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L’implant cochléaire, nouvelle alternative
prothétique dans la prise en charge de
I’enfant sourd profond

The cochlear implant : new alternative medical device
from the start of support for the profoundly deaf child

C. Ligny', T. Renglet', F. Schepers', T. Marquet® et A.L. Mansbach®
'Centre * Comprendre et Parler ", Bruxelles, *Département 'O.R.L,, HU.D.E.R.F, ULB.

RESUME

Les implants cochléaires sonl des nouvelles
prothéses électriques. Contrairement aux pro-
théses auditives acoustiques qui agissent par
amplification, les implanis cochléaires stimu-
lent directement les neurones auditifs via un
porte-électrodes inséré dans la rampe
tympanique de la cochlée. lis sont indiqués en
cas de déficience auditive profonde ou de
cophese hilatérale, congénitale ou acquise.
Placés précocement, ils permetlent aux en-
fanis sourds d'améliorer considérablement leur
compréhension de la parole et donc leur ex-
pression et favorisent leur intégration sociale.
Une prise en charge de réadaptation complé-
mentaire incluant 'utilisation des moyens
visuo-manuels de communication, reste néan-
moins indispensable durant les premiéres an-
nées. La fréquence et la durée de celle-ci varie
suivant les individus,
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ABSTRACT

Cochlear implants are new medical devices. In
contrast to acoustic hearing aids which work
by amplification, cochlear implants directly
stimulate the hearing neurons via electrode
implanted in the cochlear tympanic ramp. They
are indicated in case of profound hearing
deficiency or in cases of bilateral cophosis,
congenital or acquired. Implanted early, they
allow deaf children to improve their speech
comprehension and their verbal expression
considerably, thereby favouring social
integration. A concurrent system of support
including the use of visual-manual means of
communication nevertheless remains vital for
the first years. The frequency and duration of
such support varies according to the
individual.
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INTRODUCTION

La surdité est le handicap sensoriel le plus
fréquent puisque son incidence est de 1 a 3 pour
1.000 naissances si l'on considére les surdites sé-
veres a profondes bilatérales et atteint 2 a 4 % pour
les enfants pris en charge en néonatologie'. Ces
derniéres décennies ont été marquées par une evo-
lution au niveau des étiologies, avec notamment la
suppression de la rubéole congénitale dans les an-
nées '60-'70 et la chute du taux de méningites bac-
tériennes entre 1983 et 1992, avec lintroduction de
la vaccination Hemophilus influenza B, Par contre,
les infaclions congénitales & cytomegalovirus, soit
par primo-infection, soit par réactivation sont actuel-

lement responsables denviron 12 % des delicien-
ces audilives sensorielles”. Dans 60 % des cas,
I'étiologie de la déficience auditive est généligque,
avec un mode de transmission aulosomal récessif
chez 75 % des palients®. La mutation de la connexine
26, protéine de membrane impliquée dans les échan-
ges intercellulaires au niveau de la strie vasculaire
représente 50 % des éticlogies génétiques et la mu-
tation du géne de la pendring, associée & des mal-
formations anatomiques de l'oreille interne de type
Mondini ou dilatation de Faqueduc du vestibule et a
la présence possible d'un goitre au niveau de la
thyroide, concerne 10 a 20 % des éticlogies géne-
tigues*,
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HISTORIQUE

Les premiers développements en matiere do
prothéses cochléaires ont commencé avec les tra-
vaux de recherche de I'équipe frangaise de Djourno
et Eyries en 1957, Au cours des années '60, des
efforts considérables furent consacrés & |'étude el
au développement des implants cochleaires par los
équipes de House, Simmons et Michelson aux Etats-
Unis. Dans les années ‘70, s¢ sont développés les
premiers implants cochléaires (1C) monocanaux
comprenant une électrode (extracochléaire) posée
prés de la fenétre ronde®. Ces implants cochleaires
donnaient aux sujets des sensations auditives, mais
n'étaient pratiguement d'aucune aide dans la per-
ceplion de la parole. Ce n'est que dans les anneées
‘80 gue des implants cochléaires multicanaux inse-
rés dans la rampe lympanique de la cochlée se
développérent avec les premiéres indications qui
concernaient uniquement les patients adultes pré-
sentant des surdités acquises. Ce n'est gu'en 1993
qgue Maccord de la FDA (Food and Drug Administra-
lion) autorisa limplant cochléaire chez lenfant. Dans
un premier temps, cette technologice ful considerée
comme expérimentale et se heurta & la résistance
de la communauté des sourds.

