 mois pour le dépistage des surdités. Elle vient en
complément des OEAP et des PEA seuils pour tester les fréquences graves.
L’audiométrie est réalisée en cabine insonorisée par une infirmiére ou par une
orthophoniste 4 la consultation ORL du CHU Dupuytren, selon les techniques décrites p.

60.

B. RECUEIL DE DONNEES

Pour la partie rétrospective nous avons utilisé le systéme de codage informatique
PMSI correspondant aux codes PMSI Z011, H903 et H904 (dépistage de l"audition).Nous
avons alors releve tous les paramétres précédemment cités et nous les avons consigné
dans un tableau réalisé sur le logiciel Microsoft Excel 2003®. Nous avons comparé ces
données a celles consignées par les infirmiéres des examens du service dans le cahier
dedi¢ aux PEA seuils. Lorsque nous avons recontacté les enfants du groupe des surdités
séveres ou profondes, un nouveau tableau Microsoft Excel a été réalisé afin de consi gner

toutes les données du questionnaire (Annexe 2).
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Pour les patients de maternité, nous avons utilis¢ le cahier dédié, ainsi que le
logiciel Filemaker Pro 8®. Nous avons utilisé¢ le logiciel Crossway® du CHU de

Limoges pour avoir acces au dossier médical des enfants.

Pour les enfants de néonatologie, nous avons utilisé le cahier de recueil de ’unité
sur lequel les résultats des OEAP sont notés. Les dossiers médicaux des enfants ayant
eu un test positif ont été retrouvés grace au logiciel Crossway® et les données ont

toutes été colligées dans un nouveau tableau de Microsoft Excel®.
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L3.OBJECTIFSDE I’ ETUDE

L’objectif principal de cette étude était d’analyser le dépistage et la prise en
charge de la surdité au CHU de Limoges. Nous avons pour cela réalisé une étude
descriptive des enfants vus en consultation ORL pour trouble auditif de 2004 4 2009 en
déterminant principalement ’Age moyen de diagnostic de la surdité dans un parcours de
soins classique, les facteurs de risques les plus fréquemment retrouvés en limousin, les
traitements utilisés et la qualité de vie de I’enfant.

Le deuxieme objectif était de déterminer I’intérét des dépistages en maternité et en
néonatologie et d’évaluer leur faisabilité au long cours.

Le troisiéme objectif était de recenser le nombre d’enfants implantés durant la
période étudiée et ’impact sur leur qualité de vie, afin de créer un centre d’implantation

cochléaire & Limoges.
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ILRESULTATS

1L.1. ENFANTS ISSUS DE LA CONSULTATION ORL DE 2004 A 2009

A. EPIDEMIOLOGIE

Le groupe d’enfants ayant bénéfici¢ d’une consultation ORL pour dépistage

auditif avec réalisation d’un PEA seuil est composé de 316 enfants. Les enfants étaient

adressés en consultation par un pédiatre dans deux tiers des cas. L’4ge moyen de

consultation est de 22,3 mois (1- 120 mois).

B. MOTIFS DE CONSULTATION

Parmi les motifs de consultation retrouvés, on décrit (Figure 47):

un retard de langage (163 enfants soit 51,9%) dont 54 cas s’inscrivant dans
le cadre d’un retard psychomoteur global (3 infirmes moteurs cérébraux, 3
autistes, 4 encéphalopathes et 44 tableaux neurologiques en cours de bilan).
Quatre vingt douze enfants ne présentaient aucun facteur de risque
particulier de retard de langage. Les 17 enfants restants avaient, soit des
antécedents familiaux de surdité (8 cas), soit une pathologie générale, sans
retard psychomoteur (6 cas), soit un antécédent de traitement par aminosides
(3 cas).

la presence d’antécédents familiaux de surdité de perception (55 patients,
soit 17,8%).

une malformation crénio-faciales (32 enfants, soit 10,1%) dont 10 fentes
palatines, 8 aplasies majeures d’oreille et {4 malformations mineures de
oreille externe (7 enchondromes prétragiens, 6 fistules préauriculaires et

une anomalie morphologique de I"hélix)
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J un syndrome malformatif général (21 enfants, soit 6,6%) dont 4 cas de
trisomie 21

. une cause infectieuse (35 enfants, soit 11%) dont 16 méningites, 10 otites &
repétitions et 9 infections anténatales (6 CMV,1 rubéole, 1 toxoplasmose et

I varicelle )

. les doutes parentaux (8 enfants, soit 2,53%)
. les fractures du rocher (1 enfant)
. un traitement ototoxique (1 enfant traité par sels de platine)

6%

1% 594 24% 15%

L1 atcd familial

M malformation oreille externe
& fentes palatines

s malformatif

infectieuses

W demande des parents

B fracture rocher

O sels de platine

E retard de langage

Figure 47 : Motifs de consultations ayant conduit 4 la pratique d’un examen par PEA seuils

C. RESULTATS DES PEA SEUILS

Tous les enfants inclus (316 enfants) ont donc eu des PEA seuils et 31 ont eu
également une audiométrie comportementale en champ libre (10,2%).
e [31 PEA (42,8%) retrouvaient une élévation du seuil uni ou bilatérale

inférieure a 40 dB
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o 116 PEA (34,7%) attestaient de ’intégrité de I’audition sur les fréquences
aigiies

s 44 PEA retrouvaient une élévation du seuil uni ou bilatérale supérieure 4
40 dB

e 21 (6,6%) concluaient & une surdité de transmission compatible avec une

otite séro-mugqueuse, confirmée par |’ otoscopie

4 étaient parasités par les mouvements ou le réveil de I"enfant

Les 44 enfants ayant une élévation dec seuil auditif supérieure & 40 dB était
composé de 21 surdités moyennes (18 bilatérales, 4 unilatérales), 11 surdités sévéres
bilatérales et 12 surdités profondes (11 bilatérales, | unilatérale). L’age moyen de
diagnostic était de 30,8 mois (3-120 mois), tous types de surdités confondus, dont 13

avant ’age de 1 an (31%) (Figure 49).

TYPES DE SURDITE DIAGNOSTIC|  AVANT1AN.
unilatérales 4
THOYennes 1 latérales 18 29,8 /
mois
séveres bilatérales 11 44 mois :

anilatérales 1

bilatérales

total

Figure 49 : Effectif des surdités retrouvées/ige moyen de diagnostic
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D.GROUPE D’ENFANT PRESENTANT UNE SP UNI QU
BILATERALE SEVERE A PROFONDE

Il comprenait 23 enfants qui ont nécessité une prise en charge thérapeutique.

L’age de diagnostic moyen des surdités de perception sévéres (11 enfants) était de
44 mois et de 18,6 mois pour les surdités profondes (12 enfants). Cing enfants (38,4%)
issus du groupe des surdités profondes et un enfant issu du groupe des surdités sévéres

(11%) ont été diagnostiqués avant I’age de un an (Figure 49).
g

a) facteurs de risque

Quinze enfants présentaient les facteurs de risque de surdité suivants : (Figure 50)
¢ 8 antécédents familiaux (3 au premier degré et 3 couples conganguins)
¢ 4 syndromes neurologiques graves associés
e 2 infections par le CMV en anténatal,

e | Trisomie 11-22 ayant une fistule préauriculaire

Huit enfants n’avaient aucun facteur de risque de surdité clairement établi.

Enfants non Enfants sourds
sourds sévéres ou
profonds
Nombre 268 23
Atcd familiaux 51 8
infection in utero 7 2
Méningites/ sd 16 4
neuroiogigques
Sd malformatif 17 1
général
Maiformations de 14 . 0
I'oreille externe
Fentes labio 9 0
palatines .
Pas de FDR 154 8

Figure 50 : Comparaison des facteurs de risque retrouvés dans le groupe des enfants sourds
sévéres et profonds et avec le groupe des enfants non sourds
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b)_génétique
Tous ces enfants ont bénéficié d’un bilan génétique complet, mais nous ne
disposons que de 15 résultats parmi lesquels 2 atteintes du génc de la connexine 26
(DFNBI), un syndrome de Waardenbourg, un chromosome 18 en anneau et une trisomie
11-22. 11 est & noter la présence d’un gene de la Pendrine chez la maman d’une enfant
porteuse d’une malformation cochléaire. Huit enquétes génétiques étaient négatives et

deux sont encore en cours (Figure 51).

0 négatif # trisomie 11-22
chromosome 18 en anneau B connexine 26
waardenbourg

Figure 51 : Résultats des analyses génétiques réalisées

¢) Imagerie

Parmi les 16 scanners des rochers réalisés on retrouvait une dilatation de
’aqueduc du vestibule homolatérale a la surdité, une malformation cochléaire (antécedent
de géne de la Pendrine chez la maman) et un élargissement du méat auditif interne dans
un des cas de DFNB1. Neuf IRM cérébrales ont été réalisées dont 7 dans le cadre du bilan

pré-implant cochléaire, qui ne retrouvaient aucune autre anomalie associée.
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d) Traitement

La prise en charge thérapeutique a consisté en une prescription initiale de
protheses auditives dans 100% des cas. Nous avons observé le refus de deux parents : une
famille de sourds profonds et une famille des gens du voyage. Tous les autres enfants ont
eu un appareillage conventionnel en contours d’oreilles, dont au moins 3 par un appareil
surpuissant. Treize enfants ont été proposés a 'implantation cochléaire hors centre de
2004 a 2009 : 2 sont en cours de surveillance au CHU de Toulouse, 2 sont en attente de
pose, 1 famille a refusé la chirurgie et 8 enfants sont implantés : 6 au CHU de Toulouse,

et 2 a I’hdpital Trousseau (AP-HP).

¢) Evaluation de la prise en charge et de la qualité de vic

Les 23 enfants du groupe et leurs parents ont été convoqués en consultation afin
d’évaluer le traitement, le suivi mis en place et leur qualité de vie: seuls 10 se sont
présentés, 5 ont répondus au questionnaire 4 distance et 8 enfants n’ont pu é&tre réévalués
(Figure 52).

Tous ces enfants bénéficient d’une prise en charge orthophonique débutée 4 Ia
date de diagnostic. Le rythme des séances varie selon les enfants de 1 4 4 par semaine.
Les enfants n’ayant qu’une séance par semaine sont ceux qui sont suivis depuis plus de 3
ans avec un bon développement de langage. Ceux qui ont 4 séances par semaine
appartiennent a ’institut Aimé Labrégére et associent les séances privées, a celles de
- Dinstitut (séances « classiques » et éveil musical). Un seul de ces enfants réalise ses

séances 4 domicile (polypathologie neurologique).
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. les enfants appareillés

Sur les 15 enfants interrogés, 10 sont appareillés depuis 33 mois en moyenne (8-
72 mois). Tous sont satisfaits de leur suivi prothétique. Ils sont revus tous les 4 mois pour
r¢gler la prothése et le renouvellement de I"appareillage se fait tous les deux ans. Deux de
ces enfants sont suivis au CHU de Toulouse une fois par an, dans I’éventualité d’une
indication de pose d’implant cochléaire. Un seul enfant, porteur d’autres anomalies
neurologiques, ne tolére pas bien ses prothéses et les enléve.

