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Liste des abréviations :

ACFOS : Association Connaissance FOrmation pour la Surdité
ADOS : Autism Diagnostic Observation Schedule

ADI-R : Autism Diagnostic Interview Revised

AOSI : Autism Observation Scale for Infants

CDI : Child Development Inventory
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CHARGE (syndrome) : Coloboma, Heart defect, Atresia choanae, Retarded growth and development,
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CPAP : Continuous Positive Airway Pressure

DA : Déficience Auditive
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SA : Semaine d’Aménorrhée

SNC : Systeme Nerveux Central

TDAH : Trouble Déficit de I’Attention avec ou sans Hyperactivité
TND : Trouble NeuroDéveloppemental

TSA : Trouble du Spectre de I'Autisme

UTES : Unité Thérapeutique Enfance et Surdité



INTRODUCTION

Les troubles neurodéveloppementaux (TND) correspondent a un groupe de pathologies
touchant le développement global de I'enfant (sensorimoteur, langagier, social, affectif, émotionnel)
de facon variable. Cette notion a permis un changement de paradigme en psychiatrie, en particulier
chez les enfants, et ouvert tout un champ de recherche sur 'origine et I'installation des troubles. Elle
pousse a s’intéresser a décloisonner les disciplines, pour prendre en compte les facteurs multiples
intervenant dans le développement de la personne, et son vécu. D’apres les études statistiques, la
prévalence des TND semble plus importante chez les enfants sourds. Ce double-diagnostic a suscité
des interrogations dans le champ des soins apportés aux enfants sourds, a I'heure du dépistage
néonatal de la surdité et de I'implantation cochléaire précoce.

LUTES (Unité Thérapeutique Enfance et Surdité) est un centre régional de soins et de
ressources en psychiatrie de I'enfant et de I'adolescent sourds, situé a Paris. Elle accueille les enfants
des la naissance jusqu’au passage a l'‘age adulte, concernés par la surdité, personnellement ou
apparentés. Les situations médicales des enfants sourds accueillis sont souvent complexes, au-dela
de la surdité. Un passionnant partenariat avec le service d’audiophonologie de I’'hépital Necker
Enfants Malades est donc né de ces constats, et des questionnements communs aux deux disciplines
que sont I'ORL pédiatrique et la pédopsychiatrie. Un dispositif d’évaluation trés précoce du
développement est né de cette collaboration, et a permis la constitution d’une cohorte de bébés que
nous décrirons.

Afin de mieux cerner la question, nous aborderons dans un premier temps les connaissances
actuelles sur les TND, leur pathogenese et leur repérage trés précoce, dans un esprit de
pluridisciplinarité. Puis nous définirons plus précisément la question que pose la prévalence des TND
en population sourde congénitale, qui a mené a la construction d’un partenariat transdisciplinaire, et
au projet EnTNDre : un travail d’observation et d’analyse d’'une cohorte de bébés de moins de dix

mois atteints de surdité congénitale.

l. LES TROUBLES NEURODEVELOPPEMENTAUX

1. Définition du neurodéveloppement
Le neurodéveloppement correspond a la maturation, depuis la vie embryonnaire jusqu’a
I'age adulte, des fonctions mentales et neuropsychiques utiles au fonctionnement global d’un
individu. Plus précisément, il s'agit de l'acquisition des différentes compétences nécessaires pour
avoir un langage riche et ajusté, une motricité globale efficiente et harmonieuse, des fonctions
exécutives et une motricité fine permettant la réalisation de taches complexes de fagon organisée et

efficace, et enfin, des relations sociales enrichissantes et fluides. Le développement de ces fonctions



est interdépendant. Comme le dit si bien Pamela Douglas (2019), “les développements moteur,
sensoriel, cognitif, et de la communication sociale ne sont pas des phénoménes indépendants, se
produisant en ordre séquentiel, ou en des zones neuroanatomiques distinctes, mais sont des fonctions
complexes qui co-évoluent de facon dynamique au sein du réseau neuronal global lequel organise les

systémes complexes et adaptatifs [cérébraux] du foetus et du bébé”.

