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Merci d’avoir accepté de diriger cette thèse.                                                                                                                          

Merci pour ta patience, ta disponibilité et ton exigence.                                                                                                                                    

Merci également pour ton enseignement chirurgical, c’est grâce à toi que j’ai réalisé mes 
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5.2 RÉSULTATS DE L’IMPLANTATION COCHLÉAIRE PÉDIATRIQUE ............................................................................ 102 

5.2.1 Caractéristiques des patients ...................................................................................................... 102 

5.2.2 Chirurgie et complications ........................................................................................................... 103 

5.2.3 Port de l’implant .......................................................................................................................... 104 

5.2.4 Résultats audiométriques ............................................................................................................ 104 

5.2.5 Résultats orthophoniques............................................................................................................ 105 
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1 INTRODUCTION 

 

L’implant cochléaire est un dispositif électronique permettant de rétablir une perception so-

nore chez une personne sourde profonde ne tirant pas bénéfice d’une prothèse auditive con-

ventionnelle. 

L’efficacité de l’implant cochléaire chez l’enfant n’est plus à démontrer, cependant certains 

critères de sélection doivent être remplis. L’implant nécessite un investissement parental im-

portant et un travail de rééducation intense. 

Le programme d’implantation cochléaire à Rouen a débuté depuis plus de 20 ans avec un 

premier implant pédiatrique posé en 1994. Le but de ce travail est d’évaluer notre protocole 

d’implant cochléaire et d’analyser les résultats des enfants implantés depuis sa mise en place.



 

 

2 ETAT DES CONNAISSANCES 

 

2.1 RAPPEL ANATOMO-PHYSIOLOGIQUE 
 

2.1.1 ANATOMIE DU SYSTEME AUDITIF : 
 

Le système auditif est divisé en deux parties : le système périphérique (oreille externe, oreille 

moyenne, oreille interne et nerf auditif) et le système central constitué par les centres auditifs 

situés dans le tronc cérébral et dans l’encéphale.  

 

Figure 1 Anatomie de l'oreille (© kenhub) 

 

L’OREILLE EXTERNE: 

 

L’oreille externe, composée du pavillon et du conduit auditif externe (méat acoustique ex-

terne). Son rôle est d’acheminer et d’amplifier le son venant de l’extérieur vers la membrane 

tympanique. 



 

 

 

L’OREILLE MOYENNE: 

 

L’oreille moyenne est une cavité aérienne creusée dans l’os temporal, son rôle est de trans-

former les vibrations sonores aériennes induites sur la membrane tympanique en vibrations 

mécaniques transmises et amplifiées jusqu’à l’oreille interne par le système ossiculaire. Le 

mouvement de levier de cette chaîne amplifie le signal d’environ vingt fois.  

On distingue 3 compartiments communiquant entre eux : 

 

 La Caisse du Tympan :  

 

Une cavité centrale de forme parallélépipède, qui contient les trois osselets (le mar-

teau, l’enclume et l’étrier). On lui décrit six parois (Figure 2): 

 

 

 

 

- La paroi latérale occupée essentiellement par le tympan dans lequel est inclus le 

manche du marteau. 

- La paroi médiale qui sépare l’oreille moyenne de l’oreille interne, elle contient à sa 

partie supérieure le relief du canal semi-circulaire latéral, le canal facial (deuxième 

portion) et à sa partie inférieure le promontoire (relief du tour basal de la cochlée). 

Figure 2 Caisse du tympan, vue schématique 



 

 

- La paroi inférieure est en rapport avec le golf de la veine jugulaire. 

- La paroi supérieure ou le tegmen tympani, en rapport avec le lobe temporal. 

- La paroi antérieure ou carotidienne qui présente l’orifice tympanique de la trompe au-

ditive.  

- La paroi postérieure ou mastoïdienne occupée principalement par l’aditus ad antrum. 

 

 

 La Trompe Auditive (ou trompe d’Eustache):  

Un conduit ostéo-cartilagineux reliant la caisse du tympan au rhinopharynx, qui 

s’ouvre lors de la déglutition et du bâillement. Elle assure un équilibre des pressions 

de part et d'autre de la membrane tympanique par modification de la masse d'air dans 

l'oreille moyenne.  

 

 Les annexes mastoïdiennes :  

Constituées de cellules aériques de tailles et volumes variables dont la plus grande est 

une cellule constante: l’antre mastoïdien.  

 

L’OREILLE INTERNE: 

 

L’oreille interne, ou labyrinthe, est un ensemble de cavités creusées dans la pyramide pétreuse 

de l’os temporal (le rocher). Elle est constituée d’un labyrinthe osseux, une capsule osseuse 

qui comporte dans sa partie antérieure l’organe de l’audition, la cochlée, et dans sa partie pos-

térieure l’organe de l’équilibre formé par le vestibule et les canaux semi-circulaires. 

Ce labyrinthe osseux est rempli d'un liquide, la périlymphe, qui protège un labyrinthe mem-

braneux. Ce dernier, rempli lui d’endolymphe, est un réseau de vésicules et de canaux com-

prenant dans sa partie antérieure le canal cochléaire et dans sa partie postérieure l'utricule, le 

saccule et les canaux semi-circulaires circulaires points de départ des fibres du nerf vestibu-

laire. 

 



 

 

 

                            Figure 3 Le labyrinthe (© S.Blatrix) 

 

 

 La cochlée: 

 

Sa partie osseuse ressemble à une coquille d’escargot, d’où son nom : le limaçon. Elle consti-

tue avec son contenu membraneux l’organe auditif proprement dit. 

Le limaçon est un tube osseux enroulé sur deux tours et demi de spire autour d’un cône virtuel 

creux appelé la columelle ou modiolus, point de départ du nerf cochléaire.  

Une lame osseuse spirale fait saillie à l’intérieur de ce tube et le sépare incomplètement en 

deux compartiments appelés rampes: la rampe vestibulaire en haut, fermée à sa base par la 

platine de l'étrier et la rampe tympanique en bas qui aboutit à la fenêtre ronde, fermée par une 

membrane élastique ou tympan secondaire qui sert d’échappement de pression. Ces deux 

rampes, remplies de périlymphe, communiquent entre elles par une petite ouverture située à 

l’apex de la cochlée nommée hélicotrème. 

Entre les deux rampes se situe le canal cochléaire, un compartiment clos de forme triangu-

laire, limité en haut par une membrane élastique (la membrane de Reissner) et en bas par la 

membrane basale qui s’insère sur le bord libre de la lame spirale (figure 4). 

 

 

 

 

 

 

 

 

1. Canal antérieur 

2. Ampoule (du même canal) 

3. Ampoule (canal horizontal) 

4. Saccule 

5. Canal cochléaire 

6. Hélicotrème 

7. Canal latéral (horizontal) 

8. Canal postérieur 

9. Ampoule (canal postérieur) 

10. Fenêtre ovale 

11. Fenêtre ronde 

12. Rampe vestibulaire 

13. Rampe tympanique 

14. Utricule 



 

 

 

 

 

Figure 4 Coupe transversale de la cochlée (© S.Blatrix, R.Pujol - site Cochlea.eu) 

 

 

 L’organe de Corti : 

 

L’organe de Corti est une structure cellulaire complexe disposée le long de la membrane basi-

laire (Figure 5). Il est constitué par des cellules sensorielles non renouvelables surmontées de 

microvillosités (stéréocils) et des cellules de soutien. 
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 ②  
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 ④  

⑤ ⑤ 

 ⑥  

1. Membrane tectoriale 

2. Cellules ciliées internes 

3. Cellules ciliées externes 

4. Membrane basilaire 

5. Cellules de soutien 

6. Fibres nerveuses afférentes 

 

Figure 5 Organe de Corti (© Servier Medical Art) 



 

 

Il existe deux types de cellules sensorielles : 

 

- Les cellules ciliées externes : Au nombre de 10000 à 12000 par cochlée, disposées en 

trois rangées, ces cellules cylindriques contractiles assurent la sélectivité fréquentielle 

(tonotopie ou tuning) en modulant la tension entre la lame basilaire et la membrane 

tectoriale, modifiant ainsi l’information mécanique parvenant aux cellules ciliées in-

ternes. L’onde sonore provoque une vibration de toute la membrane basilaire avec 

pour chaque fréquence une zone à vibration maximale, située vers l’apex pour les sons 

graves et vers la base pour les sons aigus. La dépolarisation induite par la déflection 

des stéréocils provoque un raccourcissement des CCE, ce mécanisme permet 

d’amplifier la vibration de la membrane basilaire sur une portion étroite de l’organe de 

Corti. A l’inverse, une repolarisation induit un allongement des CCE, ce mécanisme 

est possible grâce à une protéine membranaire à capacités électromotrice : La pres-

tine1. 

 

- Les cellules ciliées internes: Ces cellules, au nombre de 3000 à 3500, sont piriformes 

et disposées en une seule rangée, elles sont les véritables cellules sensorielles de la co-

chlée qui permettent la transduction mécano-électrique. Le mouvement des stéréocils, 

induit par la vibration de l’endolymphe, provoque un mouvement cationique intracel-

lulaire à l’origine d’une dépolarisation cellulaire et une libération de glutamate qui se 

traduit par un potentiel d’action transmis aux fibres nerveuses afférentes du nerf co-

chléaire. Le cycle de dépolarisation-repolarisation reflète la fréquence du son puisqu’il 

est en phase avec elle et le nombre de potentiels d’actions émis traduit l’intensité so-

nore. 

 

VOIES AUDITIVES CENTRALES: 

 

Après avoir quitté la cochlée, les fibres nerveuses (35000 neurones), dont les corps cellulaires 

sont situés au centre du modiolus dans le ganglion spiral, cheminent dans la racine cochléaire 

du nerf cochléo-vestibulaire Elles traversent ensuite le méat acoustique interne (conduit audi-

tif interne) accompagnées de la racine vestibulaire du nerf cochléo-vestibulaire, du nerf facial, 

de l’artère labyrinthique et des vaisseaux auditifs internes. Elles se dirigent ensuite vers 



 

 

l’angle ponto-cérébelleux où elles pénètrent dans le tronc cérébral pour effectuer leur premier 

relai central dans le noyau cochléaire. 

 

Le système auditif central est un ensemble de relais répartis sur quatres étages: le tronc céré-

bral (noyau cochléaire, complexe olivaire supérieur, lemniscus latéral), le mésencéphale (col-

liculus inférieur), le diencéphale (corps géniculé médial du thalamus), et enfin la région supé-

rolatérale du lobe temporal au niveau du gyrus de Heschl (cortex auditif primaire) (figure 6). 

A partir du premier relais dans le noyau cochléaire, la projection est bilatérale, avec une pré-

dominance controlatérale. Donc, chaque structure reçoit des informations en provenance des 

deux oreilles. Les voies auditives ascendantes cheminent et traitent le message auditif afférent 

dans trois à cinq relais successifs, chaque relai effectue un travail de décodage et 

d’interprétation2,3.  

Comme dans les autres voies sensorielles, on distingue une voie primaire rapide purement 

auditive qui aboutit directement au cortex auditif et une voie non primaire, plus longue, qui 

intègre des informations multisensorielles intervenant dans l’éveil, les réactions émotionnelles 

et les réactions végétatives. 

Il faut souligner également que, d’un point de vue fonctionnel, chaque relai auditif est doté 

d’une tonotopie cochléaire, c’est-à-dire une carte de représentation fréquentielle qui corres-

pond à la répartition fréquentielle le long de la membrane basale cochléaire. 

En plus des voies ascendantes, il existe également des voies auditives descendantes efférentes, 

qui empruntent les mêmes relais et transportent un message corticofuge qui exerce un rétro-

contrôle jusqu’aux cellules ciliées de la cochlée. Cela permet d’ajuster et d’améliorer le mes-

sage auditif afférent en fonction du contexte (améliorer le rapport signal/bruit, rôle dans 

l’attention sélective auditive)4–6 

 



 

 

 

Figure 6 Voies auditives centrales 

 

2.1.2 CARACTÉRISTIQUES PHYSIQUES D'UN SON PUR 
 

L’onde sonore est la propagation de proche en proche d’une perturbation créée par une source 

mécanique. Cette perturbation se transmet par une variation de pression (ou vibration) autour 

d’une position d’équilibre, des molécules retrouvées dans le milieu, pouvant être solide, li-

quide ou gazeux. 

Le son se définit par trois paramètres fondamentaux:  

 

 La fréquence des vibrations ou nombre de cycles effectués par seconde. Elle est mesu-

rée en Hertz (Hz). La gamme de fréquences audibles chez l’Homme s’étend de 20 à 20 

000 Hertz (Hz). On distingue les sons graves (20 à 400 Hz), les mediums (400 à 1600 

Hz) et les aigus (1600 à 20000 Hz). La plupart des sons environnementaux sont des 

sons complexes composés de plusieurs sons purs de fréquences différentes. 

 L'intensité sonore est la puissance d'une onde sonore par unité de surface, exprimée en 

watt/m2. Le niveau d’intensité sonore, exprimé en décibels (dB), est une grandeur lo-

garithmique utilisée pour exprimer les intensités perçues par l’oreille humaine. 

L'oreille normale est capable d'analyser des différences de son de 1 dB   



 

 

 Le timbre est donné par la forme du spectre en fréquences, caractérisé par le nombre et 

l’intensité des harmoniques qui compose le son et permet de reconnaître la personne 

qui parle ou l’instrument qui est joué. 

 

2.1.3 DEVELOPPEMENT DE L’AUDITION ET PERIODE CRITIQUE: 
 

La mise en place du système sensoriel s’effectue, comme chez les autres mammifères, dans 

l’ordre suivant : toucher, olfaction, gustation, audition, vision. 

Le système auditif se construit dès la 6e semaine d’aménorrhée (SA), les connexions centrales 

se développent entre la 9e et la 12e SA, puis le développement fonctionnel entre la 18e et la 

20e SA. Le développement anatomique et fonctionnel se termine autour de la 28e SA7–9. 

L’audition va se développer progressivement au cours du dernier trimestre de la grossesse le 

fœtus perçoit les sons endogènes (battements du cœur, bruits digestifs, circulation sanguine de 

la mère), la voix maternelle et les bruits extérieurs. 

 

Après la naissance, l’audition continue de s’affiner lors des deux premières années10. Les 

centres auditifs, quant à eux, poursuivent leur maturation jusqu’à l’âge de 6 ans7,11. Cette ma-

turation s’effectue grâce à un développement neuronal et un enrichissement synaptique qui 

démarre dès que la cochlée devient fonctionnelle. Par conséquence, en l’absence de stimula-

tion sensorielle pendant cette période, le cerveau auditif reste immature et les aires cérébrales 

normalement dédiées à l’audition sont occupées par d’autres modalités sensorielles. 

 

On identifie alors chez l’enfant une période appelée période critique durant laquelle la stimu-

lation et la perception auditives sont indispensables au développement normal du langage et 

de la compréhension de la parole. On considère que cette période s’étend de la 28e SA et se 

poursuit jusqu’à l’âge de 6 ans. Cette période pourrait être divisée en une première phase 

d'imprégnation auditive permettant le développement de la sémantique et en une deuxième 

permettant le développement de la syntaxe12. Toute anomalie de l’audition survenant pendant 

cette période doit être diagnostiquée et corrigée le plus précocement possible. L’implantation 

cochléaire au plus jeune âge servirait à raccourcir la durée de la privation sonore, permettant 

une maturation physiologique des centres auditifs13. 

 

 



 

 

2.2  SURDITE DE L’ENFANT   
 

2.2.1 DEFINITION ET EPIDEMIOLOGIE: 
 

La surdité est une perte totale ou partielle de la perception sonore, on utilise le terme « co-

phose » pour désigner une perte totale. La surdité de l'enfant se distingue de la surdité de 

l'adulte principalement par l’impact qu’elle peut avoir sur le développement du langage oral, 

surtout lorsque la surdité est bilatérale et survient à la naissance ou dans les deux premières 

années de vie. Cette déficience peut affecter d’autres domaines de la vie comme le compor-

tement, les relations, le langage écrit, l’éducation et à terme l’insertion socio-

professionnelle14. 

 

Les données de prévalence varient en fonction de l’âge de l’enfant et du degré de surdité. Les 

données mondiales de prévalence de surdité néonatale varient entre 1 et 2 pour 1000 nais-

sances15–17. En France la prévalence est estimée entre 0,6 et 1,2 pour 1000 naissances selon 

les données du dépistage néonatal18–22. À l’âge de 8 ans, la fréquence de surdité bilatérale 

sévère à profonde est estimée à 0,58 pour 100023 

 

 

2.2.1.1.1.1CLASSIFICATIONS DES SURDITES 
 

La surdité peut être classée selon plusieurs paramètres. Les critères majeurs sont le caractère 

uni- ou bilatéral, l’âge de survenue, le degré de la perte auditive, et le mécanisme de l'atteinte.  

 

UNI- OU BILATÉRALE: 

 

Les surdités unilatérales vont avoir peu de retentissement sur l’acquisition du langage et sur la 

communication de l'enfant, cependant, elles peuvent provoquer des difficultés scolaires en 

altérant la perception dans le bruit24,25. À l'inverse, les répercussions des surdités bilatérales 

sont plus importantes sur la communication de l'enfant. 

 

 

 



 

 

SELON L’AGE D’APPARITION: 

  

La surdité est d’autant plus grave qu’elle survient tôt, on définit quatre catégories :  

 

 Surdité congénitale: quand elle est présente à la naissance. 

 

 Les surdités prélinguales: Apparaissent dans les deux premières années de vie. 

L’enfant né sourd profond n’acquiert spontanément aucun langage oral. 

 

 Les surdités périlinguales: Apparaissent au cours du développement du langage (entre 

2 et 4 ans), la conséquence est une régression du langage. 

 

 Les surdités postlinguales: Apparaissent après l’acquisition de la langue orale (après 4 

ans). Le risque est celui d’une stagnation des apprentissages. 

 

SELON LA SÉVÉRITÉ : 

 

Elle est évaluée sur les données de l’audiométrie tonale de la meilleure oreille. On se base sur 

la perte auditive moyenne (PAM) qui est calculée sur les seuils en conduction aérienne des 

fréquences 500, 1000, 2000 et 4000 Hertz en divisant la somme de ces valeurs par 4. Toute 

fréquence non perçue est notée à 120 dB de perte d’après les recommandations du Bureau 

International d’Audiophonologie (BIAP)26  

En cas de surdité́ asymétrique, le niveau moyen de perte en dB est multiplié́ par sept pour la 

meilleure oreille et par trois pour la plus mauvaise, la somme est divisée par 10. 

On définit ainsi plusieurs degrés de surdité́: 

 

 

 Surdité légère:  

 

La PAM est comprise entre 21 et 40 dB. La parole est perçue à voix normale, elle est diffici-

lement perçue à voix basse ou lointaine. La plupart des bruits familiers sont perçus.  

 

 

 



 

 

 Surdité moyenne: 

 Premier degré: la PAM est comprise entre 41 et 55dB 

 Deuxième degré: la PAM est comprise entre 56 et 70dB. 

 La parole est perçue si on élève la voix. La personne sourde comprend mieux en re-

gardant le locuteur. Quelques bruits familiers sont encore perçus.  

 

 Surdité sévère: 

 Premier degré: la PAM est comprise entre 71et 80dB. 

 Deuxième degré: la PAM est comprise entre 81 et 90dB.  

La parole est perçue à voix forte près de l’oreille. Seuls les bruits forts sont perçus.   

 

 Surdité profonde: 

 Premier degré: la PAM est comprise entre 91 et 100dB 

 Deuxième degré: la PAM est comprise entre 101 et 110dB 

 Troisième degré: la PAM est comprise entre 111 et 119dB  

Aucune perception de la parole. Seuls les bruits très puissants sont perçus.  

 

 Déficience totale (cophose):  

 

PAM > 120 DB. Aucun son n’est perçu.  

 

SELON LE MECANISME D’ATTEINTE: 

 

Selon la localisation de l’atteinte, les surdités peuvent être de transmission, de perception, ou 

mixte.  

Les surdités de transmission sont les surdités les plus fréquentes chez l'enfant, elles sont dues 

à une atteinte de l'oreille externe et/ou de l'oreille moyenne. 95 % de ces surdités sont liées à 

une otite séromuqueuse. 

 

Les surdités de perception, ou surdités neuro-sensorielles, sont dues à une atteinte de l'oreille 

interne et/ou des voies auditives ; la grande majorité sont d’origine endocochléaire. 

 

Les surdités mixtes associent les deux mécanismes.  



 

 

 

SELON L’ETIOLOGIE : 

 

Les surdités de transmission n’étant pas une indication à l’implant cochléaire, nous détaillons 

uniquement les étiologies des surdités de perception qui peuvent être classées en surdité géné-

tique, acquise ou idiopathique.  

 

 Les surdités génétiques:  

 

Elles peuvent être syndromiques ou non syndromiques. Plusieurs centaines de syndromes 

avec surdité ont été décrits, d’où l’importance d’un dépistage auditif devant tout syndrome 

malformatif chez l’enfant27.                                                         

Les surdités non syndromiques sont les surdités génétiques les plus fréquentes (70%). Les 

locus impliqués dans ce type de surdité sont nommés par le sigle DFN (DeaFNess de 

l’anglais). Parmi les surdités non syndromiques, les mutations du gène GJB2 codant pour la 

connexine 26 (et GJB6 codant pour la connexine 30) sont les plus fréquentes. Il s’agit le plus 

souvent de surdités sévères ou profondes pré linguales à imagerie normale avec une très 

bonne efficacité de l'implantation cochléaire. 