Six enfants sont scolarisés en intégration, en milieu entendant: 3 en primaire et 3
en maternelle et deux enfants poly-handicapés sont pris en charge dans des structures
dedices : un est inscrit au Services d’Education Spéciale et de Soins A Domicile de Brive
(SESSAD) qui intervient 4 domicile, et un est scolarisé dans un Institut médical Bducatif
(IME)}. Les 2 autres enfants ne sont pas en dge scolaire pour I’instant.

Trois enfants ont une auxiliaire de vie scolaire et une aide & domicile (instituteur
spécialisé). Tous sont intégrés dans leur structure et ont des amis. Un seul enfant a une
activité extra-scolaire et va au centre aéré.

Quatre familles estiment que la qualité de la communication est satisfaisante et 6
estiment qu’elle est moyenne. Deux enfants apprennent la LSF en plus du francais oral,
ainsi que leur famille et 2 codent le LPC.

Trois familles ont modifié leur temps de travail pour faciliter le suivi de leur
enfant. Tous estiment que leur prise en charge globale est satisfaisante, mais 3 familles
~ déplorent le manque d’information concernant les démarches administratives a accomplir

initialement (MDPH, audioprothésiste).

- 122 -



2. les enfants implantés cochléaires

Dans le groupe des enfants que nous avons évalués, 4 enfants ont été implantés
cochléaires: 3 au CHU de Toulouse-Purpan et I & I’hépital Trousscau (AP-HP).
L’ implantation a toujours été précédée d’un appareillage conventionnel durant 2 a 5 mois.
Les parents ont observé des progrés satisfaisants aprés I’implantation cochléaires. Tous
les enfants sont scolarisés en intégration, en milieu ordinaire (3 4 la maternelle et | &
I’¢cole primaire), dont 3 avec ’aide d’une Auxiliaire de Vie Scolaire (AVS). Iis sont tous
bien intégrés dans leur classe et ont des amis en dehors de I’école. 2 de ces enfants ont
des activités extra- scolaires (sport ou centre de loisir).

La qualité¢ de communication est satisfaisante pour 2 parents et moyenne pour 2
autres. Tous ont parfaitement accepté 'implant et le portent en permanence. Deux codent
le LPC, ainsi que leur famille, un enfant a appris la LSF, ainsi que sa famille et le dernier
communique uniquement oralement, apprenant le frangais et ’espagnol dans le méme
temps.

En termes de qualité de vie, 2 parents ont modifié leur temps de travail pour se
rendre plus disponibles afin de se présenter aux divers rendez-vous, Tous déplorent les
allers-retours sur le centre d’implantation, surtout lors de la phase de réglage post
chirurgie (une visite par mois), non en termes de cofit puisque les trajets sont remboursés,
mais en termes de pénibilité et d’organisation. Tous sont satisfaits de la prise en charge
sur le centre, mais 2 familles regrettent le manque d’explications avant le rendez-vous au
~centre ainsi que le manque de coordination entre les hdpitaux. Toutes les familles sont
favorables a la création d’un centre d’implantation cochléaire au CHU de Limoges.

Quatre familles insistent sur 'importance de la précocité diagnostique et 2

familles affirment la nécessité d’optimiser les explications avant le rendez-vous au centre
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d’implantation cochléaire. Les parents restants s’estiment satisfaits de I'intégralité de la
prise en charge.
Toutes les familles questionnées estiment nécessaire la mise en place du

programme de dépistage de la surdité en maternité.

L0 enfantsg 4 enfants
appareillés implantés
cochlénire

Mode Oral seal 6 1
de communication

Oral+LPC 2 2

Oral+[.5F 2 1
Qualité de satisfaisante 4 2
communication

moyenne & 2

pauvre [) 0
Scolarité notmaie 6 4

SESSAD i 0

(M 1 0

Auxiliaive de vie 3 3

seolaire
Activilés amis 10 4
extrascolaires

activités 1 2
Modification du temps de travail de ia 3 2
familte

Figure 52 : Mode de communication des enfants sourds sévéres et profonds/ intégration sociale
LPC : langage parlé complété ; LSF : langue des signes frangaise ; IME : Institut
médico-éducatif ; SESSAD : Services d’Education Spéeiale et de Soins A Domicile

E. APLASIES MAJEURES D’OREILLE

Dans le groupe de consultation initial, nous avons isolé 8 cas d’aplasies majeures
“doreilles unilatérales.

Deux cas s’inscrivaient dans un syndrome de Franchescetti, un dans un syndrome

branchio-oto-rénal (66) et un enfant présentait une imperforation totale du conduit auditif

externe. L’age moyen de réalisation des PEA chez ces enfants était de 3 mois. Tous
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¢taient pathologiques sur ’oreille aplasique avec une moyenne de 60 dB de perte
auditive. On retrouvait une cophose controlatérale & 1’aplasic et deux cas de surdités de
perception controlatérales évaluées a 40 dB. Deux cnfants ont été diagnostiqués en 2009
et sont actuellement en cours de bilan.

Un scanner des rocher a été réalisé au CHU de Limoges pour 4 cas. Celui-ci a
permis d’objectiver une agénésie du méat auditif externe, une sténose du conduit auditif
externe, et 4 atteintes associées de I'oreille moyenne : 3 malformations ossiculaires, dont
une controlatérale a I’aplasic, ¢t une agénésie ossiculaire. Les 4 autres enfants n’ont pas
encore eu d’imagerie,

Un des enfants présentant un syndrome de Franchescetti a été appareillé en
conduction osseuse sur bandeau avec un recul de 18 mois, il est actuellement scolarisé
normalement et ne présente pas de retard scolaire.

L’enfant ayant la cophose controlatérale & I'aplasie est en cours d’implantation
cochléaire au CHU de Bordeaux ou il v est suivi pour une pathologie cardiaque.

Deux enfants sont actuellement pris en charge 4 I’hopital Trousseau (AP-HP).

Les 4 autres enfants non appareillés bénéficient actuellement d’une surveillance

regulicre du fait du développement d’un langage satisfaisant (Figure 53).
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lsyndromew’ R
de BOR r 4 cas isolés |

2 syndromes de J I imperforation
FRANCESCETTI|

du CAE ’
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Figure 53 : Synthése de Ia prise en charge des aplasies majeures d’oreille sur les 5 derniéres années

I1.2. DEPISTAGE EN MATERNITE

Sur la période du 15 septembre 2009 au 15 janvier 2010, 951 patientes ont été
admises dans le service d’obstétrique de Limoges (Figure 56).

Nous avons effectué 716 dépistages, soit un taux d’exhaustivité de 75,3%. Le
premier test a €t€ réalisé en majorité entre J2 (72%) et J3 (17%). Quinze enfants ont eu un
test positif sur une oreille (+/- ou ~/+) et 61 ont eu un test positif sur les deux oreilles (-/-).

Le deuxime test en maternité a été pratiqué sur 72 nouveau-nés, le plus souvent
le jour suivant le premier test (81%). Les 4 enfants manquants ont été transférés dans un
autre service ou étaient sortis a domicile. Les 3 enfants ayant eu un deuxiéme test positif
rsur une oreille (+/-) ou (-/+) ont été convoqués en consultation ORL avant les 6 mois de
Penfant pour la réalisation de troisitme OEAP s'ils ne présentant pas de facteurs de

risque surajouté ou avant les 3 mois de ’enfant s’il y a un facteur de risque de surdité
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connu. Les 51 enfants ayant eu un nouveau test positif (-/-) ont été convoqués en
consultation ORL le mois suivant pour réaliser un test différé:

¢ 26 ont &t¢ revus en consultation

e 106 sont en attente de ce rendez-vous car dépistés en fin d’année 2009

* 13 sont considérés comme perdus de vue, ne s’étant pas présentés en

consultation malgré une relance par coutrier.
Parmi les enfants revus, 12 ont eu un PEA scuil et 14 ont eu un nouveau test par

OEAP. Les PEA seuils ont eu lieu en moyenne a 47 jours de vie. Parmi ces 26 enfants, 6
presentaient les facteurs de risque suivants: un antécédent familial de surdité, une fistule

pré-auriculaire, une fente labio-palatine et 3 cas de Trisomie 21 (Figure 54 et 55).

3 trisomie 2% fente labio-palatine
@ fistule pré-auriculalre 0 antécédent familial
B pas de fdr

Eigure 54 : Facteurs de risque retrouvés chez les enfants ayant eu deux tests positifs (~/-) en

maternité
Consultation Dépistage
ORL maternité
ATCO famifiaux 5 1
Malformations i 5
cranio-faciales
FACTEURS CMV 2 ) &
DE RiSQUES
consanguinité 3 0
Maiadie 4 0
neurologigue
Pas de FDR 8 20
Age diagnoslic 3 ma%mc?%tﬁw@i = 'n\“@j o @%’ﬁ%@:
.
ey

Figure 55 : Comparaison des FDR des populations de consultation et de maternité
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Parmi les enfants ayant eu un troisiéme test par OEAP en consultation, on retrouve :

. 10 tests négatifs (+/+)

. 3 tests positifs en unilatéral (+/- ou -/+) pour lesquels les enfants ont été
convoqués en consultation d’ORL 4 6 mois afin de pratiquer une
audiométrie comportementale.

° 2 tests positifs en bilatéral (-/-), conduisant & une prescription de PEA
seuils :

o 1 PEA a retrouvé des seuils normaux sur les deux oreilles

o | PEA a retrouve une élévation des seuils a 40 dB sur une oreille :

’enfant sera revu & 6 mois pour une audiométrie comportementale
Parmi les enfants ayant eu un PEA seuils :

. 5 retrouvent des seuils normaux

. 5 retrouvent une €lévation unilatérale du seuil et seront donc revus a 6 mois

pour une audiométrie comportementale

. 2 sont pathologiques (0,27% soit 2,7/1000) :

o | enfant est cophosé a gauche et a un seuil 4 70 dB 4 droite. Son seul
facteur de risque potentiel est une Trisomie 21. Il est actuellement en cours
de bilan en vue d’une implantation cochléaire au CHU de Toulouse.

o 1 enfant a4 des seuils bilatéraux a 60 dB. Il doit bénéficier
prochainement d’une audiométrie comportementale. Il est porteur d’une
fente labio-palatine.

[.’age moyen de diagnostic de ces deux enfants est de 1,6 mois.

Le taux de faux positifs des OEAP est de 9,5 % pour le premier test et de 6,8%

pour le deuxiéme test. Le nombre de perdus de vue de ce dépistage est de 5,2 % aprés le

premier test et de 24% aprés le deuxiéme test.
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Figure 56: résultats du_dépistage systématiaue de la surdité en maternité du 15/09/09 au
15/01/10

+/+ : otoémissions présentes des deux cotés

-/~ + otoémissions absentes des deux cotés

+/- : otoémissions présentes A droite et absentes 3 gauche ;
~/+ : otoémissions présentes 4 gauche et absentes i droite
OEAP : Otoémissions acoustiques provoquées

PEA : Potentiels évoqués auditifs
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H.3. DEPISTAGE EN NEONATOLOGIE

A. GROUPE ISSU DE LA CONSULTATION ORL DE 2004 AU 1R
JUILLET 2008

Le groupe d’enfants prématurés ou issus de réanimation pédiatrique ayant
consultés en ORL comprend 30 enfants. On retrouve 27 prématurés dont fe terme moyen
de naissance était de 29,5 SA (25 SA- 35 SA), et trois enfants ayant d’autres motifs
d’admission en néonatalogie : une hypoxie néonatale, une souffrance feetale aigiie et une
paralysie diaphragmatique. Deux des enfants prématurés ont ¢té pris en charge hors
centre et nous ne disposons pas de toutes les données de leur hospitalisation. La durée
moyenne de séjour en néonatologie était de 52 jours (10-135).