Depuis. les bénéfices de I'mplant cochléaire
sont trés largement démontrés. Cette technologie a
pris son essor et permet aux enfants sourds pro-
fonds un développement du langage oral tant au
niveau de la compréhension que de l'expression
jusque-la jamais atteint. A ce jour, le nombre dim-
plants cochléaires mis en place est estimé & 40.000.
La firme Cochlear avance le chiffre de 30.000 de-
mandes dimplants dont 12.000 concernent les en-
fants. Actuellement, les améliorations technologigues
concernent les composés implantés, la miniaturisa-
tion ainsi que le développement des stratégies de
codage de la parole.

PHYSIOLOGIE DE L'AUDITION

Les oreilles exlerna et moyenne assurent una
premiére étape de transmission. Le pavillon auditif
ainsl que le conduit auditif externe réalisent une
amplification et le systéme tympano-ossiculaire de
loreille moyenne permet la transmission du milicu
adrien au liguide labyrinthigue.

Loreille inlerne assure, guant a elle, une
phase de perception et de transduction et enfin une
phase de transmission nerveuse, Linformation est
traitée au niveau des voies auditives centrales et du
cortex auditif primaire et associalif. Dans le cadre
d’une surdité neurosensorielle, ¢'est 'oreille interne
qui est endommagée et en particulier les cellules
ciliges externes ot les cellules ciliées internes de
l'organe de Corli reposant sur la membrana basilaire.
Lorsque les cellules ciliées externes (environ 13.000
se répartissant sur trois rangées) sont sélectivement
abimées, les fibres nerveuses afférentes perdent une
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partie de leur sensibilité (40 a 60 dB) et de leur
sélectivité, Les cellules ciliées internes (environ
3600 sur une scule rangée) jouent, quant & elles, le
rile d'organe transducteur et transforment I'énergie
acoustiqgue en énergie électrigue lransmise au nerf
auditif. Leur disparition compléte entraine une sur-
dité totale. 1l existe une tonotopie frégquenticlle de la
cochlée, les sons aigus étant pergus au niveau de la
base et les sons graves au niveau de l'apex.

En cas de surdité neurosensorielle profonde
correspondant 4 une perte supéricure a 90 dB, on
observe la disparition d'un grand nombre de cellules
ciliées de l'organe de Corti avec, dans un premier
termps, des fibres nerveuses du nerf auditif encore
présentes bien que désafférentées. Si, par linterme-
diaire d'un porte-électrodes inséré dans la rampe
tympanique de la cochlée, on stimule directement
les fibres du nerf auditif, palliant ainsi la déficience
de l'organe sensoriel de Corti, on rétablit en partie
I"audition (Figure 1).

Figure 1: Organe de Corli visualisé chez I"animal au mi-
eroscopie électronique & balayage (SEM).

{a) Organe de Corli sain ;

{b} absence de cellules ciliées ;

{c) disparition partielle des cellules cilides".

DESCRIPTION DE L'IMPLANT COCHLEAIRE

L'implant cochléaire se compose de deux par-
ties, l'une interne, lautre externe. La partie externg
se compose d'un boftier conténant un processeur
vocal, d'un contour d'oreille muni d'un microphone
et d'une antenne émettrice (Figure 2).