Des la période in utero, le foetus acquiert des compétences essentielles a son
développement a venir. Dans son livre Development of Normal Fetal Movements - The First 25 Weeks
of Gestation (2010), Alessandra Piontelli regroupe les données connues sur la vie fcetale, le
développement morphologique mais aussi fonctionnel du corps du bébé a naitre. Le foetus
expérimente, explore des comportements non fonctionnels, gagne en compétences : cela constitue
des préalables a la vie extra-utérine (changement de milieu biophysiologique, rencontre avec l'autre,
dépendance a l'autre pour les besoins primaires). A. Piontelli constate ce qui ressemble a des
prémices de la communication (répertoire d’expressions), de la construction du schéma corporel et
des limites corporelles, et méme du cortex sensoriel et moteur avec un « proto-homonculus® » foetal.
Les observations échographiques de grossesses gémellaires ont permis d’acquérir de magnifiques
images sur les premieres interactions entre jumeaux, les signes de conscience de la présence de
I'autre et sa prise en compte dans les comportements moteurs observés (Farges et al, 2016). Ainsi
I'étude de Castiello et al (2010), montre la présence chez un foetus de seulement 14 semaines, de
planifications motrices différenciées lorsqu’adressées a son jumeau, puisque moins rapides que les
mouvements dirigés vers soi-méme ou vers la paroi utérine. Ces mouvements montrent aussi une
décélération plus douce lorsque la main arrive vers le visage du jumeau. Il est intéressant de voir que
c’est bien par 'action motrice que la sociabilité s’expérimente, se construit, et s'observe.

Ces études démontrent un début de conscience sociale trés précoce chez le bébé typique. Le petit
d’Homme nait donc avec un certain niveau de maturité cérébrale : il possede déja des compétences
fines, quoiqu’encore tres insuffisantes a son autonomie. Ce début de vie est donc fondamental, mais

la suite n‘est pas encore totalement déterminée.

' Proto-homonculus : cette expression renvoie a I’lhomonculus, sorte de carte mentale du cortex sensitif, sur
laquelle sont réparties les aires cérébrales dédiées au traitement des informations sensorielles périphériques.
Celle-ci est généralement représentée de fagcon schématique par un corps humain dont chaque partie est de
taille proportionnelle a la surface corticale traitant les perceptions qui en proviennent. Sur le méme modele, il
existe aussi un homonculus moteur.



2. Une atteinte précoce a l'origine d’un “effet papillon?”

Les fonctions neuropsychiques commencent donc a se mettre en place dés les premiéres
semaines de vie embryonnaire. Elles sont soumises a la qualité de la maturation du systéme nerveux
central (SNC), et évoluent sous la dépendance de facteurs génétiques, interagissant avec le milieu
ambiant, I'environnement de l'individu et ses expériences (Larban Vera, 2016). Seulement, des
facteurs intrinséques ou extrinseques peuvent entrer en jeu, et altérer plus ou moins séverement
leur développement des les premieres étapes. C’est ce que soutient Pamela Douglas, d'aprés les
études récentes dont elle fait la synthese (Douglas, 2019) : les signes de TND seraient visibles dés ces
premieres étapes, comme des manifestations prodromales d’un trouble encore indéterminé. Elle
distingue trois périodes : la vie intra-utérine, la période “trés précoce” correspondant aux 100
premiers jours post-termes du bébé, et la période “précoce” correspondant aux 12 premiers mois de
vie. Les recherches actuelles s’orientent actuellement vers une compréhension complexe et non
réductrice des TND entre facteurs environnementaux et facteurs génétiques, altérations
neuromotrices et neurobiologiques faisant des Troubles du Spectre de I'Autisme (TSA) et TND des
pathologies de |'organisation trés précoce des grandes fonctions nécessaires au développement
humain (Bonnet-Brilhault et al, 2018). Larticle de Pamela Douglas publié en 2019 ‘Pre-emptive
Intervention for Autism Spectrum Disorder: Theoretical Foundations and Clinical Translation’ en est
I'illustration, en rendant compte des avancées sur le sujet provenant de disciplines multiples et
complémentaires (psychiatrie, psychologie du développement, biologie, génétique, neurologie,
imagerie). Elle écrit : “les TSA sont un spectre polygénique de troubles du développement du
connectome neuronal, dans lequel une ou plusieurs boucles de rétroactions amplifient les minimes
variations génétiques, structurelles, ou fonctionnelles lors du développement trés précoce des voies
sensorimotrices [...]. Au moment ou des signes potentiels d’un diagnostic peuvent étre identifiés, a
partir de 6 mois, la pathologie neuronale des TSA est déja enracinée”.