 

 Les surdités acquises:  

 

Les surdités de perception acquises peuvent survenir en période prénatale (traitement oto-

toxique maternel, infections à rubéole, CMV, toxoplasmose), en période périnatale (hyperbili-

rubinémie, anoxie, ototoxicité, prématurité et infection à HSV2) ou post-natale (labyrinthites 

otogènes ou suite à des méningites bactériennes à Haemophilus influenzae, Pneumocoque et 

méningocoque...)  

 

 Les surdités idiopathiques 

 

L’incidence de ses surdités d’origine indéterminée serait de 10 à 15 %. Le progrès dans le 

diagnostic moléculaire pourrait rattacher à une cause génétique la plupart de ces surdités. 

 

 

 



 

 

2.2.2 PRINCIPALES ÉTIOLOGIES GENETIQUES27 
 

SURDITE D’ALLURE ISOLEE, NON SYNDROMIQUES :  

 

 Transmission récessive : 

- 85% des surdités de l’enfant 

- Prélinguales 

- Variables dans leur sévérité et leur évolution 

- Peuvent être associées à des malformations cochléovestibulaires 

- Gènes les plus souvent impliqués 

 

 GJB2/GJB6 :  codant la connexine 26/30. Ces protéines inter-

viennent dans la formation des jonctions communicantes et sont 

impliquées dans la circulation du potassium dans la cochlée. 

Les mutations de ces gènes sont responsables d’une surdité de 

transmission autosomique récessive, neurosensorielle, congéni-

tale, bilatérale, prédominante sur les fréquences aigues, peu ou 

pas progressive. Le taux de porteurs hétérozygotes sains dans la 

population caucasienne normo-entendante est estimée entre 2,5 

et 4%28. Les mutations du gène GJB2 représentent 30 à 40% 

des causes identifiées de surdités non syndromiques d’origine 

génétique de l’enfant 

 

 SLC26A4 : codant la pendrine. Les mutations de ce gène sont 

responsables du syndrome de Pendred qui associe une surdité 

prélinguale ou postlinguale précoce, évolutive à une anomalie 

du métabolisme de l’iode qui se manifeste par un goitre thy-

roïdien (inconstant, apparaît vers l’adolescence et associé à une 

hypothyroïdie). Une malformation de l’oreille interne est re-

trouvée de façon quasi constante, il s’agit de la dilatation de 

l’aqueduc du vestibule, parfois associée à une partition incom-

plète de la cochlée de type Mondini mais les mutations de ce 

gène peuvent également être responsable d’une surdité isolée. 

 



 

 

 STRC : codant la stéréocilline. Les mutations de ce gène entrai-

nent une surdité prélinguale en général moyenne, bilatérale, 

avec une courbe plate ou descendante sur les aigus. Le gène 

STRC étant contigu du gène CATSPER2, impliqué dans la moti-

lité flagellaire, la surdité peut être associée à une oligo ou 

azoospermie en cas de délétion homozygote de ces deux gènes. 

 

 OTOF : gène de l’otoferline (DFNB9) : Cette protéine est ex-

primée dans les cellules ciliées internes et est impliquée dans le 

trafic vésiculaire présynaptique. La surdité est sévère à pro-

fonde et prélinguale. Les PEA sont altérés mais les OEA sont 

conservées initialement, comme dans les neuropathies audi-

tives. 

 

 

 Transmission dominante 

- 13 % des surdités de l’enfant 

- Le plus souvent post linguales 

- Evolutives 

- Sans malformation cochléovestibulaires associées 

- Les gènes les plus souvent impliqués 

 WFS1 : Les mutations dominantes de ce gène sont responsables 

de plusieurs formes de surdités, isolées ou associées à un dia-

bète et/ ou une atrophie optique de survenue secondaire. La 

courbe audiométrique montre classiquement une atteinte pré-

dominant sur les basses fréquences. 

 

 GJB2 :  dans sa forme dominante 

 

 TECTA :  

o Le gène TECTA code pour la tectorine alpha, composant 

majeur de la membrane tectoriale de l’oreille interne. 

Des anomalies de structures de ce gène à l’état hétéro-

zygote suffisent à induire des fluctuations dans la trans-



 

 

mission et la transformation des signaux sonores avec 

des courbes typiques en U à l’audiométrie. 

 

 Transmission liée à l’X 

- 1 % des surdités de l’enfant 

- Peuvent également concerner les filles  

- Surdité pré ou post linguale 

- Evolutives 

- Associées ou non à des malformations 

 

 POU3F4 : DFN3: « surdité mixte liée à l’X avec geyser laby-

rinthe » Une exploration chirurgicale de la surdité mixte peut 

entrainer un geyser des liquides labyrinthiques et par consé-

quence une cophose. 

 

  SMPX 

 COL4A6 

 PRPS1 

 

On peut aussi mentionner le syndrome d’Alport lié à l’X 

Le syndrome d’Alport associe une surdité de perception post-linguale évolutive et une né-

phropathie glomérulaire avec hématurie évoluant vers l'insuffisance rénale. L’examen oph-

talmologique retrouve un lenticône antérieur, évocateur de ce syndrome.  

 Transmission mitochondriale 

- 1 % des surdités 

- Pré et post linguales  

- Pas de malformations associées  

- Evolutives 

- Grande variabilité intrafamiliale 

- Transmission maternelle 

 

Plusieurs mutations de l’ADN mitochondrial sont impliquées dans des surdités isolées. 

La mutation m.1555A>G du gène MT-RNR1, fréquente en Espagne, est responsable d’une 

surdité qui peut être de tout degré et apparaitre à tout âge, spontanément ou après prise 

d’aminosides. 



 

 

 

 

SURDITES SYNDROMIQUES 

 

Elles représentent 10 % des surdités de l’enfant. Plus de 500 syndromes peuvent comporter 

une surdité. Ces surdités sont associées à des malformations de l’oreille externe et/ou 

moyenne, des malformations d’autres organes et/ou un retard de développement. Quelques 

exemples : 

 

 Le syndrome de Waardenburg de type 1 

Caractérisé par une surdité très variable, uni ou bilatérale, prédominant sur les graves, 

associée à des anomalies de la pigmentation (yeux vairons, mèches blanches, dépig-

mentations cutanée) et une dystopie canthale. 

 Le syndrome brachio-oto-rénal (BOR) 

Il associe une surdité de perception, de transmission ou mixte, des fistules branchiales 

multiples, des malformations de l’oreille et des malformations de l’arbre urinaire.  

 Les Syndromes de Usher  

Les syndromes de Usher type I et type II sont caractérisés par l’association d’une sur-

dité congénitale et d’une rétinite pigmentaire. Il existe une hétérogénité génétique, 

plusieurs gènes sont impliqués dans ces syndromes (MYO7A, USH1C, CDH23, 

PCDH15, USH1G, CIB2 pour le syndrome de Usher de type 1, ADGRV1, WHRN 

(DFNB31), et USH2A dans le syndrome de Usher de type II). Le type I est le plus fré-

quent, il se caractérise par une surdité congénitale profonde, une aréflexie vestibulaire 

bilatérale responsable d’un retard à la marche, et une rétinite qui se développe dans 

l’enfance ou l’adolescence. Le syndrome de Usher de type I est une indication 

d’implant cochléaire précoce et bilatérale pour obtenir une compréhension du langage 

sans lecture labiale chez ces enfants qui, à l’âge adulte, auront une atteinte visuelle 

importante. 

 

 

 



 

 

 Le Syndrome de Jervell et Lange-Nielsen  

Il est lié à des mutations des gènes KCNQ1 ou KCNE1. C’est un syndrome rare 

(<1/200 000), qui se caractérise par une surdité profonde associée à un allongement de 

l’intervalle Q-T facilement diagnostiqué par un électrocardiogramme, source de ma-

laises et d’un risque élevé de mort subite en l’absence de traitement.  

 Syndrome CHARGE 

Autosomique dominant, le plus souvent de novo, il associe de façon variable un colo-

bome, une malformation cardiaque, une atrésie choanale, un retard de croissance ou du 

développement, des malformations génito urinaires et des malformations de l’oreille.  

 Autres syndromes malformatifs  

Le Syndrome de Turner, la trisomie 21, le syndrome de microdélétion 22q11 et le 

syndrome de Goldenhar, le syndrome de Treacher Collins….  

 

2.2.3 DEPISTAGE NEONATAL DE LA SURDITE 
 

La surdité de l’enfant est considérée comme un problème de santé publique, d’une part en 

raison des données de prévalences précédemment citées et d’autre part à cause des consé-

quences graves et irréversibles de cette pathologie, lorsqu’elle est diagnostiquée tardivement. 

Le dépistage systématique de la surdité néonatale est devenu obligatoire en France depuis 

l’arrêté du 23 avril 2012. La mise en place des programmes de dépistage s’est faite progressi-

vement depuis cette décision, par l’intermédiaire des Agences régionales de santé (ARS). 

En Haute-Normandie, le dépistage universel est effectif depuis 2003 dans le département de 

l’Eure, et dans toute la région depuis janvier 2009. Le taux d’exhaustivité dans nos centres de 

dépistage est de 99,8%20. Le circuit de dépistage est assuré par 14 maternités, 8 centres réfé-

rents et 4 centres diagnostiques. 

 

Il existe deux tests validés pour le dépistage auditif : les otoémissions acoustiques provoquées 

(OEAp) et les potentiels évoqués auditifs automatisés (PEAa). Un test est considéré négatif 

lorsque les réponses sont présentes et positif en l’absence de réponses. 

 



 

 

OTOÉMISSIONS ACOUSTIQUES PROVOQUÉES (OEAP) 

Il s’agit d’un test non invasif et rapide, avec une sensibilité variant de 66 à 90%29,30 et une 

valeur prédictive positive qui se rapproche de 100% . Il peut s'effectuer dès le 3e jour de vie. 

Les principales limites de ce test sont l’incapacité de détecter les surdités retrocochléaires 

(Faux négatifs en cas de neuropathie auditive, de synaptopathie ou de surdité centrale) et 

l’existance de faux positifs en cas d’otite séromuqueuse ou d’obstacle dans le Conduit auditif 

externe. 

Le principe est de détecter par une sonde introduite dans le conduit de l’enfant les sons émis 

par les CCE en réponse à une stimulation sonore par des clics de fréquences différentes. Il ne 

permet pas de donner les seuils auditifs car il donne une réponse binaire : OEA présentes si 

les seuils auditifs sont inférieurs à 40 dB, otoémissions absentes pour des seuils supérieurs. 

 

POTENTIELS ÉVOQUÉS AUDITIFS AUTOMATISES (PEAA) 

Les potentiels évoqués auditifs automatisés (PEAa) se basent sur une interprétation automa-

tique des PEA précoces du tronc cérébral par un appareil automatisé. 

Les PEA sont utilisés en 1ère ou 2ème ligne dans la stratégie de dépistage. Leur utilisation n’est 

pas recommandée chez les enfants prématurés nés avant 34 SA à cause d’un risque de faux 

négatif lié au défaut de maturation du système auditif central. 

Cet examen permet de détecter les surdités retro cochléaires et notamment les neuropathies 

auditives qui se rencontrent surtout chez des enfants ayant des facteurs de risque de surdité. 

Dans cette population à risque, le PEAa est l’examen de dépistage de choix. 

 

PROTOCOLE DE DEPISTAGE EN HAUTE-NORMANDIE  

 

De 1999 à 2004, le protocole consistait à effectuer un premier test par OEAp en maternité à 

J3, en cas d'OEAp douteuses ou absentes, le test était refait à 3-4 semaines dans un service 

ORL référent. Puis si le test était toujours suspect, un bilan plus complet avec un PEA dia-

gnostique était réalisé, par un médecin ORL. 



 

 

Présents 

Présents 

Présents 

Absents 

Absents 

Absents 

T1 +/- 

T2 

T3 

Audiométrie  

comportementale Phase de 

diagnostic 

A partir de 2004, le protocole de dépistage a été modifié pour devenir celui qui est représenté 

par l’arbre décisionnel de la figure 7  

 

La première étape (test T1) se fait au troisième jour de vie, dans le service de maternité, par 

des OEAp. En cas de réponses obtenues pour les deux oreilles, le dépistage est négatif et 

l’audition est considérée comme normale. Si les OEAp sont absentes sur une ou sur les deux 

oreilles, on pratique immédiatement des PEAa (Test T2). Ce dernier examen est pratiqué en 

première intention dans les services de néonatalogie ou en présence de facteurs de risque de 

surdité. 

En cas de réponses absentes, un deuxième examen PEAa est organisé en consultation ORL 

dans un délai de 3 à 4 semaines (Test T3). Cette deuxième étape est réalisée par une infir-

mière d’ORL ou une puéricultrice. Si les PEAa sont toujours absents, un médecin ORL réfé-

rent reçoit les parents pour leur annoncer la nécessité de confirmer les résultats par un PEA 

diagnostique couplé à des ASSR (Auditory Steady State Responses) et une audiométrie com-

portementale. Ces examens sont réalisés dans le centre diagnostique le plus proche avant le 

3ème mois.  

A la suite de ces examens, les résultats sont confrontés aux données de l’audiométrie compor-

tementale pour pouvoir confirmer le diagnostic de surdité et annoncer les résultats aux pa-

rents. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

 

Figure 7 Protocole de dépistage néonatal de la surdité 



 

 

2.2.4 SIGNES D’APPEL DE LA SURDITE 
 

Les signes devant faire suspecter une surdité chez l’enfant sont résumés dans le tableau 1. Un 

retard dans les acquisitions habituelles pour l’âge doit faire suspecter un trouble de l’audition. 

Une stagnation ou une dégradation des acquisitions linguistiques doit également alerter sur un 

potentiel trouble évolutif de l’audition. Il peut s’agir d’une pathologie réversible comme dans 

le cas des otites séromuqueuses, fréquentes chez le nourrisson ; en cas de persistance de l’otite 

séreuse après traitement, un examen ORL s’impose afin d’éliminer un trouble auditif sous-

jacent.  

 

Tableau 1 Signes d'appel d'un déficit auditif en fonction de l’âge 

Age Anomalies auditives 

 

Anomalies de langage/communication 

3 mois - Ne réagit pas aux bruits forts en sursautant 

ou en clignant des yeux 

 

6 mois - Ne tourne pas tête ou les yeux à la re-

cherche d’une voix familière ou d’un jouet 

sonore. 

- Absences de gazouillement  

9 mois - Ne réagit pas à son prénom ni à la mu-

sique 

- Disparition ou absence du babillage 

12 mois - Ne réagit pas à certains mots courants : « 

maman », « papa », « lait », « dodo», « non 

» et « au revoir »; 

- Absence d’imitation des sons 

- Emploie moins de trois mots compré-

hensibles 

18 mois - Ne comprend pas des consignes simples 

- N’est pas capable de montrer du doigt, à 

la demande, les parties du corps 

- N’utilise pas au moins quatre con-

sonnes : p, b, m, n, d, g, w, h; 

- N’emploie pas 20 mots ou plus avec 

cohérence 

24 mois - Impossibilité de designer les images. 

- Inattentif aux histoires et aux conversa-

tions 

- Absence d’association de deux à trois 

mots simples 

- Propos inintelligibles 

36 mois -Incompréhension des instructions à deux 

étapes; 

- Absence de phrases complètes bien 

structurées 

>36 mois - Fait répéter l’entourage - Troubles de l’articulation importants 



 

 

 

2.2.5 BILAN ET PRISE EN CHARGE DE LA SURDITE 
 

 

EXAMEN CLINIQUE  

L’interrogatoire doit rechercher les antécédents de l’enfant, le déroulement de la grossesse, 

des éléments en faveur d’une cause acquise de surdité. On rechercher des antécédents fami-

liaux de surdité en établissant un arbre généalogique.  

L’examen clinique ORL doit être complet : otoscopie, recherche d’un retard à la marche ou de 

troubles de l’équilibre, recherche de malformations cranio-faciales. 

L’examinateur doit disposer du temps et tenir compte des difficultés d’examen chez certains 

enfants (commencer par les examens auditifs qui nécessitent le plus d’attention, renouveler 

les examens auditifs au moindre doute…) 

Certains signes orientent vers une surdité syndromique, parmi les plus fréquents on cite : 

 Anomalies de pigmentation (Mèche de cheveux blanche, yeux vairons, dépigmenta-

tion cutanée): Syndrome de Waardenburg 

 Troubles visuels (surtout dans le noir), liés à une rétinite pigmentaire : Syndrome 

d’Usher 

 Goître (à partir de l’adolescence, ou antécédent familial) associé à des vertiges : Syn-

drome de Pendred 

 Anomalies des arcs branchiaux (fistules préhélicéennes), anomalies de l'oreille externe 

(malformation du pavillon, sténose du conduit, enchondromes) et anomalies rénales : 

Syndrome BOR (Branchio-Oto-Rénal). 

 Retard de développement psychomoteur, malformations d’autres organes. 

 

 

 

 

 

 



 

 

BILAN AUDIOLOGIQUE  

 

 Évaluation subjective: 

 

 Audiométrie tonale:  

 

Cet examen est réalisable chez l’enfant âgé de plus de 5 ans, il pourra être complété par une 

audiométrie vocale avec des listes de mots adaptés à l’âge de l’enfant. 

 

  Audiométrie comportementale: 

 

Aussi appelée audiométrie tonale conditionnée, l’examinateur interprète les réactions de 

l’enfant à des stimulations sonores. Le conditionnement, mis au point chez l’animal par Pa-

vlov, consiste à produire une stimulation sonore suivie d’une stimulation visuelle ludique. 

Ensuite on ne présente que le son, l’enfant va chercher alors à obtenir la « récompense » vi-

suelle. 

La stimulation sonore commence en champ libre (Son émis par deux haut-parleur). Dans un 

deuxième temps, on teste la conduction osseuse par un vibrateur placé sur le crâne et dans un 

troisième temps, on peut proposer le casque pour tester la conduction aérienne pour chaque 

oreille. La stimulation ludique et le conditionnement doivent être adaptés à l’âge et au 

développement psychomoteur de l’enfant. Avant l’âge de 18 mois, on étudie surtout le réflexe 

d’orientation-investigation, le mouvement palpébral, la modification du rythme respiratoire 

ou de tétée. À partir des 24 mois, la participation de l’enfant est plus active, l’enfant peut ap-

puyer sur un bouton ou participer à un jeu comme l’empilage d’anneaux ou le remplissage 

d’un bocal avec des jouets de formes différentes. 

 Évaluation objective : 

 

Deux examens sont utilisés pour évaluer objectivement les seuils auditifs, tous les deux né-

cessitent une immobilité absolue du patient afin de pouvoir recueillir un signal de très faible 

amplitude. Ces examens sont donc souvent pratiqués pendant le sommeil chez les nourrissons 

et sous sédation par prémédication ou par anesthésie générale chez les grands enfants. 

 

 



 

 

 Potentiels évoqués auditifs précoces (PEAp) 

  

Les potentiels évoqués auditifs précoces (PEAp) encore appelés PEA du tronc cérébral sont 

utilisés pour déterminer d’une manière objective les seuils auditifs de l’enfant. Le principe est 

d’enregistrer l’activité électrique des voies auditives obtenue dans un délai de dix millise-

condes après une stimulation sonore brève et répétée sous forme de clics. Les courants 

électriques, de très faible intensité, sont enregistrés à la surface de la peau par des électrodes 

de surfaces (une sur chaque mastoïde, une frontale et une sur le vertex). Cette information 

électrique est moyennée et individualisée sur la courbe sous forme d’ondes reproductibles 

numérotées de I à V, chaque onde correspond à une structure anatomique différente sur les 

voies auditives : 

 

 Onde I : le nerf cochléaire 

 Onde II : Noyau cochléaire 

 Onde III : Complexe olivaire  

 Onde IV : Leminiscus latéral 

 Onde V : Colliculus inférieur controlatéral 

 

La réponse normale comporte au moins les ondes I, III et V aux fortes intensités et seule 

l’onde V est individualisée pour les faibles intensités. Le seuil électrophysiologique de 

l’audition correspond à la plus petite intensité de stimulation pour laquelle une onde V repro-

ductible est obtenue. On analyse les latences des ondes I, III et V ainsi que la différence entre 

les ondes (intervalles I- III, I-V et III-V). 

Une pathologie retro cochléaire se traduit par un allongement de l’intervalle I-V, une surdité 

de transmission se traduit par un allongement global des latences (intervalle I-V normale). 

Dans les neuropathies auditives on peut obtenir un pattern d’onde dégradé, désynchronisé ou 

absent. 

La principale limite de cet examen est l’absence d’exploration des fréquences graves (seules 

les fréquences 2000 à 4000 Hz sont testées). 

 

 Auditory Steady State Responses = ASSR  

 

En complément des PEA, qui restent le Gold standard, les ASSR ou potentiels évoqués audi-

tifs stationnaires permettent également une évaluation objective de l’audition. Développés 



 

 

depuis les années 1980, les ASSR sont actuellement utilisés d’une manière quasi-

systématique dans le bilan de surdité.  

 

L’installation et l’enregistrement se font dans les mêmes conditions que les PEAp. Les ASSR 

permettent de tester les deux oreilles ainsi que plusieurs fréquences simultanément.  

Le spectre fréquentiel exploré est plus large que celui des PEA puisqu’on teste quatre fré-

quences: 500, 1000, 2000 et 4000 Hz. Chacune de ces fréquences est testée à des intensités 

décroissantes31.  