Les facteurs de risque retrouvés chez ces enfants étaient les suivants :

¢ Intubation/ventilation de plus de 10 jours (21 cas)

e Jctére a plus de 90 umol/L (19 cas), sans exsanguino transfusion

¢ Poids de naissance inférieur a 1,5 kg (16 cas)

o [nfection néonatale (15 cas), dont 13 nécessitant un traitement par
aminosides de 3 4 5 jours.

o Score d’APGAR a | minute entre 0 ¢t 4 (6 cas)

e Score d’APGAR 4 5 minutes entre 0 et 6 (5 cas)

e Malformation cranio-faciale (1 syndrome de Cornelia de Lange)

Deux enfants (6,6%) ne présentaient qu’un facteur de risque et 28 enfants (93,3%)
présentaient deux facteurs de risque ou plus.

L’dge moyen de consultation en ORL pour ces enfants a risques de surdité était de
20,5 mois (1- 33 mois) (Figure 59).

Tous ont eu un PEA seuils :

¢ 23 étatent normaux
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* 5 indiquaient une surdité de transmission légére compatible avec une otite
seromuqueuse dont un s’est révélé étre un cholestéatome congénital.
» 2 étaient pathologiques :

o Un enfant présentait une cophose bilatérale dans le cadre d’un
syndrome malformatif non identifié incluant une paralysie
diaphragmatique. Il était en cours de bilan pour une implantation
cochléaire au CHU de Toulouse quand il est décédé d’un infarctus
mesentérique. Il présentait deux facteurs de risques : une intubation
de plus de 10 jours et une infection néonatale ayant nécessité un
traitement par aminosides.

o Un enfant présentait des seuils supérieurs 4 90 dB et est
aujourd’hui appareillé. Il présentait 3 facteurs de risques: une
intubation de plus de 10 jours, un score ’APGAR 4441 et 5
minutes, et une infection néonatale traitée par aminosides.

L’4ge de diagnostic moyen de diagnostic de surdité profonde chez ces enfants a

risques est de 20,5 mois (Figure 59).

B. GROUPE ISSU DU DEPISTAGE SYSTEMATIOQUE DU 1E%
JUILLET 2008 AU 31 DECEMBRE 2009

671 nouveau-nés ont ét¢ admis dans ’unité de néonatologie et 418 enfants ont été
testés par OEAP, soit une exhaustivité de 62, 3% des enfants (Figure 58).

La date de réalisation du premier test était variable, allant de J2 4 J 73 de vie. On a
obtenu 388 tests négatifs (+/+), compatibles avec une audition normale, 12 tests positifs
en unilatéral (+/- ou -/+), et 23 tests positifs sur en bilatéral (-/-).

Trente enfants ont bénéfici¢ d’un deuxiéme test par OEAP suite a un premier test

positif en uni ou bilatéral (10+/- et 20 -/-). Ce deuxiéme test a été réalisé 1 4 6 jours aprés
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le premier. Parmi ces enfants, 24 ont eu un test positif : 6 unilatéraux (3 +/- et 3 -+) et 18
bilatéraux. Ils ont tous été convoqués en consultation d’ORL pour la réalisation d’un test
différé.

Les facteurs de risques retrouvés chez ces enfants étaient :

¢ la prématurité (17 cas : 25 SA- 36 SA),

le poids de naissance inféricur & 1,5 kg (7 enfants)

une intubation de plus de 10 jours (5 cas)

* un traitement par aminosides (2 cas)

unt antécedent familial de surdité (1 cas)

une malformation cranio-faciale de type aplasie majeure d’oreille (1 cas)

Quinze enfants présentaient done au moins deux facteurs de risques (Figure 57).

Prématurité Poids ds. . Tntisbation - Maiformation - Auninoside
: : maissance. - [ -2 1 jours crinio-faciale R
<15kg: ; s [EER
Prématurits ) 5 7 4 1 e
Poids dé-- @ ° 7 3 1 1
naissance < 1,5
Itubationz (0. - 4 3 0 1
Jeurs iy
" Arhiiosides 2 1 1 Q
. Malformation - 1 1 o] ¢
- crnio-faciale; '-:
~Aded faiilial 7 i 0 0 0 0

Figure 57 : Facteurs de risques retrouvés chez les enfants ayant deux tests par QEAP positifs (-/-)

La consultation ORL a eu lieu en moyenne & 3,8 mois de vie (14 jours- 4,5 mois).
Sept enfants ont ét¢ perdus de vue : 2 ont été transférés hors région sanitaire et 5 ne se

sont pas preésentés a la consultation malgré un courrier de rappel.
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Parmi les 17 enfants revus en consultation ORL, 4 ont ét¢ testés une nouvelle fois
par OEAP : 3 négatifs (++) et un positif (-/-). Treize enfants ont eu un PEA seuils.
L’enfant ayant eu un nouveau test ’OEAP positif (-/-) a également eu un PEA seuil dans
les suites du test.

Sur les 14 PEA seuils réalisés, on retrouvait: 8 seuils auditifs normaux ; 3 seuils
supérieur 4 90 dB en unilatéral avec un seuil controlatéral normal (une suspicion de
neuropathie auditive et une aplasie majeure) et 3 seuils bilatéraux supérieurs a 40 dB.

Ces six enfants sont désormais surveillés et doivent bénéficier d’une audiométrie
comportementale et d’un nouveau contréle de PEA scuils prochainement. IIs étaient tous
prématurés (35-36 SA), 2 enfants avaient un poids de naissance inférieur 3 1,5 kg, un
enfant avait un antécédent familial de surdité profonde et un enfant avait été intubé plus
de 10 jours.

L’enfant suspect de neuropathie auditive doit bénéficier de PEA centraux et
’enfant porteur de 1’aplasie isolée est désormais suivi a I’hopital Trousseau (AP-HP).

L’age moyen de diagnostic chez ces enfants était de 3,5 mois. Nous retrouvons
donc un taux de surdité bilatérales de 0,7% de notre effectif de départ ou 1,4% si on
comptabilise 'ensemble des surdités uni et bilatérales (Figure 59). Le taux de faux
positifs des OEAP est de 9,5 % pour le premier test, et de 6,7 % pour le deuxieéme test. Le
taux de perdus de vue est de 14,6 % aprés le premier test et de 29,6 % entre le dépistage

et les tests différés en consultation ORL.,
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Figure 58 : Résultats du dépistage systématique en néonatalogie du 1/07/08 au 31/12/09

+/+ 1 otoémissions présentes ¢les deux cotés
-f- : otoémissions absentes des deux cdtés

+{- 1 otodmissions présentes 4 droite et absentes & gauche ;

-+ : otoémissions présentes a gauche et absentes i droite
OLAP : Gtoémissions acoustiques provoequé
PEA :Potentiels évoqués auditifs
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Figure 59 : Comparaison des Ages de diagnostic des différents groupes

IL4. IMPLANTS COCHLEAIRES

Si on considére le nombre d’enfant ayant ét¢ dépisté comme sourds profonds sur
les 6 dernicres années, il 14 avis ont été demandés pour implantation cochléaire hors
centre (13 enfants dépistés en consultation et 1 enfant dépisté en maternité). Neuf enfants
ont été implantés, 3 sont en cours de bilan et 2 sont surveillés régulierement au CHU de
Toulouse. 80% des enfants ont été implantés au CHU de Toulouse-Purpan et 20% 2

I’hépital Trousseau (AP-HP).
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IHI.DISCUSSION

L’age de diagnostic moyen retrouvé dans notre étude est de 44 mois pour les
surdité sévéres, alors que les données nationales retrouvent un ige moyen de 23 mois en
2006 (12). Cette différence s’explique essentiellement par le fait que deux enfants de
notre groupe ont présenté des surdités progressives qui ont été découvertes tardivement.
Un enfant a consulté un peu avant I’4ge de 10 ans devant I’apparition de difficultés
scolaires : il présentait une dilatation de ’aqueduc du vestibule ave une surdité profonde
progressive unilatérale. L’autre enfant souffrait d’encéphalopathie avec comitialité : le
diagnostic de surdité n’a été porté qu’a 1’dge de 7 ans et il est difficile de savoir si la
surdité existait auparavant ou si elle s’est installée progressivement.

Concernant les surdités profondes, notre moyenne d’age de diagnostic est de 18,6 mois,
ce qui est conforme a la moyenne nationale de 16 mois.

Si on considere les diagnostics réalisés avant I’dge d’un an: il y a 5 surdités profondes
(38,4 %) et une surdité sévere (11%), soit 26 % du groupe. Or, la plasticité cérébrale est
maximale avant Pdge de 12 mois et plusieurs auteurs ont montré qu’une prise en charge
précoce permettait ’obtention de meilleurs résultats en termes d’apprentissage du
vocabulaire et de la lecture chez les enfants sourds (83). Nous disposons pour cela de
traitements efficaces permettent de réhabiliter trés précocement ces enfants: fes prothéses
auditives et I’implant cochléaire. Certaines équipes ont ainsi démontré qu’avant 1’age de
11 mois, les capacités audio-phonologiques de Uenfant implanté cochléaire devenaient
meilleures que celles d’enfant implantés aprés 12 mois (84).

C’est dans cette optique de diagnostic précoce, que 1’idée du dépistage universel de la

surdité en maternité a vue le jour dans les années 1990. L objectif est de dépister les
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enfants sourds qui ne présentent pas de facteurs de risque reconnu de surdité, soit 50%
des enfants déficients auditifs (85). Au niveau international, le dépistage de la SPN en
maternité a €t€ recommandé par le Natzional Institut of Health, te Joint Committee on
Infant Hearing position statement et par une conférence de consensus européenne sur le
depistage néonatal de "audition ( Annexe 4) (86, 87). En France, il est issu d’initiatives
locales sans organisation réellement définie depuis la publication, en 1999 d’un rapport
de I'HAS établissant que le dépistage de la surdité était scientifiquement validé et qu’elle
souhaitait la réalisation d’études pilotes, en utilisant de préférence les OEAP, comme
moyen diagnostic (88). Depuis lors, un PHRC (Protocole Hospitalier de Recherche
Clinique) a ét¢ mené en centralisant 4 études réalisées cn Somme, en Champagne
Ardennes, en Indre et Loire et dans I’Eure. Les données ont été utilisées pour établir un
nouveau rapport de I'HAS en 2007 (79). Nous allons utiliser les données de ces études
comme comparaison avec nos chiffres, tout au long ce cette discussion. (Annexe 5)
L’age moyen de diagnostic des surdités retrouvé dans ces études est de 5,5 mois (3-8
mois) et il est de 1,6 mois dans notre courte expérience. Nous n’avons cependant, pour
Pinstant, que deux cas avérés. Tous ces résultats s’inscrivent dans les objectifs nationaux
qui visent a abaisser I"4ge de diagnostic de la SPN 4 3 mois.
Si on s’intéresse maintenant 4 la population de néonatologie, on retrouve un dge de
diagnostic chez les enfants vus en consultation externe de 20,5 mois, ce qui est tardif,
chez des enfants souvent porteurs de polypathologies. Un seul enfant a été diagnostiqué
avant 3 mois, et seuls 54% des enfants étaient ont été revus en consultation avant I’age de
un an. Dans ce cas également, le dépistage systématique de la surdité en soins de
néonatologie sur 18 mois a permis de diminuer cet dge de diagnostic a 3,5 mois.