Voyons donc quelques-unes des avancées ayant suscité ce changement de paradigme dans la

compréhension des TND et de leur genése.

3. Pathogenése des Troubles NeuroDéveloppementaux
C’est au niveau du systeme nerveux central (SNC) en construction que les altérations

(lésionnelles et fonctionnelles) produisent leurs effets. Les connexions synaptiques qui forgent les

2 Effet papillon : la notion d’effet papillon (butterfly effect) est tirée de la fameuse formule d’Edward Lorenz en
1972 au sujet de la prédictibilité des phénomenes météorologiques : “un battement d’aile de papillon au Brésil
pourrait-il déclencher une tornade au Texas?". Cette métaphore, utilisée par Pamela Douglas dans son article de
2019, renvoie a la complexité des liens de causalité, due au grand nombre de paramétres intervenant entre la
cause et |'effet, chacun ayant son propre degré de prévisibilité. Douglas I'applique a la pathogenése des TND :
“Les lésions initiales déclenchent un “effet papillon” via des cascades de déséquilibres structurels et fonctionnels
imprévisibles du maillage neuronal global”.



fonctions perceptives (afférences, réceptions) et exécutives (efférences, productions) et permettent
I'interconnection entre les aires cérébrales, se développent avec certains défauts. Cela se répercute
sur la construction des réseaux neuronaux, qui aboutit a une cytoarchitecture fragilisée, fonctionnant
avec ces défauts. De ce fait, I'acquisition de certaines compétences, voire le fonctionnement global
d’une personne peuvent étre entravés, constituant parfois un véritable trouble. Ce trouble est dit
neurodéveloppemental.

Une caractéristique de I'histoire naturelle des TND est son aspect dynamique, mouvant (Douglas,
2019). Dans une vision diachronique, 'amorce du trouble est d’abord une vulnérabilité génétique,
modelée par des facteurs environnementaux positifs et négatifs, qui dessineront une trajectoire
développementale. En effet le développement du SNC continue a se fagconner, influencé et guidé par
les expériences, les ressentis, et les comportements de la personne ; c’est l'action épigénétique de
I'environnement® et des expériences. Ce caractére malléable est une source de complexification

supplémentaire, mais aussi une opportunité pour intervenir positivement sur le devenir des enfants.

4. Période sensible du développement

Au niveau cérébral, cette complexification du développement est due a la neuroplasticité.
Selon l'age, I'activité de neuroplasticité varie, et donc la vitesse de maturation cérébrale aussi. Les
premiers mois de vie du petit d’"Homme correspondent a une période d’évolution trés rapide, avec
une forte activité de réarrangements de la cytoarchitecture neuronale, par créations et suppressions
de synapses. Celles-ci se font en fonction de la génétique de I'espece et de I'individu, de ses besoins,
et de ses expériences. Plus une fonction est sollicitée, plus la création de réseaux a son service est
stimulée. C’est notamment le cas pour 'aire cérébrale auditive, dont le développement est soutenu
par les perceptions sonores. A l'inverse, elle peut perdre en fonctionnalité chez les enfants sourds
congénitaux s’ils n‘ont pas d’aide auditive, rendant la rééducation bien plus difficile si I'aide auditive
est tardive.