La stimulation se fait par des sons purs périodiques (d’amplitude modulée), le logiciel cherche 

à détecter, à travers les électrodes de surface, l’activité périodique induite sur le système audi-

tif lorsque la fréquence testée est perçue par l’enfant32.  

Le traitement du signal se fait d’une manière statistique et ne dépend pas du testeur. Les résul-

tats obtenus permettent d’avoir une estimation de l’audiogramme, celui-ci sera confronté aux 

résultats de l’audiométrie comportementale. 

 

BILAN ETIOLOGIQUE : 

Le bilan étiologique est effectué une fois le diagnostic de surdité confirmé et la prise en 

charge rééducative mise en place. Il comporte habituellement : 

 

 Un examen ophtalmologique: Avec un fond d’œil systématique, afin 

d’éliminer des troubles visuels associés (Syndrome de Usher). Un électroréti-

nogramme doit être pratiqué devant toute surdité profonde congénitale avec 

retard à la marche sans étiologie retrouvée27. 

 

 Une consultation en cardio-pédiatrie et réalisation d’un électrocardiogram-

me: Systématique en cas de surdité congénitale sévère ou profonde, à la re-

cherche de troubles du rythme cardiaque avec un allongement de l’intervalle 

Q-T (Syndrome de Jervell et Lange-Nielsen). 

 

 Sérologie virales (Rubéole, Toxoplasmose, CMV)  

 

 Bandelette urinaire: Recherche une hématurie-protéinurie (Syndrome 

d’Alport) 

 



 

 

 Echographie rénale: À la recherche d’une malformation rénale, en cas de 

malformation de l’oreille externe associée à un kyste ou une fistule branchiale 

(syndrome branchio-oto-rénal). 

 

 Radiographie du rachis cervical: À la recherche d’une fusion de C1 et C2, 

réalisée en cas de suspicion du syndrome de Klippel-Feil (limitations des 

mouvements cervicaux, implantation basse des cheveux…)  

 

 Imagerie des rochers: Elle comporte un scanner et une IRM des rochers qui 

font partie à la fois du bilan étiologique et du bilan préopératoire en cas 

d’implantation cochléaire. Elle peut être réalisée sous sommeil naturel (chez 

le nourrisson) ou sous sédation (chez l’enfant plus grand). La sédation est 

réalisée soit par une prémédication, soit par une anesthésie générale (rare).  

 

- L’examen tomodensitométrique (TDM) des rochers permet de rechercher 

une malformation du labyrinthe osseux. Sennaroglu et al.33 propose une 

classification des différentes dysplasies retrouvées, on cite la dysplasie de 

Mondini (ou partition incomplète de type 2) qui associe un élargissement 

de l’aqueduc du vestibule avec une hypoplasie du modiolus et un enroule-

ment incomplet de la cochlée à 1,5 tour de spire. L’aplasie de Michel quant 

à elle correspond à une absence complète de labyrinthe et est une contre-

indication à l’implantation cochléaire. Quelques aspects tomodensitomé-

triques sont spécifiques de certaines étiologies: 

 

 Une mutation du gène PDS est retrouvée dans environ 75% des 

dysplasies de type Mondini 

 Les surdités liées à 1'X (DFN3) ont un aspect caractéristique : un 

conduit auditif interne large, « en amphore », communiquant large-

ment avec la cochlée dysplasique (oreille geyser), un canal facial 

large et antérieur 

 Le syndrome CHARGE est caractérisé par une agénésie des canaux 

semi-circulaires et une hypoplasie du vestibule. 

 



 

 

- L’imagerie par résonnance magnétique (IRM) permet de rechercher une 

modification du signal liquidien du labyrinthe membraneux due à une fi-

brose ou une ossification labyrinthique. Elle permet d’explorer également le 

paquet acoustico-facial et de diagnostiquer une éventuelle hypoplasie ou 

une agénésie du nerf cochléaire. Enfin, une exploration du parenchyme cé-

rébral permet d’éliminer une pathologie encéphalique évolutive associée.  

 

 Consultation génétique: Elle doit être proposée systématiquement à la          

famille. 

  

- L’étude génétique peut apporter des informations sur les signes associés à 

rechercher, le mode de transmission dans la famille, la probabilité de récur-

rence dans la fratrie et la surveillance à proposer aux apparentés.  

- Le diagnostic moléculaire et le conseil génétique seront orientés par 

l’histoire familiale, les données de l’interrogatoire, de l’audiométrie, de 

l’examen clinique et du bilan radiologique. 

- La recherche de mutations dans les gènes des connexines 26 et 30 (GJB2, 

GJB6) est demandée en première intention en l’absence de signes syndro-

miques retrouvés. Dans un second temps est réalisée l’étude d’un panel de 

gènes impliqués dans les surdités (actuellement 217 gènes, Annexe 1) 

- En cas d’éléments d’orientation syndromique, les analyses sont orientées 

en fonction des hypothèses (étude chromosomique fine en CGH array, 

étude ciblée de gènes ou étude de panels de gènes). Par exemple, une muta-

tion dans le gène de la pendrine (PDS) est recherchée systématiquement en 

cas de dilatation de l’aqueduc du vestibule (DAV), même en l’absence de 

troubles thyroïdiens associés. 

 

 

PRISE EN CHARGE DE LA SURDITE 

 

La prise en charge de la surdité se fait autour de trois axes principaux : la réhabilitation au-

dioprothétique qui va apporter le son, la rééducation orthophonique qui va mener un travail 

d’éducation auditive en donnant un sens au son perçu et mettre en place des stratégies de 

communication, et le soutien scolaire qui va favoriser l’apprentissage et l’intégration de 



 

 

l’enfant sourd. Toutes les étapes de la prise en charge doivent être accompagnées d’une gui-

dance parentale et d’un soutien psychologique en cas de besoin. 

 

 Rehabilitation Audioprothétique 

 

Après confirmation du diagnostic et vérification des seuils auditifs, l’appareillage doit être 

rapidement mis en place. L’audioprothésiste procède à un appareillage auditif par une pro-

thèse à contour d’oreille, en stéréophonie, adapté à l’âge de l’enfant. Les embouts doivent être 

souples et renouvelés régulièrement afin de s’adapter à la croissance du conduit auditif ex-

terne. 

L’appareillage est possible dès l’âge de 3 mois, il se fait idéalement entre 4 et 5 mois dans les 

surdités congénitales sévères et profondes. La réhabilitation auditive doit se faire le plus tôt 

possible afin d’assurer une stimulation précoce des aires auditives, bien avant la fin de la ma-

turation corticale. 

Les aides auditives des personnes âgées de moins de 20 ans sont remboursées par la sécurité 

sociale à la hauteur de 1400 euros (Arrêté du 25 aout 2004), le renouvellement des appareils 

est pris en charge tous les 4 ans. 

Les appareils seront portés lors des périodes d’éveil (changes, repas), et retirés lors du som-

meil, ils sont généralement bien tolérés par les enfants.  

Une amplification adaptée aux seuils auditifs est mise en place, en tenant compte des seuils 

maximums pour éviter tout risque de traumatisme sonore ou de rejet des appareils. Un suivi 

audioprothétique régulier est organisé en parallèle du suivi orthophonique, afin d’adapter la 

correction prothétique aux besoins de l’enfant et à l’évolution de sa surdité.  

 

 

 Rééducation orthophonique : 

 

Quel que soit le degré et le type de la surdité, un bilan orthophonique s’impose pour évaluer 

les répercussions sur le langage et déterminer si une rééducation est nécessaire. Elle peut 

s’organiser dans un cabinet libéral en cas de surdités légères, moyennes ou unilatérales.               

Devant une surdité sévère ou profonde, une prise en charge multidisciplinaire sera organisée, 

le plus souvent dans un centre spécialisé, dans les semaines qui suivent le diagnostic de surdi-

té afin de compenser le plus rapidement possible les conséquences du déficit auditif. 

 



 

 

L’orthophoniste propose plusieurs aides à la communication à l’enfant et aux parents : La 

lecture labiale, la Langue des signes française (LSF), le langage parlé complété (LPC)34 : 

 

- La LSF est une langue à part entière qui possède un lexique, une syntaxe et une 

grammaire. Elle se sert d’un alphabet manuel pour épeler certains mots. L’expression 

en LSF se fait avec les mouvements des mains et des bras dans l'espace, la position 

des épaules ainsi que le regard et les expressions du visage. La langue des signes est 

utilisée surtout par les sourds sévères et profonds pour communiquer entre eux, elle 

n’est pas universelle mais il existe des points communs entre les différentes langues 

signées.  

 

- Le LPC un codage gestuel simultané à la parole, destiné à préciser la lecture labiale en 

évitant les erreurs sur les sosies labiaux. Ce code est constitué d’un ensemble de con-

figurations de la main organisées autour du visage permettant de visualiser les syllabes 

de la langue francaise. Le LPC est un moyen de facilitation employé par les enten-

dants pour être mieux compris des enfants sourds, pour l’apprentissage du langage 

oral. 

 

    

 

 Scolarisation des enfants sourds  

 

La scolarisation peut se faire soit dans une école classique, on parle alors d’intégration, à 

temps partiel ou total, soit dans une école spécialisée. Un soutien pédagogique est mis en 

place en fonction de l’importance du handicap et selon un projet personnalisé de scolarisation. 

Parmi les dispositifs on cite le SSEFIS (service de soutien à l’éducation familiale et à 

l’intégration scolaire) ou le SESSAD (service d’éducation spécialisée et de soins à domicile), 

ces services peuvent intervenir à titre individuel ou collectif, ils assurent l’accompagnement 

des enfants sourds pour favoriser leur scolarisation dans un milieu ordinaire. D’autres disposi-

tifs scolaires comme la CLIS-2 (classe pour l’inclusion scolaire) permettent de regrouper les 

enfants sourds dans une classe qui apporte un enseignement spécifique aux sourds, au sein 

d’un établissement scolaire ordinaire. 

 

 

 



 

 

2.3 L’IMPLANTATION COCHLEAIRE DE L’ENFANT 

 

2.3.1 HISTORIQUE  
 

Les premières expériences remontent au début des années 1800 avec Alessandro Volta, 

l’inventeur de la pile électrique, qui découvre qu’une stimulation électrique dans l’oreille pro-

voque une sensation sonore.  

En 1855, Duchenne de Boulogne décrit les différentes sensations sonores induites par un cou-

rant électrique alternatif, ainsi qu’une sensation de goût métallique. En 1957, à Paris, André 

Djourno et Charles Eyriès ont effectué la première stimulation électrique directe sur le nerf 

auditif et l’implantation d’une bobine d’induction. Les expériences étaient encourageantes 

cependant le projet a été abandonné. En 1961, le Dr House (otologiste californien) a collaboré 

avec le Dr John Doyle (neurochirurgien), pour élaborer les premiers implants cochléaire qui 

se composaient essentiellement de systèmes à électrode unique. En 1966, Simmons place un 

premier implant chez l’homme (chez un volontaire sourd), avec un système temporaire im-

planté directement sur le nerf cochléaire. En 1976, l’institut national de santé américain a étu-

dié l’ensemble des cas d’IC adulte réalisés. Son rapport conclut à un apport bénéfique de l’IC 

sur la perception sonore. 

En France, le développement des IC s’est fait depuis 1973 avec Henri Chouard, un étudiant 

d’Eyriès, qui implante en 1976 son premier implant multi-électrodes, perfectionné en 1982 

avec un système à 12 électrodes implantés à travers des cochléostomies multiples le long de la 

rampe tympanique à travers le promontoire, permettant des stimulations multi fréquentielles. 

Parallèlement, d’autres équipes développent également des implants multicanaux : I. et E. 

Hochmair (société Med-El® en Autriche) et G. Clark (société Cochlear® en Australie). Au 

début des années 1980, on observe un essor des implants multi-électrodes qui ont démontré 

une efficacité supérieure aux systèmes à une seule électrode. En 1984, l’implant Australien 

Nucleus obtient la validation de la Food and Drug Administration (FDA) chez l’adulte, puis 

chez l’enfant (2 à 17 ans) en 1990. L’implantation cochléaire pédiatrique a pris son essor en 

France à la même période, elle est maintenant réalisée depuis une trentaine d’années. Le 

nombre annuel d’implants a augmenté progressivement, il est passé de 250/an  en 2002 à 

700/an en 201635. 

Quatre marques d’implant sont actuellement disponibles: Advanced Bionics (USA), Oticon 

medical (Danemark/France), Medel (Autriche), et Cochlear (Australie). 



 

 

2.3.2 COMPOSITION ET FONCTIONNEMENT 
 

L'implant cochléaire est composé de deux parties individualisées mais dépendantes l’une de 

l’autre : une partie externe amovible et une partie interne implantée. 

 

 

Figure 8 Composants de l'implant cochléaire 

 

 

 

LA PARTIE EXTERNE :  

 

La partie externe ou processeur externe comprend  une antenne et un contour d’oreille qui 

contient un microphone et un microprocesseur vocal (Figure 8) : 

- Le microphone capte et amplifie les informations sonores et les transforme en un signal 

électronique. 

- Le microprocesseur vocal va filtrer et coder le signal recueilli en plusieurs signaux élec-

trique à destination des électrodes insérées dans la cochlée. Le microprocesseur fonc-

tionne avec des piles ou une batterie rechargeable et il contient différents programmes 

permettant de s'adapter à la situation d’écoute (situation bruyante, calme, musique) 



 

 

- L’antenne externe, maintenue sur le cuir chevelu par un système d’aimantation avec la 

partie interne, envoie le signal par électromagnétisme à travers la peau vers le récepteur 

implanté.  

 

LA PARTIE INTERNE : 

La partie interne est composée d’un récepteur-stimulateur, d’une électrode de masse et d’un 

porte-électrodes inséré dans la cochlée. Ces composants sont encapsulés dans des matériaux 

biocompatibles (Figure 8) : 

- Le récepteur décode le signal reçu de l’antenne interne, celui-ci est reconverti en signal 

électrique et envoyé sous forme d’impulsions électriques vers les différentes électrodes 

implantées. 

- Le porte-électrodes (15 à 22 électrodes de stimulation en fonction du modèle) est inséré 

dans la rampe tympanique de la cochlée (Figure 9). Chaque électrode stimule un territoire 

tonotopique de la cochlée. 

 

Figure 9 Positionnement des composantes de l'implant cochléaire dans l'oreille (© www.Cochlear.com) 

 

2.3.3 LE CODAGE 
 

Les stratégies de codage de l’information acoustique évoluent en permanence afin de délivrer 

les informations acoustiques les plus naturelles. Il existe de multiples choix de codage en 

fonction de la marque d’implant, ce choix peut être personnalisé pour chaque patient. Il 

n’existe a pas de stratégie universelle, cependant chez les jeunes enfants, qui ne peuvent pas 

1. Processeur 

2. Antenne  

3. Implant 

4. Nerf cochléaire 

http://www.cochlear.com/


 

 

exprimer leur préférence, des paramètres standards sont utilisés spécifiques à chaque cons-

tructeur d’implant. 

Les stratégies utilisées peuvent se baser sur les caractéristiques fréquentielles de la parole 

(nombre d’électrodes stimulées, sommation de l’influx et la répartition fréquentielle entre les 

différentes électrodes), selon les caractéristiques temporelles de la parole (principalement par 

le rythme de stimulation) ou par association des deux selon des stratégies nouvelles hybrides 

(Ace, n of m). 

Avec l'avancée technologique dans le domaine de l'implant cochléaire, on cherche à couvrir 

par les nouvelles stratégies de codage des domaines de réhabilitation auditive de plus en plus 

poussés comme la compréhension en milieu bruyant, l’écoute au téléphone ou la perception 

de la musique 

 

2.3.4 INDICATIONS DE L’IC CHEZ L’ENFANT 
 

Des recommandations de la Haute Autorité de santé (HAS) ont été établis en 2012 puis com-

plétés en 201936,37.  

AGE À L’IMPLANTATION: 

- Chez les enfants sourds prélinguaux, l’implantation doit être la plus précoce possible 

(avant 12 mois de vie).  

- Après l’âge de 5 ans, l’implantation des sourds congénitaux n’est recommandée qu’en 

cas d’appétence à la communication orale, dans ce cas-là, l’implantation pourrait être 

proposée quel que soit l’âge. 

INDICATIONS AUDIOMETRIQUES: 

- Surdité profonde avec un gain prothétique ne permettant pas le développement du lan-

gage. 

- Surdité sévère, si la discrimination est inférieure ou égale à 50% lors de la réalisation 

d’une audiométrie vocale (Pratiquée à 60 dB, en champ libre, avec des prothèses bien 

adaptées) 

- Fluctuations auditives fréquentes et/ou retentissantes sur le langage de l’enfant. 

 

 

 

 



 

 

IMPLANTATION BILATERALE: 

- L’implantation cochléaire bilatérale est indiquée dans la surdité bilatérale sévère à pro-

fonde lorsque les critères sus-cités sont remplis. En cas d’implantation cochléaire bi-

latérale séquentielle, il est recommandé de réduire le délai entre les deux implantations, 

de préférence inférieur à 18 mois38. 

- En cas de surdité bilatérale après méningite bactérienne ou fracture du rocher bilatérale 

en prévention du risque d’ossification cochléaire bilatérale.  

- Pour le syndrome d’Usher de type I, en raison des atteintes visuelles associées limitant 

les possibilités de lecture labiale et de langage non verbal. 

 

CONTRE-INDICATIONS: 

 

Les contre-indications absolues sont les malformations majeures de l’oreille interne, 

l’ossification cochléaire complète, l’agénésie du nerf cochléaire, et en cas de risque anes-

thésique majeur (l’implantation sous anesthésie locale étant impossible chez l’enfant).  

 

2.3.5 BILAN PRÉ-IMPLANTATION  
 

La décision d’implantation cochléaire se fait d’une manière collégiale par une équipe pluri-

disciplinaire qui comprend un médecin audiophonologiste pédiatrique, un chirurgien, un or-

thophoniste, un psychologue et un audioprothésiste. Cette décision va dépendre du bilan pré-

implantation, de l’investissement familial et du contexte psycho-social. 

 

BILAN CLINIQUE: 

 

Il est important de vérifier à l’otoscopie l’absence de pathologies associées de l’oreille 

moyenne qui nécessiteraient une prise en charge avant l’implantation cochléaire (Otite séro-

muquese, otite moyenne chronique, poche de rétraction tympanique). 

Le chirurgien informe les parents sur les modalités et les risques opératoires ainsi que les 

principes de fonctionnement de l’implant.  

Il vérifie les résultats de TDM et d’IRM des rochers pour dépister des difficultés chirurgicales 

éventuelles (procidences méningée, malposition du nerf facial, fibrose cochléaire). 

 



 

 

BILAN ORTHOPHONIQUE  

Le bilan orthophonique est une étape primordiale du bilan pré-implantation. Le but principal 

étant d’évaluer les capacités de perception de l’enfant et d’apprécier son appétence à la com-

munication.  

Le bilan comprend l’étude des bruits perçus, de la parole et de la compréhension du langage 

(niveau lexical et syntaxique) à l’aide de tests normalisés adaptés à l’âge et aux capacités de 

l’enfant. La qualité articulatoire est quantifiée par le degré d’intelligibilité de la parole. Ce 

premier bilan servira de référence afin de confronter les résultats des bilans orthophoniques 

répétés après l’implantation  

Pendant la période pré-implantatoire, la stimulation de l’enfant est très importante. Il doit 

s’intéresser au monde sonore. Après la mise en place de l’implant cochléaire, le patient entend 

mais ne sait pas interpréter les informations qu'il reçoit auditivement. Seul le développement 

de l’écoute lui permettra d’exploiter au maximum les informations acoustiques apportées par 

l’implant et de leur attribuer peu à peu une signification.  

BILAN AUDIOLOGIQUE  

Un audiogramme préopératoire doit vérifier l’indication audiométrique. 

Chez les enfants présentant un appareillage bimodal (Implant cochléaire et appareillage con-

trolatéral), Il est recommandé de réaliser, quand cela est possible, des tests audiométriques 

dans le bruit avant de décider d’une seconde implantation37. 

 

EVALUATION  AUDIOPROTHETIQUE: 

L’audioprothésiste confirme la limitation de l’appareillage auditif, après avoir effectué un 

réglage optimal. 

La période d’appareillage auditif recommandée est d’au moins 6 mois avant d’envisager une 

implantation cochléaire, même si les restes auditifs sont minimes ou absents. Le but étant 

d’éviter l’implantation d’une surdité potentiellement sur-estimée par les seuils comportemen-

taux ou une surdité liée à une immaturité du système auditif.  



 

 

La stimulation acoustique apportée par l’appareil, même en l’absence de discrimination du 

son, assure une certaine éducation auditive de l’enfant sourd. De plus, cela permet d’habituer 

l’enfant à porter un appareillage similaire au processeur externe de l’implant cochléaire. 

 

BILAN PSYCHOLOGIQUE  

L’entretien psychologique pré-implant permet et de cerner les attentes et la motivation de la 

famille et d’évaluer le développement global et psychoaffectif de l’enfant. 

Il est important de dépister les troubles du comportement, de l’attention, de la relation et les 

troubles du spectre autistiques. Ces troubles doivent être pris en compte dans les décisions 

d’implantations pour mieux fixer les objectifs rééducatifs et proposer une prise en charge plus 

adaptée à leurs capacités et leurs besoins.  

Un accompagnement psychologique post-implantation est parfois nécessaire ; la surdité peut 

entrainer des conséquences psychoaffectives au niveau identitaire, des difficultés 

d’acceptation de l’implant, une dégradation de la qualité de vie psychosociale et parfois des 

troubles du comportement chez le jeune enfant sourd. 