Dans un premier temps, le microphone capte
les informations sonores et les transmel au boitier
contenant le processeur vocal. Ce dernier traite les
informations recues et transforme 'énergie acousti-
que en energie électrique remplagant ainsi les cel-
lules ciliées internes défectlueuses. Divers modes de
stimulation et de stralégies de codage peuvent étre
sélectionnés dans le processeur vocal en fonction
de chague patient. Le signal électrique est transmis
via l'antenne émettrice porteuse d'un aimant a la
parlie interne également aimantée. L'antenne recep-
trice interne transmet les informalions au récepteur
interne placé sous la peau et muni d'un porte-élec-
trodes comportant de 16 4 24 électrodes en fonction
du modéle dimplant cochléaire. Le porte-électrodes



Figure 2 : Schéma de I'implant cochleaire.
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@st inséré dans la rampe tympanique de la cochlée
a travers une cochléostomie réalisée a proximité de
la fenétre ronde. Actuellement, le boitier contenant
le processeur vocal a déja été miniaturisé jusqu'a
étre incorporé dans le contour d'oraille. La fiabilité
technigue du contour d'oreille n'est pas encore op-
timale ce qui, actuellement, fait differer son utilisa-
tion chez le jeune enfant (Figure 3).

Figure 3 : Processeurs vocaux (Documentation Cochlear).

Ditferents implants cochléaires sont actuelle-
ment commercialises en Belgique, a savoir, l'implant
MNucleus de chez Cochlear (australien), I'implant
Clarion de Advanced Bionics (amaricain), limplant
Med-El (autrichien) et Implant MXM de Digisonic
(frangais)’. Le colt d'un implant cochléaire est ac-
tuellement de 20.393 € et il est remboursé par
I'INAMI sous réserve de llintroduction d'un dossier
comprenant un rapport médical, audioprothétique,
logopédique et psychologigue présenté au Collége
des Médecins-Directeurs qui doit marquer son ac-
cord.

La fiabilité de limplant cochléaire est trés
grande ef le nombre de pannes est estimé 4 moins
de 0.5 %. Différentes études évaluant le colt et la
gualité de vie montrent gque Uimplant cochléaire est
une technologie d'avenir en lermes de santé publi-
que®,

EVALUATION DES CANDIDATS ET
INDICATIONS DE L'IMPLANT COCHLEAIRE

L'implant cochléaire est réserve aux person-
nes sourdes ne tirant pas profit d'un appareillage
auditit méme surpuissant, L'eflicacité de l'appa-
reillage doit étre dvaluée an fonclion de la percep-
tion de la zone conversationnelle gui correspond &
une ragion du champ auditit délimitée par les fré-
guences de 250 a 4.000 Hz et des intensités de 30
a 50 dB. Les prothéses auditives actuelles permet-
tent & un grand nombre d'enfants a surdité moyenne
ou sevére de bien percevoir la parcle et de pouvaoir
ainsi développer efficacement leur langage oral,
mais, pour la majorité des enfants a surdité pro-
fonde (perle audilive supérieure & 20 dB), Mamplifi-
cation est guantitativement et qualitativerment insuf-
fisante et un recours a une stimulation direclte des
fibres du nerf auditif est la seule technologie effi-
Cace,

Dans un premier temps, un bilan radiclogigue
compranant une 1RM et un scanner doit objectiver |a
possibilité dintroduction du porte-électrodes el ex-
clure toule anomalie anatlomigue de la cochlée ou
du nerf auditif, qui contre-indiquerait cette interven-
tion.

Chez I'enfant sourd profond, qui aprés 8 mois
n'a pas tiré profit d'un appareillage auditif classique,
la mise en place d'un implant cochléaire est recom-
mandee. La précocité de la mise en place de I'im-
plant cochléaire est un élément Tondamental dans
les performancaes qu'atteindra lNenfant® ™, et ceci pour
des raisons évidentes de plasticité du systéme ner-
veux central''. L'age recommandé pour la mise en
place d'un implant cochléaire ne cesse de décroitre
et se situe entre deux et quatre ans.

