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Les implants cochléaires sont des protheses électriques qui ont pour role de pallier une
déficience bilatérale de I'oreille interne, qu'elle soit profonde ou sévere, acquise ou congénitale.
Contrairement aux prothéses auditives classiques, qui agissent par l'intermédiaire de I'organe de
Corti, les implants cochléaires stimulent directement les neurones auditifs.

Les premiers patients ayant bénéficiée d’une implantation cochléaire ont tout d’abord été
les adultes devenus sourds. Puis, l'indication s’est étendue chez les enfants sourds post-
linguaux, puis aux enfants sourds pré-linguaux et congénitaux.

Le premier implant pédiatrique a été posé il y a plus de 30 ans. Depuis, les avancées
cliniques et technologiques ont permis aux enfants avec une surdité congénitale pré-linguale
d’atteindre un niveau de perception et un développement du langage de bonne qualité.

Cette technique nécessite I'intervention d’une équipe multidisciplinaire trés bien organisée
(chirurgien, orthophoniste, psychologue, audioprothésiste), disposant de moyens matériels et
surtout humains adaptés aux besoins, tout particulierement chez les jeunes enfants.

Globalement, le développement des implants cochléaires et les résultats qui en ont été le
fruit, ont contribué a une meilleure connaissance de la surdité, méme si beaucoup de problémes
restent en suspens. Le développement des programmes de dépistage de la surdité en milieu
néonatal devrait aider grandement a encore améliorer les résultats globaux de I'implantation
cochléaire

L’implantation cochléaire est une technique silire, efficace lorsqu’elle s’adresse a des
populations correctement sélectionnées. Notre travail reflete I’expérience du service d’ORL et de
chirurgie cervico-faciale du CHU Mohammed VI de Marrakech dans le domaine de I'implantation
cochléaire et se fixe comme objectifs de :

- Préciser les indications de I'implantation cochléaire.
- Etablir I’évaluation des résultats de I'implant cochléaire dans notre population.
- Déceler les difficultés de la prise en charge de la surdité neurosensorielle dans notre

pratique.
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l. Type de I’étude :

Il s’agit d’une étude rétrospective réalisée dans le service d’'ORL et de chirurgie cervico-
faciale au centre hospitalier universitaire Mohammed VI de Marrakech. Cette étude s’est étalée sur
une période de 3 ans allant de juin 2007 a juin 2010.

Durant cette période, 3 enfants présentant une surdité profonde ont été pris en charge.

Il. Recueil des données :

Les différentes données ont été recueillies au niveau du :
> Service d’ORL et de chirurgie cervico-faciale du CHU Mohammed VI de
Marrakech : dossiers d’hospitalisations des patients et convocation des malades
a 3 mois en post-implantation puis tous les 6 mois.
> Cabinet des orthophonistes qui assuraient la rééducation et le suivi
orthophoniques des enfants implantés.

> Centre de réglage des implants cochléaires.

Dans le cadre de notre étude, les patients ont été évalués avant implantation cochléaire

puis convoqués apres implantation pour contréle a 3 mois puis tous les 6 mois.

Les différents parameétres étudiés ont été notés sur une fiche d’exploitation (annexe?2)
selon plusieurs rubriques :
« Epidémiologie : age et sexe
e Evaluation sociale
« Antécédents personnels et familiaux
» Histoire de la surdité et diagnostic
« Bilan fait en pré-implantation cochléaire: clinique, audiologique,
radiologique, orthophonique et psychologique.

» Chirurgie de I'implant cochléaire.
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« Suivi post implantation cochléaire : réglages de I'implant cochléaire,
rééducation orthophonique et évaluations orthophoniques réguliéres.

Le profil APCEI a été utilisé pour évaluer les résultats orthophoniques en post implantation
chez nos patients. C’est une méthode rapide de notation des performances d’un enfant a un
moment donné et un systéme de stockage des performances de I’enfant au travers de ses données
audiologiques et orthophoniques déja présentes dans le dossier médical.

A ce titre, ce profil doit pouvoir étre appliqué rétrospectivement a des bilans d’évaluation
plus anciens ("rAPCEI" pour "APCEI rétrospectif").

Le profil APCEIl permet de résumer sous forme d'un nombre a 5 chiffres les performances
globales d'un enfant porteur de son aide auditive (implant ou prothése).

Cing domaines sont abordés :
= A = Acceptation de I’appareil et/ou de I'implant
= P = Perceptions auditives ainsi appareillé
= C = Compréhension du message oral percu (sans lecture labiale)

- E = Expression orale, utilisation de la voix (syntaxe)
+ | = Intelligibilité de I’enfant (qualité).

Chacun de ces domaines va étre coté entre 0 et 5, O correspondant a I’absence de
performance et 5 correspondant a la performance maximale demandée, soit une performance
excellente permettant une scolarité dans de bonnes conditions, avec un soutien minimal. Dans

I’lannexe3, des explications plus détaillées sur le protocole.

D’autres évaluations subjectives ont été réalisées concernant la satisfaction parentale,
I’'autonomie parentale dans la gestion de I'implant, la scolarisation et les évaluations
psychologiques des enfants implantés.

Nous nous sommes intéressés dans notre travail aux difficultés rencontrées chez les
enfants implantés, au moment du diagnostic, au cours du bilan de pré-implantation, au moment

de la chirurgie et pendant le suivi en post implantation.
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. Données épidémiologiques :

1. Age:

L’dge moyen du diagnostic de la surdité était de 26 mois, avec un délai moyen entre la
constatation de la surdité et le diagnostic de 15 mois.

L’dge moyen de I'implantation de nos enfants était de 3 ans et 4 mois, avec des extrémes
allant de 2 ans a 5 ans.

Le tableau 1 illustre les différents ages des enfants au moment du début de la constatation

des anomalies, du diagnostic et de I'implantation.

Tableau 1 : Répartition de I’dge des enfants au début de la constatation des troubles, au moment

du diagnostic de la surdité et I’age de I'implantation.

Age du Age du Age Délai entre Délai entre
début diagnostic | d’implantation début diagnostic
et diagnostic et
implantation
Premiere 8 mois 18 mois 2 ans 10 mois 6 mois
implantée
Deuxieme 12 mois 3 ans 5 ans 2 ans 2 ans
implanté
Troisieme 12 mois 2 ans 3 ans 1 an 1 an
implanté
La moyenne | 10,66 mois 26 mois 3 ans 15,33 mois 14 mois
et 4 mois
2. Sexe:

Notre expérience comportait une fille et deux garcons.
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3. Les antécédents :

L’interrogatoire avec les parents n’a pas noté d’antécédents pathologiques particuliers
pouvant étre a I’origine de la surdité ou influencant sa prise en charge.

Il n’a pas été noté de notion de consanguinité, prématurité, souffrance néonatale, ictére,
prise de médication ototoxique, ou un antécédent de méningite, de traumatisme cranien ou

auriculaire, ni cas similaires dans la famille.

Il. Données cliniques :

1. Histoire de la surdité :

- Premier cas: le début des troubles a été constaté en premier par la grande mere
paternelle, par I'absence du babillage a I’dage de 8 mois sans donner a cette constatation une
grande importance. Par la suite c’est I’absence du développement du langage a I’dge de 18 mois
qui a motivé de multiples consultations spécialisées pédiatriques puis oto-rhino-laryngologiste

par les parents pour arriver au diagnostic de surdité.

- Deuxieme cas : le trouble a été suspecté par les parents, par le retard du langage a I'age
de 12 mois et la non réaction a 'appel au nom. Le délai de 2ans entre la constatation des troubles
et le diagnostic a été expliqué par la mise au début du retard du langage sur le compte d’un retard
normal et a cause de I'ignorance des possibilités de diagnostic et de prise en charge. La premiere

consultation était chez un pédiatre orientant par la suite les parents chez le spécialiste ORL.

- Troisieme cas : les parents ont constaté au début I’absence de réaction de I’enfant aux
bruits forts, mais consultaient qu’aprés le retard du langage a I'dge de 2 ans. La surdité n’a été
suspectée qu’aprés plusieurs consultations chez des médecins généralistes. Sans une bonne

orientation aux spécialistes, ce qui explique le retard diagnostic.
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2. Examen clinique :

L’examen Oto-rhino-laryngologique et général a été réalisé chez tous les enfants et n’a
révélé aucune anomalies ni éléments en faveur d’une étiologie ou d’une pathologie associée dans
le cadre des surdités syndromiques et/ou génétiques, notamment :

- Pas de malformation congénitale décelable.

- Un développement psychomoteur normal.

- Pas d’otite séromuqueuse ou otite moyenne chronique associées.

- Un examen ophtalmologique, neurologique et cardiaque sans anomalies.

Aucune consultation génétique n’a été demandée chez nos patients.

3. Bilan audiologigue :

a. Audiométrie subjective ou comportementale :

L’age de nos enfants était inférieur a 5 ans d’ou la difficulté d’'une audiométrie
tonale.

Le niveau de surdité a été testé par des examens audiométriques subjectifs
comportementales adaptés a I’dge et au développement psychomoteur de I’enfant.

Ces tests ont objectivé chez tous les enfants une absence de réponse a des
stimulations de forte intensité (plus de 80 dB), faisant suspecter une surdité sévere nécessitant

une confirmation par une audiométrie objective (PEA).

b. Potentiels évoques auditifs (PEA) :

Les PEA on été réalisés systématiquement objectivaient I’absence d’onde V reproductible a
droite et a gauche a 100 dB en faveur d’une surdité profonde bilatérale chez les trois enfants

(Figure 1).
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VOQUES AUDITIFS Y
(Seuil)
Nom : — Prénom : C—
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Date : 110772007 Numéro :
= OREILLE DROITE D,

OREILLE GAUCHE
osw | 250 ms 030 v 250ms
{
10048\

100 dB
90 dB

. 90dB \ o

\ 80 dB
80 dB

Figure 1 : PEA -Absence d’onde V reproductible a droite et a gauche a 100 dB.

Aucun enfant de notre expérience n’a été porteur d’une prothese auditive conventionnelle
en pré- implantation.

c. Autres:

Impédancemétrie: une impédancemétrie a été réalisée, objectivait un
tympanogramme normal et des réflexes stapédiens négatifs chez tous les malades.

- Les oto-émissions acoustiques (OEA) : I'acquisition des OEA chez nos patients

étaient négatives au niveau des 2 oreilles.

- Bilan vestibulaire : aucune exploration vestibulaire n’a été réalisée chez nos
patients.

4. Bilan radiologique :

a. TDM des rochers:

Tous nos patients avait eu une TDM des rochers en préopératoire. L’analyse des

images radiologiques en coupes coronales et axiales n’a révélé aucune anomalie, notamment

I’absence de malformation ou calcifications cochléaires, avec une étude de |'accessibilité a la
fenétre ronde (Figures 2).

10
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Figures 2 : TDM des rochers normale.

b. IRM encéphalique :
L’IRM réalisée chez I’ensemble des cas était normale par la constatation d’un

paquet acoustico-facial normal, 'absence de fibrose ou calcifications cochléaires et I’absence de

malformations cochléaires ou encéphaliques (Figures 3).

Figures 3 : IRM de I'oreille interne
Absence d’anomalie cochléaire (fleches pleines) et visualisation du nerf auditif (fleches pointillées).

11
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5. Bilan orthophonigue :

Le bilan orthophonique a été fait par des orthophonistes du secteur privé et du secteur
publique. Nous ne disposons pas d’orthophonistes dédiés a gérer les implantés cochléaires au
sein de notre établissement ce qui retentirait énormément sur la qualité de la prise en charge des
patients.

Ce bilan a permis d’évaluer :

a. Mode de communication :

Tous les enfants n’utilisaient jamais le langage oral en pré-implantation.

Le langage oral était privilégié par I’environnement de I’enfant chez la fille
(premier cas), et il était plutot signé qu’oral chez les deux autres enfants.

L’évaluation orthophonique a objectivé I'appétence a I’échange et a la

communication chez tous les enfants.

b. Perception auditive :

Tous les enfants ne réagissaient pas aux bruits forts (supérieurs a 80 dB).
Aucune compréhension du langage parlé n’a été notée chez les enfants (tests

réalisés sans aide visuel, ni lecture labiale).

c. Production de la parole :

En pré-implantation, tous les enfants n’avaient pas de langage.
Le systeme phonétique est inexistant en pré-implantation.
Les enfants étaient muets en dehors du deuxieme cas qui produisait des sons

dénués de sens, sans intention de communiquer.

12
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6. Bilan psychologique :

Une consultation psychologique chez les enfants a été demandée systématiquement, et
avait permis d’éliminer une contre indication a I'implantation cochléaire (troubles graves de la
personnalité ou retard mental), avec une évaluation de I'investissement parentale qui était
important chez tous les cas.

La guidance parentale figurait tout au long de la prise en charge de nos enfants sourds, en
expliquant a la famille la maladie, les étapes de la prise en charge, les difficultés ainsiles
modalités du suivi en post implantation.

Ce bilan psychologique a été assuré par la seule psychologue existant dans le secteur
publique a I’hopital Ibn Nafiss avec parfois des rendez-vous trés lointain. Nous ne disposons pas
malheureusement au sein du centre hospitalier Mohammed VI de psychologue pouvant prendre en

charge ce type de pathologie.

7. Evaluation sociale :

®* Niveau éducatif et profession des parents :

- Premier cas : le pere est un médecin et la mére femme au foyer avec un
niveau éducatif universitaire.

- Deuxiéme cas : le pere a une profession de boucher avec un niveau scolaire
primaire, la mére sans profession et non scolarisée.

- Troisiéme cas: le peére fonctionnaire d’état avec un niveau scolaire

secondaire, et la mére femme au foyer non scolarisée.

®* Niveau socio-économique :

- Premier cas : la famille a un niveau socio-économique moyen, et mutualiste.

- Deuxieme cas: la famille a un niveau socio-économique moyen et non
mutualiste. Le retard de diagnostic était en rapport avec le colt élevé de la prise en charge.

Le pére n’a fait une adhérence a I’assurance maladie obligatoire qu’apres la

chirurgie d’implantation de son fils.

13
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- Troisieme cas : le pére mutualiste avec un niveau socio économique bas. Le
retard dans la prise en charge était secondaire a des raisons économiques et lI'ignorance des

parents de la possibilité de prise en charge par la mutuelle.

Pour les familles mutualistes, nous avons noté des problemes dans
I’acceptation du dossier de maladie des enfants, qui a été refait a plusieurs reprises avant d’avoir
une réponse favorable.

Le remboursement concernant I'implant cochléaire était variable selon la
mutuelle a laquelle les parents avaient adhéré, avec la nécessité de payer en premier avant un

remboursement ultérieur.

8. Etiologie de la surdité :

Le bilan réalisé systématiquement chez nous :
v' Examen clinique général (ORL, cardiaque, neurologique, bandelettes urinaires...)
v Fond d’ceil
v' Electrocardiogramme
v' Echographie rénale
v" TDM des rochers et IRM de I’oreille interne et encéphalique.
Aucun bilan génétique n’a été réalisé.

Au terme des ces bilans, la surdité était d’origine indéterminée chez tous nos enfants.

9. Scolarisation :

Aucun enfant n’a été scolarisé avant I'implantation cochléaire.

14
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lll. Chirurgie de I'implant cochléaire :

1. Préparation a I’acte opératoire :

Une vaccination anti-pneumocoque a été effectuée systématiquement en préopératoire.
Une consultation pré-anesthésique systématique avec un bilan pré opératoire

n’objectivaient pas de contres indications a I’anesthésie chez nos patients.

2. Technique chirurgicale :

La pose d’implant cochléaire a été réalisée sous anesthésie générale chez tous les enfants
avec implantation de 'oreille droite.

Le type d’'implant utilisé était Cochlear (Nucleus Freedom), avec le méme nombre
d’électrodes (22 électrodes) pour tous les patients.

Tous les implants ont été posés sans difficulté opératoire.

Aucun monitoring nerveux du nerf facial n’a été fait en per-opératoire par manque de
moyens.

L’intervention a consisté en une :
» Positionnement des fantdmes du processeur et du récepteur externe, et tracage des repéres

(figure 4).

Figure 4 : tracé des reperes pour le processeur.

15
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» Incision habituelle en<L> inversée rétro-auriculaire (figure 5).

Figure 5 : incision cutanée retro rétro-auriculaire en L inversée.

* Abord par un double lambeau a charniére inversée.
« Création de I'antrotomie (figure 6) et repérage de la branche postérieure de I’enclume.

« Création de la logette d’accueil pour le processus (figure 6).

Figure 6 : réalisation de I’antrotomie (fleche en pointillé) et fraisage d’une logette pour le recueil

du processeur (fleche pleine).

« Mise en place des fils d’amarrage, en évitant que les fils passent sur la racine des électrodes.
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» Création de la tympanotomie postérieure (figure 7).

» Repérage de la fenétre ronde.

Figure 7 : tympanique postérieure (fleche).

» Création de la cochléostomie (figure 8).

Figure 8 : réalisation de la cochléostomie (fleche).

* Mise en place d’un liquide fluidifiant (Healon®) dans la rampe tympanique.

« Insertion du porte électrodes en bonne position avec une virole positionnée au niveau de la

cochléostomie (figure 9).
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Figure 9 : introduction du porte électrodes dans la rampe tympanique a travers

la cochléostomie (fleche).

» Colmatage de la cochléostomie avec de I’aponévrose du muscle temporal coupée en petits

morceaux, puis fixation de I'implant dans sa logette (figure 10).

Figure 10 : aspect final apres insertion du porte électrodes et fixation du processeur dans sa

logette.
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* Fermeture apres :

- contréle peropératoire de [I'obtention du réflexe stapédien aprés une stimulation
neurosensorielle par I'implant cochléaire.

- Vérification de I'intégrité de toutes les électrodes apres implantation par I’étude des impédances
(figure 11).

* Aucun moyen de calibrage du CAE n’a été fait. Le pansement a été réalisé par un bandage

auriculo-fronto-occipital a I’aide d’une bande de gaz stérile.
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Figure 11 : contrdle peropératoire des impédances de chaque électrode.

IV. Suivi post-implantation cochléaire :

1. Soins post opératoires immédiats et complications :

L’hospitalisation était de 5 jours en moyenne, et une radiographie en incidence de Stenvers
permettait de vérifier le positionnement des électrodes (Figure 12).

Tous les patients ont eu une bonne cicatrisation cutanée avec intégration de I'implant

cochléaire.
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Nous n’avons relevé aucun cas de d’extrusion cutanée ni paralysie faciale ni méningite

post-opératoire ou panne de I'implant cochléaire.

Figure 12 : Radiographie standard post chirurgicale - incidence Stenvers :

Les électrodes en place (fleche).

2. Réglages de I'implant cochléaire :

Le premier réglage du processeur c'est-a-dire le réglage des électrodes a la fois en seuil de
perception minimale et de confort était effectué entre 4 et 6 semaines post-opératoires avec un
contréle 30 jours plus tard.

Les évaluations cliniques et orthophoniques permettaient d’affiner les réglages. Ces
réglages ont été effectués schématiquement a 1, 2, 3, 6, 9, 12, 18, 24 mois puis annuellement;
mais ces réglages ont été programmés en fonction des performances audiophonatoires de chaque
I’enfant.

Le probleme soulevé par les parents était la nécessité des déplacements fréquents vers une

autre ville (Casablanca) pour ces réglages.
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3. Rééducation orthophonique :

La rééducation orthophonique a été débutée aprés le premier réglage de I'implant
cochléaire, avec un rythme régulier de deux séances par semaine durant la période de suivi.

A Marrakech, le probleme rencontré sur le plan de la rééducation orthophonique était le
faible nombre d’orthophoniste ayant I’expérience des implantés cochléaires, et ’absence au sein
de notre établissement d’orthophoniste pouvant prendre en charge cette pathologie, ce qui a
retenti sur le déroulement de cette rééducation.

D’autres difficultés ont été rencontrées dans le choix de la langue de rééducation, vu
I'utilisation de I’arabe classique dans les écoles, I'arabe dialectale a domicile, et des épreuves

d’évaluations orthophoniques en francais.

4. Evaluation des résultats de I'implantation cochléaire :

Les enfants ont été évalués a un intervalle régulier avec un recul moyen de suivi de 30

mois. Les résultats ont été comparés au bilan réalisé en pré-implantation.

A. Evaluation orthophonique :

Les résultats orthophoniques ont été évalués par le protocole APCEI

comprenant 5 domaines avec une cotation de 0 a 5.

a. Acceptation et port de I'implant (domaine A) :

A partir du troisieme mois d’implantation tous les enfants portaient leur

implant de maniere continue (Figure 13).
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O premier cas

B deuxiéme cas

M troisieme cas

3 mois
6 mois
12 mois
18 mois
24 mois
30 mois
36 mois

pré-
implantation

durée d'implanation

Figure 13 : évolution de I’acceptation et le port de I'implant cochléaire en fonction du recul apres
implantation.

b. Perceptions auditives (domaine P) :

Tous les enfants percevaient I’environnement sonore a 3 mois, la
discrimination du rythme au bout de la premiére année d’implantation chez deux enfants eta 18

mois chez le troisieme. La Figure 14 décrit la progression de la perception auditive en fonction du

recul apres implantation.
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Figure 14 : évolution de la perception auditive en fonction du recul aprés implantation.
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c. Compréhension du message oral percu (domaine C) :

A 3 mois, tous les enfants avaient une conscience auditive.

A 18 mois, 2 enfants comprenaient des consignes simples ou des
questions usuelles.

Un enfant comprenait des phrases complexes sans lecture labiale et
capables d’avoir une conversation téléphonique au bout de 3 ans d’implantation. L’évolution de la

compréhension en fonction du recul aprés implantation est présentée dans la Figure 15.

O premier cas

B deuxiéme cas

W troisieme cas

OFRLNWPKO

pré-

implantation

3 mois

6 mois
12 mois
18 mois
24 mois
30 mois
36 mois

durée dimplanation

Figure 15 : évolution de la compréhension en fonction du recul aprés implantation.

d. Expression orale (domaine E) :

L’expression orale s’est modifiée dans le temps : en pré-implantation,
tous les enfants n’avaient pas de langage, a 18 mois deux enfants utilisaient des phrases simples,

et un enfant composait des phrases complexes apres 30 mois d’implantation (figure 16).
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pré-
implantation

durée d'implanation
Figure 16 : évolution de I’expression orale en fonction du recul aprés implantation.

e. Intelligibilité de la parole produite par ’enfant (domaine ) :

L’étude des résultats de I'intelligibilité au cours du temps a permis de
constater une amélioration progressive et réguliére des performances (figure 17). A partir de 2 ans
et demi d’implantation deux enfants avaient un langage intelligible par les non professionnels
dans le domaine de prise en charge de la surdité. Le troisi€me enfant avait un langage intelligible
par ses parents et les professionnels de surdité au bout de la deuxieme année aprés implantation.

La figure 18 illustre la progression du score APCEl (la somme des

cotations des différents domaines) en fonction du recul aprés implantation.

O premier cas

B deuxiéme cas

M troisieme cas

OFRL,NWPRO

3 mois
6 mois
12 mois
18 mois
24 mois
30 mois
36 mois

pré-
implantation

durée d'implanation

Figure 17 : évolution de I'intelligibilité en fonction du recul aprés implantation.
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Figure 18 : évolution du score APCEI en fonction du recul aprés implantation

B. Autonomie des parents :

L’autonomie des parents concernant la gestion de Il'implant cochléaire
(entretien, changement des piles, connaissance et gestion les pannes...) a été obtenue aprés le

troisieme mois d’implantation en moyenne.

C. Evaluation psychologique :

La satisfaction parentale a été jugée comme bonne durant toute la période du
suivi.

Un entretien psychologique a été demandé chez les enfants en cas de besoin.

Nous n’avons pas notée de troubles de personnalité ou de comportements chez
les enfants implantées durant le suivi, en dehors d’une hyperactivité motrice chez le troisieme

enfant constatée a 18 mois d’implantation avec une amélioration significative apres intégration

scolaire de I’enfant.
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D. Scolarisation :
Une intégration scolaire en classes normales a été proposée pour tous les
enfants apres leur deuxiéme année d’implantation, avec une adaptation plus lente par rapport aux
enfants normo-entendants, avec un niveau de scolarisation primaire pour le deuxiéme enfant, et

intégration en maternelle pour les deux autres enfants.

A Marrakech, comme ailleurs dans les régions du sud de Maroc, il n’y a pas de
classes du secteur publique spécialisées dans l'intégration des enfants implantés cochléaires.
Certaines écoles privées ont tenté cette expérience, mais |'absence de moyens et de

professionnels appropriés ont été contre la réussite de ce projet.
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DISCUSSION
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|. Historique :

La notion de sensation sonore évoquée électriquement remonte aux expériences de Volta

en 1800.

En 1930, WEAVER et BRAY cités par SIMMONS [1, 2], découvrent que le role essentiel de la
cochlée est de transformer une énergie acoustique en énergie électrique ensuite transmise au
systeme nerveux central par les voies auditives.

En 1957, a Paris, EYRIES [3] chirurgien ORL, et DJOURNO professeur de physique médicale,
ont réalisé la premiere stimulation électrique sur une oreille détruite par un cholestéatome, ils
avaient obtenu des sensations sonores grace a une électrode placée a proximité de la cochlée, le
facteur limitant était alors essentiellement technologique.

En 1961, a Los Angeles, W. HOUSE [4, 10] reprenant les travaux de EYRIES, en collaboration
avec des ingénieurs électroniciens tels qu' URBAN [4], pose son premier implant monocanal (une
électrode active) [5].

Cet implant était connu sous le nom de « House Implant » et plus tard « 3M/House
Implant » quand la société 3M s'est chargée de son développement avant de I'abandonner. Cet
appareil rudimentaire monoélectrode représentait déja un progrés important pour le sujet
implanté qui percevait des lors le rythme de la parole, ce qui améliorait trés nettement ses
performances en lecture labiale.

En 1966, a Palo Alto, B. SIMMONS [1], réalise la premiere stimulation directe du nerf auditif
en introduisant plusieurs électrodes dans la columelle.

En 1972, a San Francisco, R. MERZENICH et R. MICHELSON [4] proposaient un moule en
Silastic comportant 4 paires d'électrodes alignées sur sa longueur, activées par quatre solénoides,
ce qui permettait d'obtenir une discrimination fréquentielle. Il s'agit du premier implant multi-
électrodes.

En 1973, CHOUARD et MEYER [4, 6, 7], mettent en place six électrodes sur toute la

longueur de la cochlée, dans six compartiments différents rendus électriquement étanches par

I'interposition de fragments de Silastic ; la discrimination fréquentielle obtenue est tout a fait

appréciable.
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Un probléme pratique se posait alors, le nombre de solénoides implantables sous la peau.

La réponse vient en 1977-1979, grace a la Société BERTIN [8, 4], qui propose un
microprocesseur permettant une transmission séquentielle par aide électromagnétique.
L'appareillage qui fut construit demeura tres longtemps volumineux et lourd. Il fut ensuite
digitalisé et miniaturisé pour devenir I'implant DIGISONIC en France.

Dans les années 80, a Melbourne, G. CLARK [9] effectue des recherches sur un systéme
multi-canal avec une stratégie de codage particuliére. Cet implant sera connu sous le nom de
« Nucleus Melbourne Cochlear ». Sa commercialisation rapide et sa robustesse en assurent une
tres rapide diffusion. C'est en grande partie grace a leurs travaux que le principe de l'implant
cochléaire a peu a peu été admis dans le monde.