 

Sur le plan familial, il faut souligner l’impact majeur de la surdité sur la dynamique familiale. 

D’abord, l’annonce de ce handicap est souvent suivie d’un état de sidération puis d’un déni 

avant d’arrive enfin à une acceptation et une adaptation. Ces étapes sont identiques à tous les 

processus de deuil, dans ce cas il s’agit du deuil de l’enfant qu’ils ont imaginé et souhaité 39.  

 

 

BILAN VESTIBULAIRE  

Il est recommandé de réaliser un bilan vestibulaire avant chaque implantation 

cochléaire37,40. Un bilan complet comporte un examen clinique avec une étude du nys-

tagmus spontané et provoqué, un examen neurologique et oculomoteur, un Head-Impulse 

test (HIT) et une étude des saccades et de la poursuite en vidéoscopie. On réalise égale-

ment des tests de stimulation canalaires (Examen calorique, VHIT) et otolithiques 

(cVEMP, verticale subjective et OVAR). 

 

Une atteinte vestibulaire est présente dans 50% des surdités profondes bilatérales40,41. De 

plus, la chirurgie d’implantation cochléaire peut provoquer une modification de la fonc-

tion vestibulaire en post-opératoire, pouvant passer inaperçue. Il faut informer les parents 



 

 

qu’une dysfonction vestibulaire et des troubles de l’équilibre peuvent survenir après la 

chirurgie. Une atteinte vestibulaire bilatérale peut avoir des conséquences majeures, en 

particulier chez l’enfant n’ayant pas acquis la marche avant l’opération. Une période de 3 

à 6 mois permet de vérifier la récupération vestibulaire après la première chirurgie avant 

d’envisager un deuxième implant.  

 

 

2.3.6  LA CHIRURGIE 
 

 

Le choix du côté à implanter est déterminé en fonction des données du bilan préopératoire. On 

implante généralement en premier l’oreille la plus sourde. En cas de surdité symétrique, 

l’implant est posé du coté qui présente la moins bonne fonction vestibulaire, du côté qui pré-

sente les conditions anatomiques les plus favorables (critères scanographiques) ou du côté de 

la main dominante pour une manipulation plus facile de l’implant. 

 

L’intervention se déroule sous anesthésie générale au microscope opératoire et sous neuro-

monitorage du nerf facial ; une antibioprophylaxie est recommandée42,43. Le temps opératoire 

varie entre 1h30 et 3h en fonction de l’habitude du chirurgien et des difficultés opératoires.   

 

L’incision cutanée se fait en rétro-auriculaire sur une zone opératoire rasée, une logette sous 

cutanée est réalisée pour recevoir l’implant. On réalise ensuite un lambeau musculo-périosté à 

charnière antérieure, puis l’opérateur procède à une antro-attico-mastoidectomie qui va per-

mettre de repérer le canal semi-circulaire externe et la courte apophyse de l’incus (enclume). 

Puis on effectue une large tympanotomie postérieure permettant d’exposer le promontoire et 

la fenêtre ronde (FR). Un fraisage de la crista fenestra est souvent nécessaire pour mieux ex-

poser la membrane de la FR, l’ouverture de la cochlée se fait soit au niveau de la FR après 

ouverture de sa membrane, soit par un fraisage d’élargissement de le FR (voie de la FR modi-

fiée, soit par une cochléostomie proprement dite. Le porte-électrodes est alors introduit dans 

la rampe tympanique. L’étanchéité de la cochléostomie est obtenue à l’aide de fragments 

libres d’aponévrose et de muscle temporal placés autour du porte-électrodes, afin d’éviter 

toute fistule périlymphatique (Annexe 2). 

 



 

 

Le récepteur est placé sous le périoste à distance de l’incision cutanée. Une logette osseuse 

dédiée est réalisée au préalable, par un fraisage osseux pour limiter le relief cutané, en tenant 

compte de la finesse de l’os cortical chez l’enfant. Le récepteur peut être fixé avec des fils non 

résorbables ou des vis intégrées.  

 

La plaie est suturée avec un fil résorbable, un pansement de type casque est souvent appliqué 

pour éviter tout risque d’hématome postopératoire.  

 

En fin d’intervention, des tests électrophysiologiques peuvent être réalisés afin de confirmer 

la bonne insertion et le bon contact des électrodes (test d’intégrité). Certains types d’implants 

permettent également de recueillir les potentiels électriques du nerf auditif et/ou du tronc cé-

rébral. Parmi ces tests, les potentiels évoqués auditifs (PEA) des voies auditives, mesurés 

grâce à la NRT (Neural Response Telemetry) ou la NRI (Neural Response Imaging) sont les 

plus utilisés. Le principe est similaire aux PEA diagnostique, le signal est recueilli non pas par 

des électrodes externes mais par les électrodes insérées de l'implant.  

 

 

2.3.7 SUITES OPÉRATOIRES ET COMPLICATIONS  
 

 

Les suites opératoires sont souvent simples avec une sortie à J1 ou à J2 de l’intervention. Une 

radiographie en incidence de Stenvers peut être réalisée pour vérifier le bon positionnement 

des électrodes. Un pansement est maintenu pendant plusieurs jours. 

 

Les complications de l’implantation cochléaire sont dues soit à la technique chirurgicale, soit 

à l’implantation d’un corps étranger, ou encore à la panne de l’appareil lui-même. On dis-

tingue les complications mineures qui nécessitent un traitement médical ambulatoire, une pro-

longation de l’hospitalisation, et les complication majeures qui entraînant une pathologie sé-

vère comme la méningite bactérienne, une panne de l’implant, ou nécessitant une révision 

chirurgicale majeure avec ou sans réimplantation44. 

 

 

 

 



 

 

 Les complications mineures : 

 

- Hématome  

- Les troubles de cicatrisation cutanée (ulcérations, surinfection, désunion) 

- Vertiges ou troubles de l’équilibres transitoires 

- Parésie faciale transitoire 

- Otite moyennes aigues 

- La stimulation involontaire du nerf facial lors de l’activation des électrodes  

 

 Les complications majeures : 

 

- Méningite bactérienne 

- Paralysie faciale permanente 

- Nécrose cutanée et surinfections nécessitant une reprise chirurgicale 

- Mastoïdite 

- Cholestéatome iatrogène  

- Poche de rétraction ou perforation tympanique secondaires  

- Pannes spontanées ou post-traumatiques 

 

Le taux global de complications après l’implantation a diminué progressivement grâce à 

l’évolution des techniques chirurgicales vers des voies d’abord réduites et l’utilisation 

d’implants de plus en plus miniaturisés et biocompatibles. Le taux global de complications 

rapporté par les différentes études varie entre 9 et 16% avec un taux de complications ma-

jeures autour de 5%44–47 

 

2.3.8 MENINGITES ET VACCINATION 
 

La méningite bactérienne post-implantation est une complication reconnue depuis juillet 2002 

(recommandations de la FDA et de l’Afssaps), elle a été observée plus fréquemment avec un 

implant utilisant un positionneur de porte-électrodes qui a été retiré du marché depuis. Elle est 

le plus souvent secondaire à une otite moyenne aigue survenant dans les premiers mois sui-

vant l’implantation, par contamination des liquides de l’oreille interne à travers la cochléos-

tomie. Il faut donc diminuer le risque d’otite moyenne aigue chez les enfants implantés, en 

traitant précocement les otites et en les prévenant par la mise à jour du calendrier vaccinal.  



 

 

La vaccination contre l’Haemophilus (Haemophilus influenzae de type b) et le Pneumocoque 

(streptococcus pneumoniae) est obligatoire chez le nourrisson, selon un schéma vaccinal de 

primovaccination à deux injections à 2 et 4 mois suivies d’un rappel à l’âge de 11 mois48. Le 

Pneumocoque étant responsables de la majorité des méningites post-opératoires49, une vacci-

nation supplémentaire est recommandée chez les enfants implantés, par un vaccin non conju-

gué à 23-valent (Pneumo23®) effectué à 24 mois, puis renouvelé tous les 5 ans à vie. 

L’incidence des otites moyennes serait moins importante après l’implantation, cependant, elle 

reste toujours élevée chez les enfants faisant des otites avant l’implantation. Les auteurs re-

commandent des aérateurs transtympaniques chez ces sujets50. 

 

2.3.9  PRECAUTIONS ET RECOMMANDATIONS 
 

Les enfants porteurs d’un implant cochléaire peuvent participer à la majorité des activités 

sportives et récréatives. Cependant, il est important de prendre quelques précautions : 

Il est recommandé d’enlever la partie externe de l’implant en cas de haut risque 

d’endommagement ou de perte du processeur. Un équipement de sécurité résistant et n'ap-

puyant pas sur l’antenne doit être utilisé pour protéger la tête dans les sports à risque de coups 

sur le crâne.  

Le parachutisme est proscrit, la plongée sous-marine est possible mais avec une limitation de 

profondeur pour certains modèles, les sports de contact (boxe, lutte, karaté, judo) sont forte-

ment déconseillés à cause d’un risque non négligeable de chocs sur l’implant. 

 

La réalisation d’une IRM crânienne exige l’obtention de l’accord du fabricant de l’implant et 

des précautions spécifiques à chaque marque et modèle doivent être respectées (contention 

élastique en regard de l’implant, maintenir la tête droite en supination lors de l’examen…). La 

partie externe de l’implant doit être enlevée, la partie interne est compatibles avec les IRM 

1.5T (Et 3T pour certains modèles récents). L’image obtenue est toujours déformée par un 

artefact circulaire causé par l’aimant, celui-ci peut être retiré chirurgicalement pour obtenir 

une meilleure qualité d’image, lorsque la raison médicale le justifie. 

 

D’autres actes médicaux ou chirurgicaux sont contre-indiqués dans la région de la tête et du 

cou comme l’utilisation d’une pince mono polaire, l’électrostimulation, les électrochocs, le 

détartrage à ultrasons et la radiothérapie.  



 

 

 

Au moindre doute, il faut contacter le fabricant d’implant ou le chirurgien référent. Chaque 

porteur d’implant est muni d’une carte de porteur d’implant indiquant le modèle les identi-

fiants et la date d’implantation. 

  

2.3.10 SUIVI POST-IMPLANTATION  
 

L’enfant est convoqué pour la programmation de l’implant en général 4 à 5 semaines après la 

chirurgie (délai nécessaire pour une bonne cicatrisation cutanée) ; certaines équipes réalisent 

des activations dès le lendemain de l’opération51. Les séances de programmation ou de ré-

glage doivent être rapprochées initialement, afin d’adapter très progressivement la stimulation 

de l’enfant et de déterminer les seuils minimums de perception (T-levels) et les seuils maxi-

mums de confort auditif (C-levels). La détermination de ces seuils se fait à partir des observa-

tions comportementales chez le petit enfant et selon les techniques d’audiométrie condition-

née.  

Après cette première étape de réglages, des visites régulières au centre d’implant sont néces-

saires (généralement à 3, 6, 12, 18, 24 mois, puis tous les ans), de manière à vérifier l’intégrité 

de l’implant, ses réglages, sa bonne utilisation et afin de monitorer les progrès de l’enfant 

dans les domaines de la perception, de la compréhension et du développement du langage. 

 

2.3.11 CENTRES D'IMPLANTATION ET REGISTRE EPIIC  
 

Il existe en France trente centres labellisés pour les actes d'implantation et pour le suivi des 

patients implantés accrédités par les Agences Régionales de Santé (ARS) et les Agences 

Régionales Hospitalières (ARH). Ces centres sont habilités à effectuer le bilan vérifiant 

l’indication d’implantation cochléaire, l’implantation chirurgicale, les bilans orthophoniques 

réguliers pendant au moins 5 ans et les réglages de l’implant. 

 

Chaque centre doit posséder une unité clinique ORL composée au minimum de :  

o Médecin ORL audiologiste rompu à la pratique pédiatrique, maîtrisant en particu-

lier les techniques audiométriques subjectives et objectives applicables chez le très 

jeune enfant.  

o Chirurgien expérimenté dans la chirurgie otologique pédiatrique  



 

 

o Orthophoniste spécialisé dans la surdité de l’enfant 

o Psychologue 

o Médecin ou un technicien spécialisé en électrophysiologie capable de réaliser les 

tests électrophysiologiques préopératoires, peropératoires, et les réglages postopé-

ratoires du processeur de l’implant cochléaire 

o Audioprothésiste 

 

De plus, l’équipe doit être entourée ou travailler en réseau avec les professionnels suivants :  

o Généticien  

o Pédiatre 

o Radiologue pédiatrique 

o Pédopsychiatre  

o Ophtalmologue pédiatrique  

o Réanimateur pédiatrique  

o Anesthésiste pédiatrique 

 

 

Chaque centre est tenu de réaliser un relevé régulier d’évaluation sous la forme d’un registre 

exhaustif des patients implantés. Depuis Novembre 2010, conformément à la demande de la 

Haute Autorité de Santé (HAS), un registre national commun (registre EPIIC, étude post-

inscription des implants cochléaires) recense tous les patients implantés en France (Annexe 

3); Il comporte à ce jour les données d’environ 10500 personnes implantées (adultes et en-

fants). Chaque centre d’implantation doit saisir d’une manière standardisée les 

caractéristiques du patient implanté et de sa surdité, les complications post-opératoires 

éventuelles, et les données concernant le fonctionnement de l'implant et l’évolution des per-

formances de l’enfant. Ce registre sert de base à la coordination des soins cliniques et à l'acti-

vité de recherche au niveau national. En effet, une analyse des résultats de l’ensemble des 

patients inscrits dans ce registre, est prévue dans l’avenir par la société française d’ORL. 

 

 

 

 

 



 

 

2.3.12 COU ̂T DE L’IMPLANTATION COCHLÉAIRE  

Le coût global moyen de l’implantation cochléaire unilatérale chez l’enfant sourd prélingual a 

été estimé autour de 34 000 Euro52. Il inclut le bilan pré-opératoire, l’implant cochléaire, le 

coût de l’intervention, les séances de réglage et de rééducation orthophonique dans l’année 

suivant l’implantation, les transports éventuels des patients implantés, et le remplacement des 

éléments usagés externes de l’implant.  

Ce coût est pris en charge à 100% par l’assurance maladie depuis la circulaire du 3 avril 

200953. L’implantation cochléaire chez l’enfant sourd sévère ou profond est considérée 

comme étant plus efficiente qu’une prise en charge sans implant cochléaire, les analyses coût-

bénéfice retrouvent un gain significatif dans l’état de santé et dans la qualité de vie54,55. 

 

2.3.13 RESULTATS DE L’IMPLANTATION PEDIATRIQUE 
 

L’analyse des résultats de l’implantation cochléaire a fait l’objet de nombreuses études56–60. 

L’implant cochléaire offre un avantage en termes de perception et d’acquisition du langage 

oral.  

Cependant, Les résultats de la littérature sont variables, et pas toujours faciles à comparer. 

L’analyse des résultats est plus facile chez l’adulte que chez l’enfant. En effet, chez l’adulte, 

la surdité est souvent acquise, et donc la réhabilitation par l’implant cochléaire est moins aléa-

toire, le réglage des implants est facilité et les tests d’évaluation sont mieux compris.  

 

Plusieurs variables interindividuelles peuvent influencer les résultats, notamment les patholo-

gies associées, l’étiologie de la surdité et l’histoire de celle-ci (date d’installation, de prise en 

charge, profondeur du déficit, évolutivité des seuils, gain prothétique préalable), l’effet 

d’entraînement aux tests, l’âge de l’enfant, l’âge à l’implant, etc…  

  

L’objectif de la réhabilitation de l’audition par implant cochléaire est de conduire les enfants 

sourds profonds à un niveau de langage oral comparable à celui des normo-entendant du 

même âge. Cet objectif est atteint dans environ 50% des cas selon la plupart des études61. 

 

L’étude menée dans le cadre du PHRC de Montpellier, Toulouse et Bordeaux en 1998 montre 

que, 2 ans 1⁄2 après l’implantation, 85 % des enfants prélinguaux peuvent réussir les épreuves 



 

 

de reconnaissance de la parole en liste ouverte (sans contexte et sans l’aide de la lecture la-

biale)56. Les scores de reconnaissance de mots en liste ouverte atteignent des valeurs 

moyennes de 66 %. 

 

Nikolopoulos et al (1999)62 ont montré que le taux d’enfants sourd pré-linguaux capables de 

comprendre une conversation sans l’aide de la lecture labiale apres une implantation co-

chléaire était de 70% à 4 ans et 82% à 6 ans. 

 

Govaerts et al. (2002)63 ont analysé l’évolution des scores CAP (Categories of Auditory Per-

formances) chez des enfants implantés entre l’âge de 0 et l’âge de 6 ans. L’implantation avant 

l’âge de 4 ans a permis la normalisation des scores CAP après l’implantation avec une proba-

bilité d’intégration scolaire normale dans 90% des cas (IC avant 2 ans) et 66% (IC entre 2 et 4 

ans). Les enfants implantés après l’âge 4 ans n’atteignent des scores CAP normaux que dans 

20 à 30 % des cas. 

 

Geers, Nicholas, et Sedey (2003) trouvent qu’à 5 ans de l’implantation cochléaire, 50% des 

enfants sourds profonds implantés avant 5 ans, avec un QI dans la norme, ont un niveau de 

langage en réception et en production dans la moyenne des enfants du même âge normoen-

tendants.  

 

Loundon et Busquet (2009) ont décrit les résultats orthophoniques de 100 enfants français 

implantés cochléaires avant l’âge de 4 ans, et montré qu’à 5 ans post-implant, 55% ont des 

résultats « proches des entendants » (> 75% de reconnaissance en liste ouverte – répétition de 

mots, production de phrases complexes) ; 24,5% présentent des « résultats intermédiaires » 

(entre 50 et 75% de reconnaissance en liste ouverte, production de phrases simples mais des 

difficultés pour les phrases complexes) ; et 20,5% sont « en difficulté d’évolution linguistique 

» (avec une perception en liste ouverte inférieure à 50% et une production orale ne dépassant 

pas le stade de la juxtaposition de mots). Cette variabilité illustre les limites de l’implant co-

chléaire. « Une réhabilitation auditive de qualité n’est pas garante d’un bon développement du 

langage oral.»61 

 

 

 

 



 

 

3 ETUDE CLINIQUE 

 

3.1 OBJECTIF 
 

L’objectif principal de cette étude est de présenter les résultats du programme d’implantation 

cochléaire pédiatrique du CHU de Rouen depuis sa création et d’analyser les performances et 

les complications de l’implant cochléaire chez tous les enfants implantés dans notre service. 

L’objectif secondaire était de rechercher des facteurs pronostiques de ces résultats. 

 

 

3.2 MATERIELS ET METHODES  

 

Nous avons étudié, de manière rétrospective, tous les enfants atteints d’une surdité profonde 

ou sévère implantés entre avril 1994 et décembre 2016 au CHU de Rouen.  

3.2.1 LE CENTRE D’IMPLANTATION ROUENNAIS  
 

Le centre d’implantation rouennais a été créé en 1993 à l’initiative du Pr Jérôme Andrieu, du 

Dr Isabelle Amstutz-Montadert, et du Dr Marie-Françoise Obstoy. La première implantation 

pédiatrique a eu lieu en avril 1994.  

L’équipe d’implantation pédiatrique actuelle est une équipe multidisciplinaire composée au-

jourd’hui d’un médecins ORL audiophonologistes, un chirurgien ORL, trois orthophonistes, 

un audioprothésiste, deux psychologues, une secrétaire et de plusieurs infirmières. Le respon-

sable de l'unité d'implantation cochléaire en pédiatrie est le Dr Yannick Lerosey  

 

Cette équipe travaille en collaboration avec les services hospitaliers suivants :   

- Le service de Radiologie pédiatrique (Pr Dacher), 

- Le service de Génétique (Pr Frebourg, Dr Guerrot), 

- Le service d’Anesthésie-Réanimation (Pr Dureuil), 

 



 

 

Un travail en réseau est effectué avec les centres de rééducation qui prennent en charge les 

enfants implantés comme le centre Beethoven à Rouen, les CAMSP de Dieppe, d’Evreux et 

du Havre. 

 

3.2.2 PROTOCOLE DE PRISE EN CHARGE 
 

Après confirmation du diagnostic de surdité et après appareillage audioprothétiques de durée 

suffisante (en dehors des indications urgentes), l’indication d’implant cochléaire est posée par 

l’équipe pluridisciplinaire lors d’une réunion de synthèse. Cette décision tient compte de plu-

sieurs éléments : 

- Le bilan audiologique 

- Le bilan orthophonique : spécifique à notre service, inspiré de la trame APCEI, évaluant 

les capacités audio phonatoires de l’enfant. 

- Le bilan psychologique : permettant d’éliminer des troubles psychologiques majeurs chez 

l’enfant et d’évaluer l’adhésion de l’entourage au projet de l’implant 

- Le bilan radiologique (Scanner et IRM) 

- Le bilan vestibulaire. 

  

L’activation de l’implant cochléaire se fait dans notre service trois à quatre semaines après 

l’intervention chirurgicale, suivie de séances de réglage avec augmentation progressive des 

intensités de stimulation. 

 

La rééducation orthophonique pluri-hebdomadaire se fait généralement dans un des centres de 

rééducation cités précédemment avec une évaluation régulière dans notre service au rythme 

suivant : premier bilan à 3 mois de l’activation, puis à 6, 12, 18 et 24 mois. Ensuite les bilans 

se font une fois par an. 