Les eguipes les plus performantes aux Etats-
Unis et en Allemagne ne cessent d'abaisser 'age
de mise en place de l'implant cochléaire, el le pré-
conisent méme a partir de 1 an. Au-dela de six ans,
chez un enfant sourd profond congénital gui n"a pas
tire profit d'un appareillage classique et qui n'a pas
développé des compétences au niveau du langage
oral, les résultats de Iimplant cochléaire resteront
generalement himités a la détection de bruits
environnementaux. Celle précocité dans la mise en
place de limplant cochléaire va de pair avec un
programme de dépistage auditif qui devrait idéale-
menlt élre instauré dés la naissance,

Les cas de meéningite doivent faire lNobjel d'une
attention particuligre étant donné le risque d'ossifi-
calion cochléaire qui peut suivre dans le decours de
I'épisode infectieux et qui compromettrait ainsi I'in-
troduction du porte-électrodes. Au cas ol I''BM met
en évidence un début de fibrose ou le scanner des
micro-calcifications, une intervention doit étre prali-
quée en urgence quel gque soit I'dAge du patient. Les
enfants, de méme que les adolescents ou les adul-

Rev Med Brux - 2002 @

w
0
[
-
=
0
w
Q
b
=
q
=
2
i
o
L))
w
=
2
=
T
<




i |
ALY |
B

L
ET | =%

[T

:‘ ::.*.: | -‘ L

T By LT

1" sabanaai

tes présentant des chutes progressives de laudi-
tion, restent candidals a l'implant cochléaire pour
peu gu'ils aient béneficié de Mamplification par pro-
theses audilives classiques, et que les aires cortica-
les primaires et associatives aient pu beneficier
d'une maturation normale. Chees ladulte, les indica-
lions restent limitées & des surdités evolutives,
postméningiles, auto-immunes ou a la prise de
meédicamenls ototoxiques ou de fracture traumati-
gue bilatérale du rocher.

Qutre limportance des critéres audiologiques,
le bilan d'évolution comprend M'évaluation par une
aguipe multidisciplinaire, Le bilan logopédique ainsi
gque le bilan psychologique ont egalement loule leur
importance. Linformation des parents est une gtape
fondamentale afin qu'ils aient des attentes réalistos
par rapport & NG el qu'ils restent conscients des
limites de cette technologie. lls doivent, par ailleurs,
rester patients face a 'émergence des premiers ré-
sultats. Le niveau de langage atteint par I'enfant
avanl la mise en place de limplant cochléaire est
tondamental et l'accés aux moyens visuo-manuels
de communication que sont le signe ou le LPC (Lan-
gage Parlé Complété qui est un code levant les
ambiguités de la lecture labiale) sont loul & Tail
complémentaires, La synergie créée par l'utilisation
des moyens de communication et 'apport auditif
donng par l'implant cochléaire va favoriser un déve-
loppement optimal des capacités linguistiques, L'age
de limplantation ne cessant de dacroitre, les pré-
curseurs de la communication doivent &tre agale-
ment évalues avec soin. Ces précurseurs couvrent
un ensemble de comportements communicatifs sus-
ceplibles d'apparaitre chez un enfant nayanl pas
gncore développé une forme de communication co-
dée orale ou gestuelle. L'évaluation des précurseurs
pragmatiques que sont le contact visuel, la gualité
des interactions, les fonclions prélangagi¢res, des
précurseurs sémantiques incluant des notions
comme le concept de soi, la permanence de I'objel,
la catégorisation, la causalité et des précurseurs
formels comprenant Iimitation motrice, la compré-
hension non verbale ou l'expression non verbale sont
autant de facteurs importants 4 prendre en compte
dans le développement global de enfant'®. lls se-
ront des élements pronostiques importants pour son
développement ultérieur, y compris le développe-
ment de son langage oral',

L'INTERVENTION CHIRURGICALE

Lintervention chirurgicale (Figure 4) sous
anesthésie géndrale est d'une durée de trois 4 gqua-
re houres et comporte une mastoidectomie large
avec tympanotomie posléricure. Diverses mesures
electrophysiologiques sonl réalisées en peropéra-
toire afin de wvérifier le bon fonctionnement de Fim-
plant. Les examens consistent en la mesure des
impeédances des éleclrodes ainsi qu'en la datermi
nation des seuils du réflexe stapédien induit par l'ac-
tivation de 'implant. De nouvelles technologies no-
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Figure 4: Inserlion du porte-électrodes dans la rampe
tympanique de la cochlée (Documentalion Cochlear).

tamment la Neural Besponse Telemetry (NRT)' sont
également développées en peropératoire et consis-
tent & mesurer les niveaux électriques qui permel-
tent une stimulation adéguate des fibres nerveuses
pour chague électrode. Ces différentes mesures
recugillies seront autant de parameétres qui facilite-
ront les réglages ultérieurs.