Nous retrouvons cing facteurs de risque principaux chez les enfants issus de la

consultation ORL: les antécédents familiaux et la consanguinité (34,7%), les atteintcs
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neurologique (18%), les syndromes dysmorphiques avec malformation crinio-faciale (89)
et les infections anténatales par le CMV (89). Il faut noter que 31% des enfants ne
présentaient cependant aucun facteur de risque. Dans le groupe issu du dépistage en
maternité, ce sont les malformations crinio-faciales qui sont au premier plan avec un cas
de Trisomie 21 et une fente labio-palatine. Nous avons plus de facteurs de risques que
dans la plupart des études qui retrouvent environ 50% de facteurs favorisants chez les
enfants ayant une SPN (90). Ceci s’explique probablement, par le fait que nous avons
réduit Péchantillon des SPN aux surdités sévéres et profondes, alors que la majorité des
surdités considérées comme idiopathiques sont moyennes 4 sévéres.

Le réle des antécédents familiaux est depuis longtemps démontré comme facteur de
risque de surdité de I'enfant, et il est premier ou deuxiéme facteur favorisant dans
beaucoup d’études (79, 91-93). Il est cependant intéressant de noter que dans notre série,
nous avions 3 enfants sourds issus de couples consanguins : 2 appartiennent & la méme
famille des gens du voyage, dont plusieurs membres présentent des déficits auditifs, et un
est originaire d’ Afrique du Nord.

Les malformations cranio-faciales sont également fréquemment retrouvées dans la
littérature, le plus souvent au sein de syndromes dysmorphiques généraux, le plus
commun d’entre eux étant la trisomie 21. Il est cependant utile de préciser que fa plupart
de ces enfants porteurs de malformations faciales développent volontiers des surdités
légéres et moyennes avec un facteur transmissionnel, par le fait de dysfonctionnement
tubaire (91, 93).

Les infections anténatales, notamment & CMV sont également souvent mises en cause
dans la littérature. Elles seraient responsables de 40% des surdités congénitales
considérées comme idiopathiques. Leur fréquence serait sous-estimée du fait notamment

du caractére asymptomatique de la primo-infection (36).
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Ces trois facteurs de risques principaux ont fait ’objet d’une révision des facteurs de
risques de surdité rédigée par le Joint Committee on Infant Hearing position statement en
2000.

La prévalence de la surdité en unité de réanimation néonatale est supérieure a celle

de la population générale et avoisine les 1% (40). Dans notre étude nous retrouvons des
associations de facteurs de risque chez ces enfants vus en consultation: la prématurité, la
durée d’intubation supérieure & 10 jours, le traitement par ototoxique dans les premiers
jours de vie et pour un le score "’ APGAR inférieur 4 4 4 | minute et 4 6 & 5 minutes. Pour
le groupe issu du dépistage systématique en néonatalogie, on retrouve la prématurité, la
durée d’intubation, le poids de naissance inférieur a 1,5 kg et un antécédent familial de
surdité profonde.
Selon une ¢tude menée en réanimation a Besangon sur 1464 nouveau-nés, 2 facteurs de
risques principaux sont retrouvés : I’dge gestationnel au moment de I’accouchement
(inférieur & 34 SA) et le poids de naissance inférieur & 1,5 kg (40). Dans le travail de
thése du Dr Nevoux & la maternité de Béclére, ce sont les malformations cranio-faciales
qui apparaissent comme les facteurs de risques de surdité significatifs dans le milieu
néonatal (93). L’¢tude de Besangon démontre également que I’association de deux, ou
plus facteurs de risques augmente la probabilité d’avoir une surdité d’environ 6,1%, ce
qui est confirmé par notre étude, dans laquelle tous les nouveau-nés dépistés issus de
néonatalogie présentaient plus de deux facteurs de risques. .

Tous les diagnostics de surdité de notre étude ont été portés sur I’interprétation de
PEA seuils réalisés quelquefois a plusieurs reprises. Onze enfants du groupe (48%) ont eu
¢galement une audiométrie comportementale en champ libre. 1l est certain que les PEA
scuils constituent un examen objectif fiable permettant de suspecter fortement une surdité

sur les fréquences aiglies, mais il est indispensable d’associer un examen subjectif
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complet des les premiers mois de vie, afin de tester ’ensemble des fréquences. Chez les
plus grands, une audiométrie vocale doit également &tre pratiquée (79).

L’ensemble des enfants sourds de notre étude a bénéficié d’un appareillage dans le
mois qui a suivi le diagnostic et un enfant porteur d’une aplasie a ¢t¢ appareillé en
conduction osseuse sur bandeau. Parmi les [0 enfants revus, tous les parents sont
satisfaits de leur suivi audio prothétique et considérent que ’appareillage leur a permis de
réaliser des progres majeurs. Pour les parents des enfants implantés cochléaires que nous
avons évalués, le moment de 'appareillage a également été décisif dans la décision
thérapeutique, lorsqu’ils se sont apercus de son inefficacité. Tous les enfants ont été
appareillés en binaural et en stéréophonie, comme cela est recommandé par le BIAP (63).
Treize enfants ont été appareillés avant ’dge de un an, il est donc indispensable de
recourir 4 un audioprothésiste travaillant en collaboration avec 1’équipe d’ORL, assurant
un suivi personnalisé & 1’enfant, sachant s’adapter au trés jeune dge et connaissant les
limites de 1’appareillage (62).

Peu d’études ont ét¢ menées concernant le role de ’Age auquel au moment de
I'appareillage, du fait du nombre important d’enfant diagnostiqués tardivement, du
manque d’échelles standardisées permettant une évaluation uniforme des populations,
mais surtout du fait de ’engouement scientifique pour !"implant cochléaire ces vingt
derniéres années. Une étude réalisée par Markides en 1986 portant sur ’intelligibilité de
153 enfants montrait que celle-ci diminuait & mesure que ’4ge d’appareillage augmentait
(94).

Le point de vue de la communauté sourde, devant tout ce que nous considérons
comme une avancée en termes de prise en charge de la surdité, est plus mitigé. Dans notre
¢tude, un enfant né de parents sourds a été diagnostiquée comme sourd profond a I’age de

3 mois. Les parents ont refusé de poursuivre les investigations diagnostiques et toute prise
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en charge thérapeutique. Ces décisions de non traitement, prises par les parents,
concordent avec les propos de Davy Lacroix, Président de la maison des sourds de Ia
Haute-Vienne, opposé au dépistage universel de la surdité en maternité, et sceptique
concernant I'implant cochléaire, comme 'ensemble de la communauté de sourds et
malentendants.

Concernant le dépistage néonatal, ils objectent principalement, que 1’absence d’OEAP 3
J2 de vie et les tests qui en découlent, perturbent les interactions précoces mére-enfant,
pour un diagnostic de surdité qui ne sera finalement confirmé que dans 10 % des cas..
Cette réflexion a été corroborée en février 2008 par le Comité Consultatif d’Ethique, qui
préconise un dépistage plus tardif, vers I’Age de 4 mois, afin de diminuer I’anxiété des
parents (95). Le défaut d’information des parents est également mis en avant par la
communauté sourde. Bn ce qui concerne I'implant cochléaire, la communauté sourde
estime qu’il stigmatise ’enfant aussi bien dans le groupe des sourds, que dans le groupe
des entendant, ceci pouvant perturber I’enfant dans sa quéte d’identité, notamment a
Padolescence. La langue des signes frangaise permet de communiquer efficacement 2
Pintérieur de la communauté, et devrait étre enseignée & tous, dés le plus Jjeune dge, afin
que enfant puisse effectuer le choix de son mode de communication lorsqu’il en sera
capable. L’intégration de I’enfant devrait, selon Davy Lacroix, passer par des écoles
bilingues, comme celle de Poitiers, enseignant la LSF, le LPC et le francais oral. La
surdité n’est pour lui, pas un handicap, et n’entraine pas de problémes vitaux : «On n’est
donc pas nécessairement obligé de réhabiliter organe déficient, on peut s adapter. »
(Davy Lacroix)

Dans notre étude, seuls 3 enfants que nous avons réévalués utilisent, en plus de la langue
orale, la LSF. Ils ont fait ce choix, guidés par les éducateurs spécialisés d’Aimé Labregére

et en sont tous satisfaits. Selon les parents de I’enfant implanté cochléaire, fa LSF a
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facilité Ia période environnant le geste chirurgical, durant laquelle I’enfant n’a aucune
aide auditive extérieure. Les deux autres enfants signent, mais uniquement lorsqu’ils sont
en difficultés d’apprentissage. Il est également récréatif pour eux, lorsqu’ils sont & I’école
« classique » toute la journée, de pouvoir converser librement en LSF entre eux a
Vinstitut. Le LPC a été choisi par trois familles, qui apprennent toutes a le coder, afin de
renforcer I’apprentissage de 'enfant. Tous les enfants sourds recherchent effectivement la
lecture labiale, et il est fondamental pour ces parents d’optimiser la communication en
diminuant le nombre de sosies labiaux et de phonémes muets. Ils peuvent également de ce
fait communiquer avec toute la fratrie en méme temps et créer une plus grande cohésion
familiale. Enfin, pour les parents ayant choisi I"oralisme seul, ils ont 13 encore été guidés
par le centre d’implantation ou leur éducateur spécialisé. Tous s estiment satisfaits, et ne
ressentent pas le besoin d’avoir recours a la LSF.