 

3.2.3 RECUEIL DES DONNÉES  
 

Nous avons étudié, de manière rétrospective, tous les enfants atteints d’une surdité sévère à 

profonde pour lesquels l’indication d’implantation cochléaire avait été retenue entre avril 

1994 et décembre 2016 au CHU de Rouen.  



 

 

Le recueil des données a été effectué grâce à une analyse rétrospective des dossiers cliniques 

des 123 patients inclus dans cette étude. Le dossier informatique du patient était également 

étudié ainsi que les données du registre Epiic.  

Certaines informations ont été complétées par les données des dossiers orthophoniques, avec 

l’aide des orthophonistes référent(e)s. 

 

3.2.4 INTERVENTION CHIRURGICALES ET SUITES OPERATOIRES 
 

La pose d’implant cochléaire a été réalisée par deux opérateurs. L’utilisation du monitoring 

facial est maintenant systématique depuis septembre 2004.  

 

L’incision cutanée est rétro-auriculaire ; sa longueur a diminué au cours des années. Une mas-

toïdectomie puis une large tympanotomie postérieure permettent d’exposer le promontoire et 

la fenêtre ronde (Annexe 2).  

Les premiers implants posés dans notre centre ont été introduits par cochléostomie ; la voie de 

la fenêtre ronde est utilisée depuis septembre 2008 après que plusieurs études ont démontré 

que cette voie pourrait permettre une meilleure préservation de l’audition résiduelle en post-

opératoire64. Le récepteur de l’implant est toujours fixé à l’aide de fils non résorbables. Une 

antibioprophylaxie par l’association amoxicilline/acide clavulanique ou par Céfuroxime est 

réalisée lors de l’induction anesthésique.  

La durée d’hospitalisation s’est raccourcie, passant de 6 à 8 nuits pour les premiers patients 

implantés contre 1 à 2 nuits actuellement. Une radiographie en incidence de Stenvers est réa-

lisée systématiquement à J1 pour vérifier le bon positionnement des électrodes, en plus de 

tests électrophysiologique réalisés en per-opératoire.  

La prothèse controlatérale est remise systématiquement en post-opératoire immédiat. Un pan-

sement compressif de type casque est appliqué en laissant l’oreille controlatérale libre pour 

remettre la prothèse ou l’implant controlatéraux en post-opératoire.  

Le premier pansement est actuellement effectué à J3. 

 

 

 

 

 



 

 

3.2.5 CRITÈRES ANALYSÉS  
 

CARACTERISTIQUES DE LA POPULATION 

Nous avons étudié les caractéristiques des enfants et de leur surdité. 

 

 Caractéristiques de l’enfant : 

 

 Sexe et age de découverte de la surdité 

 

 Circonstances diagnostiques: Nous avons diferencié les surdités découvertes-

grâce au dépistage systématique et celles découvertes à l’initiative des pa-

rents, du medecin traitant ou du pédiatre. 

 

 Age à l’appareillage auditif 

 

 Comorbidités: Nous avons relevé la présence de toute pathologie suscept ible 

d’influencer les résultats de l’implant. 

 

 Age à l’implantation 

 

 Age d’acquisition de la marche 

 

 Caractéristiques de la surdité : 

 

 Chronologie: Nous avons classés les enfants en 3 catégories:  

- Surdité apparue avant 2 ans (surdité congénitale, et pré-linguale non 

évolutive) 

- Surdité péri-linguale (apparue entre 2 et 4 ans). 

- Surdité post-linguale, après l’âge de 4 ans.  

 

 Étiologie de la surdité 

 

 Degré de la surdité 

 



 

 

 Données Pré-opératoires 

 

 Bilan radiologique: Nous avons analysé la présence ou non de malformations 

cochléo-vestibulaires et de malformations du nerf auditif sur le scanner et 

l’IRM pré-opératoires. 

 

 Bilan vestibulaire: Nous avons noté si un bilan vestibulaire a été effectué 

avant la chirurgie et les résultats de celui-ci. 

 

 

DONNEES CHIRURGICALES 

 

 Coté opéré; 

 

 Marque de l’implant; 

 

 La voie d’implantation: voie de la fenêtre ronde, voie de la fenêtre ronde mo-

difiée, cochléostomie; 

 

 L’insertion des électrodes: nous avons distingué les insertions complètes et 

les insertions partielles; 

 

 La réalisation ou non d’un contrôle positionnel (par une radiographie post -

opétratoire) et/ou des test électrophysiologiques per-opératoires); 

 

 Complications per-opératoires; 

 

 Les complications post-opératoires en distinguant les complications mineures, 

les complications majeures; 

 

 Les explantations ont été analysées en précisant leurs causes 

  

 

 



 

 

PERFORMANCES DE L’ENFANT 

 

 Le port de l’implant :  

 

Nous avons noté si l’implant était porté d’une manière continue ou régulière versus 

port irrégulier ou abandon de l’implant. Nous avons noté également l’utilisation ou 

non de la prothèse auditive controlatérale; 

 

 Critères audiométriques: 

 

 La préservation auditive: Nous avons noté si des restes auditifs étaient pré-

sents après l’implantation. La présence de reliquats auditifs à des seuils sub-

cophotiques (de 100 à 120 dB), uniquement dans les fréquences graves (125 à 

500 Hz) n’ont pas été considérés puisqu’ils correspondaient probablement à 

une détection vibratoire de la stimulation et non pas à une sensation auditive. 

 Les seuils en audiométrie tonale ont été notés pour les fréquences 500, 1000, 

2000, 4000 à partir de 1 an. 

 

 Les données orthophoniques:  

 

Nous avons basé notre analyse sur les critères orthophoniques utilisés dans le registre 

EPIIC : 

 

 Le mode de communication:  

 

Nous avons comparé le mode de communication de l’enfant au terme du dernier bilan aux 

moyens de communications avant l’implantation. Nous avons considéré que la communica-

tion était principalement orale lorsque le Langage oral (LO) était utilisé seul ou associé au 

LPC et/ou au français signé, et signée lorsque : la LSF et/ou les gestes étaient les moyens de 

communication privilégiés.  

 

 Perception auditive:  

 

Nous nous sommes intéressés au score CAP (Category of Auditory Performance), proposé par 

l’équipe de Nottingham65 et utilisé par de nombreuses équipes à travers le monde. C’est le 

seul score de perception auditive applicable aux enfants quel que soit leur âge, il convient 

particulièrement aux enfants âgés de 0 à 6 ans63 . La cotation se fait de 0 à 7, par ordre crois-



 

 

sant de performances auditives (Tableau 2). Il existe une nouvelle version du score CAP al-

lant jusqu’à 9, celle-ci n’a pas été utilisée pour tous les enfants donc les enfants qui ont obte-

nu des scores 8 et 9 ont été notés à 7 dans notre étude. 

 

 

Tableau 2 Grille CAP (Category of Auditory Performance) 

Score CAP  

0 Absence de réactions aux bruits de l’environnement 

1 Attentif aux bruits de l’environnement 

2 Répond à quelques sollicitations verbales 

3 Identifie des bruits de l’environnement 

4 Comprend quelques mots sans l’aide de la lecture labiale 

5 Comprend des phrases courantes sans l’aide de la lecture labiale 

6 Comprend une conversation sans l’aide de la lecture labiale 

7 Utilise le téléphone avec un interlocuteur connu 

 

 

 Production de la parole:  

 

Nous avons choisi le score SIR (Speech Intelligibility Rating)58 qui évalue l’intelligibilité de 

la parole spontanée de l’enfant implanté. La cotation se fait par catégorie, allant de 1 à 5 par 

ordre croissant d’intelligibilité (Tableau 3). 

 

Tableau 3 Echelle SIR (Speech Intelligibility Rating) 

Score SIR  

1 Parole inintelligible. Communication gestuelle 

2 Parole inintelligible. Quelques mots intelligibles en contexte et avec lecture 

labiale 

3 Intelligibilité de la parole pour un auditeur concentré avec lecture labiale 

4 Intelligibilité de la parole pour un auditeur averti de la surdité 

5 Intelligibilité de la parole pour tout auditeur  

 



 

 

 

 Scolarisation : 

La scolarisation de l’enfant a été notée pour la période pré-implant et au terme du dernier 

bilan orthophonique. Les enfants ont été répartis en 4 catégories : 

- Non scolarisés; 

- Scolarisation normale; 

- Scolarisation normale avec soutien scolaire; 

- Scolarisation en milieu spécialisé. 

 

3.2.6 FACTEURS PRÉDICTIFS DES PERFORMANCES  
 

Nous avons étudié l’influence de plusieurs facteurs sur les performances post-implantation : 

 Les troubles associés 

 La précocité de l’âge à l’implantation 

 L’étiologie de la surdité 

 Le niveau de surdité avant l’implantation 

 Le nombre d’électrodes insérées 

 La préservation auditive post-opératoire 

 Le port d’un appareil controlatéral  

 L’implantation bilatérale 

 

3.2.7 FACTEUR PRÉDICTIF DE LA PRÉSERVATION AUDITIVE  
 

Nous avons évalué l’influence de la technique d’insertion du porte-électrodes (voie de la 

fenêtre ronde ou fenêtre ronde modifiée versus cochléostomie) sur la préservation auditive 

d’après la dernière audiométrie tonale réalisée au moins 1 an après l’implantation cochléaire.  

 

3.2.8 ANALYSE STATISTIQUE 
 

L’analyse statistique a été réalisée à l’aide du logiciel R, version 3.6.1. Pour les variables 

quantitatives, les moyennes, écart-types, médianes et quartiles ont été fournis. Pour les va-

riables qualitatives, les effectifs et les pourcentages correspondants ont été fournis. Des tests 

de Student sur séries appariées et non appariées ont été réalisés pour les comparaisons des 

moyennes de deux variables. Des tests d’ANOVA ont été effectués pour les comparaisons des 



 

 

moyennes de trois variables. Un modèle de régression linéaire a été réalisé à la recherche de 

facteurs prédictifs du score CAP à 3 ans. En analyse de sensibilité, les données manquantes 

des variables CAP et SIR à 5 et 7 ans ont été imputés par la méthode LOCF. Une correction 

de Hochberg a été appliquée pour contrôler le risque d’erreur de type I famille entière (family 

wise error rate, FWER). Des tests bilatéraux ont été réalisés avec une p-valeur considérée 

statistiquement significative si inférieure à 0.05. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

4 RESULTATS 

 

4.1 DONNÉES GÉNÉRALES AUTOUR DE L’IMPLANT  
 

Nous avons pris en charge 123 enfants (61 filles et 62 garcons) pour une implantation co-

chléaire entre Avril 1994 et Décembre 2016 au CHU de Rouen. Au total 162 implants ont été 

posés : 95 enfants ont eu un implant unilatéral, 22 enfants ont bénéficié d’une bilatéralisation 

(pose d’un deuxième implant plus de 6 mois après le premier), et 6 enfants ont bénéficié 

d’une implantation bilatérale simultanée (réalisée dans le même temps chirurgical). 12 im-

plants posés étaient des réimplantations dont 2 sur des implants posés dans un autre centre et 

10 sur des implants posés dans notre service. 

 

Le nombre d’enfants implantés a augmenté au fil des années avec une stabilisation autour de 

17 implant/an en moyenne depuis 2013 (Figure 10). 

 

Figure 10 Nombre d'enfants implantés par année (garçons vs filles) 



 

 

 

4.2 E ́TUDE DE LA POPULATION AVANT L’IMPLANTATION  
 

4.2.1 CARACTERISTIQUES DE L’ENFANT :  
 

SEXE ET CIRCONSTANCES DIAGNOSTIQUES:  

 

Les enfants inclus dans notre étude étaient répartis en 61 filles et 62 garçons. 

45 patients implantés (37%) ont été diagnostiqués suite au dépistage néonatal. Pour les 78 

patients restants (63%), la surdité a été découverte suite à l’inquiétude des parents (35/78), du 

médecin traitant ou du pédiatre (16/78) à la suite d’une méningite (6/78) et les circonstances 

n’étaient pas précisées dans les dossiers pour 21/78 cas.   

 

AGE DE DECOUVERTE DE LA SURDITE ET AGE A L’APPAREILLAGE : 

 

L’âge moyen de découverte de la surdité était de 17 mois (n=120). Cet age était de 28.2 chez 

les enfants non issus du dépistage néonatal, et de 6 mois chez les enfants issus du dépistage.  

L’âge moyen à l’appareillage était de 21 mois (n=116) (extrêmes 3-134).  

Chez les enfants issus du dépistage, l’âge moyen à l’appareillage était de 9 mois (3-54) et 30 

mois (10-134) chez les enfants non issus du dépistage. 

 

AGE A LA MARCHE 

 

L’âge moyen à la marche était de 16.32 mois (9-28) (n=66), l’âge à la marche n’a pas été re-

trouvé dans les données cliniques chez 57 enfants. 

 

COMORBIDITE 

 

Parmi les 123 patients implantés, 19 enfants (15.4%) présentaient une ou plusieurs patholo-

gies associées connues au moment de l’implantation. La liste des pathologies retrouvées est 

représentée dans le Tableau 4. 

 



 

 

 

Tableau 4 Pathologies associée retrouvées chez 19 enfants 

 

AGE A L’IMPLANTATION : 

 

L’age médian à la première implantation était de 41 mois, avec des extrêmes allant de 4 mois 

à 194 mois (16.16 ans) et une moyenne de 60 mois (5 ans). 

Pour la bilatéralisation (n=22), l’âge médian a la 2ème implantation était de 64 mois 

(moyenne : 87 mois, extrêmes 25-230 mois). Le délai médian entre les deux IC était de 30 

mois (moyenne : 45 mois, extrêmes 13-169).  

L’âge médian à la première implantation des enfants issus du dépistage néonatal était de 19 

mois (extrêmes 10-73, moyenne à 28) versus 55 mois chez les enfants non issus du dépistage 

(extrêmes 4-194, moyenne à 78).  

La répartition des circonstances diagnostiques en fonction de l’âge à l’implantation est repré-

sentée dans le graphique suivant (Figure 11). 

 

Figure 11 Circonstances diagnostiques selon l’âge à l'implantation 

 

Comorbidité N 

Retard psychomoteur 5 

Prématurité 6 

Autisme probable 4 

Retard de Croissance intra-utérin 2 

Troubles visuels 2 

Ictère néonatal 2 

Troubles du comportement et de la concentration 2 



 

 

Les causes d’implantation tardive chez les 19 enfants implantés après l’âge de 2 ans issus du 

dépistage sont détaillées dans le Tableau 5. 

 

Tableau 5 Causes d'implantation tardive chez les enfanst issus du dépistage néonatal 

Surdité sévère initiale 8 

Perdu de vue après le dépistage 7 

Refus parental initial 2 

Raison médicale  2 

Total 19 

 

4.2.2 CARACTERISTIQUES DE LA SURDITE : 
 

CHRONOLOGIE : 

La surdité était pré-linguale chez 95 enfants (77.23%), peri-linguale chez 12 enfants (9.75%) 

et post-linguale chez 16 (13%). 

ÉTIOLOGIE 

Notre étude a mis en évidence 39 (32%) surdités génétiques confirmées syndromiques ou 

non, 8 (6%) surdités génétiques probables, 9 (7%) malformations cochléaires isolées, 

18 (15%) surdités acquises et 49 (40%) surdités d’origine inconnue (Figure 12). Figure 12 



 

 

Figure 12 Étiologie des surdités (n=123) 

 

Les surdités génétiques : 

- 27 cas d’anomalies de la connexine 26 

- 1 cas d’anomalie de la connexine 26 associée à une anomalie de la connexine 30 

- 1 cas d’anomalie de la connexine 30 

- 7 syndromes de Waardenburg 

- 1 syndrome de Pendred  

- 1 syndrome branchio-oto-renal 

- 1 Neuropathie auditive liée à une mutation du gène OPA1 

 

Les surdités génétiques probables : 

- 8 cas de surdités isolées présentant des antécédents familiaux de surdité ou une 

consanguinité, sans origine génétique retrouvée. 

 

Les malformations cochléaires (MC) isolées 

- 9 cas de MC isolées sans origine génétique ou acquise identifiées 

 

Les surdités acquises: 

- 7 méningites (5 à Pneumocoque et 2 à méningocoque) 

- 6 cas d’infection materno-foetale à CMV 

- 2 cas de prématurité sévère isolée 

- 1 cas d’infection materno-fœtale de nature indéterminée 

- 1 cas de souffrance fœtale aigue 

- 1 cas d’ictère néonatal sévère 

 

Les surdités d’origine inconnue : 

- 49 (40%) cas ont été classés comme origine inconnue de la surdité. Le bilan géné-

tique n’avait pas ou pas encore trouvé l’origine génétique qui ne peut crependant 

pas être exclue. Les parents étaient informés que le risque de récurrence de la sur-

dité s’élevait à 25% à chaque grossesse dans l’hypothèse d’une transmission réces-

sive, en l’absence d’autres antécédents de surdité ou de signes associés. 

 

 



 

 

DEGRE DE SURDITE 

 

La plupart des enfants présentaient une surdité profonde (type 2) avant l’implantation ; 

Seulement 6.5% des enfants présentaient une surdité sévère (tableau 6).  

 

Tableau 6 Degré de surdité 

DEGRÉ N % 

Sévère 8 6,50% 

Profonde 1er degré 31 25,20% 

Profonde 2ème degré 34 27,64% 

Profonde 3eme degré 32 26,02% 

Cophose 18 14,63% 

       

4.2.3 BILAN PREIMPLANT :  
 

BILAN RADIOLOGIQUE : 

Un bilan radiologique a été réalisé chez tous les patients. Une ou plusieurs malformations ont 

été retrouvées chez 29 patients (23.57%). Les différentes malformations retrouvées sont dé-

taillées ci-après. 

 

Tableau 7 Malformations radiologiques 

  N 

DAV isolée 6 

Fibrose ou ossification cochléaire 5 

Dysplasie cochléo-vestibulaire + CSC 5 

Dysplasie isolée CSC 3 

Mondini 3 

Dysplasie cochléaire isolée 3 

Nerf cochléaire grêle ou hypoplasique 4 

 

 

 

 



 

 

BILAN VESTIBULAIRE : 

Les bilans vestibulaires pré-implantation ont débuté surtout à partir de 2014, seulement 24 

patients sur toute la série ont bénéficié de ce bilan Tableau 8. La fonction vestibulaire était 

normale chez 16 patients (66%). 

 

Tableau 8 Résultats des bilans vestibulaires 

  N 

Normal 16 

Déficit vestibulaire important unilatéral / areflexie 1 

Déficit vestibulaire important bilatéral / areflexie 2 

Hyporeflexie vestibulaire unilatérale 2 

Hyporeflexie vestibulaire bilatérale 1 

Examen non contributif 2 

Total 24 

 

4.3 CHIRURGIE ET SUITES OPERATOIRES : 
 

4.3.1 DONNEES GENERALES 
 

Au total, 162 implants ont été posés au CHU de Rouen, 95 (59%) implants du côté droit et 67 

(41%) du côté gauche. 

Les marques d’implant utilisées étaient les suivantes: Advanced Bionics (5 implants), Co-

chlear (113 implants), Medel (13 implants) et Oticon (31 implants) (Figure 13) 

 

 

Figure 13 Répartition des marques d'implant 



 

 

 

 

4.3.2 LA CHIRURGIE  
 

La voie d’implantation : voie de la fenêtre ronde, voie de la fenêtre ronde modifiée ou co-

chléostomie ; La répartition est représentée dans le Tableau 9. Dans notre expérience la co-

chléostomie était la voie d’implantation de choix jusqu’en 2008. Après cette date, elle était 

réservée aux difficultés d’exposition empêchant une implantation par la fenêtre ronde. 

 

Tableau 9 Voie d'implantation chirurgicale 

Voie Chirurgicale N=162 

Cochléostomie 76 

Fenêtre ronde 65 

Fenêtre ronde modifiée 23 

 

 

L’insertion des électrodes était partielle ou incomplète dans 6 cas (3.7%, n=162), la moitié de 

ces cas présentait une malformation ou une ossification cochléaires (Tableau 10) 

 

Tableau 10 Insertions incomplètes détaillées. 

 Nombre de cas 

Cause identifiée Fibrose cochléaire 1 

Malformation cochléaire 3 

Pas de cause 2 

Nombre d’électrodes extracochléaires 2 2 

3 1 

4 1 

6 1 

10 1 

 

Un contrôle positionnel (par une radiographie post-opétratoire) et/ou des test électrophysiolo-

giques per-opératoires ont été réalisés pour 155 implants (95.68%, n=162). A partir de 2002, 

le contrôle était systématique. 



 

 

La durée moyenne d’hospitalisation était de 3.07 nuits (extrêmes 1-9 nuits, n=156). Le séjour 

moyen des enfants implantés s’est raccourci au fil des années passant de 6 nuits à 3 nuits 

après 2003 et à 1.4 nuits en moyenne depuis 2014. 

 

4.3.3 LES COMPLICATIONS 
 

Nous avons noté une seule complication per-opératoire, il s’agissait d’une performation tym-

panique sur un tympan rétracté. Cette performation a été réparée dans le même temps opéra-

toire. 

Les complications post-opératoires sont résumées dans le Tableau 11. Le taux global de com-

plications était de 16% comprenant 13% de complications majeures (21 cas) et 3% de compli-

cations mineures (5 cas). 