En 1987, aux USA, EDDINGTON [6] développe I’« Ineraid cochlear implant » [11] implant
multi-canal, utilisant un piédestal transcutané. Cet implant fut longtemps employé dans le monde
sous le nom d'implant Symbion. Au cours de I’évolution, un nouvel implant américain verra le jour,
il est basé sur une transmission séquentielle de toute l'information fréquentielle de la parole avec
un seul couple d'induction et une seule antenne. Il est connu sous le nom de CLARION.

L'implantation cochléaire pédiatrique va se développer surtout a partir des années 1990
[12]. L'ensemble des études démontrant I'importance d'une implantation la plus précoce possible
(avant 2 ans) de I'enfant sourd congénital. Dans cette indication le Nucleus 22 australien reste le
plus utilisé (90% des cas), mais d'autres implants multi-canaux tels le frangais MXM Digisonic ou le
Clarion américain sont utilisés chez I’enfant [3].

La taille des implants a considérablement évolué : une valise en 1977, une boite de
cigarette en 1992, un contour d’oreille en 2002.

Le programme d’implantation cochléaire a été mis en place au Maroc en 2004 par une
implantation pédiatrique, puis ce programme avance a petit pas au royaume, et ce travail rapporte

I’expérience du CHU de Marrakech qui a débuté en 2007 [14] sur une période de 3 ans.
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Il. Implants cochléaires : conception et bases technologigues :

1. Présentation de I'implant cochléaire :

L'implant cochléaire est un dispositif électronique assurant la transduction de |'énergie
sonore en un signal électrique codé transmis directement aux ganglions spiraux, court-circuitant
ainsi les cellules cochléaires absentes ou non fonctionnelles. Ce message est ensuite véhiculé, par
les voies auditives, jusqu'au cortex auditif, restaurant.ainsi une sensation sonore.

Le cerveau devra alors apprendre ou réapprendre a décoder ce nouveau message qui est
trées appauvri comparativement a celui transmis par un appareil auditif normal. La vitesse
d'apprentissage de ce nouveau code auditif sera fonction de nombreux parameétres, parmi
lesquels, la qualité de la lecture labiale, I'entourage familial, la maitrise antérieure de plusieurs
langues vivantes et la motivation du patient [36, 37].

Schématiquement le systeme comporte une partie externe et une partie interne (Figure 19).

a. La partie externe :

Elle comprend :
- un petit microphone placé derriere I'oreille qui recueille les sons;
- un processeur vocal, qui réalise le codage en impulsions électriques, il comporte aussi les
batteries ou piles apportant I'énergie au systeme ; Une antenne, reliée au processeur vocal par des
fils, maintenue en place en regard de I'implant au niveau de la mastoide grace a un aimant, et qui

permet le passage transcutané des informations vers celui-ci [33, 35].

b. La partie interne :

Elle comprend :
- l'implant proprement dit, placé chirurgicalement, avec le récepteur/stimulateur logé dans la

mastoide, en regard duquel est placé I'antenne;
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- le faisceau d'électrodes introduit dans la cochlée et qui prolonge le récepteur. Les électrodes

sont insérées dans la rampe tympanique de la cochlée, I'extrémité distale étant habituellement
située a une profondeur de 20 a 25 mm.

Chacune des électrodes constitutives est formée d'un circuit soigneusement
isolé pour éviter tout passage de courant continu, une telle contamination risquant d'avoir des
effets nuisibles aussi bien sur les tissus cochléaires avoisinants que sur |'électrode elle-méme
(corrosion) [39].

Les matériaux utilisés pour l'implantation cochléaire sont caractérisés par leur
biocompatibilité [38]. C’est-a-dire par leur capacité a s'intégrer a I'organisme, les réactions a un

corps étranger étant réduites au minimum.

antenne émettrice placée sur
le cuir chevelu

- récepteur et

antenne réceptrice placés
1 sous la peau
i ! nerf
emetteur auditif
porté derriére | /
l'oreille W\ 8

porte-électrodes enroulé dans l'oreille interne

Figure 19 : schéma de I'implant cochléaire [40].

2. Les différents types d’implants cochléaires :

La classe et les performances d'un implant classique dépendent de nombreuses variables

indispensables a connaitre :
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2.1. Le nombre d’électrodes :

a.Monocanalaire :

Dans un systeme monocanal une seule information est traitée, Il n'existe
dans ce cas qu'une seule électrode active. Quelle que soit sa situation, elle stimule la cochlée de
facon globale et non sélective, soit en restituant le signal microphonique avec son spectre
fréquentiel (transmission analogique), soit en codant des impulsions extraites d'éléments bien
précis du message.

L'implant a canal unique, s'il permet une certaine discrimination de mots
ou expressions, voire méme de certains phonémes, ne fournit cependant pas assez d'information

pour permettre a un sujet sourd profond de converser sans l'utilisation de la lecture labiale [11].

b.Multicanalaire :

Il peut utiliser de 4 a 32 électrodes, réparties sur un présentoir en un
agencement qui tente de respecter la tonotopie naturelle. Le message est alors découpé en autant
de bandes fréquentielles pour étre envoyé aux électrodes correspondantes disposées tout au long
de la cochlée. Chaque électrode a pour but de stimuler une zone sensorielle spécifique, ce qui doit
intuitivement aboutir a une discrimination [32].

Tous ces facteurs expliquent qu'en théorie les performances en

multicanal soient supérieures a celles d'un monocanal.

2.2. Lalocalisation anatomique des électrodes : [36]

a. Limplant extracochléaire :

Dans ce cas, la ou les électrodes restent a la surface de la cochlée;
I'électrode active est en régle fixée soit au promontoire, soit dans la niche de la fenétre ronde.
L'avantage est qu'elle reste a distance respectable des cellules ciliées, assurant le respect d'un
contingent résiduel dont la survie peut se révéler potentiellement tres précieuse pour le futur.

Par contre, a excitation équivalente, la stimulation consomme plus
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d'énergie qu'en intra, et encore plus pour franchir la capsule otique du promontoire que la

membrane de la fenétre, plus fine et d'épaisseur beaucoup plus constante d'un individu a l'autre.
Etant plus éloignée des fibres du nerf auditif, cette électrode devra utiliser
des niveaux de courant plus élevées. C'est le cas de I'implant mis au point par FRACHET pour

lequel la stimulation a lieu au niveau de la fenétre ovale.

b. Limplantintracochléaire :

Dans la majorité des cas, la ou les électrodes sont introduites dans la
rampe tympanique au travers de la fenétre ronde, a une profondeur oscillant entre 20 et 25 mm.

Cette pénétration présente évidemment deux avantages : la proximité des
fibres nerveuses, donc la faiblesse des seuils de puissance électrique requis, et la plus grande
précision du ciblage sensoriel in situ. Pour ces mémes raisons, on doit aussi lui reprocher le risque
de lésion des fibres auditives résiduelles lorsque le diagnostic de surdité totale du patient a

implanter n'est pas absolument certain, comme et surtout chez I'enfant en bas age.

2.3. La polarité des électrodes : [36]

a. Mode monopolaire :

Le passage du courant s'effectue entre I'électrode active cochléaire et une
électrode de référence temporale. L'énergie nécessitée est alors importante et il n'y a pas de
stimulation sélective des fibres en raison de la diffusion globale du courant électrique.

Ce mode est donc associé tout naturellement a I'implant monocanal.

b. Mode bipolaire :

L’électrode active et de masse forment deux surfaces de contact,
faiblement distantes, entre lesquelles passe le courant. La consommation d'énergie est moindre et
le champ excité minime, d'ou une stimulation qui est beaucoup plus sélective. Aussi I'emploie-t-

on idéalement pour les multi-canalaires.
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Actuellement pour le choix d'un implant intra-cochléaire multi-électrodes

qui permet de meilleurs résultats potentiels.

3. Principes de fonctionnement de I’'implant cochléaire : [34]

L’'implant cochléaire supplée la fonction d’une cochlée détruite en transformant le signal
acoustique en un signal électrique qui va stimuler directement le nerf auditif.

Voici une description des étapes du fonctionnement d’un implant boftier :

1-Le message sonore est capté par un microphone miniaturisé placé au niveau du pavillon
de I'oreille sur un support qui ressemble a une simple prothése auditive (ou contour d’oreille).

2- Le son est transmis a un microprocesseur contenu dans un boitier de la taille d’un
paquet de cigarettes. Dans ce processeur, le son subit un codage aboutissant a la transformation
du message sonore en message électrique.

Le codage c'est la transformation du signal acoustique en signal électrique. L'implant ne
restitue pas l'ensemble des fréquences audibles sur I'ensemble des intensités. Il est nécessaire
d'éliminer tous les sons nuisibles ou inutiles et de ne garder que ceux qui peuvent servir
efficacement a la restitution de I'environnement sonore et de la parole. Pour cela, une premiere
étape d'amplification-compression-filtrage est nécessaire. Alors qu'une oreille normale a une
dynamique de 120 dB, une oreille sourde stimulée a une dynamique de 5 a 40 dB. Le but de la
compression par I'implant est de permettre d'entendre les sons faibles et de tolérer les sons forts.

3- Le processeur de son convertit le signal électrique en un code spécifique déterminé
comme étant le plus approprié pour la compréhension du son et de la parole.

4- Aprés ce traitement, le signal codé électriquement est renvoyé a une antenne plaquée
dans les cheveux de la région rétro-auriculaire. Cette antenne adhére de facon électromagnétique
a un récepteur implanté dans I’os temporal et le message est transmis a ce récepteur par onde

radio a travers la peau.
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5- Le récepteur-stimulateur décode les signaux et envoie des trains d’ondes électriques

aux faisceaux d’électrodes.

6- Les contacts des électrodes stimulent directement les fibres nerveuses dans la cochlée
sans utiliser les cellules ciliées endommagées. La stimulation nerveuse peut se faire soit par des
ondes sinusoidales, soit par des impulsions (pulses).

Dans les systemes multi-canaux intra-cochléaires, les signaux codant pour les fréquences
graves sont délivrés aux électrodes de I'apex et les signaux codant pour les fréquences aigués aux
électrodes de la base: c'est le principe de la tonotopie cochléaire.

7- La stimulation des fibres nerveuses provoque des impulsions électriques transmises au
cerveau ou elles sont interprétées en tant que son.

L’ensemble du processus (de la réception des sons jusqu’a leur traitement par le cerveau)

se déroule si rapidement que l'utilisateur entend les sons instantanément.

4. Les stratégies de codage du son : [52]

Les microprocesseurs utilisent différents modes de codage pour induire une sensation
sonore permettant de discriminer au mieux la parole audible.

L'évolution des stratégies de codage a été possible grace aux progres technologiques au
niveau des microprocesseurs utilisés. Elle a permis des progrés, jugés spectaculaires par les
patients qui ont eu l'occasion d'utiliser successivement différentes stratégies, surtout sur la qualité
de restitution du message sonore.

Ce chapitre présente le principe des stratégies de codage simplifié au maximum.

a. Stratégies d’extraction des formants :

Les formants sont des zones fréquentielles dont l'intensité est renforcée.
Chaque voyelle est reconnaissable par I'amplification d'harmoniques déterminés

du son laryngé, appelés formants. La composition formantique de chaque voyelle est

indépendante de la hauteur du son fondamental. Ainsi, que I'on soit un homme, une femme ou un

enfant, on prononce les mémes voyelles.
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La zone formantique de F1 est située entre 250 et 750 Hz.

La zone formantique de F2 se situe entre 750 et 2500 Hz. C'est surtout ce
deuxieme formant qui est nécessaire pour l'intelligibilité du langage, et en particulier dans la zone
située autour de 2000 Hz.

Le 3eme formant et les autres formants :

- 3&me formant des voyelles : Le troisieme formant est beaucoup moins caractéristique de la voyelle
que le premier et le deuxiéme, car sa hauteur fréquentielle varie peu pour la majorité des voyelles.
- Nasalité des voyelles : La nasalité des voyelles est marquée selon DELATTRE par la faible énergie
du 1er formant et la présence de formants de nasalité : FNT a 250 Hz, FN2 a 1000 Hz, FN3 a 2000
Hz.

- Formants des consonnes : La nasalité consonantique se manifeste par I’existence de formants de
nasalité supérieurs autour de 1000 Hz et 2500 Hz qui occupent la tenue de la consonne.

Concernant les stratégies d’extraction des formants on distingue :

> Lastratégie Multi-peak ou MPEAK:

Le processeur réalise une extraction des estimations des formants.
Puis, il utilise 3 bandes de filtres pour transmettre des informations

supplémentaires entre 2000 et 8000 Hz. La fréquence de stimulation est fixe.

> La stratégie SMSP (Spectral Maxima Sound Processor) :

A chaque cycle de traitement, le processeur sélectionne les 6 bandes
d’amplitude maximale et adresse I'information aux 6 électrodes correspondantes. Cette stratégie
n’est plus utilisée.

D’autres stratégies formantiques utilisaient un rapport d’énergie du
premier formant sur le deuxiéme formant pour caractériser chaque voyelle, a la fréquence de

stimulation fixe de 250 Hz, mais elles sont abandonnées.
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b. Stratégie favorisant la représentation fréquentielle :

> Lastratégie SPEAK (Spectral Peak Strategy) :

Il y a décomposition du signal en 20 bandes de filtrage et
simultanément a I'analyse du formant, le rythme de stimulation est déterminé. Son principe est de
stimuler un certain nombre d’électrodes ou les énergies sont les plus élevées. Le nombre réel de
maximas (1 a 10) est déterminé par le niveau du signal et de sa composition spectrale, ainsi que le
réglage propre a chaque patient. En principe, 6 maximas sont sélectionnés par le régleur
d’implant.

La bande passante est dépendante du nombre d’électrodes utilisables.
Ainsi, si on peut utiliser 20 électrodes, la bande passante sera comprise entre 250 et 10800 Hz ;
mais si seulement 16 électrodes sont disponibles, la bande passante ne sera comprise qu’entre

250 et 5700 Hz.

c. Stratégies favorisant la représentation temporelle :

> La stratégie CIS (Continuous Interleaved Sampling) :

C’est la stratégie la plus rapide (Actuellement, on peut aller jusqu’a
18000 échantillons par seconde).

Les électrodes sont stimulées séquentiellement, c’est a dire les unes
aprés les autres, ce qui évite les interférences. Son originalité est que I'information spectrale n’est

pas dominante et on a un bon profil de la structure temporelle.

> La stratégie SAS (Simultaneus Analogue Stimulation) :

Une oreille en bon état de fonctionnement traite les sons simultanément
dans I’ensemble de la cochlée. Pour imiter cette conception naturelle, I'implant peut fournir des

informations auditives simultanément a divers endroits de la cochlée.
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Ainsi, SAS convertit par traitement numérique les sons en ondes
analogiques sinusoidales parvenant simultanément aux diverses électrodes. L’information est

délivrée sur 8 canaux et les impulsions sont bipolaires.

d. Lastratégie «hybride » :

> PPS (Paired Pulsatile Stimulation) :

Cette stratégie ressemble a celle du CIS, a la différence que les impulsions
sont envoyées dans 2 canaux simultanément afin d’augmenter la vitesse d’impulsion a la seconde.
C’est donc une stratégie partiellement simultanée qui combine la

stimulation séquentielle et la stimulation simultanée.

e. Stratégies en étude ou avec peu d’années d’utilisation :

> Lastratégie SPS (Simultaneus Pulsatile Sampler) :

C’est une stimulation simultanée par impulsions.

> Lastratégie HAP (Hybrid Analog Pulsatil) :

C’est la combinaison d’une stimulation analogique simultanée sur les

canaux situés a I’apex et d’une stimulation séquentielle pour les canaux situés a la base.

> Lastratégie ACE (Advanced Combination Encoders) :

ACE est sensé allier le meilleur de CIS et de SPEAK.
De CIS, on a retenu la vitesse de stimulation constante paramétrable et de
SPEAK, un systéme de stimulation sélectionnant les sites d’activation nerveuse de maniére

dynamique, en fonction de I’énergie spectrale.

> Lastratégie ASR ( Adaptative Stimulation Rate) :
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La vitesse de stimulation est adaptative. C'est une évolution de SPEAK
avec une détection automatique des composantes transitoires (consonnes) et stationnaires
(voyelles) de la parole par une analyse statistique afin d’adapter la fenétre d’analyse.

Pour une voyelle, la fenétre d’analyse est «large» avec un rythme de
stimulation «lent », aboutissant a une bonne résolution fréquentielle sur 15 canaux.

Pour les consonnes, la fenétre d’analyse est «réduite» avec un rythme de
stimulation «rapide » pour respecter les caractéristiques temporelles des consonnes. On a alors un

codage sur un plus petit nombre de canaux.

5. Les différents modéles d’implants cochléaires : [59]

Les implants cochléaires actuels différent sur de nombreux points tels que le design des
électrodes (placement, nombre et configuration), le type de stimulation et le type de traitement du
signal utilisé pour le codage de la parole. Toutefois, les principaux éléments sont partagés par
tous les systémes.

Il existe de nombreux types de porte-électrodes, selon les parameétres suivants : nombre
d'électrodes, type de faisceau et longueur de stimulation. Les implants cochléaires disponibles
aujourd'hui ont tous le trait commun d'étre multicanaux, en possédant de 16 a 24 électrodes. La
reconnaissance optimale des consonnes dans le silence est atteinte avec 4 électrodes. Pour les
voyelles et les mots monosyllabiques, il faut 6 a 8 électrodes. De fait, augmenter le nombre

d'électrodes a plus de 8 ne semble pas apporter une meilleure perception des sons, mais permet

une intelligibilité améliorée dans un milieu bruyant. Cette derniére est maximale avec 14 a 16
électrodes. Ainsi, aujourd'hui, tous les implants possédent au minimum 16 électrodes.

Les particularités des différents implants et la multiplicité des gammes a disposition
rendent aujourd’hui possible I'adaptation aux divers cas cliniques, selon I'anatomie de la cochlée
propre a chaque patient (I’électrode courte pour palier les déficiences auditives sur les fréquences
aigues; I’électrode droite pour une cochlée ossifiée; I’électrode fine et flexible pour un meilleur

contact péri- modiolaire...).

39



L’'implantation cochléaire : Expérience du service d’Oto-Rhino-Laryngologie du CHU Mohammed VI
(2007-2010)

Le nombre d'implantation cochléaire croit ainsi régulierement et de maniere soutenue. Ce

phénomene est dii aux progrés de la technique qui élargissent les indications de cet appareillage.
La miniaturisation des microprocesseurs et des composants électroniques, Il'amélioration du
traitement du signal pour une perception se rapprochant chaque jour un peu plus d'une audition
normale physiologique, la conservation de l'audition résiduelle, avec notamment la stimulation
électro-acoustique, sont autant de facteurs favorables.

Nous citerons les implants cochléaires multicanaux les plus utilisés dans le monde
actuellement. Aujourd'hui, il existe dans le monde 4 fabricants d'implants cochléaires listés par

ordre décroissant du nombre total d'implants posés.

a. Cochlear (société australienne)

Cochlear fabrique le systeme d'implant cochléaire Nucleus Freedom, constitué
d'une partie interne comprenant 22 électrodes (figure 20), et de deux variantes de processeur :
- le processeur Freedom contour d'oreille (figure 21);

- le processeur Freedom avec boitier de pile déporté (figure 22).

Le systeme Nucleus 22 et Nucleus 24 (processeurs boitier SPrint, processeurs
contour Esprit, et Esprit 3G) constituent les anciens systemes du modele de la marque.

Le processeur Nucleus Freedom est compatible avec les implants du systéme
Nucleus 24, ce qui permettra aux porteurs de ces implants de bénéficier des progrés techniques

lorsqu'ils devront remplacer leur processeur.
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Figure 20 : Systéme Nucleus Freedom - partie interne.

Figure 21 : Systeme Nucleus Freedom - Processeur CP810 connecté a son antenne.

Figure 22 : systéme Nucleus série C1500 pour les enfants
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b. Advanced Bionics (société américaine)

Advanced Bionics fabrique le systéme d'implant cochléaire HiRes Bionic Ear,
constitué d'une partie interne (Hires 90k) avec 16 électrodes (figure 23), et de deux variantes de
processeur :

- le processeur contour d'oreille Auria (figure 24)
- le processeur boitier Platinium (figure 25).

Le systeme Clarion est I’anciens systeme d'implant de la marque.

Figure 23 : Systéme HiRes Bionic Ear System - partie interne Hires 90 K.

Figure 24: Systéme HiRes Bionic Ear System.
Processeur contour d’oreille connecté a son antenne Auria.
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Figure 25: Processeur HiRes Bionic - boitier Platinium pour les enfants.

c. Med-El (société autrichienne):

Med-El fabrique le systéme d'implant cochléaire Maestro, constitué des parties
internes Pulsar (figure 26) et Sonata comprenant 24 électrodes, et des processeurs Opus 1 (figure
27) et Opus 2.

Ces deux processeurs sont des contours d'oreille classiques, le second ayant la
particularité de disposer d'une télécommande (figure 28) qui remplace les boutons de réglage sur
le processeur. La société Med-El semble surtout connue en Europe.

L’ancien systeme d'implant de la marque est le systéme Combi 40+.

Figure 26 : systeme Maestro- partie interne a implantée.
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Figure 27 : systeme Maestro- Proceseur Opus 1.

Figure 28 : Systeme Maestro - partie interne avec processeur Opus 2 et sa télécommande.

d. Neurelec (société francaise)

Neurelec fabrique le systeme d'implant cochléaire Digisonic SP, constitué d'une
partie interne avec 20 électrodes (figure 29), et de deux variantes de processeur :
- le Digisonic SP (figure 30), qui est un contour d'oreille classique,
- le Digisonic SP'K (figure 31), plus spécialement destiné aux enfants, constitué d'un contour plus

petit que le précédent, relié a un boitier de piles déporté (figure 29).
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Figure 29 : Systéme Digisonic SP - partie interne a implantée

© Naursiec

Figure 30 : Processeur Digisonic SP contour d’oreille connecté a son antenne.

Figure 31 : Processeur Digisonic SP'K connecté a son boitier pour les enfants.
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lll. Les indications de I'implantation cochléaire :

Seules les surdités neurosensorielles de perception, d'origine périphérique (Iésion des

cellules ciliées) peuvent bénéficier d'un implant cochléaire souvent unilatérale.

1. Implantation cochléaire chez I’enfant :

Les critéres déterminant les indications d’implantation pédiatrique ont fait I'objet d’un
consensus en 1995 [61]. Depuis les indications se sont élargies et les experts ont proposé [60,

75]:

> Age de l'implantation : [76]

L'implantation doit étre la plus précoce possible, sous réserve qu’un bilan de
surdité profonde, un accompagnement orthophonique et un essai prothétique aient été réalisés.

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

L'age d’implantatoin d’un enfant est compris souvent entre 2 et 5 ans. Il est
communément admis que la plupart des enfants implantés dans cette période vont développer
dans les 3 années suivant I'implantation d'excellentes capacités de perception de la parole, et un
langage structuré.

Actuellement, les indications se sont élargies. L'implantation est préconisée des
un an et méme en deca [27, 73, 72, 74].

Il est bien connu que la privation auditive modifie le développement et
I'organisation des voies auditives [58], du nerf cochléaire au cortex auditif primaire et associatif.
Ces modifications peuvent étre réversibles si la privation auditive est limitée a moins de 5 ans.
Toutefois, pendant ce laps de temps, se produit une perte de chance de récupération compléte ou
de plasticité, qui augmente avec la durée de privation. Au-dela de 5 ans de privation, les

modifications deviennent beaucoup moins réversibles voire irréversibles.
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Les implantations cochléaires réalisées entre 5 et 10 ans donnent des résultats

satisfaisants sur le plan de la perception de la parole; par contre l'intelligibilité de la parole des

enfants implantés est, en général, moins bonne que celle d’enfants implantés a un age moins
avancé [62].

Aprés I'dge de 10 ans la plupart des auteurs s'accordent pour penser qu'il est
trop tard pour réaliser une implantation cochléaire.

Pour les surdités post-linguales, I’enfant peut bénéficier d’une implantation

quel que soit son age.

> Audiométrie : [70, 71]

Le gain prothétique est le parametre le plus difficile a mesurer chez I'enfant
présentant une surdité profonde [31] pré-linguale. C'est la raison pour laquelle, il est
indispensable de disposer d'une période d'essai d'une prothése auditive d'une durée d'au moins 6
mois avant toute décision d'implantation cochléaire [114]. La définition d'un gain prothétique
limité est tres subjective a ce stade puisqu’il n'est pas possible de faire des tests d'audiométrie
vocale avec la prothése. Par contre Chez I'enfant de 4 ans et plus ayant acquis un certain niveau de
langage, il est possible de mesurer I'intelligibilité vocale par des tests d'audiométrie vocale.

Dans le cas d’une surdité profonde, I'implantation cochléaire est indiquée dés
lors que le gain prothétique ne permet pas le développement du langage.

Dans le cas d’une surdité sévere, I'implantation cochléaire est indiquée lorsque
la discrimination est inférieure ou égale a 50% lors de la réalisation de tests d’audiométrie vocale
adaptée a I’age de I’enfant. Les tests doivent étre pratiqués a 60 dB, en champ libre, avec des
prothéses bien adaptées.

En cas de fluctuations, il y a indication a une implantation cochléaire lorsque les
criteres sus-cités sont atteints plusieurs fois par mois et/ou lorsque les fluctuations retentissent

sur le langage de I’enfant.

47



L’'implantation cochléaire : Expérience du service d’Oto-Rhino-Laryngologie du CHU Mohammed VI
(2007-2010)

L’age d’implantation de nos enfants était compris entre 2 et 5 ans. Nous
n’avons pas réalisé un essai prothétique avant I'implantation cochléaire, car on craignait de
retarder la prise en charge déja tardive dans notre contexte, ainsi que les enfants présentant une
surdité profonde de type Il ou Ill ont une intelligibilité pratiquement nulle malgré leur prothese, ce

qui conforte la décision d'implantation.

2. Implantation cochléaire chez I’adulte :

Au tout début de leur apparition, les implants cochléaires étaient réservés aux personnes
souffrant d'une cophose bilatérale, puis leur indication s'est étendue aux patients sourds profonds
depuis moins de 10 ans.

En 1995 [61], les indications se sont élargies aux surdités séveres présentant un score de
reconnaissance en audiométrie vocale, avec prothése auditive et sans lecture labiale, inférieur a
30%.

En 2004, dans la revue du CISIC N°2 [59], le Dr Fugain reconnait que la plupart des équipes
opeérent des patients dont les scores en audiométrie vocale dépassent les 30%. Montrant ainsi que
les restes auditifs ne constituent plus un obstacle a I'implantation et que l'audiométrie vocale, le
pourcentage d'intelligibilité, la compréhension et le confort sonore du patient deviennent plus
importants que l'audiométrie tonale dans les indications opératoires [77]. Cette orientation est
confirmée par le dernier bulletin de la Haute Autorité de Santé (HAS) qui, en 2007, décrit les
indications d'implantation cochléaire comme suit [60] :

-L'audiométrie vocale, sur des listes de Fournier ou équivalent (liste de Lafon), en champ libre a
60dB et avec protheses adaptées (essai de 6 mois), doit étre inférieure ou égale a 50%.

- En cas de fluctuation de l'audition, l'indication d'implantation s'impose quand les variations ont
un retentissement majeur sur la communication.

- L'age ne constitue pas une contre-indication, mais pour les sujets agés, il faut une évaluation

psycho-cognitive au préalable.
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- L'indication de primo-implantation ne concerne pas, en général, les adultes porteurs d'une

surdité pré-linguistique et se fait principalement unilatéralement [78].