Certaines études récentes suggeérent que la lecture labiale et les expositions visuelles de
maniére générale renforcent le développement de la communication ct les possibilités
d’intégration scolaire aprés appareillage ou implantation cochléaire (96-98). Il apparait
donc important que la famille trouve un équilibre et mette en place un systéme de
communication avec I’enfant deés le diagnostic posé afin de diminuer le temps de carence
auditive et visuelle. Quelle que soit la stratégie de communication choisie par la famille et
I’équipe, il faut s’adapter a la réalité de l'enfant : ses besoins du moment, son
développement intellectuel, affectif et social, le degré de sa perte auditive, son rythme
d'évolution ainsi qu’a la réalité familiale: son adaptation aux besoins de l'enfant, ses
ambitions pour l'enfant et sa compréhension du projet. Le projet éducatif défini par la
famille et les éducateurs de ’enfant doit donc étre évalué en permanence et permettre

"adaptation des stratégies en fonction du développement de I’enfant (99).
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Sur les 14 enfants appareillés ou implantés cochléaires que nous avons pu évaluer,
10 sont scolarisés dans un établissement classique aves de trés bons résultats (2 ont moins
de trois ans). On peut cependant regretter que seuls six de ces enfants aient ’aide d’une
auxiliaire de vie scolaire, alors qu’elle devrait leur étre systématique proposée afin
d’optimiser leur compréhension. Tous les enfants bénéficient par contre d’un enseignant
référent qui établit le Projet Personnalisé de Scolarisation avec la famille, et I’évalue au
fil des années, et ce, méme dans les écoles de campagne.
L’intégration scolaire des enfants sourds peut étre évaluée car les enfants implantés
cochléaires sont désormais en fin de scolarité. Les parametres d’évaluation sont
cependant difficiles a établir du fait de leur subjectivité et il en ressort des résultats
discordants. Aux Etats-Unis notamment, des études portant sur I’intégration de I’enfant et
son vécu affectif ont été menées. L’étude de Nicholas en 2003, évaluait la satisfaction de
I’enfant et des parents sur leur ressenti vis-a-vis des performances scolaires de ’enfant et
de ses relations sociales. Ils estiment tous avoir un comportement adapté au groupe et des
resultats scolaires satisfaisants (100). 1’étude de Motasaddi-Zarandy confirme que le
bilan scolaire final des enfants implantés cochléaires est le méme que celui des enfants
sans probléme auditif, si la durée d’implantation est longue (101). Certaines études
démontrent, & I’opposé, que les enfants implantés ont besoin d’une aide supplémentaire
en classe pour arriver & des résultats satisfaisants qui restent cependant en-dessous des
performances des enfants normo-entendant (102).
Lorsque nous avons contacté les 23 familles du groupe des surdités sévéres et profondes,
il a ¢té trés difficile d’obtenir des renseignements précis concernant la qualité de vie de
I’enfant et de la famille, du fait de migrations géographiques, de coordonnées obsolétes et
de séparations. Toutefois, il apparait que chez les parents que nous avons contactés et

questionnés, tous sont impliqués activement dans la prise en charge de leur enfant depuis
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le début et ont adapté leur mode de fonctionnement et de communication. Seuls 5 parents
(35%) ont modifi¢ leur emploi du temps en réduisant leur temps de travail, mais il faut
remarquer que deux mamans ont eu un congé parental prolongé et deux ne travaillaient
pas auparavant. Nous ne pouvons pas comparer les groupes implantés/non implantés
cochleaires en termes de qualité de vie, du fait du faible effectif que nous avons réussi &
contacter. Cependant il est certain que dans tous les cas |’apparcillage ou ’implant ont
tous deux bouleversé completement la vie des enfants et de la famille. On peut également
affirmer que tous les parents d’enfants implantés cochléaires auraient souhaité étre opérés
et suivis sur le CHU de Limoges, sous condition d’une expérience minimale de ’équipe
et de I"opérateur.

Une etude américaine du début d’année 2010 a enquété auprés de 88 familles d’enfants
implantés cochléaires depuis 11 a 18 ans ot évalué leur qualité de vie a 'aide d’un
questionnaire type portant sur le domaine familial, social et scolaire et a comparé ces
résultats avec un groupe d’enfants du méme 8ge normo-entendant. Il en ressort que les
adolescents implantés depuis longtemps estiment leurs qualités de vie familiale et scolaire
au méme niveau que celles des enfants normo-entendants. L’avis des parents, comme
dans notre étude, est le méme que celui des enfants (103). Une étude similaire a été
menée en Autriche qui confirme également le réle de la durée d’implantation dans la
qualité de vie de I’enfant et de la famille. En effet, le groupe des enfants plus jeunes
¢valuent leur qualit¢ de vie en-dessous de celle des normo-entendant, alors que les
adolescents la trouvent identique (104).

Nous n’avons pas retrouvé d’études similaires pour les enfants appareillés.

Nous sommes aux balbutiements de la mise en place du protocole de dépistage

universel de la surdité néonatale a Limoges, il est donc difficile de tirer des conclusions
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précises sur nos résultats aprés seulement quatre mois de procedure, mais il est important
d’¢valuer les pratiques afin d’optimiser le protocole & I’avenir. L’exhaustivité du test
notre étude est de 75,3%, ce qui, malheureusement ne permet pas une qualité de dépistage
suffisante. En effet, le test doit &tre pratiqué chez 95 % des enfants pour étre fiable, et
surtout avoir un intérét en termes de santé publique (définition du Joint Commitee of
hearing, annexe 4). Le probléme que nous rencontrons est lié au mode méme
d’organisation que nous avons instauré. A Pheure actuelle, secules deux personnes
réalisent le test en maternité : un médecin et une orthophoniste. Cette organisation ne peut
&tre que temporaire, tous deux ayant d’autres obligations professionnelles par ailleurs. I}
est de ce fait indispensable que du personnel dédié au dépistage soit détaché afin
d’assurer la continuité du test tout au long de I’année.

En ¢tudiant la littérature, on s’apergoit qu’il n’y a pas de consensus concernant la
réalisation du test par OEAP. A Clermont-Ferrand, ils sont réalisés par les auxiliaires
puericultrices. Elles qui sont les plus proches des enfants, en étant dans le service en
permanence et ont les compétences requises pour pratiquer le test; elles « dispensent dans
le cadre du réle propre de la puéricultrice ou de | infirmiére ou de la sage femme, en
collaboration avec elle et sous sa responsabilité des soins » selon 'arrété du 16 Jjanvier
2006 concernant le dipldme professionnel d’auxiliaire de puericulture (105). Dans 1’étude
menée dans I’Eure, ce sont les infirmiéres ou les sages-femmes qui pratiquent le test aprés
avoir eu trois demi-journées de formation (106). A la maternité de Béclére 4 Paris, ce sont
deux orthophonistes et demi qui se partagent la réalisation -des premiers tests, mais
uniquement chez les enfants présentant des facteurs de risques admis en maternité
génerale, ce qui fait un effectif d’environ un tiers du nétre (93). Dans les maternités de

Champagne-Ardenne, tous les acteurs paramédicaux potentiels ont eu une formation
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dispensée par un praticien ORL : sages-femmes, infirmiéres et auxiliaires puéricultrices
(107).

Pour Limoges, deux solutions seraient envisageables selon nous. La premicre est la
formation des auxiliaires puéricultrices. Elles sont, en effet, proches de ’enfant, sur le site
de ’HME et leur salaire est inférieur a celui d’une infirmiére. La deuxiéme solution est le
recrutement d’infirmiéres pour leur technicité et leur lien avec la consultation d’ORL.
Nous avons choisi d’utiliser en premier test les OEAP du fait de leur simplicité et de leur
rapidité dutilisation (3,5 minutes), ce qui en fait un outil utilisable par tous. L’argument
du faible cofit est également trés important : environ 7 euros par enfant (79). Concernant
la retranscription des résultats des OEAP, nous avons choisi d’utiliser les codes
conventionnels, repris dans beaucoup d’études qui sont de noter «+» la présence
d’otoémissions, en considérant que le test est négatif, le but du test étant de dépister les
sujets sourds, et non les sains. Nous avons cependant conscience que le résultat n’est pas
tres explicite pour le lecteur, et qu’il serait peut-&tre préférable & avenir de codifier la
notation difféeremment en qualifiant de test positif, un test retrouvant des otoémissions
bilatérales.

Le protocole que nous avons choisi d’appliquer au CHU de Limoges est comparable a
celui utilisé en Champagne-Ardenne et dans I’Eure, qui est de réaliser un ou deux tests
d’OEAP en maternité, de préférence au moment du test de Guthrie, puis de convoquer
I’enfant & 1 mois en consultation ORL pour un test différé. Cette démarche diagnostique a
I’avantage d’optimiser les résultats des OEAP en diminuant le taux de faux positifs, ce
que confirme notre étude en retrouvant un taux de faux positif de 9,5% sur le premier test
et de 6,7% sur le deuxiéme test (108). Dans la littérature ce taux est inféricur au ndtre, il
est de 0,7 & 8,8 % selon les études, surtout depuis 'emploi de la méthode automatisée

(79). Notre taux ¢levé de faux positif s’explique d’une part, par le manque d’expérience
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des opérateurs, le dépistage n’ayant réellement commencé qu’il y a 4 mois, et d’autre
part, par le fait que durant les premiéres semaines, le premier test ’OEAP était effectué a
JT de vie, période a laquelle le conduit auditif externe est obstrué par du liquide
amniotique et des débris épidermiques. Les opérateurs ont donc modifié le protocole et
pratiqué le test 4 J2 ou I3, avec une diminution des tests faussement positifs. Newman a
d’ailleurs établi dans son étude que le taux de tests négatifs augmente considérablement
lorsque  OEAP sont réalisées a la 36°™ heure (78% d’otoémissions présentes), contre
26% 4 la 12" heure (109). 11 est également intéressant de noter que Vohr en 2001 a
montre que le fait d’employer du personnel dédié au dépistage permettait de diminuer le
nombre de faux positifs et donc ’indication de nouveaux tests (110). Nous pouvons
¢galement expliquer notre taux de faux positifs par le fait que nous n’avons pas
suffisamment de recul pour affirmer les surdités unilatérales, les enfants étant en attente
d’un nouveau test audiométrique, contrairement a d’autres études qui les considérent
comme des surdités confirmées, ceci diminuant le taux de faux positifs (106).

L autre point a soulever concernant le protocole est la réalisation du test différé. En effet,
durant les deux premiers mois de réalisation du dépistage, les PEA seuils étaient réalisés
d’emblée comme test diagnostic. Or, nous nous sommes rapidement heurtés au probléme
du nombre de PEA seuils réalisables dans des délais inférieurs 4 deux mois, les plages
horaires dédiées a ces examens étant saturées. Nous avons donc choisi de réaliser un
troisi¢me test d’OEAP comme test différé, puis en cas de nouvelle absence
d’otoeémissions, de réaliser alors un PEA seuil. Cette procédure a permis de diminuer le
nombre de demande de PEA seuils de 86 % (une demande de PEA seuil pour 14 OEAP
demandeées), et de ce fait les colts de la phase de dépistage, ainsi que la charge de travail

des infirmicres responsables des examens.
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Dans I’Eure, comme en Champagne-Ardenne ou 4 Clermont- Ferrand, les opérateurs ont
egalement optés pour la réalisation d’un troisiémes test de dépistage lors du rendez- vous
en consultation ORL, 4 semaines aprés la sortie de la maternité. Ils utilisent soit les
OEAP, soit les PEAA, selon les centres et les opérateurs. En cas de nouvelle positivité du
test, les enfants sont alors convoqués a 6 mois afin de réaliser des PEA scuils et une
audiométrie comportementale (4, 106, 107). 11 est impossible de comparer ces protocoles,
qui retrouvent tous, dans la population générale un taux de SPN, autour de un pour mille.
Le rapport d’expert de I’'HAS de 2007 analyse les protocoles des études américaines et
francaises dans le dépistage de la surdité en maternité afin d’établir un modele
standardis¢. Dans les études américaines, il est démontré I'efficacité supérieure des
PEAA pour le dépistage de la surdité en maternité (79), alors qu’en France, les données
sont actuellement insuffisantes et aucune stratégic n’a fait la preuve de sa supériorité.