 

Tableau 11 complications postopératoires (n=162) 

 TYPE N % 

COMPLICATIONS 

MINEURES 

Paralysie faciale transitoire 1 0,62 

Syndrome vestibulaire 2 1,23 

Mobilisation de l’aimant (post-traumatique) 1 0,62 

Otite externe post-opératoire 1 0,62 

Total 5 3,09 

COMPLICATIONS 

MAJEURES 

 

Infection cutanée post-opératoire grave 2 1,23 

Nécrose cutanée tardive 4 2,47 

Cholestéatome secondaire 3 1,85 

Cholestéatome iatrogène (retraction dans la 

tympanotomie postérieure) 

1 0,62 

Panne partielle ou complète de l’IC 11 6,79 

Total 21 12.96 

 

 

Les explantations étaient au nombre de 23 (14.2% des implants) parmi lesquels 21 étaient 

liées à des complications majeures citées précédemment et 2 liés à un abandon de l’implant. 

Les enfants concernés par ces explantations étaient au nombre de 20 (16% des enfants). 

Les pannes d’implant étaient au nombre de 11 (6.75%), toutes ces pannes se sont produites 

avant 2011, aucune panne n’est survenue depuis. Nous avons constaté également que parmi 



 

 

les pannes, 8 (73%) s’étaient produites sur des enfants présentant des malformations co-

chléovestibulaires. Le délai moyen entre l’implantation et la panne était de 5,5 ans (extrêmes : 

1,8-13) 

 

4.4 RESULTATS POST-IMPLANTATION  
 

4.4.1 PORT DE L’IMPLANT  
 

13/161 (8%) implants ont été abandonnés. Le port était intermitent ou irrégulier dans 3/161 

cas et régulier dans 145/ 161 (90%) cas. 

 

4.4.2 RÉSULTATS AUDIOMÉTRIQUES  
 

AUDIOMÉTRIE TONALE  

Le seuil auditif moyen de l’implant était de 28,4 dB (±7,4), extremes de 15 dB à 55 dB (mé-

diane=27,5, n=145 implants).  

Parmi les oreilles qui avaient une audition résiduelle préopératoire et pour lesquelles nous 

avons obtenu une audiométrie tonale post-opératoire oreille nue, une préservation auditive a 

été notée dans 37 cas (46.25 %, n=80).  

 

4.4.3 RÉSULTATS ORTHOPHONIQUES  
 

Parmi les 123 enfants, nous avons exclu des analyses de performances 16 enfants n’ayant pas 

de suivi à 3 ans. Ces patients ont été soit suivis dans une autre région après implantation dans 

notre centre, soit perdus de vue (suivis en libéral sans contrôle hospitalier ou non suivis), soit 

implantés dans une autre région et suivis dans notre service à partir de leur deuxième implant. 

 

Nous présentons ici les résultats des 107 patients concernés. Nous analysons ensuite spécifi-

quement les résultats des enfants implantés en période pré-linguale (n=70) dans le but d’avoir 

une population plus homogène et de comparer les sous-groupes d’une manière plus perti-

nente. 

 



 

 

MODE DE COMMUNICATION  

 

En pré-implantation, la communication était principalement orale chez 33 enfants (30.8%), 

principalement signée chez 72 enfant (67.3%) et absente (pas de communication) chez 2 en-

fants. Au dernier controle post-implantation, 92 enfants (86%) étaient principalement orali-

sants et 14 (13.1%) étaient principalement signants et un seul patient n’avait aucune commu-

nication (Figure 14).  

 

 

Figure 14 Communiation principale des enfants implantés 

 

 

Le Tableau 12 montre les différents modes de communication utilisés par les enfants avant et 

apres l’implantation. Les aides à la communication (LPC et LSF) proposés en pré-

implantation étaient poursuivis après si nécessaire. Parmi les 27 patients utilisant la LSF après 

l’implantation, 11 étaient exlusivement signants, les autres utilisaient la langue des signes en 

appui de l’oral ou pour communiquer entre signants. 

 

 

Tableau 12 Mode de commuication pré- et post-IC (n=107) 

 Préverbal Gestes Oral LPC LSF 

Pré-IC 54 (50.5%) 51 (47.7%) 33 (30.8%) 12 (11.2%) 24 (22.4%) 

Post-IC 6 (5.6%) 17 (15.9%) 96 (89.7%) 11 (10.3%) 27 (25.2%) 

 

 



 

 

PERCEPTION AUDITIVE 

 

Avant l’implantation cochléaire, le score CAP moyen était de 1,80 ± 1,6 avec une médiane à 

1 (n=107). Après l’implantation, le score CAP augmente progressivement avec un score 

moyen à 4,34 ± 1,31 à 3 ans (n=107, médiane= 4), 5,01 ± 1,14 à 5 ans (n= 80, médiane= 5,0) 

et 5,51 ± 1,12 à 7 ans (n=57, médiane= 6) (Tableau 13,Figure 15). 

 

Tableau 13 Evolution des scores CAP moyens 

 Pré-implant 

(n=107) 

3 ans  

(n=107) 

5 ans 

(n=80) 

7 ans  

(n=57) 

Score CAP, moyenne ± ET 1.8 ± 1.6 4.34 ± 1.31 5.01 ± 1.14 5.51 ± 1.12 

Score CAP, médiane (Q1 ; Q3) 1 (0 ; 3) 4 (4 ; 5) 5 (4 ; 6) 6 (5 ; 6) 

 

 

 

 

 

Figure 15 Evolution du score CAP moyens à 3, 5 et 7 ans post-implantation 

 

 



 

 

Il existe une amélioration significative entre la période pré-IC et à 3 ans (p < 0.0001), entre 3 

ans et 5 ans (p < 0.0001) et entre 5 ans et 7 ans (p <0.0001) (Tableau 14). Cette différence 

reste significative après imputation des données manquantes (Analyse de sensibilité LOCF : 

les données manquantes sont remplacées par celles du dernier contrôle, selon l’hypothèse du 

« pire scénario ») 

 

Tableau 14 Analyse des scores CAP moyens à 3, 5 et 7 ans 

 Pré-implant 

(n=107) 

3 ans  

(n=107) 

p p corrigé 

(Hochberg) 

Score CAP, moyenne ± ET 1.8 ± 1.6 4.34 ± 1.31 <0.0001 0.0001 

Score CAP, médiane (Q1 ; Q3) 1 (0 ; 3) 4 (4 ; 5)   

 3 ans  

(n=80) 

5 ans  

(n=80) 

p p corrigé 

(Hochberg) 

Score CAP, moyenne ± ET 4.38 ± 1.11 5.01 ± 1.14 <0.0001 0.0001 

Score CAP, médiane (Q1 ; Q3) 4 (4 ; 5) 5 (4 ; 6)   

 5 ans  

(n=57) 

7 ans  

(n=57) 

p p corrigé 

(Hochberg) 

Score CAP, moyenne ± ET 5.02 ± 1.08 5.51 ± 1.12 <0.0001 0.0002 

Score CAP, médiane (Q1 ; Q3) 5 (4 ; 6) 6 (5 ; 6)   

 

 

Le nombre d’enfants dans chaque catégorie du score CAP pour chaque période analysée est 

détaillé dans le Tableau 15 et la Figure 16. Le pourcentage d’enfants qui ont obtenu un score 

CAP de 4 ou plus a augmenté, passant de 16,8% avant la chirurgie à 78,5%, 91,3% et 92,9% 

en postopératoire à 3, 5 et 7 ans respectivement. 

 



 

 

  

Tableau 15 Répartition des différents scores de performance auditive avant l'implantation, à 3, 5 et 7 ans après l'im-

plantation, n (%). 

CAP Pré-Implant 3 ans 5 ans 7 ans 

0 30 (28,0) 1 (0,9) 0 (0) 0 (0) 

1 26 (24,3) 2 (1,9) 1 (1,3) 0 (0) 

2 11 (10,3 5 (4,7) 0 (0) 0 (0) 

3 22 (20,6) 15 (14,0) 6 (7,5) 4 (7,1) 

4 12 (11,2) 33 (30,8) 17 (21,3) 4 (7,1) 

5 5 (4,7) 37 (34,6) 28 (35,0) 20 (35,7) 

6 1 (0,9) 7 (6,5) 22 (27,5) 17 (30,4) 

7 0 (0) 
 

7 (6,5) 6 (7,5) 11 (19,6) 

 
Total 

 
107  

 
107 

 
80 

 
56 

 

 

 

Figure 16 Répartition des score CAP des enfant implantés au cours du suivi 



 

 

PRODUCTION DE LA PAROLE 

 

Le score SIR moyen a également augmenté d’une manière progressive sur les différentes pé-

riodes de suivi, il passe de 1,52 ± 1.08 avant l’implantation cochléaire à 2,83 ± 1,36 , 3,51 ± 

1,31 et 3,91 ± 1,17 en post-opératoire à 3, 5 et 7 ans respectivement (Tableau 16,Figure 17) . 

 

Tableau 16 Evolution des scores SIR moyens 

 Pré-implant 

(n=107) 

3 ans  

(n=107) 

5 ans 

(n=80) 

7 ans  

(n=57) 

Score SIR, moyenne ± ET 1.52 ± 1.08 2.83 ± 1.36 3.51 ± 1.31 3.91 ± 1.17 

Score SIR, médiane (Q1 ; Q3) 1 (1 ; 1) 3 (2 ; 4) 4 (2 ; 5) 4 (3 ; 5) 

 

 

 

Figure 17 Evolution du score SIR moyen à 3, 5 et 7 ans post-implantation 

 

Il existe une amélioration significative entre la période pré-IC et à 3 ans (p <0.0001), entre 3 

ans et 5 ans (p <0.0001) et entre 5 ans et 7 ans (p<0.0001) (Tableau 17). Cette différence reste 

significative après imputation des données manquante (Analyse de sensibilité LOCF) 



 

 

Tableau 17 Analyse des scores SIR moyens à 3, 5 et 7 ans 

 Pré-implant 

(n=107) 

3 ans  

(n=107) 

p p corrigé 

(Hochberg) 

Score SIR, moyenne ± ET 1.52 ± 1.08 2.83 ± 1.36 <0.0001 0.0001 

Score SIR, médiane (Q1 ; Q3) 1 (1 ; 1) 3 (2 ; 4)   

 3 ans  

(n=80) 

5 ans  

(n=80) 

p p corrigé 

(Hochberg) 

Score SIR, moyenne ± ET 2.86 ± 1.33 3.51 ± 1.31 <0.0001 0.0001 

Score SIR, médiane (Q1 ; Q3) 3 (2 ; 4) 4 (2 ; 5)   

 5 ans  

(n=57) 

7 ans  

(n=57) 

p p corrigé 

(Hochberg) 

Score SIR, moyenne ± ET 3.61 ± 1.28 3.91 ± 1.17 0.0007 0.0007 

Score SIR, médiane (Q1 ; Q3) 4 (3 ; 5) 4 (3 ; 5)   

 

Le nombre d’enfants dans chaque catégorie du score SIR au cours du suivi est représenté dans 

la Figure 18. Le pourcentage d’enfants intelligibles ayant obtenu un score SIR de 3, 4 ou 5 

s’est majoré, passant de 15,9% avant la chirurgie à 56,1%, 73,8% et 83,9% en postopératoire à 

3, 5 et 7 ans respectivement.  

 

Figure 18 Répartition des score SIR des enfant implantés au cours du suivi. 



 

 

4.4.4 SCOLARISATION : 
 

La scolarisation des enfants implantés est représentée dans le diagramme de la Figure 19. 

Avant l’implantation cochléaire, 68,2% des enfants étaient non scolarisés ou scolarisés dans 

des établissements spécialisés ; après l’implantation cochléaire, 64,5% des enfants ont eu une 

scolarisation dans un milieu ordinaire avec ou sans soutien scolaire.  

Les 2 enfants (1.6%) qui n’étaient pas scolarisés en post-implant sont des jeunes enfants dont 

un est scolarisé à domicile et l’autre n’était plus suivi dans notre centre mais il n’était pas sco-

larisé au dernier contrôle. 

 

 

Figure 19 Scolarisation des enfants implantés (n=107) 

 

4.5 FACTEUR PRÉDICTIF DE LA PRÉSERVATION AUDITIVE  
 

Nous avons analysé l’influence de technique d’implantation sur la préservation auditive: la 

voie de la fenêtre ronde (FR) ou de la FR modifiée n’étaient pas plus conservatrices de 

l’audition résiduelle comparées à la voie de la cochléostomie Figure 20. 

 L’échantillon utilisé était celui de 60 enfants qui avaient une audition résiduelle avant 

l’implantation et chez qui nous avons obtenu une audiométrie « oreille nue » après 

l’implantation. 

 



 

 

 

Figure 20 Influence de la voie d'implantation sur la préservation auditive 

 

4.6 FACTEURS PREDICTIFS DES PERFORMANCES  
 

INFLUENCE DES TROUBLES ASSOCIES 

 

Nous avons analysé les troubles associés à la surdité, connus au moment de l’implantation, 

pouvant influencer l’apprentissage et les performances de l’enfant (troubles du comportement, 

troubles visuels, retard psycho-moteur) :  

9 enfants ont été identifiés présentant au moins un parmi ces troubles, avec un âge moyen à 

l’implantation de 35.11 mois (extrêmes 13-73).  

6 enfants (75%) n’ont pas acquis un langage oral. Un score CAP supérieur ou égale à 5 a été 

atteint chez un seul enfant à 3 ans et chez 3 enfants à 5 ans de l’implantation.  

Aucun enfant n’était intelligible à 3 ans, un score d’intelligibilité à 3 a été obtenu chez un tiers 

de ces enfants à 7 ans de l’implantation. La scolarisation de ces enfants était majoritairement 

dans des établissements spécialisés, 2 enfants (22%) seulement avaient une scolarisation inté-

grée avec un soutien scolaire au terme du dernier bilan. 

 



 

 

 

Figure 21 Scores CAP et SIR moyens en pré-implantation et en post-implantation à 3, 5 et 7 ans chez les enfants pré-

sentant des troubles psycho-moteurs associés versus la population de l’étude. 

 

 

 

4.6.1 ANALYSE UNIVARIEE 
 

 

Afin de limiter les biais, nous avons analysé les résultats des enfants sourds pré-linguaux im-

plantés, ne présentant pas de troubles associés mentionnés précédemment (n=70). 

 

INFLUENCE DE LA PRECOCITE DE L’AGE A L’IMPLANTATION 

Nous avons analysé d’abord les résultats en fonction des 3 catégories d’âge suivantes : 0-2 

ans, 2-4 ans et >4 ans. Il existe une différence significative entre les résultats de chaque sous-

groupe dans la période pré-implant mais aucune différence n’a été notée après l’implantation 

Tableau 18 

 

 



 

 

Tableau 18 résultats CAP et SIR en fonction de l'age à l'implantation, résultats donnés en moyenne ± ET 

 n Âge à l’implantation (n=70) p p corrigé 

(Hochberg) 0-2 ans (n=28) 2-4 ans(n=25) >4 ans (n=17) 

CAP Pré-IC 70 0.75 ± 0.84 1.36 ± 1.25 1.82 ± 1.38 0.01 0.08 

CAP 3 ans  70 4.32 ± 1.12 3.8 ± 1.12 4.06 ± 1.03 0.23 0.69 

CAP 5 ans 55 5.23 ± 0.97 4.5 ± 1.2 4.6 ± 1.12 0.083 0.5 

CAP 7 ans 37 5.62 ± 1.26 5.27 ± 0.47 5.0 ± 1.25 0.36 0.7 

SIR Pré-IC  70 1.0 ± 0.0 1.04 ± 0.2 1.12 ± 0.33 0.17 0.68 

SIR 3 ans  70 3.0 ± 1.41 2.04 ± 0.98 2.82 ± 1.19 0.016 0.11 

SIR 5 ans 55 3.73 ± 1.35 2.89 ± 1.23 3.33 ± 1.35 0.14 0.68 

SIR 7 ans 37 4.0 ± 1.1 3.73 ± 1.19 3.6 ± 1.43 0.7 0.7 

 

Nous avons regroupé ensuite les enfants en cinq sous-groupes d’âge : implantation entre 0 à 1 

an, entre 1 et 2 ans, entre 2 et 3 ans, entre 3 et 5 ans et entre 5 et 7 ans. Les moyennes et les 

extrêmes d’âge sont détaillés dans le Tableau 19. Les résultats sont donnés en valeur moyenne 

des score CAP et SIR à chaque intervalle de temps (±Ecart-type). 

 

 

Tableau 19 Influence de l'age à l'implantation 

 n Ages 

extrêmes 

(mois) 

Age 

moyen 

(mois) 

CAP moyen (±ET) SIR moyen (±ET) 

Pré 3 5 7 Pré 3 5 7 

0 – 1 

 

1 – 2 

 

2 – 3 

 

3 – 5 

 

5 - 7 

4 

 

23 

 

15 

 

19 

 

9 

4 - 12 

 

13 – 24 

 

25 – 48 

 

51 – 60 

 

62 - 84  

9,3 

 

17,5 

 

31,4 

 

48,4 

 

68,6 

1,3 

(±1.3) 

0,7 

(±0.8) 

0,9 

(±1.2) 

1,7 

(±1.33) 

1,8 

(±1.32) 

5,0 

(±0.0) 

4,3 

(±1.1) 

3,7 

(±1.2) 

3,9 

(±1.2) 

3,9 

(±0.87) 

6,3 

(0.5) 

5,1 

(±0.8) 

4,1 

(±1.4) 

4,8 

(±1.06) 

4,3 

(±0.93) 

7,0  

(±0.0) 

5,5  

(±1.0) 

5,0  

(±1.0) 

5,0  

(±1.10) 

5,0  

(±0.96) 

1,0 

(±0,0) 

1,0  

(±0.0) 

1,0  

(±0.0) 

1,1  

(±0.32) 

1,0  

(±0.33) 

4,0 

(±0.0) 

2,9 

(±1.4) 

1,9 

(±1.0) 

2,4 

(±1.02) 

2,8 

(±1.36) 

5,0 

(±0.0) 

3,6 

(±1.2) 

2,6 

(±1.6) 

3,1 

(±1.15) 

3,1 

(±1.30) 

5,0 

(±0.0) 

3,9 

(±1.0) 

3,6 

(±1.4) 

3,5 

(±1.37) 

3,7 

(±1.15) 

 

 



 

 

La Figure 22 permet de représenter ces résultats en comparaison avec les résultats moyens 

d’un échantillon de 113 enfants normoentendant décrits dans l’étude de Govaerts et al63, 

« Tous les enfants normo entendants obtiennent un score CAP de 6 ou 7 entre 24 à 36 mois. 

 

  

Figure 22 Evolution des score CAP moyen de 6 sous-groupes d’âge en comparaison avec un groupe controle 

normoentendant 

 

 

Dans notre étude, 100% des enfants du groupe « 0-1 » obtiennent un score de 5 à 3 ans (com-

préhension de phrases sans lecture labiale) et un score maximal de 7 à 7 ans (utilisation du 

téléphone). Un score supérieur ou égal à 5 à 3 ans est obtenu chez 50% des enfants du groupe 

« 1-2 », et environ 30% des enfant des autres groupes. Un score CAP de 6 à 5 ans (conversa-

tion sans lecture labiale) est obtenu chez 100% des enfants du groupe « 0-1 », 35% des en-

fants du groupe « 1-2 » et moins de 20% chez les enfants des autres groupes. 

 

En ce qui concerne la production de la parole, les scores SIR moyens à 3, 5 et 7 ans des cinq 

sous-groupes sont représentés dans la Figure 23. À 3 ans de l’implantation, une intelligibilité 

de la parole (score SIR ≥ 3) a été obtenue chez 100% du groupe « 0-1 », 61% du groupe « 1-2 

», 26.7% du groupe « 2-3 », 47.4% du groupe « 3-5 » et 44.5% du groupe « 5-7 ». 

 

 



 

 

 

 

Figure 23 Score SIR moyen de chaque sous-groupe d’âge à l'implantation à 3, 5 et 7 ans de l'implantation 

  

En terme de scolarisation, un milieu ordinaire est intégré par tous les enfants du groupe « 1-

2 », 77% du groupe « 1-2 », 40% du groupe « 2-3 », 73% du groupe « 3-5 » et 55% du groupe 

« 5-7 ».  

 

Malgré la disparité dans les effectifs des sous-groupes, nous avons réalisé une analyse statis-

tique comparative des résultats des groupes « 0-1 » vs « 1-2 » qui retrouve un CAP moyen à 5 

et 7 ans et des score SIR  à 5 ans significativement supérieurs dans le groupe « 0-1 » (Tableau 

20).  

Tableau 20 Analyse comparative des sou-groupes d’âge « 0-1 »  vs « 1-2 » 

 Âge à l’implantation (n=28) p p corrigé 

(Hochberg) 0-1 an (n=4) 1-2 ans (n=24) 

CAP Pré-IC 1.25 ± 1.26 0.67 ± 0.76 0.21 0.42 

CAP 3 ans  5 ± 0 4.21 ± 1.18 0.2 0.42 

CAP 5 ans 6.25 ± 0.5 5 ± 0.91  0.016 0.13 

CAP 7 ans 7 ± 0 5.31 0.03 0.2 

SIR Pré-IC  1 ± 0 1 ± 0 1 1 

SIR 3 ans  4 ± 0 2.83 ± 1.46 0.13 0.42 

SIR 5 ans 5 ± 0 3.44 ± 1.34 0.034 0.2 

SIR 7 ans 5 ± 0 3.77 ± 1.09 0.078 0.39 



 

 

  

La comparaison des sous groupes « 1-2 » vs « 2-3 » ne retrouve pas de différence significa-

tive entre les 2 sous-groupe à l’exception du score SIR à 3 ans, supérieur dans le groupe « 1-

2 » (p= 0.048).   