3. Le choix du c6té a implanté :

Le c6té a implanter est déterminé en fonction des critéres cliniques, audiométriques,
électrophysiologiques et radiologiques (anatomiques). En effet, lorsque la surdité est asymétrique,
c’est l'oreille la plus sourde qui est implantée afin de pouvoir maintenir I'appareillage
controlatéral; si la surdité est bilatérale et symétrique I'implantation se fait du c6té ou les
conditions anatomiques sont plus favorables sur le TDM des rochers ou I'IRM, du c6té des

meilleures réponses au test au promontoire s’il est pratiqué, ou du c6té de la main dominante.

4. Cas particuliers :

La décision d’implantation cochléaire est difficile dans certaines situations.

> Ossification cochléaire :

Une cochlée ossifiée, a la suite d'une méningite ou d'une fracture bilatérale ou
obstruée par certaines formes d'otospongiose cochléaire, complique considérablement l'insertion
d'un porte-électrode [81, 82]. Dans ces conditions, une implantation est urgente, avant qu’une
ossification compléte ne s’installe. En cas d’ossification, certaines équipes pratiquent des
techniques chirurgicales spécifiques (Microdrill, faisceau d’électrodes...) de facon a pouvoir mettre

guelques électrodes mais les résultats restent décevants [65, 66].

> Malformations d’oreille :

Les risques sont le geyser, la paralysie faciale traumatique et la méningite. La
réalisation d’un scanner systématique et une bonne préparation a I'implant permettent d’en limiter

les risques. Les résultats orthophoniques sont fonction de I’histoire auditive [67].

49



L’'implantation cochléaire : Expérience du service d’Oto-Rhino-Laryngologie du CHU Mohammed VI
(2007-2010)

» Handicap et implant :

Quelques enfants présentent des handicaps associés. Certains peuvent
renforcer l'indication d’implant cochléaire (problémes visuels ou moteurs), d’autres rendent
I’indication limite ou inenvisageable (retard mental, psychoses). Chaque cas doit étre discuté en
fonction de I’évolutivité de la pathologie. Il est toujours particulierement important de poser les
limites des résultats de I'implantation avec la famille, et s’assurer qu'une prise en charge

spécifique pourra s’organiser au sein de I’équipe rééducative [68, 69].

> Implantation cochléaire bilatérale : [79, 80]

L'implantation cochléaire bilatérale permet I'accés a la stéréophonie avec la
restauration des capacités de localisation spatiale, I’'amélioration de la sélectivité fréquentielle, et
de la reconnaissance de la parole dans le bruit. De nombreuses études réalisées dans différents
pays ont montré par des tests auditifs et des questionnaires que pour une méme personne
I'utilisation de deux implants améliore habituellement tres nettement a la fois la quantité des
informations auditives percues et leur qualité. Ceci est particulierement vrai dans les atmosphéres
bruyantes. Une des limites de I'implantation cochléaire bilatérale est son colt. Ce sont des études
évaluant le rapport colt/efficacité qui ont permis de réaliser des évaluations socio économiques
précises de I'impact de I'implantation cochléaire bilatérale. Celles-ci ont démontré I'intérét de
I'implant bilatéral et permis de décider des modalités de prise en charge par la collectivité.

Trois situations ou I'implantation cochléaire bilatérale est envisagée :

- Premiere situation : il existe un risque d’ossification de la cochlée: il faut d’emblée implanter les
deux cotés car il existe un risque de ne pas pouvoir insérer les électrodes si la cochlée s’ossifie. Il
s’agit de cas de méningites récentes ou de traumatises craniens séveres avec fractures des deux
rochers.

- Seconde situation : chez [I’enfant, le syndrome d’Usher est une indication impérative
d’implantation cochléaire du fait de I’handicap auditif et visuel associés ne rendant possible qu’un

projet oraliste de communication [64].
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- Troisiéme situation : apres un implant cochléaire unilatéral, il existe une perte du bénéfice

audioprothétique du coté opposé, accompagnée de conséquences socioprofessionnelles ou d’une
perte d’autonomie chez une personne agée.

Les particularités des risques liées a I'implantation bilatérale sont de 2 types :

- Une augmentation du temps opératoire en cas de chirurgie simultanée ou la nécessité de réaliser
une seconde intervention en cas de chirurgie séquentielle.

- Un dysfonctionnement bilatéral de I’'appareil vestibulaire postopératoire.

5. Les contres indications de I'implantation cochléaire : [30]

Elles sont :
- Anatomiques :
» Contres indications absolues : aplasie de la cochlée ou agénésie du nerf cochléaire.
» Contres indications relatives : malformations majeures ou ossification compléte bilatérale de la

cochlée [45, 30, 84].

- Physiologigues : composante rétro-cochléaire dans la surdité.

- Psychologiques : trouble de la personnalité, retard mental, des problemes affectifs ou

sociaux, une incapacité ou un handicap susceptible d’entraver la rééducation ou l'intégration
sociale.

L'absence de motivation familiale ou un contexte familial instable (par exemple, parents en
instance de divorce ou en désaccord sur la prise en charge de la surdité) doit amener a différer ou
a renoncer a l'implantation cochléaire.

- Générales : affection compromettant le pronostic vital, contre-indication opératoire...

IV. Les limites de I'implantation cochléaire :

Il est a noter que certaines situations demeurent problématiques avec I'implant

cochléaire (anomalie anatomique cochléaire, tumeur vestibulaire...). Ces patients ont bénéficié de
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la technologie développée par les implants du tronc cérébral [63], la stimulation se fait ici sur le

noyau cochléaire.

Les indications de I'implant du tronc cérébral sont limitées aux circonstances
ou la cause de la surdité ne permet pas I'implantation cochléaire :

» fracture bilatérale du rocher;

« malformation cochléaire majeure;

* neuropathie axonale;

« labyrinthite ossifiante bilatérale;

« tumeur de la fosse postérieure au voisinage du nerf auditif (schwannome vestibulaire unilatéral
avec surdité controlatérale, schwannome vestibulaire bilatéral dans le cadre de Ila
neurofibromatose de type 2).

Les implants du tronc cérébral permettent une restauration limitée de I'audition
et nécessitent un suivi plus complexe (des réglages spécifiqgues avec une rééducation

orthophonique intensifiée).

V. Bilan de pré-implantation cochléaire :

La sélection des patients potentiellement implantables et leur information, la chirurgie, le
réglage et leur rééducation, et enfin, leur évaluation se fera par une équipe qui doit étre
multidisciplinaire, dirigée par un coordonnateur. Elle est composée d’un chirurgien, orthophoniste,
d'électrophysiologistes, psychologues, d’audioprothésistes, d'ingénieurs biomédicaux, de I'équipe
paramédicale, et des représentants d'associations d'implantés.

Cette équipe se réunit régulierement afin de coordonner son action et de permettre un
suivi personnalisé des patients dans des centres d’implantation, ce qui n’est pas le cas chez nous.
L’organisation des centres d’implantation cochléaire facilite énormément le suivi et la coopération
des patients.

Une fois l'indication d'une implantation cochléaire posée, un bilan soigneux préalable est

nécessaire. Les buts de celui-ci sont de vérifier les possibilités anatomiques et fonctionnelles,
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déterminer si I'implant peut laisser espérer une évolution meilleure qu’avec un appareillage
conventionnel, éliminer une contre-indication évidente, et évaluer la motivation du patient et de
son entourage.

Il comporte principalement les éléments suivants :

1. Bilan clinique

L'étude des antécédents et de I'anamnese permet de préciser les facteurs de risque et
I'étiologie de la surdité, son évolutivité ainsi que les thérapeutiques utilisées (traitements médi-
caux et chirurgicaux, appareillage audioprothétique). L'examen clinique, en particulier I'otoscopie
,recherche des éléments séquellaires ou évolutifs d'une otite chronique et des signes associés
(vestibulaires, atteinte des nerfs craniens...).

L’examen clinique est particulierement important chez les jeunes enfants. Il permet de
rechercher I’étiologie et des pathologies associées dans le cadre de surdités syndromiques et/ou
génétiques; des foyers infectieux sont également éliminés.

Cet examen est donc complet et orienté en fonction de I’histoire clinique :
- Examen vestibulaire, trouble de I'équilibre, retard a la marche, goitre...

- Examen général : ophtalmologique, neurologique, cardiaque...

2. Bilan audiologique :

Le niveau de surdité et le gain prothétique sont déterminés par des examens
audiométriques subjectifs comportementale, tonale et vocale adaptés a I'age.

Les PEA précoces sont indispensables pour évaluer les seuils auditifs, mais ils ne
remplacent aucunement I'audiométrie subjective.

La réalisation d'un test de stimulation électrique a pour but de vérifier l'intégrité des fibres
nerveuses sensorielles auditives. Ses modalités de réalisation sont principalement au nombre de

deux [91] :
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- Test au promontoire (ou électrocochléographie): C'est l'enregistrement des potentiels
cochléaires grace a une électrode placée sur le promontoire par voie transtympanique. L'électrode
est placée sous anesthésie générale chez l'enfant et apres anesthésie locale chez I'adulte. En
préopératoire, le test au promontoire combiné a l'enregistrement des PEA précoces permet de
vérifier I'excitabilité du nerf cochléaire, de sélectionner l'oreille a implanter s'il n'y a pas d'autres
criteres de choix. Ce test a également un certain intérét pour apprécier I'effet de « masque » de la
stimulation électrique sur des acouphénes associés a la surdité. Les seuils des réponses et surtout
la dynamique de leur amplitude en fonction de l’intensité de stimulation sont corrélés aux
nombres de neurones résiduels. Plus les réponses sont amples, plus le nombre de fibres auditives
cochléaires résiduelles est théoriquement important, I'oreille sélectionnée pour I'implantation, est
celle qui montre les plus amples réponses a forte intensité, et la dynamique la plus large.

- Certains préférent placer I’électrode sur la fenétre ronde, a I'aide d’un lambeau tympanoméatal :
I’avantage de cette technique sur la voie classique de I'électrocochléographie ne nous parait pas
évident.

- Autres examens :

L'impédancemétrie : son intérét est de rechercher une pathologie associée de I'oreille
moyenne qui mérite d’étre traitée avant I'implantation cochléaire, et peut avoir une valeur dans
I'orientation du diagnostic étiologique (otospongiose). On analyse I'aspect des tympanogrammes
avec le réflexe stapédien.

Les OEA : elles sont utilisées comme outils de dépistage de surdité; des OEA négatives
témoignent d’une surdité supérieure au moins a 30 dB. Des OEA négatives avec des PEA précoces
anormales témoignent de la présence d’une neuropathie auditive.

Les explorations vestibulaires : il est désormais fréquent de demander un bilan vestibulaire
complet en pré-implantation (les épreuves caloriques, I'épreuve rotatoire pendulaire, les potentiels
évoqués otolithiques myogéniques..) pour prévenir autant que possible le risque d'atteinte de la

fonction vestibulaire du c6té de I'implantation.
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Au terme de ce bilan, l'indication « fonctionnelle » de l'implantation cochléaire peut étre

validée. Il reste a vérifier les possibilités anatomiques et les capacités du patient et de son

entourage a suivre une rééducation spécifique et intensive.

3. Bilan radiologique : [42, 85, 86, 88, 90, 96]

Le bilan d’imagerie comporte une TDM des rochers et une IRM encéphalique et de I'oreille
interne qui bénéficie des séquences CISS pour I'analyse du signal cochléaire.

La TDM des rochers est demandé systématiquement. Elle évalue la pneumatisation
mastoidienne, I’aération de I'oreille moyenne, la présence de variantes anatomiques génant la
pose de l'implant : deuxiéeme portion du facial procident, artére carotide interne aberrante,
persistance de I'artére stapédienne, procidence de la veine jugulaire sur le promontoire, une
procidence méningée, du sinus latéral, et permet analyser la structure labyrinthique.

Deux anomalies sont a chercher : une ossification du labyrinthe (figure 32) avec éventuelle
sténose de la fenétre ronde et une malformation d’oreille a type de segmentation incomplete

préjugeant du risque opératoire de geyser.

Figure 32 : Enfant de 18 mois ayant présenté une méningite a pneumocoque. L’'image IRM de
gauche montre une disparition de I’hypersignal en séquence T2 au niveau de I'oreille gauche

(fleche), et le scanner (photo de droite) montre une ossification de la cochlée (fleche) [107].
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Par ailleurs, des ossifications cochléaires partielles ou totales peuvent rendre difficile la
mise en place du porte-électrodes.

On peut également déterminer en scanner avec le protocole haute résolution les
dimensions de la cochlée et dépister les anomalies de taille nécessitant d'adapter la longueur de
I'implant cochléaire [89].

Un conduit auditif interne inférieur a 1,5 mm nécessite une IRM a la recherche d’une
agénésie du nerf cochléaire. Notons que si un CAl étroit peut étre le témoin d'une agénésie du
nerf VIII qu'on affirmera sur I'lRM, un CAI de taille normale ne peut en aucun cas attester de la

présence d'un nerf auditif: I''lRM reste indiquée dans tous les cas.

a. Les avantages de I'IRM par rapport ala TDM :

- évaluer la présence, le siége et I'importance d’une fibrose labyrinthique avant
I’apparition d’une calcification ; lorsque la surdité est secondaire a une méningite, elle peut mettre
en évidence une ossification ou une fibrose cochléaire éventuellement non détectée a I’examen
tomodensitométrique. Une cochlée ossifiée donne une perte du signal de I’endolymphe en T2;

- identifier une anomalie située sur les voies acoustiques supranucléaires, de
mauvais pronostic quant a la réhabilitation fonctionnelle;

- détecter une fibrose labyrinthique active en montrant un rehaussement du
labyrinthe membraneux a distance de I’épisode infectieux, I'IRM guidant la date de la chirurgie ;

- identifier une malformation du labyrinthe, en particulier une dilatation du
modiolus ou une dilatation du sac et du canal endolymphatiques, favorisant une fistule
périlymphatique lors de la cochléostomie;

- identifier le nerf cochléaire (figure 33) surtout lorsqu’il existe une atteinte
neurologique, une malformation du systeme nerveux central ou un syndrome poly-malformatif.

L'IRM en haute résolution en pondération T2 permet de visualiser directement le nerf dans le MAI

et d'apprécier son diamétre par des coupes perpendiculaires a I'axe du conduit. Un MAI élargi peut
se voir de maniére isolée, mais il est nécessaire de recourir a I'lRM pour éliminer un processus

expansif.
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d e
Figure 33 : Sténose du canal pour le nerf cochléaire (TDM)- agénésie du nerf cochléaire (IRM) [85].

a : TDM coupe axiale: sténose du canal pour le nerf cochléaire droit.
b-c : IRM T2 coupes axiales: pas de nerf cochléaire visible a droite.
d-e : IRM T2 sagittales obliques perpendiculaires a ’axe des MAI, confirmation: pas de nerf visible

dans le quadrant antéro-inférieur du MAI droit. Tour basal (fleche blanche) ; nerf cochléaire G

(fleche blanche épaisse).

Seule I'agénésie du labyrinthe ou du nerf cochléaire sont des contre indications

absolue a I'implantation.
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b. Imagerie et malformations labyrinthiques : [85]

Les malformations de la cochlée ont été classées par Jackler et al. [87] en
fonction du stade d'arrét du développement embryologique, en le corrélant a I'imagerie (figure34).

Le labyrinthe peut étre absent ou malformé : vestibule dilaté, cochlée
malformée avec vésicule unique ou tour de spire absent, segmentation incompléete, canaux semi-
circulaires (CSC) dilatés ou orientés anormalement, dilatation de lI'aqueduc du vestibule ou du fond
du MAL.

Le non-développement de la capsule otique définit le syndrome de Michel :
absence de labyrinthe osseux et membraneux associée a une paroi interne de l'oreille moyenne
anormalement plate par absence des reliefs des fenétres ronde et ovale et du labyrinthe postérieur
et a un MAI absent. L'anomalie de la paroi interne le différencie des labyrinthites calcifiantes ou la
paroi interne est normalement formée.

La plus classique des malformations est celle décrite par Mondini, définie par
une anomalie de développement du labyrinthe antérieur avec tour basal conservé, et pouvant
s'associer a une anomalie de développement du labyrinthe postérieur (dilatation de I'aqueduc du

vestibule dans le Mondini Princeps) (figure 35).
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e f
Figure 34 : Malformations cochléaires en fonction du stade d’arrét dans ’embryogénése : TDM.

: Aplasie de Michel : absence complete de structures labyrinthiques.

: Vésicule cochléo-vestibulaire.

: Cochlée-vésicule unique, petite, communiquant avec le fond du MAI.

: Mondini « princeps » : cochlée incompléte, dilatation de I'aqueduc du vestibule.
: Dilatation de I'aqueduc du vestibule, modiolus hypoplasique.

- ® QO N T N

: Structures labyrinthiques normales.
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Figure 35 : dilatation de I'aqueduc du vestibule, cochlée incompletement enroulée: description
princeps de Mondini en 1791 : TDM coupe axiale: défaut de séparation entre tour intermédiaire et
apex cochléaire, dilatation de 'aqueduc du vestibule et empreinte du sac endolymphatique sur la

face postérieure du rocher (fleche), hypoplasie du modiolus.

L’oreille geyser (figure 36) représente 5 a 8% des malformations de l'oreille. Le
passage anormal de LCR dans l'oreille interne (par le CAIl, plus rarement par l'aqueduc de la
cochlée) entraine une hyperpression labyrinthique avec fuite de LCR dans l'oreille moyenne au
cours de la cochléostomie. Les signes fréquemment retrouvés en imagerie sont |'existence d'un

CAl large, en bulbe avec dilatation du canal cochléaire et du canal facial.

Figure 36 : Oreille geyser. Dilatation du canal cochléaire et absence de modiolus.

Epaississement platinaire d'origine malformative. Dilatation et allongement du canal de Morgagni.

60



L’'implantation cochléaire : Expérience du service d’Oto-Rhino-Laryngologie du CHU Mohammed VI
(2007-2010)

C. Aspects particuliers orientant le diagnostic étiologique :

L'imagerie peut parfois aider a orienter le diagnostic étiologique en montrant
des aspects caractéristiques du labyrinthe, ou bien en permettant grace a I'analyse concomitante
de la base du crane ou du parenchyme de retrouver des anomalies associées caractéristiques de
certains syndromes.

Dans les surdités non syndromiques, I'imagerie est le plus souvent normale
(mutations de la connexine 26) ou aspécifique. Quelques aspects sont évocateurs et peuvent
orienter le bilan génétique.

Une malformation de Mondini « vraie » (description princeps associant une
dilatation de I'aqueduc du vestibule et une cochlée incomplétement enroulée) ou une dilatation
isolée de I'aqueduc du vestibule peuvent se voir dans le syndrome de Pendred, mais également
dans un type de surdité isolée sans atteinte thyroidienne (type DFNB4), tous deux liés a des
mutations du géne de la pendrine (PDS). Une dilatation de l'aqueduc du vestibule ou une
malformation de type Mondini « vraie » orientent donc fortement le bilan génétique vers une
recherche de mutation du gene PDS, qui serait retrouvée dans environ 75 % des cas.

Certaines surdités liées a 1'X (DFN3) ont un aspect caractéristique (figure 37) :
un MAI large, a base déhiscente, communiquant largement avec la cochlée dysplasique (oreille

geyser), un canal facial large et antérieur.
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Figure 37 : surdité liée a I’X — DFN3. Garcon de deux ans. Surdité profonde bilatérale. Pose
d’implant cochléaire a droite. Le controle TDM postopératoire permet de s’assurer de la situation
strictement intracochléaire de I'implant, qui ne s’est pas engagé dans le MAIL. TDM coupes axiales.
a : La cochlée est dysplasique, n’ayant ni modiolus, ni séparation avec le fond du MAI : oreille «
geyser ».

b : L'aqueduc du vestibule droit est dilaté.

c : Le segment labyrinthique du canal facial est antérieur et s’individualise au fond du MAI dilaté

en « amphore ».
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Dans les surdités syndromiques, l'imagerie est souvent un élément
d'orientation non négligeable.

Une agénésie des canaux semi-circulaires et une hypoplasie du vestibule sont
guasiment exclusivement retrouvées dans l'association CHARGE (figure 38). Il peut s'y associer des
anomalies de la cochlée (vésicule unique, enroulement incomplet) ainsi que de I'oreille moyenne
(agénésie de la fenétre ovale, procidence du facial) et externe, mais elles n'ont pas la spécificité de
I'agénésie des canaux semi-circulaires. Un des signes cardinaux du syndrome CHARGE, bien que
ne faisant pas partie de l'acronyme, est I'anomalie de différents nerfs craniens, et notamment,

I'agénésie possible des nerfs cochléo-vestibulaires et facial en particulier.

C d
Figure 38 : Syndrome CHARGE.

a-b : OD axiale et reconstruction coronale oblique : agénésie des CSC, fenestration de la fenétre
ovale.
c-d : OG axiale et reconstruction coronale oblique : agénésie des CSC, agénésie de la fenétre ovale

ossifiée, MAI étroit et sténose du canal pour le nerf cochléaire témoignant d’une agénésie du nerf.

63



L’'implantation cochléaire : Expérience du service d’Oto-Rhino-Laryngologie du CHU Mohammed VI
(2007-2010)

Le syndrome Branchio-Oto-Rénal (BOR) a fait I'objet de publications récentes qui

rapportent : une cochlée hypoplasique, un vestibule large et une dilatation de l'aqueduc du

vestibule associé a un MAI large.

4. Evaluation orthophonique :

Le bilan orthophonique permet I’évaluation du niveau perceptif et de langage, par
I'observation lors d'échanges spontanés, de tests et de questionnaires de I'appétence a la
communication verbale et les moyens de compensation développés par le patient. Ainsi, il évalue
si le patient tire un bénéfice de ses protheses quotidiennement. Cette évaluation comprend
plusieurs niveaux, selon I’dge a I'implantation et le degré de surdité.

Dans le cadre de I'implant cochléaire, le bilan orthophonique est utilisé a la fois comme
évaluation pour la sélection des sujets a implanter et comme instrument de référence pour

I’appréciation des résultats du patient avec I'implant cochléaire.

a. Mode de communication :

Les orthophonistes évaluent I'appétence a I'échange et ['utilisation des
différents modes de communication. Il est important d’évaluer la combinaison de la
communication orale avec I'apprentissage précoce de la communication gestuelle qui permet de
favoriser I'’épanouissement global du petit enfant sourd [92]. La réussite de I'implantation sera

dépendante d’un projet oraliste dans le cas d’enfant atteint de surdité pré linguale.

b. Perception auditive :

Des outils orthophoniques francais permettent d’évaluer la perception et la
compréhension auditive : le TEPP (test d’évaluation de la perception et de la production de la
parole) et le TERMO (test d’évaluation de la réception du message oral). lIs sont composés de listes
de phonémes et de syllabes, de listes de mots de Fournier, Lafon, Boorsma, de phrases simples et
complexes adaptées aux différents ages.

Les résultats sont exprimés en pourcentage de reconnaissance selon les modes

de passation, avec les protheses, listes fermées (mots connus a désigner), listes ouvertes, avec
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et sans lecture labiale. Les tests en liste fermée ont été réalisés par I'intermédiaire de supports

visuels d’images (pour les enfants). Les tests en liste ouverte ne comportent pas de support visuel.
Les mots et les phrases doivent étre répétés.
L’évaluation de la compréhension du langage (niveau lexical et syntaxique) se

fait par des tests variables selon I’dge.

c. Production de la parole

Il faut prendre en compte :

> Laproduction vocale :

- I'intensité de sa production orale (voix faible, trop forte, maitrisée)
- la hauteur de sa voix : nasonnée ou non
- la mélodie et le rythme de ses productions : altération ou non, rythme perturbé ou non,
pauses mal placées
- I’intonation : (variation de fréquences du fondamental) : présente ou non
- la respiration : coordonnée avec les mouvements de parole (projection vocale)
- attitudes articulatoires : accent possible ou non, accentuation du timbre (voix de sourd)
- I'intelligibilité évaluée selon la classification de Nottingham [93, 94] :
« N1 :la parole n’est pas intelligible. Il existe néanmoins quelques ébauches de
mots ; le premier mode de communication peut étre le signe.
* N2 :la parole n’est pas intelligible. Quelques mots intelligibles apparaissent en
contexte et des ébauches labiales existent.
N3 :la parole est intelligible pour un auditeur qui préte attention et qui utilise la
lecture labiale.
* N4 :la parole est intelligible pour un auditeur qui a une petite expérience de la
parole des personnes sourdes
« N5 : la parole est intelligible pour tout le monde. L'enfant est compris
facilement

dans le contexte de la vie quotidienne.
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> Expression orale :

L’évaluation se fait par analyse des compétences phonologiques, des capacités lexicales et
la maitrise de la syntaxe,

En fonction de l'dge, le bilan devrait également prendre en compte |'expression écrite:
transfert des perceptions auditives possibles sur des productions écrites de sons, des mots et des
phrases, jusqu'au texte entier.

Au total, cette étape orthophonique est primordiale dans le bilan pré-implantation. Plus
I’age auquel I'implantation envisagée est précoce, et plus cette appréciation est importante. Au
terme de ce bilan, la prise en charge orthophonique, au rythme de 2 a 3 fois par semaine, stimule

la communication au cours de cette période pré-implantatoire.

5. Evaluation psychologique :

L’entretien psychologique permet :
- d’évaluer les compétences intellectuelles et les éventuels handicaps associés;
- de s’assurer de I’absence de contre-indication psychologique;
- de juger de la motivation du patient et des parents pour I’enfant.

L’annonce du diagnostic de la surdité est toujours une épreuve douloureuse.

» Chezl’adulte :
Le patient doit étre psychologiquement stable et motivé, et doit accepter le

principe d’une rééducation longue aprés la mise en place de I'implant [92].

» Chezl’enfant:
Le psychologue évalue si les parents essaient de s’adapter au handicap de
I’enfant en utilisant un mode de communication adapté par exemple.
Il faut une préparation psychologique des parents, connaitre leur motivation et

voir s’ils sont préts a s’investir dans la rééducation [92, 95].

a. Réalisation d’un bilan psychologique et cognitif :
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Le psychologue s’intéresse au niveau intellectuel du patient, a son
raisonnement, ses facultés d’abstraction et de mémorisation. Il prend en compte le niveau et le
mode de scolarité si c’est un enfant, le niveau socioculturel et les traits de personnalité (affectivité,
stabilité mentale, facilité d’adaptation) du patient [92, 95].

Il évalue ses capacités cognitives, son attention et la conservation de ses

capacités mnésiques.

b. Vérification de I'absence de maladies mentales :

Le psychologue détermine I'absence de syndrome dépressif grave tel que les

maladies mentales graves et / ou invalidantes chez I’adulte.

c. Détermination du degré de motivation :

Le psychologue évalue le degré de motivation de I'adulte ou adolescent et
vérifie qu’il a bien accepté et pris connaissance des contraintes liées a I'implant.

Dans le cas de I’enfant, une forte motivation de la famille est indispensable en
plus de celle de I’enfant.

En effet, il est essentiel que la famille prenne conscience de son role dans la
démarche d’implantation, qu’elle conserve des attentes réalistes, motive I’enfant afin qu’il porte

régulierement son appareil et le soutienne dans I'utilisation de son implant.

6. Bilan étiologique de la surdité : [23, 56, 57, 97]

Les surdités neurosensorielles peuvent étre génétiques, acquises ou d’origine
indéterminée.