Le dernier point concernant le protocole est le sous emploi de I’audiométric
comportementale pour établir le diagnostic de surdité dans nos différentes parties
d’études. 1l est, a I’heure actuelle, indispensable de coupler une méthode d’audiométrie
subjective a une audiométrie objective, d’aprés les recommandations du BIAP et de
"HAS, celle-ci préconisant méme deux audiométries comportementales (79, 99).

Le dépistage systématique en maternité nous a permis de dépister deux enfants
avant I’dge de 3 mois, ce qui était exceptionnel auparavant (6,8% des SPN diagnostiquées
dans notre étude rétrospective). L’intérét majeur de ce dépistage est réellement la
précocité diagnostique, et donc thérapeutique, puisqu’un de ces enfants est actuellement
en cours d’implantation cochléaire.

Notre prévalence est de 2,7 %o cas de surdité dans la population de nouveaux-nés
de maternité. Il est bien évidemment trop tdt pour porter des conclusions hétives, mais

nous sommes un peu au-dessus des chiffres avancés par les études du PHRC qui vont de
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0,7%o en Champagne-Ardenne 4 1,3%0 en Somme (79). Ce taux est a moduler, car certes
les enfants de notre étude ont été diagnostiqués tdt du fait du dépistage, mais ils auraient
probablement ét¢ adresses en consultation ORL dans leurs deux premiéres années de vie
du fait de la fente labio-palatine pour 'un et de la Trisomie 21 pour I'autre. I est
également important de souligner que dans nos chiffres, nous n’avons considéré comme
diagnostic de SPN que les enfants porteur d’un déficit sévére ou profond bilatéral, or
certaines ¢tudes incluent les surdités légeéres et moyennes dans leurs résultats, ce qui crée
inévitablement des différences statistiques (106).

Concernant les suspicions de surdités unilatérales, nous avons volontairement
choisi, comme beaucoup d’équipes, de ne pas les convoquer en consultation ORL a4 un
mois, estimant que le préjudice en termes de développement de langage était moindre que
pour les surdités bilatérales. Il est, par contre, trés important que les parents de ces enfants
atent ét¢ sensibilisés au probléme dés la maternité, afin de mettre en ceuvre la surveillance
a 6 mois et de consulter au moindre signe d’alerte. Il est également possible que, dans
I’avenir, la prise en charge de ces enfants soit mieux codifiée, car il est maintenant établi
que les enfants ayant une surdité unilatérale sévére ou profonde développent un guotient
intellectuel inférieur a celui des enfants normo-entendant (111).

Enfin, il est intéressant de noter que notre taux de perdus de vue aprés le premier
test est faible (5,1 %) par rapport, notamment aux données du CHU de Clermont-Ferrand
qui sont de 30% (4). Ce taux est trés variable, puisque dans les études de 'Eure et de
Champagne-Ardenne, on retrouve des taux inférieurs a 1% de perdus de vue aprés le
premier test (0,59% et 0,03% respectivement) (106, 107). Ces excellents résultats sont
expliques par les auteurs, comme ¢étant ’aboutissement d’un travail d’équipe efficace,

avec notamment une gestion rigoureuse des dossiers suspects, et également une
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sensibilisation efficace des parents en maternité, grice au professionnalisme des gens
formés au dépistage.

Le taux de perdus de vue entre le deuxiéme test de dépistage et la confirmation
diagnostique est de 24% dans notre étude, cc qui est au-dessus des chiffres recensés par
I"HAS (15% en moyenne). Nous espérons améliorer la sensibilisation des parents, grice a
un document explicatif qui leur est désormais remis (Annexe 6).

Il est important d’évaluer le cofit de ce dépistage pour ’hépital, afin d’obtenir au
plus vite un financement approprié, permettant la mise en place d’une organisation
pérenne. Nous allons nous baser sur des calculs effectué au CHU de Clermont-Ferrand,
out e nombre de naissance est proche du ndtre : environ 3000 naissances pas an (4). Nous
proposons d’évaluer le colit du protocole avec la réalisation du test d’OEAP en maternité
par une auxiliaire de puériculture. Si on estime le temps de réalisation du test a 10
minutes par enfant, ceci incluant le test en lui-méme et les explications données aux
parents avant et aprés, pour 3000 naissances/an, cela représente un temps total de 30 000
minutes par an, soit 142 jours de travail 4 mi-temps pour une auxiliaire de puériculture
(3,5 heures/ jour), qui travaille 205 jours par an. Il est intéressant d’envisager la mise en
place de 2 mi-temps, ceci permettant la continuité des soins lorsqu’une est absente ou
malade. Si le dépistage est effectué quotidiennement, cela totalisera 1 heure 22 minutes
de travail par jour; s’il n’est pas effectué, par exemple le dimanche, cela augmentera de
12 minutes le travail quotidien. Le salaire d’une auxiliaire puéricultrice étant de 35000
euro/an environ, pour deux mi-temps, ¢’est le chiffre que nous pouvons retenir pour le
colit global cette phase.

Pour un depistage efficace, il est indispensable que les résultats des tests soient gérés par
un secretariat dédi¢ éditant la liste des naissances du jour, les résultats de la veille,

programmant les deuxieémes tests & effectuer ainsi que les convocations en externe pour
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les tests positifs deux fois (-/-), afin que les parents aient le rendez-vous le jour méme. Le
temps nécessaire a ce travail est estimé 4 5 minutes par enfant. soit 17250 minutes, ce qui
représente 82 jours de mi-temps. Le salaire annuel d’une secrétaire médicale est de 44
000 euros par an, ce qui représente pour un mi-temps, 22 000 euros par an pour "hdpital.
En ce qui concerne le specialiste ORL, si on reprend le chiffre de 7% des enfants
reconvoqués en consultation a la suite du deuxiéme test de notre étude, cela représente
210 enfants, soit 4 enfants par semaines. Le temps de consultation alloué & ces
confirmations diagnostiques est variable et doit pouvoir étre modulable en fonction des
interrogations des parents. Il ne peut &tre raisonnablement pas étre inférieur a 30 minutes.
Si on rajoute a cela le temps de formation a dispenser au personnel et les diverses phases
de coordination, on peut estimer le temps total pour un praticien hospitalier 4 une demi
journée par semaine, soit en colt 7400 euros pour I’hépital. La réalisation du test différé
et des PEA seuils ne devraient pas engendrer de surcofit.Le cofit total annuel estimé pour
I’hépital serait donc de 64 400 euros pour ce qui est des moyens humains. (Annexe 6)

En termes de matériel, il faut prendre en compte l’achat de 2 nouveaux appareils
d’OEAP, soit 5 000 euros, et d’un logiciel de gestion des données (800 euros). On peut
¢valuer I’amortissement sur trois ans, ce qui fait 1 933euros par an. A cela se rajoutent les
consommables et I'entretien (1 euros par enfant), soit 3 000 euros par an par enfant. Le
total annuel pour I"hépital estimé est de 4 934 euros (Annexe 7).

La somme totale du dépistage est donc évaluée & 69 334 euros par an, soit 23,10
euros par enfant. Ce colit est conforme a I’étude réalisée au CHU de Clermont-Ferrand
(23,8 euros par enfant} ainsi qu’aux études américaines (26,68 euros par enfant dans
’étude de Vohr de 2001 comparant les différents protocoles : OEAP seuls, PEAA seuls

ou les deux combinés) (110).
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Sur la maternité de Limoges, 3 surdités permanentes néonatales bilatérales devraient étre
dépistées par an, si [’on considére I'incidence de ! pour 1 000 enfants dans la population
générale. Le colit du dépistage par enfant sourd est donc de 23 111 euros, ce qui est
comparable aux chiffres de Clermont-Ferrand (4). Le tarif proposé par 1a Caisse Primaire
d’ Assurance Maladie (CPAM) pour le dépistage est de 35,3 euros par enfant, soit un total
de 105 900 euros par an de coiit total : notre modélisation de colt est en-dessous de ce
chiffre. Il est & noter que, pour I'instant, la procédure de dépistage réalisée en maternité a
Limoges, n’est pas codée et donc non réemunérée.

1l est difficile de dire, a I’heure actuelle, 4 qui incombe le financement de cette phase : &
I’hoépital, & "ARH, a la CPAM ou aux collectivités locales. Plusieurs projets de
financements sont a I’étude au niveau national, notamment par les missions d’intérét
général et d’aide & la contractualisation (MIGAC) qui font appel a des caisses spéciales,
mais nécessitent des conclusions des rapports coflit/efficacité de toute la France pour un
financement systématique de tous les protocoles du territoire. En Champagne-Ardenne,
I’ARH a participé au financement du test a P’hopital et PTURCAM (Union Régionale des
Caisses d’ Assurance Maladie) a financé les maternités du prive.

[.’ensemble de ces résultats nous montre que le dépistage universel de la surdité
en maternité est réalisable a4 Limoges, si nous parvenons a améeliorer le taux
d’exhaustivité du test au départ et réduire le nombre de faux positifs, d’aprés les criteéres
de dépistage auditif eédictés par /'American academy of pediatrics et le Joint Comitiee on
Infant Hearing (Annexe 4). Pour cela, il convient de détacher du personnel dédi¢, formé

au dépistage, sensibilisé au probléme et assurant la continuité du programme.

Beaucoup de remarques que nous venons de faire au sujet du dépistage

systématique en matermnité s’appliquent également au dépistage en néonatologie. Nous
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allons donc réduire notre champ de discussion aux spécificités du protocole et a ses
resultats.

Notre expérience du dépistage en unité de réanimation néonatale, sur 18 mois,
retrouve un taux d’exhaustivité du test de 62,3%, ce qui est inférieur aux quelques études
menées en milieu a risque qui se rapprochent du taux de 96% (93). Mais la plupart des
études portant sur le sujet ne mentionnent aucun chiffre. En effet, tous s’accordent a dire
qu’'il est difficile d’effectuer le test chez tous les nouveau-nés, du fait de nombreux
transferts hors centre ou vers d’autres services, mais également du fait de polypathologies
souvent trés lourdes retardant le test et conduisant parfois au décés. Dans notre étude,
toutes ces raisons concourent en partie notre faible chiffre, mais nous pouvons également
Pexpliquer par un biais surajouté dans le recueil des données. En effet, environ quarante
enfants ont été perdus de vue, du fait de la disparition du cahier dédié aux résultats durant
un mois.

Il serait donc intéressant que nous mettions en place un recueil de données plus strict
grice, par exemple, 2 un logiciel informatique et surtout une personne référente,
collectant et recensant les résultats des différents tests.