De la méme maniére, Jones et Klin ont montré comment certaines compétences détenues a
la naissance pouvaient décliner, de facon physiologique ou pathologique. Leur étude, publiée dans la
revue Nature en 2013, fut marquante dans la construction du paradigme des TND. Elle montrait que
les nouveau-nés sont tous munis de la capacité a fixer du regard les yeux et le visage humain, mais
gue cette compétence est en déclin entre 2 et 24 mois chez les enfants se développant sur un mode
autistique. Cette période est donc critique, de par le risque de perte définitive auquel elle nous

confronte. Klin soutient I'hypothése que certaines compétences « pré-sociales » dont le nouveau-né

® l'environnement est un terme que nous utiliserons beaucoup, regroupant un large spectre de facteurs avec
lesquels interagit une personne. Il peut s’agir a la fois de I'entourage relationnel de la personne, comme des
parametres physiques, sensoriels, et chimiques de I'endroit dans lequel elle vit, ou tout ce qui influe sur la
tonalité de ses expériences.



dispose sont perdues du fait du manque de stimulation par l'expérience : les opportunités
d'apprentissage par l'interaction sont la, mais sont « manquées » par I'enfant pour des raisons
multiples. Ces « ratages » ont un impact a long terme sur le maintien et/ou le développement de
compétences sociales (Klin, 2022).
En revanche, la période néonatale est aussi considérée comme une période sensible du
développement. Cette notion suggére que durant cette période, le cerveau et la pensée sont
particulierement réceptifs a I'influence (positive ou négative) de I'environnement et des expériences
(Vasseur et Delion, 2010 ; Douglas, 2019).
C’est comme cela que le petit d'Homme apprend, gagne en précision, et en compétences typiques de
I'espéce humaine. Cette notion de fenétre sensible suggere aussi qu’une action sur I'environnement
et les expériences d’un bébé est susceptible de modifier sa trajectoire développementale. Beaucoup
d’études soutiennent donc que le développement des fonctions neuropsychiques serait sensible a
une action thérapeutique d’autant plus efficace qu’elle serait trés précoce et donc préventive
(Dawson et al, 2012).

Au cours de l'installation d’un Trouble NeuroDéveloppemental chez une personne donnée,
beaucoup de parameétres ont le temps d’entrer en jeu et produire leurs effets. Nous allons voir que

cela est source de complexification de I'organisation psychique et neuromotrice.

5. Une atteinte complexe et multiple

Selon les réseaux neuronaux touchés, certains domaines de développement seront plus ou
moins affectés, ce qui déterminera la sévérité de la ou des atteintes. En résulte une multiplicité de
trajectoires développementales possibles, dont des tableaux cliniques trés divers peuvent émerger.

Aujourd’hui, le DSM-V (Manuel Statistique et Diagnostique des troubles mentaux, 5°™
version, traduction francaise parue en 2015) identifie 6 troubles neurodéveloppementaux
caractérisés : Les Déficiences Intellectuelles ; Les Troubles de la Communication ; Les Troubles du
Spectre de I'Autisme (TSA) ; Les Déficits Attentionnels / Hyperactivités (TDAH) ; Les Troubles
Spécifiques des Apprentissages ; Les Troubles Moteurs, et une 7éme catégorie correspondant aux «
autres TND » (APA, 2013). La Classification Internationale des Maladies XI*™ version (CIM XI) parue
en janvier 2022, identifie elle aussi une catégorie “Troubles neurodéveloppementaux”, intégrant : les
Troubles du développement de la parole ou du langage, les Troubles du spectre de l'autisme, le
Trouble d'apprentissage du développement, le Trouble de la coordination motrice du
développement, le Trouble du déficit de I'attention avec ou sans hyperactivité, et le Trouble des
mouvements stéréotypés.