 

INFLUENCE DE L’ETIOLOGIE 

 

Tableau 21 Influence des anomalies de la Connexine, résultats des scores exprimés en moyenne  (±ET) 

  
Connexine Autres étiologies p p corrigé 

Pré-IC N   23   47   

 CAP Moyen 1.3 (±1,22) 1.19 (±1,21) 0.72 0.99 

 SIR Moyen 1.04 (±0.21) 1.04 (±0.2) 0.99 0.99 

3ans N   23   47   

 CAP Moyen 4,17 (±1,23) 4.02 (±1,05) 0.59 0.99 

 SIR Moyen 2,74 (±1,36) 2.55 (±1,25) 0.57 0.99 

5 ans N   15   40    

 CAP Moyen 5,2 (±1,08) 4,67 (±1,12) 0.12 0.78 

 SIR Moyen 3,67 (±1,45) 3,23 (±1,29) 0.28 0.99 

7 ans N   10   27   

 CAP Moyen 6,0 (±0,67) 5,11 (±1,12) 0.025 0.2 

 SIR Moyen 4,3 (±0,95) 3,63 (±1,24) 0.13 0.78 

 

Nous avons souhaité analyser l’influence des principales étiologies sur les résultats obtenus 

par les enfants après l’implantation. Seules les anomalies de la connexine avaient des effectifs 

suffisants à 3, 5 et 7 ans pour permettre une comparaison avec le reste des étiologies (Tableau 

21).  

Les résultats obtenus ne retrouvent pas de différences significative sur les critères analysés.  

 

INFLUENCE DU NIVEAU DE SURDITE 

 

Le niveau de surdité de l’enfant avant l’implant a influencé les résultats en post-implantation 

(Tableau 22): les enfants avec une surdité sévère ou profonde de type I avaient des meilleurs 

scores SIR à 3 ans et à 5 ans post implantation comparés aux enfants avec une surdité pro-



 

 

fonde de type II, III ou une cophose (p<0.05) ; Les scores CAP étaient également meilleurs 

dans ce groupe (différence non significative), mais il faut noter qu’ils étaient meilleurs avant 

l’implantation (p=0.0006). 

 

 

Tableau 22 Influence du degré de surdité 

               Degré de surdité     

  Sévère ou 
profonde de  

type I 

Profonde de 
type II, III ou 

cophose 

 p p corrigé 

(Hochberg) 

Pré-IC N  14 45    

 CAP Moyen 2.0 (±1,18) 0.9 (±0.97)  0.0006 0.0048 

 SIR Moyen 1.07 (±0.27) 1.0 (±0.0)  0.073 0.29 

3ans N   14   45    

 CAP Moyen (±E.T) 4.57 (±0,85) 3.89 (±1,21)  0.055 0.28 

 SIR Moyen (±E.T.) 

CAP ≥ 5 (%) 

SIR ≥ 3 (%) 

3.21 (±0,80) 

50% 

79% 

2.4 (±1,34) 

40% 

42% 

 0.036 0.25 

5 ans N   10   34    

 CAP Moyen (±E.T) 5.2 (±0,92) 4.8 (±1,21)  0.29 0.59 

 SIR Moyen (±E.T) 4.1 (±0,99) 3.18 (±1,34)  0.049 0.28 

 

7 ans N   5   23    

 CAP Moyen (±E.T) 5.6 (±1,34) 5.3 (±1,06)  0.59 0.59 

 SIR Moyen (±E.T) 4.4 (±0,89) 3.7 (±1,05)  0.21 0.59 

 

 

INFLUENCE DU NOMBRE D’ELECTRODES INSEREES 

 

Le faible effectif dans le groupe Insertion partielle (n=3 : électrodes extra-cochléaires au 

nombre de 2 pour 2 patients et 10 pour 1 patient) ne permet pas de conclure sur un effet péjo-

ratif d’une insertion incomplète des électrodes, cependant on constate des résultats inférieurs 

dans ce groupe, notamment en terme de production de la parole (Tableau 23). 

 



 

 

Tableau 23 Influence du nombre d'électrodes insérées 

  Insertion Complète Insertion partielle  

3ans N   66   3  

 CAP Moyen (±E.T) 4.06 (±1,1) 4,0 (±1,0)  

 SIR Moyen (±E.T) 

CAP ≥ 5 (%) 

SIR ≥ 3 (%) 

2,63 (±1,3) 

41% 

51,5% 

2,0 (±0,0) 

66% 

0% 

 

 

INFLUENCE DE LA PRESERVATION AUDITIVE  

La préservation auditive n’a pas semblé influencer les résultats post-implantation (Tableau 

24). 

 

Tableau 24 Influence de la préservation auditive, résulats en moyenne (± ET) (n=66) 

 Préservation d’audition résiduelle 

en post-opératoire (n=66) 

p p corrigé 

(Hochberg) 

Oui (n=28) Non (n=38) 

CAP Pré-IC 2.0 ± 1.52 ET 1.68 ± 1.79 0.45 0.74 

CAP 3 ans  4.64 ± 1.1 4.29 ± 1.45 0.28 0.74 

CAP 5 ans 5.32 ± 1.02 4.82 ± 1.39 0.11 0.74 

CAP 7 ans 5.61 ± 1.17 5.11 ± 1.52 0.15 0.74 

SIR Pré-IC  1.75 ± 1.21 1.47 ± 1.08 0.33 0.74 

SIR 3 ans  3.04 ± 1.23 2.92 ± 1.46 0.74 0.74 

SIR 5 ans 3.64 ± 1.34 3.47 ± 1.35 0.62 0.74 

SIR 7 ans 3.79 ± 1.34 3.63 ± 1.34 0.65 0.74 

 

INFLUENCE DE L’IMPLANTATION BILATERALE 

 

Nous avons comparé les résultats de 8 patients implantés en bilatéral avec le reste de la popu-

lation. Les enfants ayant reçu un 2ème implant avec un délai dépassant 3 ans par rapport au 

premier implant ont été analysés avec le groupe implant unilatéral.  



 

 

A 3 ans post-implantation, un score CAP ≥ 5 et un score SIR ≥ 3 ont été atteints chez respec-

tivement 75% et 87.5% du groupe IC bilatérale versus 37% et 45% du groupe IC unilatérale. 

L’analyse comparative des moyennes ne retrouve pas de différence significative entre ces 

deux groupes (Tableau 25Erreur ! Source du renvoi introuvable.). 

 

Tableau 25 Influence d'une implantation bilatérale précoce. 

 Implantation bilatérale (n=70) p p corrigé 

(Hochberg) Non (n=62) Oui (n=8) 

Score CAP 3 ans (n=70) 4.03 ± 1.1 4.38 ± 1.19 0.41 0.45 

Score CAP 5 ans (n=55) 4.75 ± 1.12 5.29 ± 1.11 0.24 0.45 

Score CAP 7 ans (n=37) 5.27 ± 1.07 6 ± 1.15  0.21 0.45 

Score SIR 3 ans (n=70) 2.52 ± 1.26 3.38 ± 1.19 0.073 0.44 

Score SIR 5 ans (n=55) 3.23 ± 1.32 4.14 ± 1.21 0.091 0.45 

Score SIR 7 ans (n=37) 3.76 ± 1.23 4.25 ± 0.96 0.45 0.45 

 

INFLUENCE DU PORT D’UN APPAREIL CONTROLATERAL (COLONNE M N=70) 

 

Les enfants qui portaient un appareil auditif controlatéral apres l’implantation cochléaire 

n’avaient pas des meilleurs résultats orthophoniques que les autres enfants (Tableau 

26Erreur ! Source du renvoi introuvable.) 

 

Tableau 26 Influence du port d’un appareil controlatéral (n=70) 

 Port d’un appareil controlatéral 

(n=66) 

p p corrigé 

(Hochberg) 

Non (n=36) Oui (n=30) 

CAP Pré-IC 1.08 ± 1.18 1.5 ± 1.22 0.17 0.78 

CAP 3 ans  4.03 ± 1.11 4.23 ± 1.04 0.44 0.78 

CAP 5 ans 4.61 ± 1.29 5.12 ± 0.83 0.1 0.78 

CAP 7 ans 5.35 ± 1.18 5.53 ± 0.83 0.61 0.78 

SIR Pré-IC  1.03 ± 0.17  1.07 ± 0.25 0.46 0.78 

SIR 3 ans  2.61 ± 1.38 2.7 ± 1.15 0.78 0.78 

SIR 5 ans 3.29 ± 1.54 3.52 ± 1.05 0.52 0.78 

SIR 7 ans 3.7 ± 1.3 4.13 ± 0.99 0.29 0.78 



 

 

 

4.6.2 ANALYSE MULTIVARIEE 
 

La variable à expliquer était le score CAP à 3 ans en quantitatif, les variables explicatives 

étaient, l’étiologie de la surdité, le degré de surdité, l’âge à l’implantation et l’implantation 

bilatérale. 

Cette analyse a été faite sur 59 patients (11 données manquantes concernant la variable degré 

de surdité). Des résultats significatifs ont été retrouvés uniquement pour le degré de surdité 

(Tableau 27) : Une surdité profonde 2èmeou 3ème degré ou une cophose diminue de 0.90 en 

moyenne le score CAP à 3 ans par rapport à une surdité sévère ou profonde de 1er degré, de 

façon statistiquement significative (p=0.018). 

 

Tableau 27 Analyse multivariée 

 Score CAP à 3 ans (quantitatif) 

 Estimation du 

paramètre 

Erreur type p 

Âge (quantitatif) -0.18 0.11 0.12 

Degré de surdité    

   SS/SP1 0   

   SPII/III/Cophose -0.90 0.37 0.018 

Implantation bilatérale précoce    

   Non 0   

   Oui 0.07 0.49 0.89 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

5 DISCUSSION 

 

5.1 MÉTHODOLOGIE  
 

Cette thèse avait pour objectif d’évaluer de façon rétrospective le programme d’implantation 

pédiatrique du CHU de Rouen depuis le début de l’activité d’implantation cochléaire en 

1994. Une durée de suivi d’au minimum 3 ans a été respectée, les patients ayant été im-

plantés après le 19 decembre 2016 ont donc été exclus de cette étude.  

 

 

5.2 RÉSULTATS DE L’IMPLANTATION COCHLÉAIRE PÉDIATRIQUE 
 

Nous avons analysé les données de 123 enfants implantés au CHU de Rouen. Cette popula-

tion était hétérogène puisqu’elle comportait des surdités pré-linguales implantées précoce-

ment ou parfois tardivement, des surdités péri- ou post-linguales. 

En tenant compte des différents biais qui pourraient influencer les résultats obtenus, nous 

avons analysé et comparé nos résultats avec ceux de la littérature.  

 

5.2.1 CARACTERISTIQUES DES PATIENTS 
 

La répartition des différentes étiologies de surdité est comparable à la littérature. L’origine de 

la surdité était inconnue pour 40% de nos enfants (43% dans l’étude de Loundon et al., 31% 

dans l’étude de Siem et al.)  Les causes génétiques confirmées dans notre étude étaient de 

32%, ce taux peut atteindre 50%66,67 dans certaines études, la cause génétique prédominante 

était la mutation du gène de la connexine (24%), aucun cas avec un syndrome de Usher n’a 

été implanté dans notre série.  

Notre taux de diagnostic génétique est relativement bas, une explication peut être donnée par 

le caractère récent des recherches moléculaires étendues (faites seulement depuis quelques 

années). Antérieurement, uniquement les anomalies moléculaires principales étaient recher-

chées (connexine, pendrine). Les progrès en matière de génétique humaine, en particulier de-

puis le séquençage du génome humain en 2001, ont permis de rattacher à une cause génétique 

la majorité des surdités congénitales étiquetées auparavant comme « sans cause retrouvée ». 

 



 

 

L’âge moyen à l’implantation dans notre étude était de 60 mois (13-169) pour la population 

entière. Cet âge est comparable à d’autres séries : 57.8 mois dans la série de Uziel et al. 67 et 

62 mois dans l’étude de Beadle et al.68 L’age moyen à l’implantation des enfants issus du dé-

pistage était de 28 mois (10-73), cet âge nous parait légèrement élevé, le but du dépistage 

néonatal étant de diagnostiquer et d’intervenir tôt, idéalement avant l’âge de 18 mois. Les 

implantations tardives (19 cas, 42%) concernaient surtout des enfants avec une surdté sévère 

d’aggravation secondaire (8 cas) et des enfants perdus de vue après le dépistage (7 cas).  

 

Le délai médian avant une bilatéralisation était de 30 mois, on retrouve des délais similaires 

dans d’autres séries (33.6 mois dans l’étude de Loundon et al.61). D’autres études sur une po-

pulation plus jeune retrouvent des délais plus courts (22.8 mois dans l’étude par Vincent et 

al.69, 15 mois dans l’étude du registre national EPIIC70).  

 

L’âge moyen à la marche des enfants implantés était de 16,32 mois. Le bilan vestibulaire pré-

opératoire n’est fait de manière systématique que depuis 2014, ce qui explique le faible taux 

d’exploration vestibulaire. Un bilan vestibulaire a été réalisé en cas de troubles vestibulaires 

post-opératoires ou en cas de bilatéralisation envisagée. Le taux de troubles vestibulaires post-

opératoires constatés était faible dans notre étude (1.23%), il faut garder à l’esprit que la mo-

dification de la fonction vestibulaire est fréquente apres l’implanttion cochléaire ; sur une 

série de 89 patients implantés, Jacot et al40 retrouvent une modification de la fonction otholi-

thique dans 55% des cas et une areflexie vestibulaire post-opératoire dans 10% des cas. 

 

5.2.2 CHIRURGIE ET COMPLICATIONS 
 

En ce qui concerne la technique d’implantation, ils n’y avaient pas de différence entre les 

techniques en terme de préservation auditive. Une revue de la littérature faite par Havenith et 

al.71 rapporte des taux de préservation auditive postopératoire variant de 0% à 40% pour le 

groupe cochléostomie et de 13% à 59% dans le groupe fenêtre ronde. Ils n’ont pas retrouvé un 

avantage statistiqement significatif d’une technique par rapport à l’autre. 

 

Notre taux global de complications de 16% (9,25% sans compter les pannes d’implant) est 

comparable à celui retrouvé dans la littérature 44–47, cependant nous avons plus de complica-

tion majeures et moins de complications mineures. Le taux faible de complications mineures 

peut s’expliquer par l’absence d’otites moyennes aigues et d’hématomes post-opératoires dans 



 

 

notre série. Les complications majeures étaient essentiellement liées à des nécroses cutanées 

(4 cas/162 : 2.47%) et des pannes d’implant nécessitant une explantation (11 cas/162 : 6.8%). 

Aucune panne n’a été signalée sur les modèles implantés après 2011. Dans la littérature, on 

retrouve des taux de panne variables : 4.8% et 5.1% chez Wang et al.72 et Battmer et al.73   

9.75% dans l’étude de Uziel et al.74 

Nous avons fait le choix de classer en complications majeures tout évènement lié ou non à 

l’implantation cochléaire, nécessitant une explantation ou une chirurgie majeure, ce choix a 

possiblement surestimé ce taux qui est autour de 5% dans la littérature.  

 

5.2.3 PORT DE L’IMPLANT  
 

Dans notre série, l’implant était porté d’une manière régulière dans 90% des cas. Ce taux est 

satisfaisant et comparable aux données de la littérature : 89% de port régulier à 3 ans d’après 

Archbold et al.57, 96% de port régulier selon Uziel et al.74 

 

 

5.2.4 RÉSULTATS AUDIOMÉTRIQUES  
 

Le seuil audiométrique moyen au dernier contrôle audiométrique (majoritairement obtenu à 1 

an) était de 28,4 ± 7,4 dB. Ce seuil ne peut pas être facilement comparé à d’autres études 

puisqu’il n’a pas été réalisé à un intervalle fixe après l’implantation. Peixoto et al.75 retrouvent 

un seuil de 34.63 ± 7.18 dB au dernier contrôle audiométrique chez 132 enfants implantés, 

Cariou-Patron76 retrouve un seuil moyen de 45 dB à 1 an. 

 

La recherche de restes auditifs (par une audiométrie tonale post-opératoire oreille nue) pour 

80 oreilles non cophotiques opérées retouve une préservation auditive (partielle ou complète) 

dans 47% des cas. Il serait difficile de comparer nos résultats à la littérature. En effet, la défi-

nition de la préservation auditive diffère d’une étude à l’autre: Bruce et al.77 définissent la 

préservation comme seuils auditifs mesurables, Balkani et al.78 distignuent les conservations 

complète (perte ≤ 10 dB) et partielles (>11dB). Une méthode standardisée aurait pu etre inte-

ressante pour mieux interpréter nos résultats, comme celle proposée par Skarzynski et al.79 qui 

définit 4 catégories de préservation auditidive (complète, partielle, minime et absente) en 



 

 

fonction du pourcentage de préservation auditive calculé par rapport aux seuils auditifs pré-

opératoires.  

 

5.2.5 RÉSULTATS ORTHOPHONIQUES  
 

Nous avons choisi les scores CAP et SIR pour leur fiabilité, leur reproductibilité80,81 et la dis-

ponibilité de ces résultats dans le registre EPIIC. Les autres tests orthophoniques ne sont pas 

adaptés à toutes les tranches d’âge, rendant la comparaison des résultats difficile. 

L’audiométrie vocale n’est pas adaptée aux jeunes enfants; Pour les plus grands, des listes de 

mots différentes doivent être utilisées en fonction de l’âge de l’enfant et donc difficilement 

comparables.  

 

PERCEPTION AUDITIVE 

 

La comparaison des scores perceptifs obtenus dans les différentes études n’est pas facile 

puisque les populations d’enfants implantés sont hétérogènes en termes d’âge à l’implantation 

et des différents critères d’inclusion utilisés. Dans notre étude, la progression du score CAP 

s’est faite de manière régulière et le taux de scores ≥ 5 se rapproche des données de la littéra-

ture à long terme (Tableau 28).  

 

Il est important de préciser que le score CAP est employé dans notre service surtout depuis la 

mise en place du registre national EPIIC (2011). La plupart des scores obtenus pour notre 

analyse ont été déduits des bilans orthophoniques disponibles, utilisant majoritairement des 

échelles de perception allant de 0 à 5. De plus, l’item « utilisation du téléphone » n’était pas 

systématiquement recherché dans les bilans plus anciens. Ces différences ont possiblement 

sous-estimé nos scores.  

 

 

 



 

 

Tableau 28 Résultats CAP comparés à la littérature. 

  
Notre série 

(prélinguale) 

Notre 

Série 107 

Cariou -

Patron76 
Beadle68 Nikolopoulos62 

N  70 107 50  133 

Age moyen 

à l’IC 

(mois) 

 34,7  

 

60 

 

66  - 

CAP ≥ 5  Pré-op 0% 5,6%  0% 0% 

3 ans 41% 47,6% 81%  90% 

5 ans 65% 70% 92%  93,1% 90% 

7 ans 83% 86%    

10 ans    93,3%  

 

 

 

PRODUCTION DE LA PAROLE  

Comme chez le nourrisson entendant, l'expression orale débute de manière décalée dans le 

temps par rapport à la perception de la parole. La production verbale apparaît lorsque la 

boucle audio- phonatoire est installée. 

 

L’intelligibilité de la parole de notre population s’est améliorée progressivement:                         

Le taux d’enfants intélligibles (Score SIR ≥ 3) est passée de 16,9% en préopératoire à 56,1%, 

73,8% et 83,9% en postopératoire à 3, 5 et 7 ans respectivement.  

Une comparaison avec les résultats de la littérature ( 

 

Tableau 29) retrouve une tendance similaire, avec des différences qui peuvent etre expliquées 

par la variation du niveau d’intelligibilité initial ainsi que la différence dans l’effectif et l’age 

à l’implantation.  

 

 



 

 

 

 

Tableau 29 Résultats SIR comparés à la littérature 

  

Notre 

Série 

107 

Notre série 

(prélinguale)  
Calmels82 Uziel74 

Cariou-

Patron76 
Allen83 Beadle68 

N  107 70 63 89 50 84 30 

Age 

moyen à 

l’IC 

(mois) 

 60 34,7  

 

48 

 

57,8  66 52 

 

62,4 

SIR 

moyen à 

5 ans 

 3,51 3,35 3,83 - 4 - - 

SIR ≥ 3 

(%) 

Pré-op 16% 0% < 10% - 26% 0% 10% 

3 ans 56% 50% 71% - 63% 62,5% - 

5 ans 73,8% 69% 80% - 83% 90% 86,6% 

7 ans 84% 83.7% - - - - - 

10 ans - - - 84% - - 93,3% 

 

 

SCOLARISTAION 

Environ deux tiers des enfants implantés de notre série sont intégrés d’une manière partielle 

ou totale dans une classe de normo-entendants. Govaerts et al.63 rapportent 90% d’intégration 

scolaire chez les enfants implantés avant l’age de 2 ans. 

Dans notre série, les enfants intégrés étaient implantés à un âge moyen plus précoce par rap-

port aux enfants scolarisés en milieu spécialisé (33 versus 40 mois). 

En ce qui concerne les résultats post-implantation, nous avons observé un décalage important 

entre les enfants scolarisés dans des milieux spécialisés et les enfants intégrés. Ces derniers 

obtiennent un score CAP ≥ 5 à 5 ans dans 74% des cas versus 23% des enfants scolarisés en 

milieu spécialisé. L’intelligibilité (SIR ≥ 3) à 5 ans était obtenue chez 30.7% des enfants sco-

larisés en milieu spécialisé versus 77% des enfants integrés.  