Le premter test ’OEAP en néonatologie a été réalisé 48 heures avant la sortie
présumee. 11 est important de respecter ce protocole chez les enfants prématurés. En effet,
Eshragi a montré que le taux de faux positif du test (OEAP ou PEAA), diminuait
lorsqu’on se rapprochait du terme de 35 SA (112). Avant 29 SA, les résultats réels des
OEAP ne sont plus dépendants du terme, mais il existe plus de faux positifs chez ces
enfants que dans la population générale, imputables a des épanchements rétro
tympaniques ou a des obstructions du CAE (112). I est donc judicieux que nous
conservions ce protocole A ’avenir, en s’assurant de sa réalisation chez tous les enfants de

I’unité.
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Nous avons uniquement utilisés des appareils & OEAP pour réaliser les différents
tests de notre protocole de dépistage de néonatologie. Notre taux de faux positifs était de
9,5 % sur le premier test et de 6,7 % sur le deuxiéme, ce qui est comparable aux chiffres
de la littérature qui sont autour de 10% pour le premier test, du fait notamment de la
prévalence augmentée des OSM chez ces enfants, phénomeéne expliqué par un déficit de
production des IgG dans les 6 & 12 premiers mois de vie (40, 93, 113).

Toutefois, méme si aucune étude randomisée comparant OEAP versus PEAA n’a prouvé
la supériorité des PEAA dans les protocoles frangais, il est désormais démontré que les
PEAA sont le meilleur outil pour le dépistage de la surdité en néonatalogie, du fait, d’une
part de la réduction des faux positifs (0,3 4 0,6%), et d’autre part de leur efficacité
diagnostique pour la neuropathie auditive et les formes de surdité rétrocochléaire DFNB9
(50, 114). Or, il est important chez ces enfants fragiles de diminuer le nombre de faux
positifs et de ce fait, I'anxiété parentale générée par les résultats du test. L’HAS
recommande donc, dans les protocoles d’unités a risque, 1'utilisation des PEAA dans une
des étapes initiales de dépistage (79).

Ces raisonnements scientifiques sont contrebalancés par la réalité économique. En effet,
le fait d’utiliser un PEAA suppose un colit d’achat et de consommables certain (environ
11 000 euros/appareil), mais aussi un coiit humain, car la réalisation de PEAA est plus
longue que celle des OEAP et prend environ 12 minutes par enfant (93). 1l est donc
difficile, pour I’instant, d’envisager le changement d’outil de dépistage en néonatologie
du CHU de Limoges, sans engager des ressources financiéres et humaines
supplémentaires. D’autres centres effectuant des études sur les milieux 4 risque de
surdité, comme a Besangon ou 4 la maternité parisienne de Béclére, continuent 2 utiliser

uniquement les OEAP comme test diagnostic initial (40, 93),
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En ce qui concerne les confirmations diagnostiques par PEA seuils, il convient de
rester prudent quant a leur utilisation chez les prématurés. En effet, plusieurs auteurs ont
démontré que la maturation des voies nerveuses se poursuivait jusqu’a un dge corrigé de
20 mois, du fait d’une myélinisation tardive des neurones. La latence de l'onde V et
I’intervalle I-V, sont donec physiologiquement augmentés chez les prématurés (115). Il est
donc préférable de contrdler le test & quelques mois d’intervalle, comme nous le faisons
actuellement.

Nous avons au total dépisté 1,2 % de surdités dont 0,7% de surdités bilatérales sur
les 18 derniers mois en réanimation néonatale. Nos résultats sont conformes aux données
de la littérature, qui retrouvent une prévalence de la SPN en néonatalogie autour de 1%
(116). Tous les enfants que nous avons dépistes etaient prématurés ct, par définition, issus
de néonatologie et auraient donc dus étre convoqués en ORL avant leur 3 mois, si on suit
les recommandations hors dépistage systématique (recommandations du Joint Comittee of
Hearing) (16). Or, notre étude rétrospective montre qu’il y a un nombre considérable de
perdus de vue, puisque nous n’avons retrouvé que 30 enfants issus de réanimation
néonatale revus en consultation ORL sur les 6 derniéres années. Le dépistage de la surdité
en néonatologic a donc comme principal intérét de découvrir, le plus précocement
possible, les sujets susceptibles de développer une surdité en diminuant le nombre de
perdus de vue. Les taux de perdus de vue du dépistage sont trés importants dans toutes les
données de Ia littérature. Ainsi, [’équipe de Besancon retrouve 74,4% de perdus de vue
aprés un premier test positif. et ’équipe de Bonfils admet également un taux de 48,3%
(49, 91). Nous avons un taux inférieur, puisqu’il est de 14,6 % aprés le premier test. Ceci
s’explique probablement par le fait que le deuxiéme test soit réalis¢ en moyenne 24

heures apres le premier, et quelquefois seulement quelques heures plus tard. Notre taux de
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perdus de vue en néonatologie est de 29,6% aprés le deuxiéme test, ce qui est conforme
aux études precitees.

Un enfant de notre étude est suspect de neuropathie auditive. Il s’agit d’une
pathologie décrite pour la premicre fois en 1996, expliquée par un défaut de
synchronisation dans les différentes fibres du nerf auditif. Le terme anglo-saxon employé
4 I’heure actuelle est AN ou AD pour auditory neuropathy ou auditory dyssynchrony. Sa
prévalence est estimée a 0,5% de la population sourde pour Cone-Wesson, et & 4% pour
Berlin (117). Quoi qu’il en soit, tous s’accordent & dire que sa prévalence va augmenter
dans les prochaines années, du fait de la réduction du taux de mortalité des grands
prématurés. Le programme de dépistage de la surdité devrait permettre des diagnostics de
neuropathie plus précoces, grice aux PEAA qui permettent de tester la fonctionnalité de
I’ensemble des conductions nerveuses. Les résultats que nous avons obtenus sur 18 mois
en néonatologie, sont trés encourageants et démontrent qu’il est désormais impossible, en
termes de santé publique, de ne pas réaliser des tests de dépistage précoce de la surdité

dans les unités a risques.

Nous avons pu voir, grice a notre étude, que 15 avis pour implantation cochléaire
ont été demandés dans un centre spécialisé sur les 5 derniéres années et que 10 enfants
sont effectivement implantés et 3 en cours de bilan. Ce chiffre ne concerne que les
enfants ayant eu un dépistage auditif par PEA seuils, dans les 5 derniéres années, et 4gés
de moins de 10 ans. Lorsque nous avons effectué le recueil de données rétrospectif, il est
apparu que ces enfants implantés, bien qu’ils soient en grande majorité pris en charge a
Pinstitut Aimé Labrégére, n’ont pas bénéficié d’un suivi clinique au CHU de Limoges.
Nous n’avons malheureusement revu que 4 de ces enfants, du fait notamment de

coordonnées souvent obsolétes. It est donc difficile de titrer des conclusions probantes de
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nos entretiens et de nos évaluations de qualité de vie. If apparait cependant, que tous les
parents auraient souhaité une prise en charge intégrale au CHU de Limoges, sous réserve
d’une pratique chirurgicale suffisante.

Il apparait au vu de ces constatations que la création d’un centre d’implantation
cochl€aire sur le CHU de Limoges aurait indéniablement un intérét pour les jeunes
enfants et leur famille. D’un point de vue indications, nous avons vu que cela correspond
environ & 3 enfants par an. Mais il faut rajouter & ces chiffres, les enfants dépistés dans les
cliniques et les hopitaux périphériques et les adultes. De plus, la mise en place du
dépistage en maternité devrait nous permettre de porter des indications d’implants
cochléaires plus précoces. Si on se référe aux chiffres de 2008, il y a en limousin 7500
naissances par an, donc 7,5 enfants sourds profonds & dépister A la naissance et
potentiellement candidats a I’implant cochléaire dés le plus jeune 4ge. A cela se rajoutent
les perspectives d’implantation cochléaire bilatérale, pour I’instant recommandées
seulement chez les enfants ayant eu une méningite bactérienne ou des fractures du rocher
bilatérales et aux syndromes d’Usher. Au vu des études démontrant Iintérét ce cette
implantation bilatérale, en termes de stéréophonie et d’amélioration subjective de la
communication, nous pouvons supposer que ces indications vont s’étendre dans les

années a venir (76, 77).

La création des CDOS est la pierre d’angle des projets définis par I'HAS sur le
dépistage de la surdité néonatale. En effet, il apparait que le dépistage précoce de la
surdité doit &tre instauré de maniére homogéne en France, afin d’assurer une égalité de
chances pour tous. Cependant, comme nous [’avons vu dans notre expérience en
maternit¢ et en néonatalogie, la gestion des résultats est difficile et se¢ doit d’étre

rigoureuse. On peut donc aisément imaginer que, lorsque le programme de dépistage sera
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¢tendu a toute la région, le probléme de logistique n’en aura que plus d’ampleur. Il
apparait donc indispensable de mettre en place un centre coordinateur régional, Celui-ci
devrait &tre centralisé sur le CHU et aurait pour vocation:

- de coordonner en réseau les professionnels de santé impliqués dans le

programme

d’organiser le recueil et la transmission des données

d’assurer un suivi exhaustif des enfants dépistés

1

de s’assurer du suivi des enfants a risque

de s’assurer de la prise en charge des enfants sourds

- d’évaluer le programme de dépistage au moyen d'outils adaptés, (étude
épidémiologique, recensement des difficultés rencontrées et réalisation d'un
rapport)

- de tenir informés sur le dépistage les professionnels de santé, les décideurs et le

public par une diffusion adaptée de l'information (79).
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CONCLUSION

Les progres technologiques du XXeéme siecle ont permis une modification certaine
du traitement de la surdité de I’enfant, grice aux prothéses auditives conventionnelles et
aux implants cochléaires. Le parcours de soin de ces enfants doit donc étre redéfini en
insistant sur un diagnostic précoce de la surdité pour proposer une prise en charge
améliorée.

Notre ¢tude rétrospective montre que 'épidémiologie de la surdité des enfants
sourds au CHU de Limoges est comparable aux chiffres nationaux et que, de ce fait, il est
urgent d’abaisser la moyenne d’age de diagnostic. Nous avons donc débuté I’instauration
des dépistages en néonatalogie et maternité depuis plusieurs mois. Nos résultats sont
encourageants en termes de diagnostic précoce de surdité.

Il convient maintenant d’harmoniser ces dépistages sur la région en créant un
centre de réféerence regroupant les professionnels de la surdité de l’enfant. Ainsi, et
comme pour tous les autres dépistages déja réalisés en période néonatale, il est
indispensable que la volonté médicale soit supportée par une volonté politique afin de
débloquer les moyens financiers nécessaires a une organisation rigoureuse pour garantir

une égalité de chances a tous les enfants,
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ANNEXE 1 : Etapes du développement normal de I’enfant {Rapport HAS 2007

Frend de P'Q"’l“l‘ﬁ)iﬁ‘i e by
prece o Vi,

Tisrirgeads g b vt bt

Tint a ke, A plalveoke, i ko Sogten o v dan abul do
sobive pesirr: blbwron .

Tt O by hopridny weg g, 3, b ook son maiinr o) s o
b

o

Do Lt tivap de pind dond un Tisot b cotpon arira S i 0
biilon, ossaie de donings.