Selon les chiffres de la Haute Autorité de Santé, 5% de la population frangaise souffriraient

de Troubles NeuroDéveloppementaux, correspondant a 35000 naissances par an. En ce qui concerne
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les TSA, les données de prévalence en France varient : elle serait de 8 a 10 sur 1 000 enfants nés en
2010 selon Santé Publique France, et d’une naissance sur 100 selon I'[INSERM, ce qui correspond aux
chiffres mondiaux (Zeidan et al, 2022).

Originaires de mécanismes pathogéniques proches, la frontiére entre ces différentes
catégories de troubles est parfois floue ; plusieurs troubles peuvent s’associer si I'atteinte touche
plusieurs domaines de développement (Mammarella et al, 2022). Selon Clark et Bélanger (2018),
“plus de 50 % des personnes qui ont un TSA répondent aux critéres du TDAH, et jusqu’a 50 % des
enfants ayant un TDAH auraient des traits de TSA”. Enfin, un tiers des personnes avec TSA présentent
une déficience intellectuelle (DI) (Inserm, 2018). La majorité des personnes atteintes d’un TND
auraient un autre TND comorbide, se répercutant sur les autres domaines de développement.
Chaque atteinte impacte de facon indépendante I'autonomie et le bien-étre de la personne (effet
cumulatif), mais aussi ses capacités a « faire avec » les autres atteintes (effet synergique). Enfin, les
comorbidités psychoaffectives ne sont pas rares, les personnes avec autisme subissant davantage de
troubles anxieux et de dépression que la population générale (Kirsch et al, 2020).

De ce fait, le profil développemental de chaque personne est unique, et amené a se modifier
au gré des facteurs internes et environnementaux, et du milieu ambiant. La dépendance au milieu
ambiant dans l'expression phénotypique du trouble est bien illustrée par le cas du Trouble Déficit
Attentionnel avec ou sans Hyperactivité (TDAH), dont les symptomes alertent surtout a I'age de
I'école élémentaire, ou les exigences éducatives (calme, concentration, discipline) révelent les
difficultés d’inhibition de ces enfants. Un trouble et ses manifestations sont donc toujours fonction

des contraintes du milieu dans lequel évolue la personne qui en est atteinte.

Parmi les TND, les Troubles du Spectre de I'Autisme constituent une catégorie importante de
troubles neurodéveloppementaux caractérisés par la dyade symptomatique suivante : (1) un déficit
de la communication et des interactions sociales, et (2) caractére restreint et répétitif des
comportements, des intéréts (American Psychiatric Association, 2013). Le diagnostic est clinique. Il
doit étre aidé par les outils diagnostiques standardisés développés a partir d’évaluations cliniques et
guestionnaires de l'entourage ou du patient, selon I'dge. Classiquement et dans la littérature, les
tests de référence sont I'association de I’ADOS (Autism Diagnostic Observation Schedule) et de 'ADI-R
(Autism Diagnostic Interview Revised), dont I'age minimal de passation est 12 mois pour 'ADQOS, et
36 mois pour 'ADI-R. En complément du diagnostic clinique, des explorations neuropédiatriques sont
indispensables en cas de signes d’appel neurologiques, ainsi qu’une recherche étiologique
(génétique, métabolique, facteurs associés).

Le premier domaine concerne le manque de réciprocité socio-émotionnelle (capacité a

anticiper et décrypter les états mentaux de son interlocuteur), le manque d’intégration du langage
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non verbal et de la pragmatique du langage, le manque de compréhension instinctive des codes
sociaux rendant la communication brouillée, en réception comme en production.

Le second domaine concerne les intéréts restreints parfois envahissants ou étranges, excessifs dans
leur intensité ou leur but, les comportements ou mouvements stéréotypés répétitifs, I'intolérance au
changement et l'attachement excessif a des routines et rituels, et la dyssensorialité (hyper ou
hyposensibilité a certains stimuli sensoriels).