REGLAGES DE LIMPLANT COCHLEAIRE

Apres un delai de trois semaines, correspon-
dant au temps de cicatrisation et au temps neéces-
sgire 4 une premiére stabilisation des impédances
électriques au sein de la cochlée, les premiers re-
glages sont réalisés. lls permettent, pour chaque
électrode, de préciser les niveaux de seuil perceptif
ainsi que les niveaux d'inconfort. Ces réglages né-
cessitent une observation comportementale de 'en-
fant et en fonction de son age, une parlicipation de
plus en plus active lui est demandée,

Les enfants presentant une surdite trés pro-
fonde ont, dans un premier temps, des perceptions
trés globales et des sensations peu differenciees.
Au déparl, 'enfant peul méme manifester une sen-
sation de géne. Les premiers réglages sonl réalisés
aver heaucoup de prudence alin de ne pas attein-
dre les seuils dinconfort, ce gui pourrait compro-
metlre temporairement le port de Fapparsillage par
I'enfant.

RESULTATS

Aprés un mois de port régulier de lmplant
cochléaire, une audiométrie en champ libre est ge-
néralement réalisable ot objective des seuils aux
environs de 40 dB pour foutes les Iréquences
conversationnelles. L'enfant rentre dans une pénicde
dimprégnation sensorielle ol il va manifester ses
premigres réaclions au monde sonore. Limportant
est de donner sens a tout ce qu’il pergoit et notam-
ment aux différents bruils de son environnement
tamilier {appel de son prénom, bruil de 'eau qui
coule, bruit de ses propres pas en montant 'esca-
lier, perception du chien qui aboie, de la sonnette ou



du téléphone, ele.). La durée de celte imprégnation
sansariclle est variable selon les enfants et selon le
degré de déficience auditive présent au déparl. Le
travail logopedique et 'évaluation réguliere visenl a
systématiser les différentes étapes qui seront fran-
chies par 'enfant. Dans un premier temps, des exer-
cices de différenciation de rythme, de durée (sons
courtsflongs) de fréquence, dlintensité (sons forts!
faibles), de discrimination de bruits ainsi que de
guelgques mots familiers serant les premiéres étapes
acquises par Nenfant™. S0 les meilleurs résultats
immediats se retrouvent chez les enfants presentant
une surdité apparue aprés lapparition du langage,
I'ensemble des enfants sourds congénitaux progres-
sent par l'ufilisation de l'implant cochléaire, mais le
niveau de performance atteint sera différent en fonc-
tion de chacun el évoluera de fagon dynamique dans
le temps. L'équipe de Nottingham a réalisé une grille
d'évaluation des performances auditives échelon-
nées de zéro a sept. Les catégories de performance
decrites sonl les suivantes :
7 Utilisation du léléphone avec un interlocuteur
connu
6 Compréhension d'une conversation sans lecture
labiale
Compréhension de phrases simples sans lecture
labiale
Discriminalion de sons de la parole
Identification de sons environnementaux
Réponses au son de la voix
Reéactions aux bruits environnementaux
Absence de réactions aux bruits environ-
nementaux.
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Dans une étude prospective incluant 133 pa-
tients'" présentant une surdité prélinguale, implan-
tés entre 3 et 8 ans, 100 % des sujets arrivent a
percevolr certaing sons de la parole (cat. 2) apres
1 an el 75 % d'entre eux comprennent des phrases
usuelles sans lecture labiale (cal, 5) aprés 2 ans. Ce
n'est gu'apres 4 ans, que 70 % des enfants arrve-
ront & comprendre la conversation sans aide de la
lecture labiale (cat. 6) et aprés un délai de 5 ans
que 33 % des sujets deviendront utilisateurs du te-
léphone {cat. 7). Malgré ces performances auditives,
les enfants garderont des difficultés de compréhen-
sion dans le bruit ainsi qu'en présence de plusieurs
interlocuteurs. L'implant cochléaire se placant géné-
ralemaent de fagon unilatérale, des diflicultés de re-
péres spatiaux persistent malgré cette technologie.