Chez I’enfant, on estimait qu'un tiers des surdités était acquise, qu'un tiers avait une
origine génétique et un tiers de cause indéterminée [53].

Concernant les surdités acquises, les causes prénatales représentent en moyenne 11 % de
I'ensemble des surdités de I'enfant. La rubéole congénitale était le plus souvent en cause avant

I'instauration de la vaccination. Actuellement, il s'agit d'autres infections prénatales, dont

67



L’'implantation cochléaire : Expérience du service d’Oto-Rhino-Laryngologie du CHU Mohammed VI
(2007-2010)

principalement le cytomégalovirus (CMV), ou de l'exposition a des médicaments ototoxiques
pendant la grossesse. Les surdités de cause périnatale représentent environ 14 % des surdités de
I'enfant. Elles sont dues a la combinaison de plusieurs facteurs : essentiellement prématurité,
anoxie et hyperbilirubinémie. Enfin, environ 11 % des surdités sont post-natales, c'est a dire
acquises apres la naissance et durant l'enfance. Elles sont dues en majorité a des méningites
bactériennes [49] (@ Haemophilus influenzae et Streptococcus pneumoniae essentiellement) et a
I'administration de médicaments ototoxiques (streptomycine, gentamycine, furosémide a forte
concentration).

Dans la majorité des études épidémiologiques, une proportion d'environ un tiers des
surdités de I'enfant n'a pas d'étiologie connue. D'aprés une récente étude de prévalence des
mutations du gene Connexine 26 (CX26), on estime maintenant que la majorité des cas
sporadiques de surdité congénitale sont des formes génétiques, autosomiques récessives.

Avec ces données nouvelles, plus de 75 % des surdités de perception de l'enfant sont
d'origine génétiques, parmi lesquelles un tiers sont dues a des mutations du géne de la connexine
26 [54, 55] qui ne s'accompagnent pas d'anomalies visibles en imagerie. Le diagnostic moléculaire
de mutations dans le géne CX26 peut étre proposé lorsque la surdité est congénitale d’origine
indéterminée et le mode de transmission (autosomique récessive) compatible, c'est a dire que les
deux parents sont normo-entendants.

Dans certains cas, le caractére acquis de la surdité peut étre affirmé : c'est le cas de
certaines surdités apparues durant I'enfance, postméningitique, toxique ou traumatique, de méme
pour la toxoplasmose, la surveillance sérologique des grossesses permet souvent un diagnostic
précis. Cependant pour la majorité des causes extrinseques, il est difficile d'étre certain de
I'étiologie, et le bilan étiologique devra étre effectué comme pour une surdité de cause inconnue.
C'est le cas de I'anoxie néonatale, la prématurité, I'ictére nucléaire, la prise de toxiques en période
pré- ou périnatale.

Les éléments du bilan étiologique systématique des surdités neurosensorielles de I'enfant
ne font pas actuellement I'objet de consensus dans la littérature. Le principe du bilan étiologique

est tout d'abord de rechercher, par linterrogatoire, I'examen clinique et quelques examens
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complémentaires simples, une cause extrinseque de surdité ou une pathologie associée qui
pourrait orienter vers une surdité syndromique génétique.

Il parait raisonnable de limiter les examens a visée étiologique a ceux résumés dans le
paragraphe suivant. On peut aussi discuter, chez le nourrisson, la pratique d'une sérologie du
CMV, qui n'aura de valeur que négative pour éliminer cette étiologie. Positive, la sérologie ne
pourra pas prouver que l'infection est bien prénatale, sauf si une virurie a CMV est mise en
évidence (encore détectable les premiers mois de vie).

Le bilan étiologique comporte :

- Interrogatoire dirigé : facteurs de risque de surdité, causes extrinseques, antécédents familiaux
de surdité, hématurie (Alport), problemes visuels nocturnes (Usher), retard a la marche (majorité
des syndromes de Usher, autres syndromes avec troubles vestibulaires...)

- Examen cervico-facial complet (dystopie canthale (Waardenburg), goitre (Pendred),...

- Examen général : anomalie branchiale : syndrome brancho-oto-rénal (BOR), méches blanches
(Waardenburg), pathologie rénale (BOR, Alport), anomalie cardiaque (Jervell)...

- L'intérét de I'examen ophtalmologique avec fond d'eeil systématique chez les sujets sourds est
majeur. Plus de cinquante syndromes associent surdité et pathologie visuelle. Parmi les enfants
atteints de surdités sévéres et profondes, on retrouve prés de 50 % d'anomalies ophtalmologiques.
De plus, le fond d'eeil est le seul moyen de mettre en évidence la rétinite pigmentaire du syndrome
de Usher avant l'apparition de la déficience visuelle chez le grand enfant ou l'adulte jeune, une
hétérochromie irienne est trouvée dans le syndrome de (Waardenburg). L'examen ophtalmologique
peut également retrouver des signes évocateurs de certaines causes extrinseques (toxoplasmose
notamment, rubéole, cytomégalovirus),

- Recherche d'hématurie-protéinurie (Alport)

- Electrocardiogramme : la présence d’un intervalle QT long avec des tachyarrhythmies
ventriculaires dans le syndrome de Jervell et Lange-Nielssen.

- Les examens audiométriques familiaux (parents-fratrie) sont un des éléments importants du

diagnostic étiologique. lls permettent fréquemment de détecter des hypoacousies légéres ou
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moyennes non signalées par la famille, de faire le diagnostic de surdité héréditaire et de préciser
le mode de transmission de la surdité dans la famille.
- Tomodensitométrie des rochers peut orienter le diagnostic étiologique (voir bilan radiologique).

Au terme du bilan on peut s'orienter vers un diagnostic moléculaire particulier, ou bien
rechercher une mutation du géne de la CX26. En pratique, une consultation de conseil génétique
est souhaitable dans tous les cas si le patient sourd et/ou sa famille sont demandeurs.

L’expression de la surdité génétique peut survenir dés la naissance ou a I’dge adulte sous
forme d’une surdité progressive. La presbyacousie semble la cause la plus fréquente des surdités
de perception chez I’adulte avec sans nul doute une prédisposition héréditaire.

Le bilan étiologique chez I’adulte doit aussi étre orienté par l'interrogatoire et le tableau
clinique. Le tableau peut étre évident orientant le bilan facilement : un traumatisme, une infection,
séquelles post-otitiques..., ou bien nécessitant des explorations plus complexes: bilan
immunologique, sérologies, bilan génétique...

Le bilan semble encore incomplet chez nous dans I'exploration des surdités génétiques, vu
la non disponibilité au Maroc de tous les tests pour le diagnostic moléculaire et le colt élevé. Mais
un diagnostic génétique précis ne change rien dans la décision d’implantation cochléaire, I'intérét
est surtout d’établir un conseil génétique. Il semble logique de demander chez nos 3 enfants la
recherche d’'une mutation de la connexine 26 apres le bilan étiologique négatif, la détection de
cette mutation permet d’évaluer le risque de récurrence a 25 % pour une famille a partir d’un cas
sporadique identifié, par opposition au risque empiriquement estimé a 10 % dans les surdités
isolées.

Un conseil génétique doit étre proposé, a distance de I’'annonce du diagnostic de surdité, a
tout parent ayant un enfant sourd et tout adulte sourd. Il permet dans un grand nombre de cas
d’affirmer I'origine génétique de la surdité, d’établir son mode de transmission et le risque de
récurrence lors d’une prochaine grossesse, d’évaluer le pronostic évolutif du déficit auditif et de

rechercher des anomalies cliniques associées.
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VI. La chirurgie de I'implant cochléaire :

A. Préparation a I’acte opératoire :

a. Meéningite et vaccination :

De maniere plus récente, une complication a été décrite avec une augmentation
de son incidence : les méningites bactériennes post-implantation cochléaire. Cette complication a
été reconnue en 2002 lorsque quelques cas ont été reportés a la FDA, identifiant 26 cas de
méningites chez des enfants [106]. Cela était surtout observé avec un systeme actuellement retiré
du marché qui comprenait, en plus du porte-électrode, un positionneur destiné a repousser le
porte-électrode le plus prés possible du modiolus pour diminuer la consommation énergétique du
systeme implantable. D’autres facteurs ont été incriminés comme les malformations cochléaires.

Le streptococcus pneumoniae était responsable de 62% des méningites a germe identifié.

Depuis le mois d’octobre 2002, I'Affssaps recommande que tout patient
candidat a l'implantation cochléaire, adulte ou enfant, doit bénéficier d’une mise a jour du
calendrier vaccinal contre le pneumocoque et I’haemophilus de maniére a diminuer le risque
d’otite moyenne aigué et donc de complications méningées au cours d’une otite moyenne aigué.
Ainsi, toute otite moyenne aigué chez I'’enfant et I’adulte porteur d’implant cochléaire doit étre
traitée en fonction de I’écologie bactérienne et des connaissances de la sensibilité des germes au
moment de I'otite.

Le vaccin antihaemophilus est recommandé chez I’enfant de moins de 6 ans.
Concernant la vaccination antipneumococciques, le vaccin conjugué est prescrit pour les enfants
de moins de 5 ans et le vaccin polysaccharide pour plus de 5 ans. En 2007 la vaccination anti-

haemophilus influenzae b a été introduite au programme nationnal d’immunisation au Maroc.
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b. Probléme des pathologies otitiques : [100]

L’otite moyenne chronique en général, et I’otite séreuse en particulier, méritent
d’étre discutées. Toute otite moyenne aigue ou chronique doit étre traitée avant la chirurgie.
Premiérement, du fait de son extréme fréquence, I'otite séreuse peut trés bien faire errer le
diagnostic d’une surdité profonde et ainsi retarder la rééducation auditive et I'appareillage. Cela
est une difficulté facile a contourner si on respecte un principe de base, vérifier I'audition de tout
enfant traité pour otite séreuse, méme quand |'état de I'oreille moyenne s’est normalisé.
Deuxiéemement, un jeune enfant sourd implanté peut, comme beaucoup d’enfants de cet age,
développer une otite moyenne aigué ou une poussée de réchauffement d’une otite séreuse. Cette
éventualité conduit certains a pratiquer systématiquement I’ablation des végétations avant
I'implantation cochléaire. Bien entendu, en cas d’otite moyenne aigué avérée chez un enfant
implanté, il faut se garder de toute paracenteése.

> |l faut par ailleurs : éviter toute médication ou une cause de fievre surtout les 10
jours précédant l'intervention (il est recommandé de retirer ’enfant de la garderie et d’éviter les
situations de contacts infectieux potentiels), et demander une consultation pré-anesthésique pour

éliminer une contre indication générale pour I’anesthésie.

B. Technique chirurgicale : [39, 98, 105]

a. Anesthésie : [104]

Cette chirurgie est réalisée souvent sous anesthésie générale avec intubation.

Comme toute chirurgie otologique (intervention sous microscope); elle
nécessite l'immobilité du patient ainsi que I'exsanguinité du champ opératoire (controle de la
tension artérielle) avec contréle des pressions de I'oreille moyenne en évitant le N20O.

La curarisation doit étre évitée pour permettre un monitorage nerveux du nerf
facial.

L’'implantation cochléaire sous anesthésie locale avec sédation, constitue une

alternative possible pour les patients ayant une contre indication a I’anesthésie générale [99].
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b. Position opératoire et préparation du patient :

Le rasage rétroauriculaire est limité a la zone d’incision.

Le patient est installé en décubitus dorsal, la téte est tournée vers le coOté
opposé. La téte doit étre en extension afin de visualiser au mieux la région des fenétres; ceci
impose donc la mise en place d’un billot sous les épaules du patient.

Installation du microscope prées de la téte du malade.

Le champ opératoire est désinfecté par un antiseptique. L’asepsie rigoureuse

est impérative.

C. Monitorage nerveux du nerf facial :

L’installation d’un monitoring du nerf facial est systématique pour éviter les
Iésions du nerf facial.

Les électrodes du monitorage nerveux sont mises en place avant de réaliser le
champ opératoire. Elles sont mises sur I’hémiface du coté a opéré, 4 dérivations sont utilisées :
une sur le front, une pour I'orbiculaire des paupieres, une pour 'orbiculaire des levres et une pour
le peaucier. Deux électrodes supplémentaires placées, une de référence prémanubriale et une sur
I’épaule pour le stimulateur.

En peropératoire, le monitorage est utilisé en détection. Au cours du fraisage,
tout traumatisme du nerf déclenchera des phénomenes électriques affichés sur I’écran et

perceptibles sur le retour audio de I'appareil.

d. Technique opératoire :

Il existe plusieurs types d’incisions utilisées, et plusieurs techniques de pose
d’'implants cochléaires, le but commun étant l'insertion des électrodes dans la cochlée. La
chirurgie est codifiée mais certaines situations anatomiques particulieres (malformations,
oblitération cochléaire) exigent une expérience importante de maniére a ne pas exposer le patient

a une implantation infructueuse ou partielle. L'implantation pédiatrique nécessite de tenir compte
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du rapport taille de I'implant/taille de la téte pour le dessin de l'incision qui ne doit jamais exposer

I'implant, ainsi que de la croissance de I'os temporal.

On commence par le positionnement des fantomes du récepteur externe et du
transducteur (antenne +processeur), avec prise des marques reperes (figure 38). L’emplacement
du transducteur est délimité dans la région rétro-mastoidienne, en arriere et en haut du CAE pour
ne pas mettre le pavillon sous tension, son extrémité antérieure ne doit pas chevaucher le
récepteur externe pour éviter un dysfonctionnement du systéme. En général le transducteur doit

dessiner un angle de 45° par rapport a I’horizontale (figure 33 et 34).

Plusieurs incisions ont été décrites, chacune cherchant a satisfaire trois
objectifs simultanés : donner acces a la mastoide, recouvrir le stimulateur implanté pour éviter
I’extrusion de I'implant, préserver la vascularisation du lambeau cutané. L’incision la plus utilisée
sous forme de < L> inversée (figures 39 et 40).

On incise les plans mous en réalisant un lambeau cutané et un lambeau
musculo-aponévrotique a charniéres inversées pour exposer le plan osseux (figure 41).

On préleve un fragment d’aponévrose et/ou du muscle temporale qui servira a
oblitérer la cochléostomie autour du porte-électrodes.

Aprés une rugination pour exposer la corticale, une logette est réalisée en
sous—cutané pour recevoir I'implant dont le diamétre et la profondeur sont variables en fonction

du modele de I'implant utilisé.

Figue 39 : schéma de I’incision rétro-auriculaire
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Figure 40 : tracé de I’endroit du dispositif d’implantation.

La mastoidéctomie est entamée a l'aide d’une fraise coupante. L’antro-
atticotomie est nécessaire pour guider la tympanotomie postérieure et permet de repérer le canal
semi-circulaire latéral, le corps de l'incus et sa courte apophyse. La confection de |'antro-
atticotomie doit ménager un surplomb osseux sur le pourtour de la cavité mastoidienne ce qui

permettra de bloquer la boucle du porte électrodes.

Figure 41 : préparation de la zone de fraisage.
A l'aide de fraises fines, 4 trous sont forés pour la fixation du corps du du

porte-électrodes (figure 42).
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Figure 42: repérage des trous de fraisage pour fixer le dispositif d’implant cochléaire

La tympanotomie postérieure et inférieure réalisée a travers le récessus facial
(voir annexe 1 anatomie chirurgicale) expose le promontoire et la fenétre ronde (figure 43). A ce
niveau de l'intervention seule la fraise diamantée peut étre utilisée. Le canal du facial doit étre
visible par transparence et ne doit pas étre ouvert pour ne pas dénuder le nerf facial et I’exposer
aux risques de traumatismes et ultérieurement aux stimulations parasites par I'implant.

La niche de la fenétre ronde est habituellement visible 2 mm au dessous de

I’étrier.

Round window
niche

Figure 43 : tympanotomie postérieure avec exposition de la fenétre ronde.
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L’ouverture de la cochlée peut se faire soit au niveau de la niche de la fenétre
ronde, soit par une cochléostomie. Dans le premier cas, le fraisage doit se situer dans la région du
cintre de la fenétre ronde. Le fraisage a pour but d’exposer la totalité de la membrane de la
fenétre ronde. L’ouverture est pratiquée au crochet pour éviter que de la poudre d’os péneétre dans
la lumiere du premier tour de spire et s’oppose a la progression de I’électrode. La technique de
cochléostomie s’impose lorsque la tympanotomie postérieure est étroite, avec un nerf facial

superficiel, et quand il existe une ossification de la fenétre ronde.

Figure 44 : préparation du site de cochléostomie.

Un site de cochléostomie est préparé (figure 44) au niveau de la rampe
tympanique juste en avant et au dessus de la membrane de la fenétre ronde. La localisation propre
est réalisée par I'intersection d’une ligne passant en dessous depuis le milieu de la fenétre ovale
avec celle passant en avant depuis le milieu de la fenétre ronde.

L’'implant est retiré de son emballage stérile avec une manipulation prudente.

Le porte-électrodes est introduit alors dans la rampe tympanique (figure 45)

avec une rotation dans le sens d’enroulement de la cochlée. Rappelons que pour une cochlée
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droite, le tour se fait vers la gauche, et pour une cochlée gauche il se fait vers la droite. Une
instrumentation spéciale peut aider a la manipulation atraumatique du porte électrodes.

L’utilisation de solutions lubrifiantes n’est pas nécessaire.

Certains porte- électrodes contiennent un stylet rigide qu’il faut retirer a ce
moment d’intervention, le porte-électrodes retrouve alors sa forme arrondie, ce qui vient plaquer
les électrodes sur le modiolus contre la paroi interne pour approcher au mieux la stimulation du
reliquat nerveux du nerf cochléaire.

Suivant les fabricants, le porte électrodes est de diameétre, de souplesse ou de

rigidité plus ou moins importante, mais la technique de pose reste la méme.

Figures 45 : insertion du porte-électrodes dans la rampe tympanique.

L’étanchéité est obtenue a I'aide de fragment d’aponévrose du muscle temporal
et/ou muscle temporale (figure 46) avec ou sans utilisation de colle biologique afin d’éviter une
perte de périlymphe et I’extrusion. Il est préconisé de ne pas utiliser de poudre d’os pour obturer

le site de cochléostomie parceque ceci entraine une néo-ossification.
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Figure 46 : fermeture du site de la cochléostomie.

Le corps de l'implant est glissé dans sa logette et fixé par un fils non
résorbable (figure 47). Parfois la fixation n’est pas indispensable car la suture du lambeau
musculaire suffit habituellement a plaquer le corps de I'implant dans sa logette. Il est possible
actuellement de ne pas fraiser le site de I'implantation et de réaliser la fixation a I'aide de vis en

titane.

Figure 47 : fixation du dispositif de I'implant.
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La boucle du porte électrodes doit étre laissée libre dans la partie haute de la
mastoidectomie tenant compte de la croissance osseuse chez I’enfant, afin d’éviter les tractions
sur le porte électrodes.

Les lambeaux musculaires et la cicatrice cutanée sont suturés a la fin en 2
plans.

La fin de [lintervention est mise a profit pour réaliser des mesures
électrophysiologiques a travers I'implant. Le test d’intégrité des électrodes confirme la bonne
place et le bon contact des électrodes. On peut également recueillir les potentiels électriques du
nerf auditif et/ou du tronc cérébral, ce qui apporte des informations utiles pour les réglages

ultérieurs.

e. Lesincidents et les difficultés opératoires : [30, 36]

Certaines dispositions rendent l'intervention trés difficile. Elles doivent étre
préconisées par un bilan pré-opératoire complet.

Citons quelques exemples de cas difficiles :

* Une cochlée ossifiée :

Il peut s’agir d’une néo-ossification située au niveau des premiers
millimetres de la rampe tympanique empéchant lI'insertion du port électrodes.

Il faut entamer la cochléostomie et poursuivre le forage vers I'avant a
travers la néo-ossification a I'aide d’une fraise diamantée jusqu’a ce qu’une rampe tympanique

patente soit rencontrée (figure 48).
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Figure 48 : fraisage de la néo-ossification au niveau de la rampe tmpanique.

Lorsque la progression du porte électrodes est impossible dans la rampe
tympanique, la poursuite de la procédure de cochléostomie se déroule vers le haut en direction
vers la rampe vestibulaire. Une insertion compléte dans la rampe vestibulaire est possible (figure

49).

) ) )
e

Figure 49 : Mise en place de I’électrode dans la rampe vestibulaire.

Lorsque la cochlée est totalement ossifiée, un néo-canal peut étre fraisé

(figure 50). Les résultats sont toujours moins bons qu’en cas de cochlée normale.
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Figure 50 : emplacement de I’électrode dans le canal foré.

¢ Implantation cochléaire et malformations de l’oreille interne : [102, 103]

Auparavant, les malformations de l'oreille interne étaient considérées

comme des contre-indications a I'implantation cochléaire; ceci était dii essentiellement a des
bases histologiques prouvant la rareté du tissu nerveux au niveau des oreilles malformées. Le
premier cas d’implantation cochléaire sur oreille interne malformée a été rapporté en 1983 par

Mangabeiria et Albernaz mais ils ont découvert cette malformation en per-opératoire. Et depuis,

plusieurs patients présentant une malformation d'oreille interne ont été implantés avec succés par
de nombreuses équipes. Ces malformations peuvent étre séveéres (vésicule unique, malformation
de type Mondini, Mondini-like) ou plus modérées (dilatation de I'aqueduc du vestibule) associé a
une grande incidence de survenue de geyser lors de la cochléostomie et de procidence du nerf
facial ce qui explique le risque accru de fuite de LCR, de méningite et de complications en rapport
avec le nerf facial. Il existe par ailleurs des problemes techniques en rapport avec la difficulté
d’insertion de I’électrode qui sera incomplete dans 21% des cas chez les patients porteurs de

malformations de I’oreille interne.

¢ Les variantes anatomiques :
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Une mastoide treés éburnée, un sinus latéral trés antérieur, un facial
superficiel ou avec un trajet aberrant peuvent rendre la tympanotomie postérieure difficile, dans ce
cas un acces a la fenétre ronde est possible par la voie du conduit.

Certaines dispositions anatomiques rendent la fenétre ronde difficile a
atteindre (procidence du golf de la veine jugulaire, procidence du facial..). Il est parfois nécessaire
de fraiser directement le promontoire pour pénétrer dans la cochlée (la cochléostomie) ou méme

ces situations peuvent conduire a implanter le c6té contre latéral.

¢ Implantation cochléaire et otite moyenne chronique (OMC) : [100]

La présence d’une otite moyenne chronique au moment de I'implantation
vient compliquer le geste chirurgical et peut influer sur le choix du c6té a implanter. La technique
et les difficultés opératoires dépendent de I'activité de la pathologie (perforation tympanique,
cholestéatome, présence d’une cavité d’évidement pré-existante, défaut de pneumatisation des
cellules mastoidiennes...). Chez les patients porteurs d’OMC, la récurrence d'un cholestéatome et
le risque infectieux (méningite, labyrinthite) sont les principales complications a craindre.

En ce qui concerne la forme inactive avec une perforation simple, le

placement de I'implant cochléaire et la fermeture de la perforation tympanique seche peuvent étre

réalisés simultanément. Dans le cas d'une forme active (avec ou sans cholestéatome), il est
préférable de réaliser I'implantation 3 a 6 mois apres le geste sur I’otite chronique.

En cas de doute peropératoire sur les possibilités d’aération de I'oreille
moyenne, il peut étre utile de recourir a une technique d’exclusion compléte de I'oreille moyenne
(Rambo) avec oblitération soigneuse de la trompe d’Eustache et fermeture du conduit auditif
externe.

En cas de cavité d’évidement pétro-mastoidienne, [I'implantation
cochléaire est possible en introduisant le porte électrodes a travers la cochléostomie. La fine
membrane épithéliale qui persiste couvrant le porte électrodes I’expose au risque d’extrusion,

dans ce cas la couverture du site de la cochléostomie est réalisée par un lambeau musculaire
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temporal pédiculé qui permet aussi de plaquer le prolongement du porte électrode sur la paroi

mastoidienne postérieure avec un comblement de la cavité d’évidement par la graisse abdominale.

¢ Traumatisme avec fracture trans-cochléaire :

Le porte électrodes peut s’insinuer dans le trait de fracture au lieu de suivre le canal cochléaire.
Apres controle radiologique, une réintervention est nécessaire. Plusieurs opérations sur des tissus
|ésés par le traumatisme peuvent a long terme entrainer des rejets tardifs de I'implant, et comme
toujours en microchirurgie les réinterventions sont plus difficiles par la disparition des repéres

anatomiques.

C. Suites post-opératoires et complications : [110, 112, 114]

Une antiobiothérapie prophylactique est donnée avec des habitudes trés variables d’une
équipe a I'autre. Une hospitalisation de 2 jours en général est nécessaire et peu étre prolongée en
fonction des suites post-opératoires.

En post-opératoire, le controle de la situation de I'implant est le plus souvent réalisé par la
radiographie standard (incidence Stenvers : figures 51 et 52); en cas de dysplasie cochléaire
sévére, le scanner est plus précis [108]. Un suivi de la cicatrisation est nécessaire obtenue en

générale apres un mois de la chirurgie.

45°

Figure 51 : réalisation de I’ncidence Stenvers : patient en procubitus, front nez contre la table, puis

rotation de la téte de 45° du coté a radiographier. Rayon 0° sortant 2 cm en avant du CAE.
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a b
Figures 52 : a- insertion compléte des électrodes dans la cochlée.

b- insertion incompléte des électrodes.

L’'implantation cochléaire comporte les risques communs a toute chirurgie tels que ceux
liés a I'anesthésie générale de méme que ceux liés a I'introduction du corps étranger. Le taux

actuel de complications est inférieur a 5%. Les complications graves sont rares.

> Les complications per-opératoires : [111]

En effet, au risque de toute anesthésie générale, s'ajoutent des risques liés au

geste chirurgical lui-méme.

La tympanotomie postérieure chez un enfant sourd de naissance peut étre
rendue difficile par une anomalie de trajet du nerf facial (soulignant I'intérét majeur du monitorage
per-opératoire du nerf facial) ou par un tegmen ptosé.

L'issue de liquide céphalorachidien au moment de la cochléostomie (oreille
geyser) est moins rare chez l'enfant que chez l'adulte, du fait de la plus grande fréquence de
malformation de Mondini chez les sujets opérés a cet age. C’est le principal facteur de risque des
méningites postopératoires.

Dans les surdités post-méningite ou post fracture du rocher ou bien secondaire

a une otospongiose étendue a I’oreille interne, la principale complication que I'on peut rencontrer
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est la présence d'une ossification labyrinthique compléte empéchant I'insertion d'un nombre

suffisant d'électrodes dans I'oreille interne. Il peut alors exister une stimulation inopinée du nerf

facial passant a proximité des électrodes extra-cochléaires.

» Les complications post-opératoires immédiates : [112]

Paradoxalement, les suites de l'intervention sont souvent plus simples chez le
jeune enfant que chez l'adulte. Dés le lendemain de I'opération, ces enfants se proménent dans le
service. Rarement, on peut retrouver :

« Méningite : la complication la plus redoutable

« Hématome avec risque de surinfection;

Surinfection cutanée, en particulier en regard du récepteur implanté

Paralysie faciale, transitoire ou définitive. La réalisation d’un scanner en pré-
opératoire recherchant une anomalie du trajet du facial, le monitorage peropératoire du
facial et I'expérience en chirurgie otologique des équipes habilitées a I'implantation
cochléaire expliquent ces faibles incidences.