 

 

Il existe donc une influence notable des résultats post-implantation sur le mode de scolarisa-

tion des enfants implantés. 

 

5.3 FACTEURS INFLUENC ̧ANT LES RÉSULTATS  
 

5.3.1 LA PRECOCITE DE L’AGE A L’IMPLANTATION 
 

Il est admis que les enfants sourds profonds congénitaux implantés précocement auront des 

meilleurs résultats que les enfants implantés tardivement59,63,84,85.  

La compréhension de la parole et l’acquisition du langage nécessitent le respect d’une période 

critique (2 à 3 premières années de vie) pendant laquelle la stimulation auditive est indispen-

sable au développement du langage oral. Plus la durée de privation sonore est longue, moins 

bons seront les résultats et inversement, plus l’implantation est précoce, plus rapide sera 

l’installation de la boucle audio-phonatoire permettant aux enfants d’avoir une maturation la 

plus physiologique de l’audition et d’atteindre un niveau perceptif et productif le plus proche 

de celui des enfants normo-entendants.  

Les études des années 90 préconisaient une implantation avant l’âge de 4 ans, voire 2 ans59,60. 

La majorité des études récentes recommandent une implantation avant l’age de 1 an85,86.  

Aux Etats Unis, des programmes de détection et d’interventions precoces sur la surdité sont 

établis (EHDI: Early Hearing Detection and Intervention), ils proposent une formule 1-3-6 

incitant à un dépistage avant le 1er mois, une confirmation de la surdité avant le 3ème mois et 

une réhabilitation (appareillage auditif ou implantation cochléaire) avant le 6ème mois (re-

commandation JCIH87). Les enfants appareillés ou implantés suivant ces objectifs avaient des 

meilleurs résultats en termes de perception et de production verbale84,88.  

 

D’un point de vue technique, des études datant de 2005 ont montré que la chirurgie est faisa-

ble à cet âge là et ne donne pas davantage de complications89, elle nécessite cependant une 

équipe anesthésique et chirurgicale habilitée à la prise en charge des jeunes enfants.  

En réalité, la réalisation de l’implantation avant l’âge de 1 an peut se heurter aux difficultés et 

aux délais de confirmation diagnostique, aux délais du bilan pré-implant, et à la nécessité du 

respect d’une période suffisante de réhabilitation audioprothetique.  

A notre avis, un délai minimal est souhaitable entre le diagnostic et l’implantation afin que les 

parents aient le temps d’intégrer la notion de surdité de leur enfants et de démarrer une réedu-



 

 

cation active dans la période pré-implantatoire. Les parents ne doivent pas voir l’implant 

comme une correction complète de l’audition qui va résoudre à elle seule la surdité de 

l’enfant. Cette situation est fréquente dans notre expérience, d’autant plus lorsque 

l’implanation est précoce. 

 

Nous nous sommes interessés aux résultats des différentes tranches d’âge et notamment les 

enfants implantés avant l’âge de 1 an (groupe «0-1»). Malgré un très faible effectif (n=4), les 

résultats de ces enfants sont nettement meilleurs que les résultats du reste de la population. Le 

groupe «1-2» avait des résultats tout de même satisfaisants avec, à 3 ans, une compréhension 

sans lecture labiale dans 78% et une parole intelligibile dans 61% des cas. 

Nous avons été surpris par les enfants du groupe «2 -3» qui avaient les scores moyens les plus 

bas parmi les autres groupes. Ceci peut être expliqué par une variabilité interindividuelle très 

importante au sein de ce sous-groupe d’âge : Présence de plusieurs enfants sourds congéni-

taux ayant eu un retard dans la prise en charge (2 perdus de vue après le dépistage, 1 refus 

parental initial), un enfant présentant des troubles du spectre autistique et trois enfants présen-

tant un investissement parental insuffisant.  

 

5.3.2 COMORBIDITÉ  
 

Dans notre série, 9 enfants (7,3%) ont été identifiés comme ayant des handicaps associés, à 

risque d’influencer les résultats de l’implantation. Ces enfants ont eu de moins bons résultats 

que les enfants sans pathologies associées. D’autres enfants (n=3) ont été diagnostiqués 

comme ayant des troubles du spectre autistique secondairement à notre analyse, ceux-ci n’ont 

pas été analysés dans le groupe comorbidités. 

La littérature rapporte que les enfants présentant des troubles psychomoteurs associés à la 

surdité tirent moins de bénéfices et ont tendance à progresser plus lentement après une im-

plantation cochléaire90. Ceci est dû à leurs capacités d’apprentissage qui sont nécessairement 

différentes de celle des autres enfants. Malgré tout, ils tirent des bénéfices significatifs de leur 

implant, notamment en terme de communication, de réactivité et d’appréciation de la musi-

que91. Il faut garder à l’esprit la nécessité, encore plus impérative dans cette situation, d’un 

investissement parental important couplé à une information claire des parents sur les bénéfi-

ces attendus et la nécessité d’un projet de réhabilitation adapté aux besoins et aux capacités de 

l’enfant.  

 



 

 

5.3.3 ETIOLOGIE  
 

L’effet du statut de mutation du gène GJB2 sur les résultats obtenus après une implantation 

cochléaire est un sujet controversé92–94, cette hypothèse prend son origine dans le caractère 

isolé de cette surdité qui est due à une atteinte spécifique des cellules ciliées de l’oreille in-

terne.  

Une méta-analyse menée par Abdurehim et al.95 montre qu’il existe un effet positif de la mu-

tation du gène de la connexine comparée aux étiologies acquises de la surdité liées à 

l’environnement (CMV, Rubéole, méningite), cependant, aucune différence significative n’a 

été retrouvée avec les autres surdités génétiques ou idiopathiques isolées, comme c’est le cas 

dans notre série. 

5.3.4 AUDITION RESIDUELLE / DEGRE DE SURDITE 
 

Une revue de la littérature par Chiossi et al.96 montre que les enfants implantés qui avaient 

une audition résiduelle préopératoire (toutes définitions confondues), présentaient des meil-

leures performances sur les tests de perception en post-opératoire, comparés aux enfants qui 

n’en avaient pas.  

 

Dans notre étude, le degré de surdité moins important avant l’implantation était également 

associé à des meilleurs résultats d’intelligibilité en post-opératoire. 

 

Même en cas d’audition résiduelle importante (reconnaissance maximale de phrases en liste 

ouverte jusqu’à 70% et reconnaissance jusqu’à 40% sur l’oreille à implanter), Dowell et al.97 

retrouvent un effet bénéfique de l’implant cochléaire dans plus de 95% des cas, comparé au 

résultat maximal préopératoire (Oreilles appareillées).  

De la même façon, Carlson et al.98 ont montré que 51 enfants, âgés en moyenne de 8.3 ans (7 

mois- 17.6 ans) et implantés avec une surdité hors critères FDA (seuil inférieur à 90 dB chez 

les moins de 2 ans et inférieur à 70 dB pour les autres) et/ou présentant des scores de percep-

tion supérieurs à 30 dB, avaient des gains significatifs pour l’oreille implantée et pour 

l’audition bimodale.    

Cette approche ne peut pas être considérée chez le petit enfant avant que l’évaluation percep-

tive préopératoire ne soit parfaitement fiable. 

 



 

 

5.3.5 INFLUENCE DU NOMBRE D’ELECTRODES INSEREES 
 

Beaucoup de travaux ont étudié l’influence de la technique opératoire sur les performances de 

l’implant. Les critères les plus analysés sont la position du porte-électrodes, sa longueur et 

son angle d’insertion. Le nombre d’électrodes insérées et activées a également une influence 

positive sur les performances de l’implant99,100. 

Dans notre série, l’insertion du porte-électrodes a été incomplète pour 6 implantations (3.7%, 

n=162), avec un nombre d’électrodes non-insérées allant de 1 à 10. La moitié de ces cas pré-

sentaient une malformation ou une ossification cochléaires. Nous avions un suivi à au moins 3 

ans pour 4 de ces 6 implantations partielles. Seule l’insertion partielle avec 10 electrodes extra 

cochléaires était associée avec des mauvais résultats post-implantation (CAP<5). 

 

5.3.6 IMPLANT BILATÉRAL 
 

Dans notre étude, les enfants implantés en bilatéral avaient des meilleurs scores CAP et SIR 

au contrôle à 3 ans comparés aux autres enfants. Cependant, aucune différence significative 

n’a été retrouvée entre ces deux groupes, probablement en raison d’un faible effectif (n=8).  

 

La dernière publication du registre national EPIIC sur ce sujet70 montre que les scores CAP 

ont été améliorés un an après l’implantation bilatérale dans tous les cas (197 cas d'implanta-

tion simultanée et 165 cas séquentiels, population adulte et pédiatrique). En revanche, plus de 

complication ont été notées dans le groupe implantation bilatérale (9.1% vs 6.54%, hormis les 

pannes) et le deuxième implant n’avait pas d’effet significatif sur le seuil d’intelligibilité à 

60dB en audiométrie vocale (listes mono et bisyllabiques) en comparaison avec les résultats 

d’une implantation unilatérale. 

 Ce dernier résultat est attendu puisque l’implantation bilatérale améliore avant tout la discri-

mination dans le bruit et la localisation spatiale. L’appréciation de ces avantages nécessite des 

tests spécifiques difficilement réalisables chez l’enfant. 

 

Si une implantation cochléaire bilatérale séquentielle est réalisée, l'intervalle doit être assez 

court (le plus tôt possible) afin d'utiliser la période critique pour le développement de l'audi-

tion binaurale101. Si les intervalles sont plus longs, le gain auditif de l’oreille implantée tardi-

vement et la performance auditive binaurale seront plus médiocres102. 



 

 

 

5.4 LIMITES DE CETTE ETUDE 
 

Le caractère rétrospectif de notre étude est à l’origine de ses principales limites. Nous avons 

dû nous adapter aux informations disponibles dans les 123 dossiers pour ajuster notre métho-

dologie.  

 

Parmi les 123 enfants, nous avons exclu des analyses de performances 16 enfants n’ayant pas 

de suivi à 3 ans. Ces patients ont été soit suivis dans une autre région après implantation dans 

notre centre, soit perdus de vue (suivis en libéral sans contrôle hospitalier ou non suivis), soit 

implantés dans une autre région et suivis dans notre service à partir de leur deuxième implant. 

 

Le faible effectif pour certaines variables comme la préservation auditive, le nombre 

d’électrodes insérées et l’implantation bilatérale n’a pas permis de conclure à l’existence d’un 

effet de ces critères sur les performances de l’enfant post-implantation. 

 

L’analyse des sous-groupes d’âge à l’implantation était surtout une analyse observationnelle 

en raison de la variabilité importante des effectifs entre ces sous-groupes d’âge. Les tests 

comparatifs ont peu d’intérêt quand les effectifs sont très faibles, on risque de conclure à tort 

à la présence ou non de différence significative entre les groupes. 

 

A la variabilité d’effectif entre les groupes comparés vient s’ajouter la variabilité inter-

individuelle toujours très importante dans la population d’enfants sourds, rendant 

l’homogénéisation de cette population difficile. Certains diagnostics notamment les troubles 

du spectre de l’autisme sont souvent diagnostiqués tardivement et n’étaient pas systémati-

quement pris en compte dans notre analyse. 

 

Certaines variables n’ont pas pu être étudiées pour l’ensemble de la population en raison de 

l’absences de renseignements suffisants dans les dossiers médicaux, tel que l’étude de 

l’implication parentale. 

 

Le recueil des résultats orthophoniques était limité par le fait que plusieurs orthophonistes se 

sont succédées au sein du service et les bilans post-implantation n’étaient pas toujours stan-

dardisés. Les scores utilisés (CAP et SIR) sont des échelles subjectives, employées d’une ma-



 

 

nière systématique dans notre service que depuis 2011. Les scores antérieurs à cette date ont 

donc été, pour la plupart, déduits rétrospectivement des bilans orthophoniques disponibles.  

 

5.5 PERSPECTIVES 
 

Les résultats obtenus sont extrêmement encourageants. Il est raisonnable de supposer 

que le bénéfice attendu pour les enfants qui reçoivent des implants utilisant des nouvelles 

technologies et des stratégies codage plus sophistiqués, peuvent surpasser les résultats 

rapportés dans la présente étude. 

 

La recherche actuelle dans le domaine de l’implant cochléaire se concentre surtout sur le ma-

tériel d’implantation, visant à réduir le traumatisme d’insertion, améliorer la sélectivité spa-

tiale, les performances dans le bruit et réduire la consommation d'énergie. 

Un des objectifs de recherche à long terme est d’élaborer une technologie d'implant cochléaire 

totalement implantable permettant aux patient d'entendre avec ou sans composantes externes, 

24 heures sur 24103. 

 

D’autres progrès peuvent etre attendus dans le domaine de la thérapie génique pour traiter les 

surdités génétiques qui représentent plus que la moitié des surdités congénitales.  

De nombreuses publication ont rapporté leur faisabilité et leur succès dans la restauration au-

ditive sur des modèles animaliers104,105. Le principe est de remplacer le gène manquant ou 

altéré par une version fonctionnelle à l’aide de vecteurs comme les virus adéno-associés 

(AAV). La limite de ce type de traitement est la grande variabilité des mutations dans ces 

gènes, la durabilité de l’effet qui n’est pas garantie et les enjeux éthiques de son utilisation en 

période pré- ou péri-natale.  

 

En ce qui concerne notre population, des améliorations pourront être réalisées : une meilleure 

prise en compte des facteurs pronostiques positifs et négatifs, notamment l’âge 

d’implantation, mais également la qualité de l’éducation précoce et de l’investissement paren-

tal.  

 

Il serait interessant d’évaluer la qualité de vie de nos enfants implantés et de leurs parents. 

Ces éléments peuvent être estimés à partir de questionnaires remplis par les enfants, les pa-

rents ou les enseignants. 



 

 

 

Nous pourrions également porter une attention supplémentaire sur la présrvation auditive 

post-implantation, notamment chez les enfants présentant des fréquences graves conservées. 

Réaliser systématiquement des audiométries oreille nue permettra de suivre les restes auditifs 

de ces enfants et ajuster si besoin notre techniques d’implantation en fonction des avancées 

technologiques dans ce domaine. 

 

Une évaluation des résultats de l’implantation bilatérale serait intéressante dans l’avenir, avec 

l’augmentation du nombre d’implantations binaurales. L’implantation cochléaire bilatérale 

reste un sujet débatu chez l’enfant. D’une part, les études semblent conclure à un effet béné-

fique chez l’enfant sur la localisation spatiale et l’intelligibilité de la parole en milieu bruyant 

comme chez l’adulte. D’autre part, un problème éthique se pose toujours devant la destruction 

potentielle de toute possibilité de régénération par une technologie biomédicale future. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

6 CONCLUSION 

 

Nous avons étudié les résultats à long terme de l’implantation cochléaire pédiatrique à Rouen. 

Cette étude rétrospective nous a permis d’évaluer nos résultats et de confirmer son efficacité 

qui est communément admise. 

 

L'implantation cochléaire est l’aboutissement d'une démarche de dépistage et de prise en 

charge globale de l'enfant sourd. La sélection des candidats à l’implantation se fait après un 

bilan exhaustif clinique, audiométrique, orthophonique, psychologique, associé à une évalua-

tion électrophysiologique et neuroradiologique. 

Dans notre série, les enfants ayant une surdité sévère ou profonde, pré-linguale ont tiré un 

bénéfice significatif de leur implant. Ce bénéfice a été évalué sur la compréhension auditive 

mais également sur l’expression orale en utilisant les échelles d’évaluation subjectives : CAP 

et SIR. 

Ainsi, à 7 ans de l'implantation, 86% des enfants comprenaient au moins des phrases simples 

sans lecture labiale et 84% des enfants étaient intelligibles. De plus, au terme du dernier bilan, 

deux tiers des enfants implantés dans notre série étaient intégrés d’une manière partielle ou 

totale dans une classe ordinaire. 

De grandes variations entre les résultats des enfants nous ont amené à rechercher des facteurs 

pronostiques. L’étiologie de la surdité, le nombre d’électrodes insérées et l’implantation bila-

térale n’étaient pas associés à des meilleurs résulltats de compréhension et d’intelligibilité. 

Nous avons mis en évidence une influence du degré de surdité avant l’implantation sur les 

performances des enfants implantés, en analyse statistique monovariée et multivariée. Une 

implantation précoce avant l’âge de 2 ans et surtout dans la première année de vie était forte-

ment asssociée à des meilleurs résultats post-implantation.  

Ces données sont comparables à celles de la littérature, les enfants sourds profonds congéni-

taux implantés précocement et à des stades de surdité moins évolués, ont des résultats percep-

tifs et productifs les plus proches des enfants normo-entendants.  

Ceci doit probablement nous conduire, dans une région où le dépistage auditif est efficace 

(peu de perdus de vue et diagnostic précoce en moyenne vers l’âge de 6 mois pour les enfants 

sourds sévères et profonds), à prendre une décision d’implantation un peu plus rapide que 

nous ne la prenons actuellement. 

 



 

 

Enfin, l’implantation cochléaire est une technique sûre, efficace lorsqu’elle s’adresse à des 

populations correctement sélectionnées. Une implantation précoce permet d’optimiser le dé-

veloppement de la perception et du langage. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

7 ABREVIATIONS 

 

ASSR : Auditory Steady State Responses 

APCEI : Acceptation, Perception, Compréhension, Expression, Intelligibilité 

BIAP : Bureau International d’Audiophonologie 

CAP : Categories of Auditory Performances 

CGH : Comparative Genomic Hybridization 

CSC : Canal Semi Circulaire 

cVEMP : Cervical Vestibular Evoked Myogenic Potential 

DAV : dilatation de l’aqueduc du vestibule 

ET : Ecart Type 

FDA : Food and Drug Administration 

FR : Fenêtre ronde 

GJB2 : gap Junction beta 2 gene 

HIT : Head-Impulse test 

IC : Implant Cochlèaire 

JCIH :  Joint Committee of Infant Hearing 

LL : Lecture Labiale 

LO : Langage Oral 

LOCF : Last Observation Carried Forward 

LPC : Langage Parlé Complété 

LSF : Langue des signes française 

MC : Malformation Cochléaire 

OEAP : Otoémissions acoustiques provoquées 

OVAR : Off-vertical axis rotation (OVAR) 

PAM : perte auditive moyenne 

PEA : Potentiels évoqués auditifs 

PEAp : Potentiels évoqués auditifs précoces 

PDS : Pendred syndrome gene 

SA : Semaines d’aménorrhée 

SS : Surdité Sévère 

SPI, II, III : Surdité Profonde 1er, 2ème et 3ème degré 

SIR (Speech Intelligibility Rating) 

VHIT : Video Head-Impulse test 
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9 ANNEXES  

Annexe 1: Panel génétique 



 

 

Annexe 2 : Chirurgie d’implantation cochléaire (Oreille Gauche) 

 

  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Image A: Incision retro-auriculaire 

Image C Antro-attico-mastoidectomie avec 

tympanotomie postérieure 

1: Antre mastoidien 

2: Relief du canal semi-

circulaire externe 

3: Tympanotomie postérieure 

4: Nerf facial (3e portion) 

5: Fenêtre ronde 

Image D Insertion du porte-électrodes par voie de la fenêtre ronde modifiée Image E Fermeture cutanée  

Image B Logette sous périostée et lambeau tympanoméatal 



 

 

Annexe 3 : EPIIC 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

    NOM : HIJAZI                        PRENOM : Mohamad

 

EVALUATION DU PROGRAMME D’IMPLANTATION CO-

CHLEAIRE PEDIATRIQUE AU CHU DE ROUEN 

 

RESUME  

Les implants cochléaires permettent de rétablir une perception sonore chez les per-
sonnes sourdes profondes qui ne retirent aucun bénéfice d’une prothèse auditive 
conventionnelle. 
L'implantation cochléaire pédiatrique s'inscrit au terme d'une démarche de dépistage 
et de prise en charge globale de l'enfant sourd.  

Nous présentons dans cette étude les résultats du programme d’implantation co-
chléaire pédiatrique du CHU de Rouen depuis sa création.                                          
Les données du bilan de surdité et du bilan pré-opératoire sont rapportés.                
Les performances des enfants après l’implantation (à 3, 5 et 7 ans) sont exprimées 
en CAP et SIR: scores subjectifs évaluant respectivement la perception sonore et 
l’expression orale. 

Dans notre série, les enfants ayant une surdité sévère ou profonde, pré-linguale ont 
tiré un bénéfice significatif de leur implant. En effet, à 7 ans de l'implantation, 86% 
des enfants comprenaient au moins des phrases simples sans lecture labiale et 84% 
des enfants étaient intelligibles. De plus, au terme du dernier bilan, deux tiers des 
enfants implantés de notre série sont intégré d’une manière partielle ou totale dans 
une classe ordinaire. 

Les facteurs pouvant influencer classiquement ces résultats ont été mis en évidence: 
les enfants sourds profonds congénitaux implantés précocement et à des stades de 
surdité moins évolués, ont des résultats perceptifs et productifs les plus proches des 
enfants normo-entendants.  

En conclusion, les bénéfices de l’implantation cochléaire ne sont plus à démontrer, 
des améliorations peuvent être réalisées en prenant en compte les facteurs de bon 
pronostic.  

MOTS CLES : 

Implant cochléaire pédiatrique 

Surdité congénitale 

Prélinguale 

CAP 

SIR 

Facteurs pronostiques

 