Ssieton thes e sl Bigre pgpresr s s

Aagrebyg ol ot riwgesy o verce

Mgt Teedier e

s

it g yansa

SNl SIS S BN

Chace e i ieer foibveaes hewirrer T i les marmnete Tete st 2

Furoa e e wangac
<fijet weforinieprenl ol

- 168 -



ANNEXE 2 : Questionnaire proposé aux parents d’enfants sourds concernant
la prise en charge de leur enfant: type de traitement, mesures d’accompagnement,
scolarisation, socialisation, mode de communication, qualité de vie

NOM Prénom Fratrie

Date de consultation
Date de diagnostic
Date de mise en place du traitement

1) Les prothéses :
- Durée- fréquence des RDV

- Type- satisfaction
- Tolérance, nombres de prothéses essayées
2) L’orthophonie
- fréquence par semaine
- lieu des séances : vile, domicile, institut, école
3) L’implant
- lieu
- fréquence des RDV
- les trajets : cout/ facilité de se libérer pour y aller/
- souhait d’un lieu regroupant tout sur Limoges
- importance de rencontrer I’équipe avant
4y La scolarisation
- normale/IME/CLIS
- institut Aime Labrégeére
- AVS (aide a la vie scolaire)
- Aides a domicile
- Sait écrire/lire/compter
- Relations sociales
- Activité extra-scolaires
- Suivi psychologique des parents, des enfants
5) Ameénagement  familiaux :  travail, horaires, modes de
communication
6)  Mode de communication choisi : oral/ LSF/ LPC/LL
7) Efficacit¢ du traitement :
- progrés immédiats/tardifs
- qualité de la communication : satisfaisante/ moyenne/ pauvre
- comprend quand on parle dans son dos
- amélioration de la vie de famille
8) Que souhaiteriez-vous améliorer dans la prise en charge ? Qualité de
Uinformation regue ?
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ANNEXE 3. Critéres de depistage de ’OMS

La liste suivante de critéres est extraite de I'ouvrage « Principes et pratique du
dépistage des maladies » publié par 'OMS en 1970.

1) La maladie dont on recherche les cas constitue une menace grave pour la santé

publique.

2) Un traitement d'efficacit¢ démontrée peut &tre administré aux sujets chez
lesquels la maladie a ét¢ décelée.

3) Les moyens appropriés de diagnostic et de traitement sont disponibles.

4) La maladie est décelable pendant une phase de latence ou au début de ta phase

clinique.

5) Une épreuve ou un examen de dépistage efficace existe.

6) L'épreuve utilisée est acceptable pour la population.

7) L'histoire naturelle de la maladie est connue, notamment son évolution de la
phase de latence 4 la phase symptomatique.

8) Le choix des sujets qui recevront un traitement est opéré selon des critéres
préétablis.

9) Le cot de la recherche des cas (y compris les frais de diagnostic et de
traitement des sujets reconnus malades) n’est pas disproportionné par rapport au cofiit
global des soins médicaux.

10) La recherche des cas est continue et elle n’est pas considérée comme une

opération exécutée « une fois pour toutes ».
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ANNEXE 4 Recommandations internationales pour le
dépistage de la surdité.

Les recommandations sur le dépistage de la SPN sont présentées ci-dessous. Ces
recommandations ont ¢té élaborées a P'issue de conférences de consensus.

La méthode employée pour l'élaboration de ces recommandations n'a pas été
clairement présentée (niveau d’évidence scientifique des études permettant de construire
Pargumentaire des recommandations non décrit). Elles n’ont donc pas été exploitées dans
ce rappott.

~ 1993 : National Institute of Health (87) Consensus statement:

_méthodologie : consensus ;
_ recommandations : tous les nouveau-nés doivent étre dépistés pour la

surdité avant de quitter 1”hdpital.

- 1994 : Joint Committee on Infant Hearing Position Statement:
_ méthodologie : consensus ;
.. recommandations : tous les enfants avec surdité doivent &tre identifiés

avant 1’dge de 3 mois et doivent recevoir une intervention avant ’age de 6 mois.

- 1998 : conférence de consensus européenne sur le dépistage néonatal de
I’audition :
_.méthodologie : consensus ;
_ recommandations : dépistage néonatal de la surdité congénitale du

nourrisson a la maternité.

Le Joint Commitiece on Infant Hearing (JCIH) a énoncé- 8 principes qui
constituent le fondement d’un programme de dépistage néonatal de la surdité efficace.

1. Tous les nouveau-nés doivent &tre dépistés (nouveau-nés en maternité, en
USIN)avant leur sortie de I’hdpital.

2. Tous les nouveau-nés n’ayant pas été dépistés 4 la naissance auront des
examens audiologiques et médicaux 4 la recherche d’une éventuelle surdité avant ’age de

3 mois.
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3. Tous les nouveau-nés atteints de surdité permanente confirmée seront pris en

charge avant P'dge de 6 mois dans les programmes interdisciplinaires
d'intervention.

4. Tous les enfants ayant eu un dépistage néonatal de la surdité négatif, mais qui
ont des facteurs de risque pour une anomalie de ’audition ou de la parole ou qui ont un
retard de langage, auront une surveillance médicale et une surveillance du developpement
de leur communication. Les enfants atteints de surdité tardive, ou progressive, ou
fluctuante, ou ayant des anomalies de conduction du nerf auditif et/ou un
dysfonctionnement des centres de I’audition devront étre surveillés.

5. Les droits de ’enfant et de sa famille sont garantis par le biais du choix informé
et du recueil du consentement.

6. Le dépistage de la surdité et les résultats des examens ultérieurs ont la méme
protection sociale que tous les autres soins meédicaux.

7. Les systémes d'information sont utilisés pour mesurer et rapporter l'efficacité
des services impliqués dans le dépistage systématique. Le respect de la vie privée des
enfants et de leur famille doit &tre assuré en rendant anonyme l'information lorsque ¢’est
possible.

8. Le programme de dépistage fournit des données permettant de contrdler la
qualité, de démontrer la conformité avec la législation, de déterminer le rapport cofit-
efficacité du dépistage, d’assurer le remboursement des soins, et de mobiliser et entretenir

l'appui de la collectivite.
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ANNEXE 5 : Résultats des principales ¢tudes francaises sur le dépistage

néonatal en maternité, résultats du PHRC supervisé par ’HAS
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Document remis aux parents dont les enfants ont eu deux tests

.
.

ANNEXE 6

positifs en maternité.

o

e
A_ehwﬁsv.
e
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ANNEXE 7

Salaire Temps/ Temps Temps de Colt annuel
annuel enfant en annuel en travail pour 'hépital
minutes min/an Hebdo-
madaire
Auxiliaire de 35 000 10 30 000 2 mi- 35 000
puéricutture temps
secrétaire. . 44 000 5 15 000 1 mi- 22 000
temps
JORE 103 000 30 6 300 1 demi- 7 400
e journée
/semaine

Tableau 1 : évaluation du coiit humain du dépistage en maternité pour I’hépital

Cot unitaire Colt annuet
R pour I'hépital en
évaluant -
Famortissement;
S sur 3ans
2 appareils.de 5 000 1667
type Otoport -
‘Lite®
Logiciel de = 800 267
traitement des -
‘consommables. - 1 3 000

Tablean 2 : Evaluation du coiit matériel du dépistage de la surdité en maternité
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VIVENT (Muriel) ~ DEPISTAGE ET PRISE EN CHARGE DES SURDITES DE
L’ENFANT AU CHU DE LIMOGES DE 2004 A 2009

OBJECTIFS: Notre étude avait pour but d’analyser le dépistage et la prise en charge des enfants sourds
au CHU de Limoges de 2004 4 2009. Nous avons pour cela réalisé une étude descriptive de la prise en
charge des enfants vus en consultation ’ORL d’une part et issus des dépistages systématiques en maternité
¢t en néonatologic d’autre part. Nous avons également analys¢ les résultats et la faisabilité de ces
dépistages. Les enfants implantés cochléaires ont été recensés afin d’évaluer I’intérét de la création d’un
centre d’implant cochléaire 4 Limoges.

MATERIEL ET METHODES: Les deux dépistages ont 6té réalisés grace a 2 tests d’Otoémissions
Acoustiques Provoquées {OEAP), les enfants ayant deux tests positifs (~{-) étaient ensuite convoqués en
ORL pour un test différé ’OEAP ou de Potentiels Evoqués Auditifs seuils (PEA).

RESULTATS: 23 enfants sourds sévéres et profonds ont été diagnostiqués lors d’une consultation ORL.
L’age de diagnostic était de 44 mois pour les surdités sévéres et de 18,6 mois pour les profondes. 13
enfants ont 6té appareiilés, 18 ont été implantés cochléaires et 2 ont refusé tout traitement. En maternite,
716 dépistages ont été effectués (75,3%) et ont permis de diagnostiquer 5 surdités unilatérales et 2 surdités
bilatérales 4 1,6 mois. En néonatologie, 418 dépistages ont été réalisés (62,3%) et 3 surdités bilatérales et 3
surdités unilatérales ont été confirmées 4 3,5 mois.

CONCLUSION: La prisc en charge de la surdité¢ de I"enfant au CHU de Limoges est satisfaisante. Les
dépistages en maternité et en néonatologie ont permis d’abaisser I'age de diagnostic et de traitement de la
surdité. [1s doivent donc étre poursuivis en se dotant de moyens financiers et humains supplémentaires afin
d’améliorer leur exhaustivité et de permettre la création d’un centre d’implantation cochléaire nécessaire
au CHU de Limoges.

TITLE : SCREENING AND MANAGEMENT OF CHILDREN HEARING LOSS IN
LIMOGES UNIVERSITY HOSPITAL CENTER FROM 2004 TO 2009.

OBJECTIVE: The aim of our study is the analyse of screening and management of hearing impaired
children from 2004 to 2009 at Limoges University Hospital Center. We made a descriptive study of
children seen in ENT unit and screened in maternity or in intensive unit cares. Results and feasibility of
these screening have been studied. We enumerate children who were cochlear implanted in order to create
a cochlear implantation center in Limoges.

MATERIALS AND METHODS: Both screening were performed with automated transiently evoked
otoacoustic emissions (TEOAE). Children who had two positives tests (-/-) were refered to ENT unit to
have a third test: TEOAE or auditory brainstem response (ABR).

RESULTS: 23 severes or profounds hearing impaired children were found in our retrospective study.
Mean of diagnosis was 44 months for severe deafness and 18,6 months for the profounds one. 13 children
have hearing aids, 18 are cochlear implanted and two refused all treatments. 716 screening were performed
in maternity (75,3%), they enabled to diagnose 5 unilateral deafness and 2 bilaterals at 1,6 months of age.
418 screening were performed in intensive unit cares (62,3%), 3 unilaterals and 3 bilaterals deafness were
confirmed at 3,5 months of age.

CONCLUSION: Management of hearing impaired children is satisfactory. Both screening enabled to
decrease age of diagnosis of deafness. They have to be follow up in Limoges University Hospital but it
needs financials an humans findings to improve the sufficiency and to create a cochlear implantation center
in Limoges University Hospital.

OTO-RHINOLARYNGOLOGIE ET CHIRURGIE CERVICO-FACIALE

MOTS-CLES :

- Surdité - Implant cochléaire - Depistage
- Génétique - OEAP
- Enfant - PEA seuils
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