* Vertiges

« Fistule périlymphatique

* Acouphénes [115]

« Perforation tympanique

« Otorrhée transitoire.

» Complications post-opératoires tardives

A long terme on peut retrouver :

« Méningite

» Nécrose du lambeau

« Extrusion du récepteur [116]

« Altération du goit

« Stimulation parasite du nerf facial, en particulier pour des sons de forte

intensité ; par diffusion de I'influx électrique au nerf, notamment en cas de modification de
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I’architecture osseuse comme dans l’'otospongiose. c’est une complication mineure due a la
stimulation involontaire du nerf facial lors de I’activation des électrodes. Elle représente moins de
1% des implantations. Une re-programmation peut résoudre le probleme.

* Des troubles de | ‘équilibre peuvent également étre signalés

» Position incorrecte des électrodes;

« Panne ou fracture de I'implant nécessitant parfois une ex-plantation puis
réimplantation

+ Cholestéatome.

Ces complications, méme si elles sont rares, montrent bien la nécessité d'un

environnement médical et technique adapté, en particulier chez I'enfant.

VII. Réglages de I'implant cochléaire : [51, 52]

Les réglages du systéme externe débutent 4 a 6 semaines aprés la chirurgie, aprés une
bonne cicatrisation.
Ces ajustements progressifs ont pour objectif de déterminer les seuils minimums de

perception (T) et les seuils maximums de confort auditif (C). Ces déterminations de seuils sont

faites a partir de réactions comportementales chez le petit enfant conditionné ou non selon les
techniques d’audiométrie.

L'objectif des réglages est d’optimiser I'information délivrée par I'implant par rapport aux
capacités électrophysiologiques des voies auditives du patient. Il s’agit de privilégier les éléments
pertinents contenus dans la parole de maniére a permettre une meilleure reconnaissance de celle-
Ci.

Chez I’enfant les réglages sont difficiles, dépendants de I'expérience des opérateurs. lls
font appel a des techniques de conditionnement et d'observation des comportements. Une
collaboration entre un technicien pour les réglages et un observateur compétent (médecin

audiophonologiste, orthophoniste compétente en surdité de I'enfant) est nécessaire.
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Il est primordiale d'établir une relation de confiance entre le testeur, I'enfant et sa famille
avant les réglages; ce qui permet une participation active lors des tests et une préparation de
I'enfant a anticiper certains événements lorsqu'il aura compris ce que l'on attend de lui. Cette
préparation est variable selon I'dge de I'enfant, ses possibilités de communication, |'existence
éventuelle d'un autre handicap.

Il est impératif de ne jamais créer de sensation nociceptive, voire seulement désagréable

car I'enfant pourrait refuser I'implant et le travail de réglage deviendrait long, voire impossible.

A. Matériel :

Interface Procezseur

W wocal

Figure 53 : schéma du matériel nécessaire pour les réglages de I'implant cochléaire.

Les réglages s’effectuent avec un matériel spécifique (figure 53) : un ordinateur relié a

une interface de programmation reliée elle-méme a une interface spécifique a chaque marque.

B. Fréquence dans le temps, durée d’une séance ;

Les séances de réglage nécessaires sont variables d’un patient a un autre.
Schématiquement ces réglages sont effectués a 1, 2, 3, 6,9, 12, 18, 24 mois puis annuellement.

Une séance de réglage dure entre 60 et 90 minutes.
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C. Parameétres de réglage :

Le réglage d'un implant cochléaire est un long processus qui dépend de |'évolution de
chaque patient. Plusieurs parameétres sont réglables. Cependant, deux de ces réglages sont
incontournables : le réglage des seuils liminaires (appelés "T" pour "Threshold") et le réglage des
seuils de confort (appelés "C" pour "Comfortable level"). Le premier correspond a la plus forte
intensité électrique dans une électrode donnée qui ne provoque pas de sensation auditive. Le
second correspond a la plus forte intensité électrique dans une électrode donnée qui ne soit pas
trop forte pour le patient. La différence entre le seuil de confort et le seuil liminaire représente la
dynamique électrique, qui correspond a la dynamique dans laquelle le signal va étre transmis au
niveau du nerf auditif. Cette dynamique peut donc étre exprimée en décibels (dB). Les réglages
des T et des C sont obtenus grace aux réponses subjectives de chaque patient a des stimulations
électriques d'intensité variable.

Les T et les C sont exprimés en unités machine (uc) (cu = current units en anglais).

1. RéglageduT:

Pour la recherche du (T) ou intensité la plus élevée possible qui ne provoque
pas de sensation auditive, on utilise généralement une méthode ascendante puis une méthode

descendante. C’est a dire que I’on recherche une intensité I1qui provoque une réaction en

augmentant progressivement l'intensité des trains d’ondes et les sons sont présentés a chaque
électrode ou paire d’électrodes. Une fois a I1, on se met quelques U.C au-dessus et on diminue
progressivement de 2 en 2 ou de 5 en 5. Cette recherche est difficile car la sensation provoquée
est trés faible et le patient peut avoir I'impression d’entendre quelque chose alors qu’il n’en est
rien.

Cette opération se réalise canal par canal. Une fois ces réglages de base définis,
le processeur vocal est programmé pour transmettre les signaux spécifiés aux électrodes

implantées.
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Il existe dans le processeur 3 a 4 programmes selon le modele. Le régleur
explique au patient les modalités de passage d’un programme a un autre de facon croissante

selon I’évolution de ces capacités ou selon la réponse de I'enfant.

2. RéglageduC:

Pour la recherche (C) ou intensité la plus élevée possible qui ne provoque pas
d’inconfort, on ne réalise que la méthode ascendante. Ces seuils permettent de ne pas atteindre
des intensités désagréables.

En principe, on commence au canal médian puis on va vers les canaux qui
codent les sons graves et enfin on termine par les canaux qui codent les signaux les plus aigus. En
effet, les canaux aigus sont souvent les plus pénibles pour le patient lorsque I'on recherche les
seuils supraliminaires. Mais on peut tout aussi bien tester les aigus avant les graves.

Dans le temps, les réglages évoluent et il y a une augmentation de la
dynamique. Une dynamique dont les seuils sont tres différents d’un canal a un autre donne de trés
mauvais résultats.

En moyenne, en plusieurs mois, la dynamique de chaque électrode double en
raison de la plasticité neuronale ;: le systeme auditif s’adapte a la stimulation et est capable de
mieux coder l'intensité.

D’ailleurs, plus la dynamique est importante et plus la finesse auditive est
élevée en raison d’une résolution temporelle accrue. Au contraire, si la dynamique est faible, le

patient peut trouver que la parole ressemble a une voix artificielle.

3. Activation ou désactivation des électrodes :

Plusieurs causes peuvent amener a désactiver les électrodes :
- les électrodes qui sont placées hors cochlée dans le cas d’un implant intra —cochléaire.
- un canal ou les valeurs de C et T sont anormalement élevées (par exemple si les faisceaux de
fibres nerveuses auxquels correspond I’électrode ne sont pas fonctionnels)
- une électrode placée un peu trop loin du modiolus, par exemple si le porte-électrode s’est plié

lors de I'insertion dans la cochlée.

90



L’'implantation cochléaire : Expérience du service d’Oto-Rhino-Laryngologie du CHU Mohammed VI
(2007-2010)

- une électrode avec une impédance anormale (pour éviter que son énergie ne se disperse et arrive

jusqu’au nerf facial).

Le champ fréquentiel n’est pas forcément amputé si on débranche une
électrode car ce sont les canaux contigus qui récupérent le signal et la largeur des canaux des
électrodes branchées sera un peu plus grande. Cependant, la résolution fréquentielle sera moins
fine.

Il ne faut pas perdre de vue que I'information temporelle est trées importante car
elle contient la majeure partie des indices pertinents de la parole. Or, si on a trop de canaux
activés, la vitesse de transmission est ralentie et I'information temporelle sera dégradée.

Généralement le régleur ne désactive pas de canaux a la premiere séance, il
attend confirmation lors de la deuxieme séance, sauf si un probléme a une électrode fut
clairement détectée en télémétrie ou en imagerie.

En effet, il s’est avéré qu’avec la plasticité neuronale il faut parfois du temps

avant d’avoir une réponse, surtout chez les sourds profonds.

D. Réglages a partir de mesures objectives :

Le réglage d'un processeur est une tache difficile, en particulier chez les enfants, puisqu'il
est basé sur des réponses subjectives a des séries de stimuli.

Pourtant les enfants sont implantés de plus en plus jeunes. Ces jeunes enfants ne peuvent
pas étre testés avec les tests de routine, en particulier parce qu'ils n'ont pas d'expérience auditive.

C'est en ce sens que des recherches sont effectuées pour permettre au régleur d'implant de
programmer le processeur sans la participation du patient. Les deux méthodes les plus
couramment utilisées pour le réglage des T sont les Potentiels Evoqués Auditifs électriques (ou

PEAe) et la Neural Response Telemetry (NRT).

1. PEAe (appelé aussi EABR en anglais)

Les potentiels évoqués auditifs correspondent aux potentiels d'action
uniquement auditifs au niveau des différentes voies auditives, obtenus apres une stimulation

électrique de celles-ci; ces PEA sont recueillis grace a des électrodes de recueil. En implant
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cochléaire, ils sont obtenus par une stimulation électrique fournie par les électrodes de lI'implant.
Les électrodes de recueil sont les mémes que pour les PEA classiques.

Pour certains auteurs, les mesures objectives sont importantes pour le réglage
d'implants, en particulier pour les enfants. La recherche des PEAe permet de vérifier le bon
fonctionnement de chaque électrode, leur bon placement dans la cochlée, mais donne aussi des
informations pour le réglage du processeur.

L'évaluation des PEAe en per et post-opératoire est devenue un outil important
pour déterminer le fonctionnement des voies auditives, ainsi que pour l'optimisation des réglages
chez les tres jeunes implantés. Des travaux montrent que le complexe onde lll - onde V est le
meilleur critere des PEAe pour I'évaluation des T et des C.

Les niveaux utilisés pour obtenir les PEAe en per-opératoire sont les niveaux

qui seront audibles pendant les séances de réglages. Bien que l'intensité percue de ces niveaux

varie d'un enfant a l'autre, la plupart du temps ils ne tomberont pas en dessous des T et peuvent
excéder les C. La relation entre PEAe et T et C peut varier avec le temps. Cependant une relation
entre les seuils de PEAe obtenus durant l'opération et les premiers réglages peuvent étre

particulierement valables pour déterminer un réglage initial acceptable.

2. NRT (Neural Response Telemetry)

la NRT est une technique non-invasive qui enregistre le potentiel
d'action électrique du nerf auditif périphérique; la principale différence avec les PEAe est
que les électrodes de recueil ne sont plus externes mais sont tout simplement les
électrodes de l'implant.

La NRT est possible en per et post-opératoire. Une étude de KARLIK et
Al. en 2002 indique que les seuils donnés par la NRT sont compris entre les T et les C

(figures 54 et 55).
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Figure 55 : I'analyse de la NRT permet de définir le T (en vert) et le C (en rouge)
pour chaque électrode.
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3. Mesure des impédance

L’enregistrement des potentiels d’électrodes de I'implant permet de s’assurer
de I'absence de panne générale des composants internes de I'implant, ou de localiser des

électrodes défectueuses.

L’'impédance est sensible au fait que I’électrode soit active ou non (elle
augmente si |’électrode n’est pas stimulée) mais elle est insensible au mode de
stimulation.

Les différences d’impédance le long du porte électrode sont
généralement consistantes selon I'ordre de stimulation des électrodes, avec de hautes
impédances pour les électrodes apicales et les plus basses pour les électrodes de la
partie basale.

Il N’y a pas de différences significatives entre le groupe d’adultes et le
groupe d’enfants, excepté les premieres semaines chez I’enfant ou I'impédance est plus
élevée.

En outre, il existe un systeme feed-back qui permet de mesurer le voltage

interne comme le voltage le long du porte-électrode pour détecter des éventuelles défaillances.

4. ESRT (réflexe stapédien électrigue)

» Per-opératoire

Pour réaliser les mesures d’ESRT en per-opératoire, on envoie une
stimulation électrique de plus en plus intense et on regarde le mouvement de I’étrier a
I’ceil. IIs sont présents chez 70% a 80% des patients.

Certains estiment que le test de réflexe stapédien n’est pas objectif
lors de 'opération. En effet, il y a souffrance de I'oreille lors de I'opération donc il n’y a
pas I'ESRT habituel. De plus, I'anesthésie générale donne des valeurs de réflexe plus

hautes que celles trouvées en phase post-opératoire.
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Certaines études montrent qu’il y a une corrélation entre I'ESRT

per-opératoire et le réglage du C.

» Post-opératoire

L’ESRT post-opératoire est utile pour la mise en place du C et
donne une estimation des niveaux de confort qui ne devront pas étre dépassés lors des

premieres séances de réglage.

> Limites des méthodes objectives

Les mesures objectives comme la NRT, les PEAe et ESRT ne peuvent
étre utilisées pour les réglages du processeur de maniére isolée et doivent étre
interprétées avec |’encadrement d’autres informations concernant les propriétés du
systeme auditif de I'individu.

Plusieurs auteurs trouvent plus sage de donner encore plus
d’importance aux réponses subjectives du patient implanté, tout en continuant de

chercher les corrélations possibles avec les méthodes objectives.

E. Particularités du premier réglage :

Dans un premier temps, le régleur présente tout ce qu’il va confier au patient (ou aux
parents) et il prend du temps pour expliquer:

- L’ouverture et la fermeture du compartiment des piles

- La pose et la dépose des piles

- La mise en place du processeur vocal et de I’antenne émettrice

- La mise en marche du processeur vocal et la sélection du programme approprié

- I’'ajustement de la sensibilité du microphone ou du volume sonore

- l'utilisation et I’entretien du systéme

- les différentes procédures de dépannage
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Lors de cette session, le processeur vocal (partie externe) est remis au patient et le réglage

proprement dit est effectué (figures 56).
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avec |’antenne).

b- schéma des composants de la partie externe de I'implant cochleaire

Dés le branchement de I'implant, la présence ou I'absence de sons est percue.
La premiere séance est la plus difficile car il y a une attente énorme de la part de la

personne implantée et de celle des parents si le patient est un enfant.

L’objectif de cette séance est de donner une stimulation tolérable, le régleur ne va pas
forcément étre trop précis dans la recherche des seuils. Il évite ainsi d’atteindre les seuils de
douleur pour ne pas donner une image désagréable de I'implant au patient.

Par ailleurs, a la mise en route du micro, le patient entend généralement une “bouillie
auditive” dans laquelle il ne discerne pas grande chose. Il est important de I’avoir mis en garde au
préalable de ce désagrément pour qu’il ne soit pas trop surpris.

Le régleur utilise généralement une méthode ascendante ou descendante (uniquement
pour le réglage du seuil liminaire) pour déterminer les seuils liminaires et supra-liminaires.

Lorsque les seuils déterminant une réponse liminaire ou supra-liminaire sont vérifiés
plusieurs fois, on les programme dans le processeur.

Les premieres perceptions ne sont pas encore différenciées. Il s’agira donc d’observer
I’enfant et de noter son comportement lors des séances de rééducation, a I’école et a la maison

(acceptation de I’appareil, réactions a différents sons...).
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Une fois cette premiere étape de réglages franchie, des bilans a 2, 3, 6, 9, 12, 18, 24 mois,

puis annuels comportent :

- des évaluations orthophoniques de la perception et du développement du langage

- des controles des réglages de I'implant

- un suivi audiométrique

- un accompagnement familial

Durant la période des premiers réglages chez nos patients, Cette période a duré environ 3
mois pour un réglage progressif de I'implant et pour avoir une certaine autonomie dans la gestion

de I'appareil par les parents.

VIIl. Rééducation orthophonique : [117, 118]

Le patient doit apprendre ou réapprendre le monde sonore et étre aidé par une rééducation
prolongée. Celle-ci est une condition capitale de réussite [109].

Les adultes ayant déja développé le langage avant la perte de I'audition ont généralement
besoin de moins de rééducation que les autres.

C'est avec l'amélioration des réglages, le suivi, la rééducation orthophonique et la

stimulation dans la vie courante que le systeme auditif va s’affiner.

1. Fréguence et durée dans le temps :

Au moins deux séances par semaine d’une heure environ sont nécessaires. Généralement
le programme de rééducation orthophonique est un programme personnalisé variable d’une
personne a autre.

Pour I’enfant porteur de surdité pré-linguale une rééducation orthophonique intensive est
nécessaire pendant plusieurs années. Les séances peuvent étre espacées progressivement en
fonction des résultats obtenus. Une rééducation plus courte est suffisante pour les personnes
sourdes post-linguales, il suffit de les aider pour redécouvrir le monde sonore.

Le port permanent et quotidien de I'appareil va sensiblement améliorer la rééducation.
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2. Compétences orthophoniques travaillées :

L'entrainement auditif proprement dit comporte :

un apprentissage des commandes du boitier

une initiation a I'environnement sonore,

une reconnaissance des rythmes, des intensités, des hauteurs, de la mélodie,

un entrainement a la discrimination d'éléments phonétiques et a la reconnaissance de la parole

un développement des capacités de communication.

un entrainement ou une reprise selon les cas de la lecture labiale,

une approche musicale.
Elle fait partie de tous les instants et chez I’enfant, elle se joue essentiellement a la maison

et a I’école.
Il s’agit de développer :

» la curiosité et ’attention a I’environnement sonore.

+ la capacité a prendre des indices dans I’environnement sonore.

« des capacités de discrimination et d’identification auditive.

e un accés a la compréhension orale.

Pour ce faire, I'interlocuteur établit un environnement favorable a I’écoute :

» |l est proche du patient en raison de |'atténuation sonore.
« Il parle du coté de I'implant et a intensité suffisante.
« |l essaie de contrbler son débit de parole, son articulation et met |I’accent sur

certaines syllabes ou certains mots clef.

« Il utilise un langage adapté.

« 1l n’hésite pas a répéter ou a reformuler.

« Il encourage I’enfant a étre un partenaire de communication.
« Il minimise le bruit de fond, en baissant la radio par exemple.
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3. Description d’une séance :

Notre participation a des séances d’orthophonie (figure 57) chez les enfants implantés
nous permet de retenir les points suivants.

Tout ce que I’enfant dit bien, il le reconnait bien. Par contre, ce qu’il prononce mal, il
demande le signe en langage parlé complété (LPC) plus la parole et il répéete jusqu’a ce que ce soit

acquis.

L’orthophoniste encourage I'expression de I’enfant par différents moyens :

elle réalise une reprise des vocalisations.

- elle respecte le temps de parole de I'enfant.

- elle donne des encouragements et des félicitations.
- elle incite I’enfant a imiter ce qu’il percoit.

- elle propose des sons variés, de la musique, des jeux sonores, des images...

Figure 57 : enfant implantée cochléaire lors d’une séance de rééducation orthophonique.

Lors de la rééducation, I'orthophoniste va, par exemple, associer des onomatopées ou des
phonémes a un objet de la vie courante afin d’entrainer la parole de I’enfant et lui inculquer un

maximum de sons.
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Dans les surdités post-linguales, les personnes ont une expérience de la parole et de
I’audition. Le travail rééducatif consiste alors a les aider a repérer les nouvelles informations
provenant du signal électrique. L’adulte et I’enfant qui a appris a traiter le langage a partir des
signaux de parole prévenant a une cochlée saine doivent réactiver sa mémoire auditive et tenter de
la connecter au nouveau codage du flux acoustique. Parfois une rééducation longue et intensive
n’est pas nécessaire, il suffit d’accompagner le sujet implanté dans sa redécouverte du monde

sonore.

IX. Résultats de I'implantation cochléaire :

Ce travail avait comme objet I’évaluation de I’expérience du service d’ORL et de chirurgie
cervico-faciale du CHU de Marrakech en matiére d’implantation cochléaire, et surtout I’exposition
des difficultés de prise en charge des surdités neurosensorielle dans notre contexte.

Par ailleurs, elle ne s’agit pas d’'une étude comparative des résultats avec ceux de la
littérature. En tenant compte de ces biais méthodologiques : le nombre réduit des cas opérés, le
recul qui n'est pas encore suffisant, la diversité des outils d’évaluation et I’évolution des
connaissances étiologiques hotamment génétiques.

Les apports de l'implant cochléaire en matiére de réhabilitation des surdités sévéres et
profondes ont était déja démontré dans la littérature ainsi les enfants de notre expérience ont tiré
un bénéfice significatif de leurs implants avec un recul moyen de 30 mois. Nous exposons dans ce
chapitre les différentes méthodes d’évaluation des résultats en post- implantation et les

variabilités interindividuelles trouvées dans la littérature.
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A. Résultats audiométriques :

Les résultats d’audiométrie tonale doivent s’améliorer dans le temps. Il est difficile de
comparer ces données avec celles de la littérature. En effet, les résultats audiométriques purs sont
peu décrits et souvent noyés parmi les résultats orthophoniques.

On peut réaliser une audiométrie vocale dans le calme en utilisant les listes de
LAFON, sans I’aide de la lecture labiale, pour tester le nombre de phonémes correctement percus.
Les tests sont réalisés de préférence de vive voix en champ libre. Chez un adulte devenu sourd ou
un enfant avec surdité post-linguale, les résultats s’améliorent avec le temps. Les implantés ayant
une surdité congénitale ou pré linguale ne subissent pas les tests d’audiométrie vocale, ou
seulement aprés plusieurs années de port de I'implant car leurs résultats restent insuffisants

pendant une certaine période.

B. Evaluation orthophonigue :

a. Les outils d’évaluation :

L’évaluation d’un enfant implanté est complexe. Pour savoir quel bénéfice un
enfant tire de I'implant, il faut tenir compte de ses résultats sur la perception des sons et de la
parole, de son niveau de langage, de la qualité de l'intégration scolaire et de du vécu socio
familial...

De nombreux protocoles d’évaluation ont été proposés dans la littérature,
variant d’un centre et d’un pays a l'autre. Il n’existe en particulier pas de protocole standardisé,
méme si avec le temps les pratiques tendent a s’harmoniser. La quasi-totalité des tests utilisés
pour évaluer les implants cochléaires sont de langue anglaise et leur version francaise trop
souvent éloignée du langage courant francais et absente en version arabe (« Tests of Auditory
Perception of Speech for Children » développé par la Société Cochlear). Chouard and al [147] ont
proposé une échelle d’évaluation en comparaison au sujet normo-entendant du méme age, ce qui
la rend tres intéressante, mais elle n’est valable que pour les enfants non oralisés entre 2 et 4 ans.

Il existe également le protocole d’évaluation francophone. Celui-ci mesure les

possibilités de communication d’un patient grace a une échelle logarithmique comprise entre 0
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(surdité profonde dépourvue de toute lecture labiale) et 1 000 (communication normale). Cet index
possede 3 chiffres qui catégorisent trois groupes de performances ; le premier, (celui des
centaines) évalue l'intelligibilité en listes ouvertes ; le deuxiéme chiffre, (celui des dizaines) évalue
I'intelligibilité en listes fermées; le troisieme chiffre, (celui des unités) évalue la fonction d’alerte
sonore, la reconnaissance des bruits et de la prosodie, I'amélioration du contrdle vocal et de
lecture labiale [122]. Mais ce test, destiné aux adultes ou adolescents, n’est que rarement utilisé
en pratique actuellement.

L’étude et I'analyse des résultats doivent donc se faire sur une population la
plus homogeéne possible. Si on veut évaluer les résultats linguistiques des enfants sourds profonds
congénitaux, il faut analyser les éléments avec un recul suffisant c’est-a-dire plus de 5 ans

d’implant.

Le choix du profil APCEI [123, 22] comme outil d’évaluation dans notre pratique
permet de suggérer les performances audio phonologiques d’un enfant sourd, appareillé ou non, a
I’aide d’'un nombre de 5 chiffres, facilement stocké dans une base de donnée informatique. Il ne
remplace pas les évaluations orthophoniques classiques mais organise plutét graphiquement des
données audiométriques et orthophoniques existantes sur un enfant sourd. Sa rapidité de
passation permet de multiples “cotations”, ce qui permet d’une part de donner des profils évolutifs
dans le temps et d’autre part, de “lisser” les réponses en cas de cotation trop optimiste ou
pessimiste a un moment donné.

Ce profil peut aussi étre appliqué rétrospectivement a la lecture de bilans
d’évaluation plus anciens (“rAPCEI” pour “APCEI rétrospectif”).

Son intérét par rapport a des questionnaires tels que le MUSS (the Meaningful
Use of Speech Scale) ou le MAIS (the Meaningful Auditory Integration Scale) est de coter
séparément 5 domaines importants : port et acceptation de I'appareil, perception, compréhension,
expression orale et intelligibilité de la parole. Il n’utilise pas de pourcentages ce qui le rend plus
facile a appliquer. Grace a l'outil informatique, les résultats chiffrés obtenus sont facilement

stockés et peuvent donner quelques pistes de recherche.
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Ce profil ne peut se substituer aux évaluations orthophoniques réguliéres avec
notamment une mesure du lexique. On constate la nécessité de valider éventuellement un

protocole d’évaluation en langue arabe plus adapté a notre contexte.

b. Implant cochléaire et surdités pré-inguales : [132, 133, 29]

La perception, la compréhension et la production du langage sont les
indicateurs de I'efficacité d’une aide auditive dans les surdités prélinguales : en effet, I'acquisition
du langage passe nécessairement par ces 3 étapes successives.

La perception est généralement appréciée par des tests en liste fermée de
phonémes, de mots ou de phrases ; elle correspond a une étape rudimentaire du traitement de

I'information sonore.

La compréhension du langage s’évalue au travers de tests plus complexes qui
sont les tests en listes ouvertes. Elle fait appel a un champ lexical déja développé.

La production du langage, étudiée par I'intermédiaire de test de prononciation,
de répétition etc, est I’étape ultime de I'acquisition du langage. Sa mise en place nécessite
I'utilisation de la boucle audio-phonatoire, phénoméne d’auto-contréle de la production.

Les plus importantes séries de surdités prélinguales implantées ont maintenant
entre 6 et 10 ans de recul, permettant d’apprécier I'efficacité d’un tel projet sur le développement
du moyen et long terme. Les résultats montrent la possibilité de développement d’un langage

parlé chez des enfants sourds profonds.

> Portde l'implant :

Le port continu de l'implant améliore les résultats globaux. Dans
I’expérience du CHU Nantes [41] plus de 80% des enfants portaient leur implant de maniére
continue apres l'intervention. Roman et al [124] ont décrit que 76% des enfants portaient leur

implant en continu; Beadle [25] a rapporté que 87% des enfants |'utilisaient en continu,
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Dans notre expérience les 3 enfants implantés portaient leurs implants de

facon continue apres le troisieme mois de I'intervention.

> Perception auditive :

La progression des performances de la perception sonore et de la
compréhension de la parole s’est faite de maniere réguliére dans notre pratique.

L’évolution des acquisitions perceptives de I’enfant implanté dans la
littérature :
- Aprés quelques mois d’implantation, I’enfant reconnait les éléments supra-segmentaux de la
parole : rythme, durée, intensité... [27]
- Aprés 1 a 2 ans, la reconnaissance des mots et des phrases simples en liste fermée est en cours
d’acquisition [124]. Les tests de perception (listes fermées) sont réussis rapidement : scores de

100% dés 24 mois pour I’équipe de Lenarz et al. a Hannovre et d’autres équipes [144, 145]

- Aprés 3 ans, l'identification de mots et de phrases en liste ouverte se développe Progressivement
[145].