Par ailleurs, de nombreuses etudes démon-
trent l'importance pour l'enfant muni d'un implant
cochléaire d'étre stimulé oralement'™ et, si possible,
d'étre inlégré dans l'enseignement ordinaire préco-
cemanl. Une scolarisation dans l'enseignement spé-
cial pour enfants déficients auditifs {type 7) est néan-
moins parfois tout a fait indiquee.

Malgré I"apporl auditit de I'implant cochleaire,
les enfants doivent toujours béneficier d'une prise
en charge multidisciplinaire adaptée. Un effort tout

particulier doit étre consacre a l'apprentissage des
structures fines de la langue et au développement
de la morpho-syntaxe. L'aide de la lecture labiale
ainsi que du LPC reste tout a fait précieuse pour un
développement oplimal des compélences linguisti-
ques et permel d'éviter les confusions telles que les
erreurs de genre, de nombre ou encore de conjugai-
son, qui sont egalement observées chez les enfants
sourds présentant des déficiences audilives moyen-
nes.

Dans notre expérience, 46 enfants sourds pro-
fonds et 5 adultes suivis en réadaptation par le
Centre « Comprendre el Parler » ont été munis d'un
implant cochléaire entre 1997 et 2001, L'intervention
chirurgicale a éteé réalisée & I'Hopital Universitaire
des Enfants Reine Fabiola pour la population
pédiatrique et a 'Hopital Erasme pour les adultes.
Les réglages et le processus de readaplation so
poursuivent au centre dans un cenfinuum avant et
aprés l'intervention. Les résultats obtenus sont posi-
tits pour 'ensemble des enfants et des aduites et
I'évolution de leurs performances auditives rejoint
celles décrites dans la littérature. L'implant cochléaire
est également mis en place de plus en plus préco-
cement dans notre equipe el nos cing daemiars pe-
tits patients ont moins de 2 ans. L'abaissement de
I'dge dintervention augmente la nécessite d'une
expertise tant au point de vue chirurgical, que pour
les réglages faisanl appel a des technigues d'obser-
vation comportementale permelttant d'apprecier les
seuils d'avdition. Une guidance parentale dans les
différentes élapes du processus est indispensable.

CONSIDERATIONS ETHIQUES

La surdite est le seul handicap sensoriel ayant
donné naissance a une langue qui est la langue des
signes el les personnes sourdes se revendiguent
parfois comme faisant partie d’'une minornté linguis-
tigue et culturelle. La communaute des sourds fai
encore preuve d'une ceraine méliance vis-a-vis de
limplant cochléaire malgré qu'une évolution positive
se dessine progressivement.

CONCLUSION

L'implant cochléaire est une excellente alter-
native chez 'enfant sourd profond ne tirant pas de
bénéfice d'une prothése auditive conwenlionnelle.
Cette nouvelle prothése a modifié considérablament
les possibilités d'accés au langage oral pour les
enfants sourds profonds tant en compréhension
qu'en expression et favorise ainsi leur intégration
sociale. L'évelution de la technologie permettra cer-
tainement de nouvelles avancees telles que la mi-
niaturisation ou le développement d'un implant co-
chléaire totalement inlerme,

Malgré ces nouvelles perspectives, limplant
cochléaire ne restitue néanmeins pas une audition
normale et une prise en charge de réadaptation
concomitante reste nécessaire pour favoriser de
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maniére optimale le développement du langage de
'enfant sourd.
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