- Apres 5 ans d’implantation, la compréhension d’une conversation en liste ouverte est possible
sans l'aide de la lecture labiale [145]. Beadle [25] a rapporté les résultats de 30 enfants implantés
avec 10 a 14 ans de recul dont 87% comprenaient une conversation sans lecture labiale, et 60%
utilisaient le téléphone.

Les tests de compréhension du langage demandent plus de temps pour
étre réussis, peut étre aussi en raison de la complexité des instructions nécessaires pour leur
passage, difficilement compréhensibles pour des enfants de tres jeune age. Les évaluations sont
faites sans lecture qui aurait trés probablement amélioré les résultats.

Au total, Il est difficile de comparer les résultats obtenus d’une série a
I’autre, étant donné la grande diversité des tests proposés suivant I’équipe mais surtout la langue

dans laquelle le test est passé.
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> Production de la parole :

L'expression orale débute de maniéere décalée par rapport a la perception.
En effet, comme chez le nourrisson entendant, on constate un décalage dans le temps entre
I’acquisition de la discrimination des sons de la parole et la production qui apparait lorsque la
boucle audiophonatoire est en fonction [41].

Dans I’expérience de Nantes sur 50 enfants implantés, I’expression orale
s’est améliorée progressivement : en pré-implantation, 68% des enfants n’avaient pas de langage
oral et a 5 ans, 50% des enfants utilisaient un langage oral structuré. D’autres équipes ont utilisé
une échelle d’évaluation de la production orale (pas de langage, mots isolés, phrases
agrammatiques, phrases simples, phrases complexes), cependant elle est discutable. En effet, le
score le plus élevé (langage structuré) comprenait tous les niveaux au dela des phrases simples.
Cette évaluation n’était donc pas trés précise et pouvaient surestimer les enfants.

Certaines études [136] ont méme utilisé le développement lexical comme

critere d’analyse des facteurs pronostiques a I'implantation.

Le rythme d’évolution de I'intelligibilité de nos patients était progressif et
croissant.

Dans I'expérience de Nantes dans le domaine d’implantation cochléaire
pédiatrique on notait un niveau 0 de I'échelle de Nottingham en préopératoire (pour 67% des
enfants), les scores sont passés au niveau 2 (pour 42% des enfants) a 1 an puis aux niveaux 3, 4
ou 5 a 3 ans (pour 63% des enfants) et au niveau 5 a 5 ans (58% des enfants). Pour Allen, les
niveaux 3, et 4 sont atteints respectivement a 3 et 5 ans. Beadle [25] a rapporté que 77% étaient
intelligibles pour un auditeur sans ou avec une petite expérience des personnes sourdes.

Il existe une relation entre I'intelligibilité [125] et les performances
perspectives. Selon les données d’O’Donoghue [41] pour qui I'intelligibilité a 2, 3, 4 et 5 ans post-

implantation était corrélée aux performances perceptives obtenues.
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c. Implantation cochléaire et surdités post-linguales :

Les évaluations des adultes implantés font I'objet de moins de publications et
de recherches que celles des enfants.

Aprés I'implantation, un programme de rééducation est mis en place basé sur
la détection des sons de I’environnement, la discrimination, I'identification, la lecture minutée et
I'utilisation du téléphone. La détection est rapidement acquise [107]. La progression globale des
capacités aux tests de perception ou en liste ouverte de Fournier montrent une progression rapide
des résultats. Ainsi 60 a 70 % des utilisateurs d'implant cochléaire de derniére génération
présentent plus de 80% de reconnaissance correcte, sans lecture labiale, sur des phrases a
contexte connu. Chez l'adulte sourd post-lingual [148], les performances de perception de la
parole progressent trés rapidement pendant la premiére année d'utilisation de I'implant cochléaire
puis se stabilisent en plateau au cours de la seconde année.

Il existe une grande variabilité interindividuelle, avec de moins bonnes

performances obtenues lorsque la durée de surdité est supérieure a 5 ans [107].

d. Implantation cochléaire et sujet gé : [21]

La population vieillit et le sujet agé peut présenter une indication
d’implantation cochléaire. La chirurgie ne pose pas de probléme particulier. Un des problémes est
I'investissement rapporté a la durée de vie et donc d’utilisation.

La réhabilitation de la surdité ameéne une telle amélioration de la qualité de vie
que cet argument ne peut étre opposable. Des études ont démontré I'efficacité audiologique de
I'implant cochléaire chez le sujet agé.

L’évolution de la perception aprés implantation est classique, mais les résultats
peuvent plafonner. L'étude de la lecture minutée met bien en évidence cette limitation liée a des
problémes cognitifs. Le programme rééducatif doit étre adapté a chaque personne agée car la

dépendance, les capacités cognitives varient beaucoup d’un sujet a 'autre.
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e. Les facteurs influencant les résultats :

L’efficacité de I'implant cochléaire multicanaux les sourds séveres ou profonds
n’est actuellement plus a démontrer. Il est communément admis que les patients peuvent tirer un
bénéfice de cette technique, tout en constatant qu’il existe de grandes variabilités inter-
individuelles dans ces résultats [124, 126, 129].

La recherche et I'identification des facteurs pouvant influencer les résultats
restent une priorité pour la plupart des équipes pratiquant I'implantation cochléaire [128, 130].

La connaissance de ces facteurs permet I'évolution des critéres de sélection des

candidats a I'implantation, et une meilleure prise en charge de ces derniers.

1. Durée de surdité et age de I'implantation :

L’age d’implantation doit étre précoce [146]. Certains auteurs proposent
méme d’implanter avant 18 mois. D’aprés eux, plus l'implantation est précoce, plus I’'age
d’apparition du babillage et des capacités de perception auditive se rapproche de celui des enfants
normo-entendants. De plus, une étude menée par Hammes et al. [67] a montré que les enfants

implantés avant 18 mois ont un niveau de langage parlé identique a celui des normo-entendants.

Plus récemment, certains auteurs ont rapporté leur expérience
chirurgicale de I'implantation avant I’dge de 1 an [72]. lls ont conclu a I'absence de difficulté
technique [41]. En plus, une stimulation auditive précoce permettrait une maturation plus
physiologique des centres de l'audition.

La moyenne d’age d’implantation était élevée chez nous. L'implantation
tardive peut étre expliquée par un retard diagnostic de la surdité dont les causes sont multiples.
L'absence de sensibilisation suffisante de la population générale et des personnels médicaux,
paramédicaux ou éducatifs qui suivent I'enfant durant ses premiers mois de vie conduit a banaliser
certains symptomes remarqués trés tot par les parents. Le manque de moyens diagnostiques et de
formation sur la surdité agissent négativement sur le dépistage précoce de cet handicap

sensoriel.
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L'intérét d'une implantation relativement précoce nous parait
incontestable, mais ne doit pas primer sur le temps nécessaire a la réalisation du bilan complet et

notamment sur la durée de I'observation de I'enfant avec prothéses auditives.

2. Investissement parental : [41]

Une participation familiale importante est capitale pour I'obtention de
bons résultats. Geers et al. ont tenté de quantifier l'importance d'un certain nombre de facteurs
sur les résultats de l'implantation. Le niveau d’éducation parental n’a pas influencé les résultats,
apres avoir annulé I'effet du quotient intellectuel de I’enfant. Il est important de noter que la
plupart des facteurs qui sont étudiés ont en étroite relation entre eux et qu'il est difficile de les

isoler pour apprécier avec précision leur impact sur les résultats.

3. Comorbidité
La littérature rapporte, en effet, que les enfants présentant un handicap
associé tirent des bénéfices de I'implant cochléaire méme si les résultats sont inférieurs a ceux
des enfants uniquement sourds [138]. C'est l'altération des capacités d'apprentissage qui semble

étre le facteur limitant. Les enfants atteints de retard psychomoteur ont tendance a progresser

plus lentement et, a atteindre un niveau de performance moins élevé que les autres parce qu'ils
ont un niveau de perception et de production de base plus bas que les autres enfants.

Cependant, ils tirent des bénéfices significatifs de leur implant. Ces
résultats doivent étre interprétés en tenant compte de la phase de réhabilitation de ces enfants qui
est nécessairement différente de celle des autres enfants. La prévalence des sourds avec
multihandicap est difficile a chiffrer (11 a 54%). Néanmoins, aucun résultat n’est décrit en cas de

retard mental important [139]. Il s’agit d’une contre-indication a I'implantation.

4. Malformation cochléaire :

Les malformations d’oreille interne ne sont pas un facteur pronostique

péjoratif. Eisenman et al. [140] ont mis en évidence que les performances des enfants porteurs
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d'une malformation cochléaire progressent moins rapidement que celles des autres enfants mais
gu'elles deviennent comparables a 2 ans de I'implantation. D’autres auteurs ont trouvé également
des résultats identiques dans les deux populations. Loundon a précisé, cependant, que les
résultats dépendent du type de surdité : si elle est évolutive, les résultats seraient bons, par contre
en cas de surdité congénitale, les résultats seraient plus variables. D’apres Balkany, les résultats
des anomalies mineures seraient inchangés et ceux des malformations majeures (cavité commune)
seraient plus aléatoires.

Lorsque l'ossification cochléaire est importante seule une insertion
partielle du porte-électrodes est possible. Dans ce cas, les résultats dépendent du nombre
d’électrodes insérées. Par contre, les enfants avec des calcifications cochléaires présenteraient des
fluctuations plus fréquentes de leurs niveaux de réglage et une tendance a des niveaux de

stimulation plus élevé et donc une incidence de stimulation faciale plus élevée.

5. Audition antérieure :

> Niveau de surdité :

Les données de la littérature sont variées. Pour certains, les enfants

avec une audition résiduelle ont de meilleurs résultats avec I'implant [26, 50]. Les enfants

implantés ayant une surdité sévere auraient des résultats supérieurs aux résultats des enfants
sourds profonds et qui dépasseraient largement celui obtenu avec des prothéses conventionnelles
[133]. L'expérience du CHU Nantes, il n'on pas constaté de différence significative entre les
surdités sévéres et profondes de type | et les surdités profondes de type Il / lll [31]. Il est
cependant nécessaire de comparer les résultats a long terme.

Au total, les résultats des patients avec une audition résiduelle ne

sont probablement pas meilleurs lorsque les critéres d’implantation sont respectés [41].

» Evolutivité et perception auditive en pré-implantation :

Dans les études, ils on comparé les enfants ayant eu ou non un

contact significatif avec le monde sonore (les surdités évolutives ou débutant aprés 2 ans en
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comparaison aux surdités non évolutives débutant avant 2 ans). Les deux populations ont tiré un
bénéfice évident de I'implant cochléaire en matiere de perception auditive et de production orale.
Cependant, les progres des enfants ayant eu un contact avec le monde sonore étaient plus
rapides. Cette différence entre les résultats de ces deux populations s’est annulée avec la durée
d'utilisation de l'implant cochléaire (2 3 et 5 ans post-implantation, cette différence n'est plus
statistiqguement significative) [127].

Au total, les enfants qui ont eu une expérience auditive ont

progressé plus vite mais n’ont pas de résultats supérieurs apres 1 an d’implantation.

6. Mode de communication :

Les enfants ayant un environnement familial et scolaire plus signé qu’oral
ont eu de moins bons résultats. La communication orale doit étre proposée en priorité [41].

En effet, I'un des buts de lI'implantation cochléaire de I'enfant sourd est de
lui permettre de communiquer par la parole, objectif qui ne peut étre atteint que si la
réhabilitation s'inscrit dans une politique oraliste. De plus, 90% des enfants sourds ont leurs 2

parents entendants et 97% ont au mois 1 parent entendant [131].

Nous considérons que le LPC et le langage des signes étaient toujours
instaurés en appui de la communication orale. lls sont considérés comme une aide a la lecture
labiale (support visuel phonétique). lls ont permis des progres plus rapides et ont facilité I'accés a
la communication orale pure. Paralléelement, le mode de communication influence le mode de
scolarisation. Les enfants réhabilités avec un mode de communication a prédominance oraliste
peuvent étre intégrés dans une classe pour normo-entendants, ce qui favorise le développement
de leur langage et stimule leur perception. Au contraire, les enfants qui utilisent la langue des
signes sont en enseignement spécialisé et sont beaucoup plus entourés d'enfants sourds.

En conclusion, le langage oral doit étre favorisé afin d’améliorer les

résultats de I'implantation.
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7. Scolarisation :

Le mode de scolarisation de I'enfant implanté joue un réle important dans
la phase de réhabilitation et par ce biais, influence les résultats de lI'implantation.

Cependant les études on mit en évidence une différence significative
entre les enfants intégrés et en enseignement spécialisé. De plus, I'intégration est beaucoup plus
favorisée actuellement qu’elle ne I'était. Les meilleurs résultats semblent étre obtenus lorsque les
enfants implantés sont intégrés dans une classe pour normo-entendants [124, 137]. Inversement,
le fait qu'ils aient de bons résultats favorise leur intégration. De méme, l'intégration scolaire dans
une classe pour normo-entendants n'est possible que si le mode de communication est |'oral plus
ou moins le Langage parlé complété (LPC).

Le retard scolaire des enfants sourds intégrés semble légérement plus
élevé que celui de la population générale.

Cependant une scolarisation en école classique a été suggéré chez nos

patients implantes pour améliorer leurs résultats.

8. Test au promontoire :

Cet examen ne fait partie de notre bilan pré-implantation, Certaines
équipes le pratiquent. Une analyse préliminaire montrait une relation statistique entre I'amplitude
de I'onde V et les résultats.

L’intérét pronostique de ce test au promontoire reste a déterminer. Mais,
il garde un intérét majeur dans certaines circonstances : fracture du rocher et agénésie du conduit
auditif interne afin de vérifier I’excitabilité résiduelle des voies auditives. Cependant, I’absence de
réponse ne permet pas encore actuellement d’affirmer que le nombre de fibres auditives
résiduelles est insuffisant pour la réussite d’une implantation, et que I'implantation doit étre
récusée. Nikopopoulos, en effet, a comparé les résultats postimplantationb de 12 patients sans
réponse préopératoire et 35 patients avec réponse sans différence significative.

Au total, le test au promontoire peut avoir un intérét majeur dans
certaines situations, aide a choisir le c6té d’implantation en absence d’autres critéres mais n’a pas

encore fait ses preuves comme critere pronostique.
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9. Implant bilatéral :

L’écoute binaurale semble permettre d’accéder a la stéréophonie et a la
localisation spatiale. L'implant cochléaire bilatéral chez I'adulte permet d’accéder a la localisation
spatiale et d’améliorer théoriquement la sélectivité fréquentielle.

Cependant I'implant cochléaire bilatéral est onéreux, il améliore la qualité
du son percu, la localisation spatiale et I'intelligibilité de la parole en milieu bruyant chez I’adulte.
Chez I’enfant, les premiéres études sont en cours. D’aprés Litovsky [142] les enfants avec un
implant bilatéral auraient une meilleure localisation spatiale que les enfants avec un implant
cochléaire unigque ou ceux avec un implant et une prothéese auditive controlatérale

En attendant la diffusion de I'implant cochléaire bilatéral, il nous semble
indispensable de favoriser le port de la prothése auditive controlatérale [143]. Compte tenu des
données actuelles de la science, il est indispensable de mettre en place des études multicentriques

évaluant le bénéfice de I'implantation bilatérale surtout chez I’enfant.

10. Le modéle de I'implant :

Les résultats post-implantation suite a une surdité pré-linguale ou post-
linguale peuvent étre influencés par le modéle de lI'implant cochléaire mis en place. Les
processeurs et les stratégies de codage de derniere génération permettent d’obtenir des résultats
plus précoces. Il est actuellement impossible de prévoir si cet avantage se maintiendra a plus long

terme [107, 141].

C. Evaluation psychologique ou psychiatrigue :

Aprés I'implantation cochléaire, le suivi psychologique repose sur la possibilité pour les
personnes implantées d’exposer les éventuelles répercussions de ces nouvelles perceptions
auditives sur leur appréhension du monde extérieur et les changements possibles dans leurs

rapports sociaux.
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Les parents des enfants implantés peuvent évoquer les modifications comportementales
de I’enfant.

Des études en cours tentent d’élaborer des protocoles permettant d’évaluer dans le
temps I'évolution de I'enfant dans ses développements cognitif, affectif et ses attitudes

interactionnelles.

X. Colt de I'implantation cochléaire :

Le colt élevé de I'implant cochléaire [121] était le principal probléme dans la prise en
charge chez nous.

Le colt d’un bilan de pré-implantation est environ de 6000 DH, celui d’une implantation
(materiel, hospitalisation, chirurgie, soins) en moyenne de 300 000 DH. Ce colit est a ajouter au
prix du suivi post-implantation (réglages, suivi orthophonique, matériel consommable..).

Ces chiffres, aussi importants soient-ils, sont a comparer avec le bénéfice inestimable

surtout pour les enfants atteints de surdité neuro-sensorielle.

Le colt d’un traitement en fonction de son efficacité peut étre évalué a I'aide de I'index
QALY bien défini par Torrance [119]. Il tient compte de la satisfaction du patient a voir son
handicap supprimé. Il mesure I'efficacité d’un traitement en quantifiant le changement apporté
dans une échelle de santé, schématiquement comprise entre 0 (mort) et 1 (vie normale), et en le
pondérant par le nombre d’années pendant lesquelles cette amélioration va s’appliquer. Ainsi
obtient-on un mode de comparaison raccourci du rapport efficacité colt. Hutton [120] a montré
que l'implantation cochléaire chez I’enfant était plus efficiente qu’une prise en charge sans
implant cochléaire. Le co(t direct par QALY était respectivement de 32306 £ et 15293 £ pour les
enfants avant implantation et aprés implantation.

L’essor de cette technique a été limité pour les raisons économiques. Actuellement le
nombre d’implantation a progressivement augmenté du fait des dotations financiéres accordées
par les Etats. En 2010, le nombre d’implants cochléaires dans le monde Selon I'Administration

américaine des aliments et drogues (FDA), était estimé a environ 219 000 personnes. Son
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développement en France, intervient aujourd’hui dans un contexte de réforme du financement du

systéme de santé. Pour ce codt élevé et non négligeable ils recommandent méme une assurance
contre les risques de dommages accidentels, de vols et de pertes en tous lieux ainsi qu’une
attention et une vigilance particulieres pour préserver I’appareil.

Le nombre de personnes implantées par an reste trés modeste dans les pays en voie de
développement, et particulierement dans notre contexte. Il faut insister sur la nécessité de
|'accentuation des efforts de ['état, de la société civile et de tous les acteurs concernés afin de

surmonter les difficultés qui se posent a ce niveau.

Xl. Dépistage de la surdité :

La surdité est le handicap sensoriel le plus fréquent. Un enfant sur mille est atteint a la
naissance d’une surdité sévére ou profonde, et un enfant sur sept cents [28] développe

secondairement au cours de I’enfance une surdité neurosensorielle. Toutes les études mettent en

évidence le bénéfice d’un diagnostic et d’un appareillage précoces sur la qualité du langage et de
la communication [47].

La lourdeur des tests jusque la disponibles (PEA) nécessitant souvent une sédation,
I'absence de test fiable en période néonatale (immaturité perturbant les PEA) étaient autant
d’obstacles au diagnostic précoce de la surdité.

Aprés I'apparition des OEAP dans les années 1980, la stratégie de dépistage néonatale de
surdité (Figure 58) repose sur I’enregistrement d’un spectre OEAP qui peut étre normal, douteux
ou absent. Lorsque les OEAP sont normales, on peut estimer que l'audition est dans les limites
de la normale sur I'oreille testée. En cas d’OEAP douteuses ou absentes, le test doit étre refait,
puis s'il est identique, il est nécessaire alors de réaliser un bilan plus complet avec des PEA
(Figure 58).

Le test d’OEAP est rapide (quelques minutes), non invasif et informatif dés la naissance. Sa

sensibilité est bonne (95 a 100%) [43, 44]. En revanche, elle est moindre chez le nouveau-né a
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risque pouvant présenter des surdités rétrocochléaires [45]. La spécificité varie de 80 a 99% avec
un ou deux tests.

Les PEA sont utilisés en troisieme ligne de la stratégie de dépistage. lls sont indispensables
pour déterminer le seuil auditif objectif. La sensibilité varie de 90 a 100% et la spécificité passe de
94% au premier test a 100% au second [46].

Les OEAP sont depuis plusieurs années utilisées en routine pour le dépistage de la surdité
chez tous les enfants a risque. La généralisation du dépistage, aux pays industrialisés, est I'objet
d'un débat dont un des principaux éléments est le colt trés élevé. Cette généralisation est
maintenant proche a une proposition de loi en France [48].

Toutefois, ne dépister que les nouveau-nés ayant un facteur de risque n’aménerait a
identifier que 50% des surdités permanentes néonatales congénitales, et peut
méconnaitre certaines surdités évolutives qui n’apparaissent qu’aprés plusieurs mois de la

naissance.

Le délai entre les premiers doutes de la part de I’entourage et la réhabilitation est encore
dramatiquement long chez nous. Les causes de ce retard sont multiples. L’absence de
sensibilisation suffisante de la population générale et des personnels médicaux, paramédicaux, ou
éducatifs qui suivent I'enfant durant ses premiers mois de vie conduit a banaliser certains
symptomes remarqués trés tot par les parents [134, 135].

On déduit alors I'importance de la sensibilisation sur les troubles de l'audition et de
I'initiation chez nous d’un programme de dépistage au moins chez les nouveaux-nés a risque,
pour améliorer ’age du diagnostic des surdités neuro-sensorielles, malgré ses limites sus décrites
surtout que les enfants de notre expérience avaient une surdité profonde sans aucun facteur de

risque.
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Figure 58 : Stratégie de dépistage néonatal de la surdité [41].

XIl. Les centres d’implantation cochléaire :

Nous constatons d’aprés ce qu’on a rapporté précédemment la complexité de la prise en
charge des surdités neurosensorielles aussi bien chez I’enfant que chez I'adulte; c’est la raison
pour laquelle des réglementations internationales ont été mise en ceuvre pour assurer la prise en
charge et le suivi des implantés cochléaires par une équipe multidisciplinaire expérimentée de

centres d’implantation cochléaire accrédités [149].
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1. Léqgislation de I'implantation cochléaire :

Les implants cochléaires sont considérés comme des "audioprothéses"; donc ils
figurent dans la liste des produits et prestations remboursables.

Pour étre pris en charge les implants cochléaires doivent présenter une garantie
supérieure ou égale a 10 ans pour I'implant et une garantie de 5ans pour le processeur.
Le renouvellement de l'implant cochléaire n'est pris en charge qu'a l'issue de la période
de garantie.

La prise en charge se fera uniquement sur prescription médicale

Les implants cochléaires et implants du tronc cérébral doivent étre prescrits (en
premiere intention et en renouvellement) et implantés dans un établissement de santé
La notion "d’établissement de santé" est différente de la notion de "Centre Hospitalier
Universitaire”, et est donc une ouverture a l'implantation cochléaire dans le secteur
privé.

Le bilan pré-implantation, I'implantation, le suivi et les réglages post-implantation
doivent étre réalisés par le méme centre d’implantation cochléaire.

Des conditions précises sont fixées sur la composition des équipes multidisciplinaires
expérimentées dans le dépistage, I’évaluation, la chirurgie et le suivi a long terme de
I'implant cochléaire chez I’enfant et chez I'adulte, ainsi sur I'environnement technique

obligatoire et 'activité en nombre minimum d'actes chirurgicaux.

L’'implication nécessaire du centre d’implantation dans les programmes nationaux de

recherche clinique et d’évaluation pour les extensions d’activité.
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2. Conditions relatives a la composition de I'équipe multidisciplinaire :

a. Composition de l'unité clinigue ORL (environnement médico-chirurgical) :

- Un/des médecin(s) ORL audiologiste(s) réalisant les évaluations
audiométriques et vestibulaires; malitrisant en particulier les techniques audiométriques

subjectives et objectives applicables chez le trés jeune enfant;

un/des chirurgien(s) expérimenté(s) en chirurgie otologique;

un/des orthophoniste(s) spécialisé(s) dans la surdité de I'adulte et de I’enfant;

un psychologue;

un/des médecin(s) ou technicien(s) spécialisé(s) en électrophysiologie capable
de réaliser les tests électrophysiologiques préopératoires,peropératoires, et les réglages
postopératoires du processeur de I'implant cochléaire;

De plus, I'équipe doit étre entourée ou travailler en réseau avec des :

- Anesthésistes et réanimateurs;

- pédiatres, pédopsychiatrse, neuropédiatres;

- radiologues spécialissé en matiére d’imagerie otologique (IRM et scanner)

- généticiens, ophtalmologues; gériatres et neuropsychologues pour évaluation

avant implantation des personnes agées;

b. Lerdle de I'équipe d’implantation cochléaire :

Le réle de I’équipe multidisciplinaire est d’effectuer :

- Le bilan vérifiant I'indication d’implantation cochléaire et éliminant les
contre-indications;

- la chirurgie de I'implant cochléaire;

- le suivi orthophonique a long terme avec un minimum d’une année dans le
centre implanteur d’adultes; et sur au minimum 5 ans pour le centre implanteur d’enfants;

- les réglages de I'implant réalisés par un médecin ou sous autorité médicale,

par un orthophoniste, un audioprothésiste ou un technicien électrophysiologiste.
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C. Le seuil d’activité :

Les centres d’implantation cochléaire se caractérisent par un nombre prévisionnel
d'implantation annuel supérieur a 20 dont au moins 10 implantations réalisées chez I'enfant. Cette
prévision s'apprécie notamment au regard de l'activité au cours des trois derniéres années.

d. Environnement technique :

Attaché aux services et spécialités sus-cités, un certain niveau d’équipement
est requis :
« Unité de soins adulte et pédiatrique;
« matériel d’électrophysiologie et de réglage d’implant;

« matériel d’évaluation orthophonique et audiométrique.

e. Lesréseaux:

Le centre d’implantation doit travailler avec des réseaux de soins assurant le suivi a long
terme des patients implantés, en particulier au-dela de la premiére année post-implantation chez
I’adulte et au dela de la cinquieme années post-implantation chez I’enfant.

Le centre organise, en lien avec les associations de patients, des rencontres avec des

patients déja implantés afin d’échanger les expériences.

XIll. Prévention :

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

La prévention de l'aggravation de la surdité repose surtout sur l'appareillage auditif
précoce, qui limite la dégénérescence nerveuse et la détérioration de l'intelligibilité de la parole.
Les facteurs pouvant aggraver la perte auditive (barotraumatisimes, traumatismes sonores,

traumatismes craniens, efforts violents) doivent étre évités, surtout en cas de dilatation de
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I'aqueduc du vestibule. Les seuls traitements dont I'ototoxicité est irréversible (aminosides, sels de
platine, quinine) ne sont utilisés que lorsque le pronostic vital est en jeu.

Un conseil génétique doit étre proposé a tout parent ayant un enfant sourd et tout adulte
sourd. Il permet dans un grand nombre de cas d’affirmer |'origine génétique de la surdité,
d’établir son mode de transmission et le risque de récurrence lors d’une prochaine grossesse,
d’évaluer le pronostic évolutif du déficit auditif et de rechercher des anomalies cliniques associées.

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

afin de mettre en route rapidement un traitement adéquat.
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CONCLUSION
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L'implantation cochléaire a révolutionnée la prise en charge de la surdité profonde et
sévére de l'adulte et de I'enfant. C’est une technique siire, efficace lorsqu’elle s’adresse a des
populations correctement sélectionnées. La sélection des condidats est faite par une équipe
multidisciplinaire, aprés un bilan clinique, audiométrique, orthophonique, psychologique, associé
a une évaluation électrophysiologique et neuroradiologique.

Chez l'adulte devenu sourd, l'implant cochléaire permet dans la plupart des cas une
réintégration socio-professionnelle satisfaisante. Chez I’enfant souffant d’une surdité profonde
prélinguale, I'implantation cochléaire permet en effet la restauration d’un canal auditif d’excellente
qualité, qui, associé a un programme rééducatif intense et un mode de communication orale,
permet d’effectuer une scolarité dans le milieu normoentendant dans la majorité des cas.

Ce travail nous a sensibilisé a la complexité de la compréhension de la personne souffrant
de surdité sévere et profonde, a l'approche de l'implant cochléaire dans sa structure et son
fonctionnement, ainsi qu'a la difficulté a en évaluer ses bénéfices. Cette évaluation est devenue
impérative compte tenu des enjeux socio-économiques de cette technique.

Optimiser les résultats de [I'implantation cochléaire pédiatrique est synonyme
d’implantation précoce, ce qui implique une prise en charge précoce avec un diagnostic et un
appareillage précoce de I’enfant. Ce calendrier ne peut étre respecté que par la réalisation d’un
dépistage systématique des surdités en période néonatale, en phase pré-linguale ou en post-
linguale.

Nous sommes conscient que pour la pérennité du programme d’implantation, il est
impératif de créer un centre d’implantation cochléaire (aux normes internationales) au sein de

notre centre hospitalier; disposant de tous les moyens humains et techniques.
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ANNEXES

ANNEXE 1
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Bases anatomiques de 'audition

L’oreille est un ensemble de cavités creusées dans le rocher, partie épaisse et dure de I'os
temporal. On distingue trois parties de l'oreille : I'oreille externe, I'oreille moyenne et I'oreille
interne. L’oreille externe et I'oreille moyenne recueillent les ondes sonores et les conduisent

jusqu'a I'oreille interne, ou elles impressionnent les origines du nerf auditif.

I. L’oreille externe : [20] (Figure 59)

C’est la portion de I’appareil auditif qui collecte les sons vers le systeme tympano-
ossiculaire.

Elle comprend deux parties :
- Le pavillon, en dehors, constituant une lame fibro-cartilagineuse qui joue le réle de cornet
acoustique, dirigeant les ondes sonores vers le tympan par le conduit auditif externe.

- Le conduit auditif externe, en dedans qui prolonge le pavillon jusqu’au tympan.

Il. L’oreille moyenne : [16, 17] (Figure 59)

L'oreille moyenne centrée par la caisse du tympan, est une cavité remplie d’air chargée
d’assurer la transmission des ondes sonores a l'oreille interne. Elle est limitée par le tympan,
membrane élastique mince (environ 1/10 mm) mais résistante, a peu pres circulaire et de 1cm de
diametre environ.

Dans I’épaisseur du tympan est inclus le manche du marteau, le premier des trois petits
osselets. La téte du marteau repose sur celle de I’enclume, deuxieme osselet, dont le

prolongement inférieur se termine par I'apophyse lenticulaire, qui s’articule avec le troisiéme

osselet : L'étrier. Ils sont ainsi appelés a cause de leur analogie morphologique avec les objets

dont ils portent le nom. Le marteau, I’enclume, et I’étrier pésent respectivement 22 g,25get2g
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et sont suspendus de facon a constituer un systeme oscillant autour d’un axe antéro-postérieur

constitué par le ligament antérieur du marteau et le ligament postérieur de I’enclume. Cet
ensemble, d’inertie trés faible, est mis en mouvement par chaque vibration de pression exercée

sur le tympan.

Partie osseuse

o, -
+1 4% Chaine des osselets
‘. Enclurne
Marteau Elltl'ier
LR

Merf auditif
Favillon
Conduit Cochlee
auditif
Tempan
_Trompe
d'Eustache

Creille % Creille Creille
axterne Y Moy enne Interne

Figure 59 : Schéma représentant les 3 compartiments de 'oreille [17].

Les vibrations se transmettent ainsi dans I'oreille moyenne et parviennent a I’oreille interne
a travers la fenétre ovale (ouverture sur la paroi interne de la caisse), grace a la platine de I'étrier
qui obture cette fenétre par I'intermédiaire d’un ligament annulaire et joue le réle de piston dans
un tube cylindrique. A cet ensemble de trois osselets sont annexés le muscle du marteau
s’insérant sur le col du marteau et le muscle de I’étrier s’insérant sur la téte de I’étrier. Par leur

fonctionnement réflexe en contraction ou en relaichement, ils peuvent modifier le jeu du systéme.

L’aération de la caisse du tympan est assurée par un conduit ostéo-cartilagineux, la

trompe d’Eustache, qui s’ouvre sur sa paroi antérieure et la fait communiquer avec le pharynx.
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L’orifice pharyngien de la trompe d’Eustache, normalement fermé, s’ouvre chaque fois que I'on

avale. La pression est ainsi égalisée sur les 2 faces du tympan, condition nécessaire au bon
fonctionnement de toute membrane vibrante.

En arriére, la caisse du tympan communique par une partie rétrécie avec les cellules
mastoidiennes, petites cavités qui prolongent cette caisse dans l’apophyse mastoide de I'os

temporal.

lll. L’oreille interne [15, 16, 17, 18, 20]

L'oreille interne est située dans le rocher, en dedans de la caisse du tympan. Elle
comprend : I'organe de I'équilibre ou appareil vestibulaire (vestibule et canaux semi-circulaires),
et I'appareil auditif proprement dit (cochlée).

Elle est constituée de deux parties structurelles : le labyrinthe osseux, composé de cavités
osseuses en communication les unes avec les autres ; le labyrinthe membraneux, composé de
cavités a parois membraneuses, contenues dans le labyrinthe osseux. Du labyrinthe membraneux
naissent les voies nerveuses acoustiques et vestibulaires.

Les cavités du labyrinthe membraneux sont remplies d’un liquide appelé endolymphe.

Le labyrinthe membraneux n’occupe qu’une partie des cavités du labyrinthe osseux.

L’espace qui sépare la paroi du labyrinthe membraneux de celle du labyrinthe osseux, est
appelé espace périlymphatique. Il est rempli d’un liquide analogue a I’endolymphe et connu sous

le nom de périlymphe.
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A. Le labyrinthe osseux :

On distingue au labyrinthe osseux trois parties : une partie moyenne, le vestibule ; une

postéro-supérieure, les canaux semi-circulaires, et une antérieure, la cochlée.

1. Levestibule osseux :

Formé de deux cavités, saccule et utricule, et trois CSC:
le CSC externe est convexe en-dehors et en arriere ; le CSC supérieur est dans un plan vertical,
perpendiculaire a I'axe du rocher ; le CSC postérieur est dans un plan vertical, parallele a I'axe du

rocher.

2. Lacochlée:
Elle est composée du canal spiral enroulé autour d'un cone osseux, le modiolus.
Elle mesure environ 9mm a sa base et 5mm de la base a lI'apex. Son axe est
perpendiculaire a celui de la partie pétreuse du temporal.
Sa base excavée répond a la moitié antérieure du méat acoustique interne.

Son apex antéro-latéral est fixé en avant du promontoire.

a. Le modiolus : (figure 60)
Il présente a sa surface, prés de la base de la lame spirale osseuse, un fin
canal, le canal spiral du modiolus. Il loge le ganglion spiral.
Dans son centre sont situés les canaux longitudinaux du modiolus qui

contiennent les axones du ganglion spiral.

b. Le canal spiral de la cochlée :

Il fait deux tours et demi autour du modiolus, dans le sens de rotation
horaire a droite, et antihoraire a gauche.
Il commence au niveau du vestibule et se termine en un cul-de-sac au

niveau de la cupule de la cochlée. Long de 32 mm, son diameétre est de 2mm a sa base.
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Il est cloisonné par la lame spirale qui s'enroule autour du modiolus. La

rampe vestibulaire prolonge le vestibule, et la rampe tympanique se termine a la fenétre de la

cochlée.

Figure 60 : section axiale (modiolaire) de la cochlée. (17)

1. coupole de la cochlée 7. Paroi vestibulaire

. Rampe vestibulaire 8. organe spiral

. canal cochléaire 9. lame spirale osseuse

. Rampe tympanique 10. Canal spiral

. Modiolus (bleu) 11. Base du modiolus

. Canal longitudinal du modiolus 12. Partie cochléaire du VIl

o V1~ W N

c. L'aqueduc de la cochlée ou canalicule cochléaire :

Ce minuscule canal nait en avant de la fenétre de la cochlée. Il s'ouvre au-

dessous du méat acoustique interne.
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d. Le méat acoustique interne :

Le pore acoustique interne est situé sur la face postérieure de la partie
pétreuse du temporal.

Le fundus du méat acoustique interne est divisé par une créte
transversale en deux étages :
- L'étage supérieur présente en avant l'aire du nerf facial, et en arriere, l'aire vestibulaire
supérieure.
- L'étage inférieur est occupé en avant par le tractus spiral criblé, et en arriére, par l'aire
vestibulaire inférieure. En arriére de cette derniére se trouve le foramen du nerf ampullaire

postérieur.

B. Le labyrinthe membraneux :

Le labyrinthe membraneux est une structure complexe formée de conduits et de dilatations

remplis d'endolymphe. Il est tapissé d'un épithélium neurosensoriel (figure 61).

1. Lelabyrinthe vestibulaire :

Situé dans le vestibule osseux, il comprend deux sacs ovoides, l'utricule et le

saccule, plus petit, et trois conduits semi-circulaires.

a. Lutricule et le saccule :

L'utricule répond a la fenétre vestibulaire et recoit I'abouchement des
conduits semi-circulaires. De l'utricule et du saccule nait le conduit utriculo-sacculaire qui se
prolonge par le conduit endolymphatique. Ce dernier se termine par le sac endolymphatique situé
dans la dure-mere.

L'utricule et le saccule sont constitués d'une lame fibreuse et d'un
neuroépithélium :

- La lame fibreuse épaisse est unie au périoste par des tractus fibreux;

- Le neuro-épithélium est composé de cellules de soutien et de cellules sensorielles ciliées.
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Figure 61 : vue externe du labyrinthe membraneux de I'oreille droite [24].

Les zones sensitives sont en bleu

1. Canal antérieur 13. Rampe tympanique
. Ampoule (du méme canal) 14. Utricule

. Ampoule (canal horizontal)

. Saccule

. Canal cochléaire

. Hélicotreme

. Canal latéral (horizontal)

0 N O Ui M W N

. Canal postérieur

9. Ampoule (canal postérieur)
10. Fenétre ovale

11. Fenétre ronde

12. Rampe vestibulaire
b. Les conduits semi-circulaires :

Situés dans les canaux semi-circulaires osseux, ils ont la méme forme que les

canaux, mais un calibre réduit au quart. lls s'ouvrent dans l'utricule.
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2. Le labyrinthe cochléaire :

Situé dans le labyrinthe osseux, il comprend les conduits périlymphatique et

cochléaire.

a. Le conduit périlymphatique :

Situé dans l'aqueduc de la cochlée, il unit l'espace périlymphatique a

I'espace subarachnoidien de la fosse cérébelleuse.

b. Le conduit cochléaire :

C'est un conduit spiral, borgne, avec un cul-de-sac a son origine dans le
vestibule, le caecum vestibulaire, et un autre a sa terminaison, dans I'hélicotreme, le caecum
cupulaire.

Le caecum vestibulaire est relié au saccule par un étroit conduit, le ductus réuniens, ou

conduit d’union.

> Les parois : (figure 62)

Le conduit cochléaire est ovalaire a la coupe et présente quatre
parois, tympanique, externe, interne et vestibulaire.

La paroi tympanique, inférieure, est formée de la membrane
basilaire, qui supporte I'organe de Corti. La lame basilaire s'étend de la lame spirale osseuse a la
créte basilaire, extension de la créte spirale. Elle contient le vaisseau spiral.

La paroi vestibulaire, supérieure, est formée par la membrane
vestibulaire qui sépare la rampe vestibulaire du conduit cochléaire.

La paroi externe est constituée par la créte spirale (ou ligament
spiral), épaississement de I'endoste. Elle est marquée par la proéminence spirale soulevée par le
vaisseau proéminent. Au-dessus de la proéminence spirale se trouve la strie vasculaire et en
dessous le sillon spiral externe.

La paroi interne présente le limbe de la lame spirale, endoste

épaissi de la lame spirale.
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La lévre vestibulaire du limbe se prolonge par la membrana tectoria.

La levre tympanique du limbe repose sur la lame basilaire. Ces levres limitent le sillon spiral

interne.
Figure 62 : section transversale au niveau d’un tour de spire de la cochlée. [17]

A. rampe vestibulaire
B. conduit cochléaire
C. rampe tympanique

1. Paroi vestibulaire du conduit cochléaire 6. Ligament Spiral

2. Membrana tectoria 7. Ganglion spiral

3. Paroi externe du conduit cochléaire 8. Lame spirale osseuse

4. Strie vasculaire 9. Limbe de la lame spirale osseuse

5. Sillon spiral externe 10. Sillon spiral interne

11. Lame basilaire
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» L'organe de Corti (figure 63)

Il dessine une longue créte spirale sur toute la longueur de la
cochlée. Il est constitué d'une série de structures épithéliales fixée sur la lame basilaire.

En allant de la paroi externe vers le limbe de la lame spirale, on
trouve successivement :
- Les cellules sustentaculaires surmontées des cellules limitantes externes;
- Les cellules sensorielles ciliées externes, qui constituent une bande de 3 a 4 cellules
superficielles reposant sur les cellules phalangiennes externes.
- Deux rampes de cellules en piliers externes et internes;
- Une rangée de cellules sensorielles ciliées internes soutenues par des cellules phalangiennes
internes;
- Les cellules limitantes internes. Entre les cellules se logent les tunnels spiralés externe, moyen et
interne.

Aucune des cellules ciliées externes et internes ne peut se

renouveler en cas de détérioration.
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Figure 63 : Organe de Corti [17].

1. Sillon spiral interne

2. Membrana tectoria

3. Cellules ciliées sensorielles internes
4. Cellules du pilier interne

5. Tunnel interne

6. Cellules du pilier externe

7. Cellules ciliées sensorielles externes
8. Tunnel externe

9. Proéminence spirale

10. Strie vasculaire

11. L’aisseau proéminent

12. Sillon spiral externe

13. Cellules sustentaculaires externes

> La membrana tectoria :

14. Créte spirale (lig. spiral)

15. Lévre vestibulaire du limbe
16. Cellules sustentaculaires int.
17. Lévre tympanique du limbe
18. Lame spirale osseuse

19. Fibres du nerf cochléaire

20. Cellules limitantes internes
21. Cellule phalangienne interne
22. Vaisseau spiral

23. Membrane basilaire

24. Tunnel moyen

25. Cellule phalangienne externe

26. Cellules limitantes externes

Elle est constituée d'une lame de substance gélatineuse striée de

microfibrilles qui recouvre I'organe de Corti. Elle est sécrétée par les dents acoustiques, cellules

recouvrant la levre vestibulaire du limbe de la lame spirale.
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IV. Le nerf auditif :

Le nerf auditif (ou nerf vestibulo-cochléaire) constitue avec son homologue controlatéral la
huitieme paire des nerfs craniens. Il constitue la portion périphérique ou premier neurone des
voies vestibulo-cochléaires. C'est un nerf exclusivement sensoriel comprenant deux racines
distinctes : la racine vestibulaire, transportant des informations sur I'équilibre, et la racine
cochléaire, véhiculant des informations auditives.

I a un trajet depuis les récepteurs sensoriels de l'oreille interne jusqu'aux noyaux
vestibulaires et cochléaires du tronc cérébral. Il parcourt le méat acoustique interne et le trigone

ponto-cérébelleux.

1. Trajet labyrintigue :

a. Nerf cochléaire :

Il nait de I'organe de Corti a l'intérieur de la cochlée membraneuse, les fibres
nerveuses suivent d'abord les canaux de la lame spirale pour rejoindre leurs corps cellulaires
situés dans le canal spiral, I'ensemble des corps cellulaires forment le ganglion spiral de Corti, ces
fibres nerveuses traversent les canaux de la columelle puis la fossette cochléaire située au fond du

CAl.

b. Nerf vestibulaire :
Il nait du vestibule et des canaux semi-circulaires membraneux par plusieurs
rameaux. Le nerf vestibulaire rejoint le nerf acoustique pour former le nerf auditif qui traverse la

partie postéro inférieure du CAIl en arriére et au dessous du nerf facial.

2. Trajet intracranien :

A partir du méat acoustique interne en aval du ganglion vestibulaire, les nerfs facial et
vestibulo-cochléaire forment le paquet vasculo-nerveux acoustico-facial.

La partie nerveuse de ce paquet est constituée par le nerf facial en antéro-supérieure, par
le nerf intermédiaire (VIl bis) au centre et par le nerf vestibulo-cochléaire (VIIl) en bas postéro-

inférieure.
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L'artére cérébelleuse antérieure et inférieure (artere cérébelleuse moyenne) est
habituellement en situation ventrale ou située entre les éléments du paquet acoustico-facial.

L'artére labyrinthique (artere auditive interne) suit les nerfs sur toute leur longueur.

3. Trajet intrapontigue :

Le nerf auditif pénétre le tronc cérébral, et plus précisément le sillon bulbo-pontin, au
niveau de la fossette latérale de la moelle allongée, en situation latérale et dorsale par rapport aux
nerfs intermédiaire et facial. Son émergence du tronc cérébral se situe en avant du récessus latéral
du guatrieme ventricule et au-dessous du pédoncule cérébelleux moyen.

Le nerf auditif se divise par la suite en une racine cochléaire qui se dirige vers les noyaux

cochléaires, et en une racine vestibulaire cérébelleuse avec un relais bulbaire.

V. Les voies auditives centrale : [16]

Une fois sorti de I'oreille interne, le nerf auditif va rejoindre le cerveau au niveau du tronc
cérébral pour composer les voies auditives centrales. Leur anatomie est trés complexe (figure 64).

Pour simplifier, les informations auditives contenues dans le nerf sont traitées tout au long de leur

parcours en passant par plusieurs étages de relais pour atteindre finalement I'aire auditive ou
cortex auditif primaire, région du cerveau qui s’occupe de l'audition. Les quatre premiers étages,
situés dans le tronc cérébral, sont :

- Le noyau cochléaire, relais obligatoire composé de trois parties. Une grande partie des
fibres de ce dernier va se croiser et passer dans le complexe olivaire supérieur situé de I'autre
cOté.

- Le complexe olivaire supérieur, composé de plusieurs petits noyaux, va recevoir des
informations en provenance des deux oreilles.

- Le noyau du lemnisque latéral est surtout un relais de passage.

- Le collicule inférieur est au niveau du cervelet. C’est le relais principal du traitement des

informations auditives divisé en trois parties.
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Les informations auditives arrivent ensuite dans le cerveau au niveau du thalamus auditif

ou corps genouillé médian pour atteindre finalement I'aire auditive située dans un sillon du lobe
temporal du cerveau. Ces relais ont donc des fibres qui entrent appelées fibres afférentes et des
fibres qui sortent appelées fibres efférentes. Il faut savoir que la plupart de ces voies auditives qui

relient les différents étages sont bidirectionnelles.
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Figure 64: les voies auditives centrales

V. Vascularisation [17]

1. Les artéres :

Elles proviennent essentiellement de I'artere labyrinthique, branche de l'artére basilaire ou
de I'artere cérébelleuse inféro-antérieure.

L'artére labyrinthique donne des branches vestibulaires, une branche cochléaire qui
chemine dans I'axe de la cochlée et les glomérules artériels de la cochlée.

Ses artéres accessoires sont les artéres stylo-mastoidienne et auriculaire postérieure.
2. Les veines:

Elles se drainent dans :
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- la veine labyrinthique qui rejoint le sinus pétreux inférieur ou le sinus sigmoide,

- la veine de l'aqueduc du vestibule qui rejoint le sinus pétreux supérieur,

- la veine de 'aqueduc de la cochlée qui rejoint le sinus pétreux inférieur.

Anatomie chirurgicale

Tympanotomie postérieure [83. 84] :

A - Principe :

C’est I'ouverture de la caisse du tympan par voie mastoidienne aux dépens du récessus
facial.

Le récessus facial correspond a un triangle osseux délimité médialement par le nerf facial,
latéralement par la corde du tympan, et en haut par la fossa incudis.

La réalisation correcte d’'une tympanotomie postérieure impose, d’'une part un alésage du
conduit auditif externe qui doit étre parfaitement rectiligne, d’autre part d’abaisser le plus
possible les berges postérieures et supérieures de la cavité mastoidienne.

Les risques de cette intervention sont d’abord la labyrinthisation par contact de la fraise
avec l’enclume, I'atteinte du nerf facial, et enfin I’encoche accidentelle du sulcus par une
tympanotomie postérieure trop latérale.

On peut distinguer trois types de tympanotomie postérieure :

- la tympanotomie postérieure et supérieure qui correspond a I'amincissement de la
portion postérieure du mur de la logette;

- la tympanotomie postérieure compléte qui comporte I'ouverture de tout le récessus
facial;

- la tympanotomie postérieure et inférieure ou persiste un pont osseux de protection de
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I'enclume. C'est la manceuvre la plus délicate et elle fait tout I'intérét de la technique par voie

transmastoidienne. Elle permet un accés large dans la caisse du tympan par voie postérieure sans
élargir le CAE au niveau du sulcus. La visibilité est parfaite sur la langue apophyse de I’enclume et
méme sur le manche du marteau, sur la région des fenétres et de I’étrier, sur le récessus facial et
de la pyramide sur le coude entre deuxiéme et troisieme portion du nerf facial, enfin sur
I’hypotympan.

Deux conditions anatomiques peuvent géner cette approche :
- Vers le haut, un pieds de I'os écailleux tres fin (tegmen du CAE).

- Vers l'arriere, un sinus latéral tres procident.

B - Réalisation pratique :

Préalablement a la tympanotomie postérieure, il est nécessaire de réaliser une
antroatticotomie ou une mastoatticotomie.

Les berges supérieures et postérieures de la cavité doivent étre abaissées au maximum
pour ne pas limiter les mouvements de la fraise au niveau de la région du récessus facial.

Le conduit auditif externe dans sa partie postérieure et supérieure doit étre parfaitement
rectiligne, et surtout aminci, aussi bien dans sa partie latérale que dans sa partie médiane.

Cet alésage du conduit doit permettre de voir, d’un seul coup d’oeil du coté tympanique, la
région incudostapédienne et le sulcus, et de 'autre c6té du conduit, I’enclume ainsi que la zone
d’attaque de la tympanotomie postérieure.

Cette zone d’attaque est située dans un plan passant par la courte apophyse de I’enclume,

juste au-dessous de I'extrémité de la courte apophyse.

Un pont osseux de protection doit étre laissé si la chaine est continue et mobile.

I Ny a pas de risque de lésion du nerf facial si on prend garde a ne pas dépasser
médialement cette frontiére.

D’autre part, I'intégrité du sulcus peut étre assurée par la double vision de part et d’autre

du conduit. La tympanotomie postérieure est ensuite prolongée vers le bas.

139



L’'implantation cochléaire : Expérience du service d’Oto-Rhino-Laryngologie du CHU Mohammed VI
(2007-2010)

Le fraisage doit étre beaucoup plus prudent vers le bas, du fait de la latéralisation

progressive du nerf facial qui rejoint la corde du tympan a la partie inférieure de la tympanotomie.

C - Application dans I'implantation cochléaire :

Une tympanotomie postérieure et inférieure est réalisée afin de visualiser la région de la
fenétre ronde. La niche de la fenétre ronde est habituellement visible 2 mm au-dessous de I'étrier.

C’est par cette tympanotomie postérieure qu’est glissé le porte-électrodes jusque dans la
rampe tympanique de la cochlée.

Il est important de ne pas dénuder le nerf facial afin d’éviter des stimulations faciales

indésirables lors du fonctionnement de I'implant.
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Physiologie de I'audition

|. Role de I'oreille externe : [16, 19]

L'oreille externe a une double fonction : une fonction protectrice de I'oreille moyenne et en
particulier du tympan, et surtout, une fonction d’amplification. Le flux sonore s’engouffre dans le
méat acoustique avant de venir tambouriner sur la membrane tympanique provoquant la
mobilisation des osselets.

L'oreille externe sert a la fois pour localiser et amplifier des sons.

Il. R6le de I’oreille moyenne :

L’oreille moyenne assure la transmission des vibrations sonores a |'oreille interne grace au
systéeme tympano-ossiculaire.
Cette transmission des vibrations se fait sans perte d’énergie grace au mouvement de

levier des osselets. Le message acoustique est transformé en signal mécanique.

lll. Réle de I'oreille interne :

L’oreille interne, permet la transmission hydromécanique au niveau de la membrane
basilaire ainsi que la transmission électro-chimique au niveau des cellules ciliées de I’organe de
corti.

C’est presque exclusivement depuis les cellules ciliées internes, excitées par les
mouvements de la membrane basilaire, que part I'information afférente.

L’information afférente envoyée en retour depuis le tronc cérébral est réceptionnée par les
cellules ciliées externes qui jouent majoritairement un role d’amplification.

Les potentiels d’actions de ces derniéres sont envoyés vers le centre selon un codage
spatial de la fréquence basé sur la sélectivité fréquentielle et la tonotopie. En effet, chaque
composante fréquentielle d’un son est codée par le systéme auditif en entrant en vibration avec un

cil ou une surface localisé(e) a un endroit précis de I'organe qui n’est sensible qu’a cette

141



L’'implantation cochléaire : Expérience du service d’Oto-Rhino-Laryngologie du CHU Mohammed VI
(2007-2010)

composante fréquentielle. Ainsi dans I'oreille interne, les hautes fréquences sont codées a la base

de la cochlée tandis que les basses fréquences sont codées a son apex (Figure 65).
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Figure 65 : organisation tonotopique cochléaire (A) et réponse de la membrane basilaire aux
stimulations acoustiques (B, C, D). Les sons de haute fréquence font vibrer uniguement la partie
apicale de la cochlée (B) alors que les sons de basse fréquence induisent une vibration jusqu’a

I'apex (D).

IV. Physiologie des centres auditifs : [15]

Les messages auditifs sont véhiculés sous forme de potentiel d’action par le contingent des
fibres afférents du nerfs cochléaire jusqu’au noyau cochléaire du tronc cérébral.

L'information chemine de relais en relais jusqu’au cortex [6].
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V. Caractéristiques physiques d’u son pur :

L’onde sonore se définit par plusieurs parameétres fondamentaux sur le plan perceptif
dont :

- La fréquence des vibrations ou nombre de cycles effectués en 1 seconde par I'onde.

L'unité est I'Hertz (Hz). Les sons graves ont une fréquence base et les sons aigus ont une
fréquence élevée. La gamme de fréquences audibles chez un sujet normal s’étale de 20 a 20 000
Hz.

L’intensité sonore ou puissance sonore s’exprime en décibels (dB) (du physicien américain
Alexander Graham Bell). Plus la puissance sonore est élevée, plus le son parait fort.

L’oreille normale est capable d’analyser des différences de son de 1 dB et des variations de
son de fréquences trés proches.

Pour une fréquence donnée la plus faible intensité qui permette d’entendre un son a cette

fréquence s’appelle le seuil d’audibilité.
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ANNEXE 2

Fiche d’exploitation

|. Interrogatoire :

e Age:......oo. , coordonnées @ ........oceiiiiiiiiiiiii
« Sexe: F [] , mL]
« Origine : Urbaine O , Rurale [ , Ville : ..............

e Profession : .....cccooviiiiiiiiiii,
» Pour les enfants : - Profession du pére : ..................
- Profession de lameére : .................

e Mutualiste: oui [] non[_]
e Les ATCD :
a. Personnels :
- Consanguinité [ , préciserledegré : ...

- Souffrance néonatale [
- Prématurité [l , terme ;...

- Ictére nucléaire [ ]

- Méningite ] , I’dge de I'atteinte @ ............
- Germe responsable : PneumocoqueE| , Haemophilus Influensae [
Autre : ................... : Indéterminé []
- Traumatisme cranien O I’age du traumatisme @ ..................cooe.
- Toxique [ PréCiSer fu i
- Autre [] PréCiser & ..ot
b. _Cas similaires familiaux : oui [] , non []

+ Diagnostic :
- Age du début : ...........
Surdité pré-linguale ] , Surdité post-linguale [

- Age de diagnostic de surdité : ...............

- Circonstances de découverte :
Dépistage L] Troubles de langage L]
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Pédiatre ou médecin Difficultés scolaire []

Autre O PrECiSEr &

Il. Bilan pré-implantation :

A. Examen clinigue :

» Dysmorphie faciale : oui - nor|1:|
« Retard psychomoteur: non [] oui []
Préciser : ............cooi
« Examen neurologique normal : oui [ non[]
Si anomalie préciser : .........ccooiiiiiiiiiii
* Retard mental : non O oui O préciser .............ooooeiil.
« Cardiopathie congénitale : non [] oui préciser: ...........ocoiiiiiinin.
+  Anomalie oculaire : non [l oui [] Préciser @ .....ccooovviiiinnennnnn

« Autre comorbidité a préciser : ...............cociiiil

oui O non O

« Otoscopie : normale

 Acoumétrie :

- Rinne : oD positif g négatif
0OG positif négatif
- Weber : indifférent ] latéralisé du coté sain [ latéralisé du coté atteintE|

» Impédancemétrie :
1- Tympanométrie :

Pic normal centré sur le zéro L , Pic déplacé vers les pressions négatives L
Courbe plate[] , Courbe centrée mais d’amplitude diminuée []

Augmentation de I"'amplitude du pic O

2- Réflexe stapédien :
Présent [] préciser le seuil : ............. dB , Absent []
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» Oto-émissions acoustiques : présents [] absents [] douteux []

B. Bilan Audiologique :

1. Audiométrie comportementale :

v" De 0 déja 6 mois : Sursaut ou réflexe cochléo-palpébral

Absent[ ]

Présent a intensité : faible [] moyenne [] forte[]
v' De 6mois a 9 mois : réflexe d’orientation investigation

Absent[]

Présent a intensité : faible [] moyenne [] forte[]
v De 9 mois a 2 ans : réflexe d’orientation conditionnée

Absent[ ]

Présent a intensité :  faible [ moyenne [l forte [
v' De 2ans a 6 ans : conditionnement a base ludique

Absent[]

Présent a intensité :  faible [l moyenne [ fortel]

2. Audiométrie tonale et vocale : (enfants dgés de plus de 5ans et adultes)

a. Sans prothése auditive conventionnelle :

* Audiométrie tonale :
Déficit auditifendB : ......................

«  Audiométrie vocale :
Pourcentage d’intelligibilité : ........ %

Seuil d’intelligibilité : ....... dB

b. Avec prothése auditive conventionnelle :

e Duréedeportde proth@se : ........cooviiiiiiiiiiii
» Prothése auditive : unilatérale [] bilatérale []
«  Port de prothése régulier : oui L[] non L1

* Audiométrie tonale :
Seuil auditif : ............. dB
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Gain prothétiqueendB:.....................

Audiométrie vocale :
Pourcentage d’intelligibilité : ........ %

Seuil d’intelligibilité : ....... dB

3. Potentiels évoqués auditifs :

Les ondes I- II- lll- IV- V: normales [ anormales [

Les latences : normales[] allongées O

Niveau d’atteinte : ...........cccoeevveinnn..

Seuil auditif : ............... dB
Surdité : sévére O , profonde
unilatérale [ , bilatérale [

C. Bilan étiologigue et de comorbidité :

Fond d’ceil : normal D, anormal [l préciser anomalie : ........................

Electrocardiogramme : normal [ , anormal [ préciser anomalie :............
Echographie cardiaque : normal O , anormal O préciser anomalie : ............
Fonction rénale : normale , anormale
Echographie abdominale : normale O , anormalel]
préciser anomalie :.........................
Bilan génétique D, préciser: ................
Imagerie :
a- Examen demandé :
TDM cérébrale [ , TDM du rocher [] ., IRM encéphalique []

b- Résultat :
Imagerie normale[]
Aplasie du nerf cochléaire [
Malformation cochléaire []
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. Fibrose ou calcification cochléaire L
. Anomalie parenchymateuse cérébrale : oui [] non []
Si oui préciser ............cooiiiiiiiiiiiii.

o Autre anomalie , Préciser : ........ccooiiiiiiiiii
- Etiologie de la surdité :
a- génétique []: syndromique ] , non syndromique[ ] préciser syndrome :.........

b- Acquise [ , PréCISEr & .ot

c- Inconnue L]

- Evolution : surdité évolutive L] , surdité non évolutive L]

D. Bilan orthophonique :

» Mode de communication : orale [], gestuelle [], écrite [ ] , absente[]
« Appétence a la communication orale : présente N absente ]

* Perception du langage :

Bruits

Alerte : excellente L] bonne [l faible [ nulle [
Détection : excellente ] bonne [ faible [ nulle]

Discrimination : excellente [ bonne L1 faible[] nulle L

Identification :
» Liste fermée : Impossible [ Y e % avec lecture labiale, .... % sans lecture labiale
« Liste ouverte : ImpossibIeE| Y e % avec lecture labiale, .... % sans lecture labiale

Rythme : IncorrectE| , Correct

score : ......
Phonémes

Détection : excellente [] incompletel]  Nullel
Discrimination : excellente [  bonne [] faible[] nulle [
Identification : Voyelles : Incorrect > Correct H score : ......

Consonnes : Incorrect L] , Correct [ score : ......
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Mots

Liste fermée : Impossible [ , ...% avec lecture labiale, ... % sans lecture labiale ou score ...
Liste ouverte : Impossible[] , ...% avec lecture labiale, ...% sans lecture labiale ou score ....
Phrases

Liste fermée :
Phrases simples : Impossible [] , ...% avec lecture labiale, ... % sans lecture labiale
ou score.......
Phrases complexes : Impossible [, ...% avec lecture labiale, .... % sans lecture labiale
ou score ...........

Liste ouverte : Impossible[], ...% avec lecture labiale, .... % sans lecture labiale ou score

»  Expression orale :

Absente [ Sur demande [ Spontanéel_]
Vocalisation non signifiante [ Mots [ Phrases ébauchées [
Phrases simples correctes[ ] langage courant structuré []

Score : ...........

* Intelligibilité du langage :

Excellente [  Bonne [ Faible L1 Nulle [
Intelligible pour : Les proches [ ]  Les professionnels [] Tout le monde [

E. Evaluation psychologique :

- Trouble de personnalité : non - , oui[] préciser @ .................
- Trouble de comportement : non , oui[] préciser: .................
- Troubles de I’humeur : non [ , oui [ préciser: .................
- Investissement parental : faible[] moyen[] important[_]
- Guidance parentale ou du patient : oui[ ] non []

149



L’'implantation cochléaire : Expérience du service d’Oto-Rhino-Laryngologie du CHU Mohammed VI
(2007-2010)

F. Scolarisation :

Non scolarisé [] , spécialisée[ ] , intégrée[ ] niveau : ............

lll. La chirurgie :

A. Préparation a I’acte opératoire :

- Otite séro-muqueuse associée : non L[] oui L[]

Si oui traitement : médical [] , aérateurs trans-tympaniques[ ] , autre @............

- Vaccination prophylactique :

Anti-pneumocoque [] , Anti-Hemophilus []

- Consultation pré-anesthésique [

- Bilan pré-anesthésique : normal , si anomalie préciser ................

B. Acte opératoire :

Age d’implantation : .........
Coté de I'implantation : Droit [1 ,  gauche [] , bilatérale []

Type d’implant : Cochlear[] , Advance Bioni{_] , Neurelec [], Medel []
Boitier [] contour

Nombre d’électrodes : .................

Voie d’abord :.............oooiii

Création d’une logette pour le processus : oui (], non []
Cochléostomie par : la fenétre ronde|:| , promontoire []
Utilisation d’un liquide fluidifiant (Healon®,...):  oui [ , non [l
Insertion des électrodes : complete [] , incomplete []
Fermeture de la cochléostomie par : muscle , aponévrose [] autre........
Difficulté opératoire : non , Ooui

Préciser i ..o,

C. Suites post opératoires :

- Simples : oui O non O
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- Radiographie standard de contréle : implant en place  oui [l non [
- Incidents : panne [] traumatisme cranien ou du rocher ]
extrusion cutanée ] autre : Préciser .........coooeiiiiiiiiii.

IV. Suivi post implantation :

e Premier réglage :J......... post opératoire
« Port de prothése auditive classique contre latérale : oui[] non ]
* Rééducation orthophonique réguliere : oui[] non []

- Rythme : 1¢re année d’implantation : ...............
2¢me année : ...............

3éme gnnée : ............

- Méthodes : langage parlé complété ] images [ vidéos ]
Ludique [] musique []
Autre [ ...

— Problemes reNCONTIES & .o e
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ANNEXE 3

7th European Symposium Paediatric Cochlear implantation

2 —5 May 2004; GENEVA; Switzerland.

Le profil A.P.C.E.I.

Dr Nathalie NOEL-PETROFF 1, Annie DUMONT 1, Dr Denise BUSQUET 2
1Ho6pital Robert DEBRE, PARIS
2Hopital Armand TROUSSEAU, PARIS

. Introduction :

Il ne s’agit pas ici d’une nouvelle méthode d’évaluation des enfants sourds appareillés. Le
profil APCEl se propose d’étre avant tout une méthode de visualisation pratique et rapide des
capacités audio-phonatoires d'un enfant. Il constitue aussi une méthode rapide de notation des
performances d’un enfant a un moment donné et un systéme de stockage des performances de
I’enfant au travers de ses données audiologiques et orthophoniques déja présentes dans le dossier
médical. A ce titre, ce profil doit pouvoir étre appliqué rétrospectivement a des bilans d’évaluation
plus anciens ("r APCEI" pour "APCEI rétrospectif”) .

Son principal intérét est de suggérer les performances audio-phonologiques d’un enfant

sourd, appareillé ou non, a I'aide d’'un simple nombre composé de 5 chiffres.

Pourguoi ce nouveau profil ?

Dans le cadre de l'audiométrie clinique et du suivi des enfants sourds, que ceux-ci soient
appareillés ou non, il manque un outil de visualisation rapide et immédiat des performances auditives
et expressives (expression orale).

Le besoin d'échange d'informations entre médecins, centre pour enfants sourds, écoles, rend
nécessaire de trouver un outil pratique donnant une idées des performances globales d'un enfant. Le

profil APCEI permet de résumer sous for me d'un nombre a 5 chiffres les performances globales d'un
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enfant porteur de son aide auditive (implant ou prothése). En un coup d'oeil, il est possible de se

figurer si cet enfant est entré dans I'oral, s'il débute juste au niveau des repéres auditifs, ou s'il est
totalement incompétent sur le plan des discriminations auditives. Ce profil montre également si cet
enfant parle, s'il fait des phrases et s'il est intelligible ou pas. Actuellement, cette vision d'ensemble
des performances ne peut se faire qu'aprés la consultation des audiogrammes, tonal et vocal, avec et
sans prothéses et du bilan orthophonique détaillé.

Le profil APCEI, avec ses 5 chiffres, renseigne de facon concise et pratique sur la facon dont

un enfant sourd utilise les informations auditives qu'il percoit.

3. Principe de cotation du profil APCEI :

Cing domaines sont abor dés :
A = Acceptation de I'appareil et/ou de I'implant
P = Perceptions auditives ainsi appareillé
C = Compréhension du message oral percu (sans lecture labiale)
E = Expression orale, utilisation de la voix (syntaxe)
I = Intelligibilité de I’enfant (qualité).

Chacun de ces domaines va étre coté entre 0 et 5, O correspondant a I'absence de
performance et 5 correspondant a la performance maximale demandée, soit une performance
excellente permettant une scolarité dans de bonnes conditions, avec un soutien minimal. L’échelle de
1 a 5 a été reprise en s'inspirant de I’échelle de Nottingham pour l'intelligibilité, en y ajoutant le niveau
0 pour les enfants mutiques. La cotation de 0 a 5 a été préférée a une évaluation par pourcentage

(comme dans le MAIS et le MUSS) et correspond en fait a I'acquisition d'une compétence donnée.

4. Application de la cotation sur 5 pour chaque domaine APCEI :

Ce profil est bati sur le fonctionnement de la boucle audio- phonatoire.
Attention, cette cotation est faite en auditif pur (sans lecture labiale ou aide visuelle. Cette
cotation s’articule autour de performances charniéres, d’étapes importantes a franchir dans

chacun des domaines.
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a. Domaine A (Acceptation et port de I'appareil) :

Ce domaine A va évaluer la qualité du port et I'acceptation de l'appareillage
auditif, qu'il s'agisse de la prothese conventionnelle, de l'implant cochléaire ou de toute autre aide
auditive.

Tableau 2 : Domaine A : Acceptation et port de I'appareil.

Echelle Critéres

Refus de I'appareil (ou de I'implant).

Il existe une opposition nette, empéchant le port de I'appareil : les autres
domaines (PCEI) correspondront ici aux performances de I’enfant sans appareil.
Un enfant non encore appareillé, avec ou sans restes auditifs ne sera coté

0 qgue sur 4 domaines : la cotation de A sera figurée alors par un "N" (Non
appareillé)
Port contraint quelques heures par jour ; enfant opposant.

1 L'enfant a ici une attitude d’opposition par rapport a son appareillage, mais le

reste de la cotation peut se faire en considérant les moments ou I'enfant est
porteur de son appareillage auditif.

Port non contraint, mais pas toute la journée.

Le port de I'appareil ne pose pas trop de problémes : les parents arrivent a mettre
2 I’appareil ou I'implant a I'enfant le matin, mais, au bout d’'un moment I’enfant a
tendance a I’enlever, par confort. L'enfant plus agé gere lui méme son appareil : il

le porte en classe et pendant les séances de rééducation orthophonique mais ne le
porte pas le reste du temps.

Port accepté toute la journée, passif ; I’enfant peut s’en passer.

L’enfant porte son appareil toute la journée. Il ne le réclame jamais mais le

3 supporte sans probléemes. Il n’a aucune demande vis a vis de son appareillage. Il
ne signale pas encore si I'appareil est fonctionnel ou pas

(panne, piles ou batteries a plat)

Port toute la journée, demandé ; I’enfant commence a étre actif vis a vis de son
appareil.

4 L’enfant apprécie son appareillage ; il a tendance a le demander pour regarder la
télévision ou apres la douche du soir. Il peut lui arriver de signaler que les piles ou
la batterie sont a plat. Il n’a pas le réflexe de le demander systématiquement.

Port toute la journée, actif ; I’enfant a un besoin évident de son appareil.

Le nouvel élément ici est le besoin vis a vis de I’appareil ou de la

5 prothese : I'’enfant réclame son appareil, rdle quand il ne I’a pas, remet son
antenne d’implant si elle tombe, signale immédiatement tout arrét di aux piles ou
a une panne, le réclame éventuellement pour dormir ...

154



L’'implantation cochléaire : Expérience du service d’Oto-Rhino-Laryngologie du CHU Mohammed VI
(2007-2010)

b. Domaine P (Perceptions auditives, seuil auditif et discrimination)

Ce domaine P va évaluer le seuil auditif de I'enfant, en s'appuyant essentiellement
sur le niveau de la courbe audiométrique ( fréquences conversationnelles, surtout 1000 et 2000 Hz),
I'enfant étant porteur de son aide auditive. Cette premiére donnée est donc d'ordre quantitative. En
cas d'absence d'audiogramme disponible (enfant trop timide ou opposant; pas d'audiogramme), une
évaluation clinique peut étre faite en se basant sur la perception de la voix. Pour le critére le plus
élevé (P5), les réponses de l'enfant doivent témoigner, en plus, d'une finesse dans la qualité du
message percu que ce soit par reconnaissance (répéter, désigner ou écrire) de logatomes, ou par une
excellente performance a des tests de reconnaissance de mots phonétiquement proches (ex : poule /

roule / boule / moule / coule ...).
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Tableau 3 : Domaine P : Perceptions auditives, seuil auditif et discrimination.

Echelle Seuil a I'audiométrie Criteres
0 Aucune perception L'enfant ne présente que des réactions
Il s’agit de la cophose vibratoires.

L'enfant réagit a des bruits forts, mais pas a la
VOiX.

80 dB < Seuil Son comportement montre qu’il entend peu
de choses : il n’entend pas la voix, mais il lui
est arrivé de réagir a des

bruits tres forts.

L'enfant percoit la voix forte et quelques
bruits assez forts.

2 60 dB < Seuil < 80 dB La voix arrive a étre percue uniquement si
elle est portée ; I’enfant commence a avoir des
réactions régulieres a des bruits du quotidien
assez forts.

L'enfant percoit la voix normale.

3 40 dB < Seuil < 60 dB De nombreux bruits sont percus au quotidien.

L’enfant percoit la voix faible.

4 20 dB < Seuil < 40 dB Il percoit facilement la voix.

Il réagit rapidement et facilement a tout message
vocal

L’enfant a une performance excellente avec
une discrimination auditive fine

5 20 dB < Seuil < 40 dB Il réussita plus de 80% l'identification de
logatomes ou la

reconnaissance de mots phonétiquement
proches.
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Cc. Domaine C (Compréhension de I'oral : lexique, sens du message oral)

Ce domaine C va évaluer la compréhension du message auditif par I'enfant, sans
aucune aide visuelle (lecture labiale, LPC, signes ...) . Il s'agit ici de la perception auditive et de la
discrimination des mots puis des phrases, et du sens du message oral. Il s'agit de noter le sens
qgue l'enfant donne aux messages auditifs qui lui parviennent. Cet enfant qui entend plus ou moins

bien (domaine P), ou en est- il du sens qu'il donne a ce qu'il percoit par le biais de son audition ? Les

d. Domaine E (Expression orale spontanée: syntaxe, utilisation de la voix; communication privilégiée)

Ce domaine E va évaluer l'utilisation de la voix, I'expression orale spontanée, la
facon dont I'enfant s'est accaparé a la communication orale: I'enfant a-t-il des productions vocales ?
Ces productions sont- elles faites au hasard ou structurées sous forme de langage ? Quelle est la

qualité de sa syntaxe ?
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Tableau 5 : Domaine E : Expression orale spontanée, utilisation de la voix, syntaxe.

Echelle Criteres

0 aucune production

enfant mutique.

Productions présentes mais dénuées de sens, au hasard
1 I’enfant a des productions vocales, il utilise sa voix, mais sans l'intention de

communiquer (hors mis des cris pour appeler)

L’enfant utilise régulierement sa voix avec des mots ou mots- phrases
La syntaxe est absente: I'enfant utilise des mots mais ne fait pas de phrases.
2 Méme si le mot est tres mal articulé, il est chargé de sens et utilisé a bon escient.

L’enfant est dans une intention de communiquer.

L’enfant est capable de faire des associations de mots pour construire une phrase;
la syntaxe est mauvaise (ou inexistante)

3 L'enfant commence a mettre plusieurs mots ensemble pour exprimer une idée. La
syntaxe est encore inexistante ou balbutiante. Il manque souvent les petits mots

de liaison, les pronoms, les articles ...

L’enfant fait de phrases avec une bonne syntaxe
Le langage est mieux structuré, avec des phrases bien construites.
4 Les phrases restent courtes car I'enfant commence a maitriser |'oral mais est peu

sur de lui lorsque les phrases deviennent trop longues ou complexes.

L’enfant a une performance excellente

il oralise spontanément avec une bonne syntaxe et une grande fluidité, méme
pour des phrases complexes: I’oral est son mode de communication privilégié.
5 Sa participation a I'or ale est spontanée et aisée dans toute conversation

quotidienne et pour toute communication sociale.
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e. Domaine | (Intelligibilité: qualité de la restitution du message oral; articulation)

Ce domaine | va évaluer, comme dans le score de Nottingham, l'intelligibilité de la
parole, la qualité de la production vocale. Les différents niveaux ont été ici simplifiés, et le score 0 a

été rajouté pour coter les enfants mutiques. Le dernier niveau (I 5) correspond a une excellente

intelligibilité permettant une compréhension des productions de I'enfant par n'importe qui, avec
facilité.

Certains enfants sourds, bien que mutiques (EQ), peuvent, sur incitation, faire
guelques productions vocales qui permettent de coter la qualité de [I'articulation et de la
compréhension des mots par un interlocuteur: | peut donc étre différent de zéro si I'enfant a émit

guelques sons ou mots identifiables.
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Tableau 6 : Domaine | : Intelligibilité: qualité de la restitution du message oral; articulation.

Echelle Critéres

0 Enfant mutique
L'intelligibilité n'est pas cotable

1 Aucune intelligibilité
L’enfant émet des sons non reconnaissables, non intelligibles

Quelques mots reconnaissables

2 L’enfant n’est pas intelligible: seuls quelques mots sont reconnaissables par ses
parents et des professionnels de la surdité qui le suivent.

Les productions de I'enfant, qui ne sont pas limitées, quelques rares mots, ne sont
3 intelligibles que par ses parents ou des professionnels

Ses proches et les professionnels qui le suivent le comprennent, mais pas les

personnes tout venant. La compréhension de I'enfant nécessite ici une habitude
un'décodage”

L’enfant est intelligible par des non professionnels de la surdité

4 L’enfant a une intelligibilité correcte, non parfaite ; il peut é&tre compris par des
personnes non spécialisées dans la surdité.

L’enfant a une intelligibilité excellente

5 il est parfaitement intelligible par toute personne parlant sa langue : aucun défaut
de prononciation notable.

Un tableau mémoire peut étre utilisé comme une fiche de suivi a I'occasion d'un
réglage chez un enfant sourd appareillé ou implanté (tableau 7), et peut étre donné a la famille, qui

peut ainsi mieux suivre les progrés de son enfant.

Date :

Nom:
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Tableau 7 : fiche de suivi APCEI.

Profil APCEI 0 1 2 3 4 5
Opposé Port non Port accepté Port demandé, Besoin,
Acceptation Port sous contraint, passif, peu s’en mais piles 7 le réclame,
Port de Refus contrainte intermittent, passer Début actif le porte toute
t i quelques pas toute la la journée
apparei
PP heures journée
a> 80dB a =80-60 dB a=60-40dB a =40-20dB a = 40-20dB
Perception Vibratoire Réagit a des La voix forte Voix normale Voix faible Percoit > 80%
Attention cophose bruits si forts Quelques Nombreux bruits Nombreux bruit logatomes ou
i bruits mots proches
seuil,
discrimination
des sons
Repere la Comprend des Identifie des Comprends
Compréhension parole/bruit phrases simples, phrases, avec facilité le
Discriminations A une identifie comprend > 80% | comprend > 80% sens du
d aucune conscience quelques des listes des listes langage,
es mots, sens ) , -
auditive bruits fermées ouvertes utilise le
du message, familiers, Téléphone avec téléphone
lexique connait son ces proches aisément
prénom
Produit des Mots ou mots Association de Bonne syntaxe, Oralise avec
Expression sons dénués phrases, plusieurs mots, oralise, manque facilité et
orale de sens, sans utilise phrases simples, | de spontanéité et fluidité,
Utilisation de | mutique intention de régulierement mauvaise fluidité conversation
Ilisation de la
communiquer la voix syntaxe
voix, syntaxe Intention de
communiquer
Intelligibilité mutique Non Quelques mots Compris par les Compris par les Articulation et
articulation intelligible intelligibles parents ou non fluidité
professionnels professionnels excellente
Score APCEI =
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Résumé

Les implants cochléaires sont des protheses électriques qui ont pour objectif de pallier une
déficience auditive bilatérale de I'oreille interne, qu’elle soit profonde ou sévere, acquise ou
congénitale. Ils stimulent directement les neurones auditifs en transformant le son en signaux
électriques.

Notre travail est une étude rétrospective portant sur 3 cas de surdités congénitales
pré-linguales. Colligés au service d’ORL de chirurgie cervico-faciale de I’hopital universitaire
Mohammed VI de Marrakech, durant la période allant de juin 2007 au juin 2010. Ce travail reflete
I’expérience de notre service dont l'objectif est de préciser les indications de I'implantation
cochléaire, ainsi que ces résultats et les difficultés rencontrées dans la prise en charge de la
surdité neurosensorielle surtout chez I’enfant.

L’'implantation cochléaire a concerné une fille et 2 garcons. L’age d’implantation varie
entre 2 ans et 5 ans. Les enfants n’avaient pas d’ATCD pathologiques particuliers. L’examen
otoscopique était normal. Des potentiels évoqués auditifs ont été réalisés, ont montré une surdité
bilatérale et profonde chez tous les enfants. Le bilan radiologique a été basé sur une TDM des
rochers et une IRM cérébrale. Une évaluation orthophonique et psychologique en pré-implantation
était systématique. Les 3 enfants ont bénéficié d’une implantation cochléaire unilatérale.

Tous les enfants de notre expérience ont tiré un bénéfice significatif de leurs implants avec
un recul moyen de 30 mois. Malgré les difficultés rencontrées, ces résultats préliminaires étaient
trés encourageants et doivent nous inciter a élargir notre expérience et de diagnostiquer ces
surdités de I’enfant a un age précoce.

Les données de la littérature confirment que I'implantation cochléaire est une technique
slire, efficace lorsqu’elle s’adresse a des populations correctement sélectionnées et nécessitant
I’organisation d’une équipe multidisciplinaire. Chez nous, des efforts reste a faire pour améliorer

la prise en charge de I’enfant sourd a Marrakech.
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Abstract

A cochlear implant is a surgically implanted electronic device for the management of
severe-to-profound sensorineural hearing loss whether acquired or congenital. It directly
stimulates the auditory nerve by converting sound into electrical signals.

This is a retrospective study of 3 cases of congenital pre-lingually deaf. Collected in the
service of Oto-Rhino-Laryngology and Neck Surgery in Mohamed VI university hospital of
Marakech, between june 2007 to june 2010. This work reflects the experience of our service that
aims to clarify the indications for cochlear implantation, and these results and the difficulties
encountered in the management of sensorineural hearing loss, especially in children.

A girl and two boys were implanted. Age of implantation was between 2 and 5 years. The
children had no specific medical history. The otoscopic examination was normal. Auditory evoked
potentials showed a profound bilateral deafness in all children. The radiological assessment was
based on a computed tomodensitometry scan of ear and a brain magnetic resonance imaging.
Speech evaluation and psychological assessment was systematic before implantation. The three
children received a unilateral cochlear implant.

All children experience has a significant benefit from their implants with a mean of 30
months. Despite the difficulties, these preliminary results were very encouraging and should
prompt us to expand our experience and diagnose the hearing loss of the child at an early age.

The literature data confirm that cochlear implantation is a safe, effective when aimed at
properly selected populations and require the organization of a multidisciplinary team. So efforts

must be done to improve the management of deaf children in Marrakech.
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