Le terme de « spectre » est apparu dans les années 1990, pour englober I'hétérogénéité des
troubles ayant comme point commun les symptomes qui viennent d’étre décrits, avec une notion de
continuum entre chaque sous-catégorie. En effet, les TSA varient selon le développement cognitif et
notamment l'accés au langage verbal, l'origine du trouble (identifiée ou non), la sévérité des
symptémes et leur retentissement fonctionnel (notamment sur I'autonomie de la personne), et les
comorbidités neurodéveloppementales ou psychoaffectives (anxiété, dépression, troubles

obsessionnels compulsifs,...).

Pour résumer, dans une vision synchronique, un individu atteint d’un Trouble
NeuroDéveloppemental souffre, a un instant donné, de difficultés dans certaines fonctions
neuropsychiques, a un certain degré de sévérité, et entravant plus ou moins son autonomie et son
bien étre en fonction de l'environnement (au sens large) dans lequel il évolue. Enfin, de facon
transnosographique, la notion de neurodéveloppement est de plus en plus incluse dans les réflexions
autour de la psychopathologie globale de I'enfant et de l'adolescent. Au-dela de considérations
purement psycho-affectives (développement de la structure psychique de I'enfant en fonction de ses
expériences relationnelles précoces, de la sécurité du lien d'attachement notamment), ou purement
neuro-comportementales (les comportements d’un enfant ne seraient que des réactions (efférences)
a des phénomenes afférents, reflétant la qualité du fonctionnement du systeme nerveux), il est
largement admis que les deux théories interviennent. Ainsi les signes de dysfonctionnement
développemental peuvent altérer les interactions précoces, mais aussi étre aggravés par un
environnement relationnel carencé, un trouble de I'attachement, une dépression de I'enfant ou
encore un psychotraumatisme, tous ces événements ayant des effets certains sur la maturation des
structures cérébrales et leur fonctionnement. De la méme maniére, |'étude des bébés nous pousse
aussi a dépasser le clivage psychique/somatique, en intégrant davantage les conséquences
sensorielles, développementales et méme narcissiques des affections somatiques et leurs soins sur le
développement psychique du petit dHomme, et de 'Homme devenu grand. Ces avancées ont fait
naitre une pratique différente de la pédopsychiatrie, s'aidant davantage des apports des autres

disciplines pédiatriques, dans une vision plus intégrative de la construction du psychisme de I'enfant.
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z 2

Il.  REPERAGE PRECOCE DES TND : UN DOMAINE DE RECHERCHE FLORISSANT

Depuis la description de l'autisme selon Kanner (1943), les questions de nosographie ont
agrémenté les recherches dans le domaine de la psychiatrie du développement de I'enfant. Autrefois
qualifié de « Trouble Envahissant du Développement », aujourd’hui appartenant aux « Troubles
NeuroDéveloppementaux », la catégorie des Troubles du Spectre Autistique regroupe elle-méme
plusieurs tableaux cliniques différents. La recherche concernant les signes précoces de TND utilise
principalement le terme de « risque d’autisme » ; récemment, quelques-unes élargissent le champ
de leur recherche au « risque neurodéveloppemental ». Malgré tout, nous verrons que les études
prospectives en population a risque rendent compte du fait que I'issue clinique n’est pas restreinte
aux troubles du spectre autistique. Comme le dit Soléne Ekizian (2017), la notion de risques
d’autismes au pluriel permet d’élargir les prédictions. Malgré des signes prodromiques, la trajectoire
développementale n’est jamais prédéterminée. Cependant, les repérer permet d’envisager une
prévention secondaire (Jones et Johnson, 2016); c’est bien la I'espoir que nourrissent les études
florissantes sur les prodromes des TND. Nous allons en faire une bréve revue, bien loin d’étre

exhaustive étant donné le foisonnement de la recherche sur ce sujet ces vingt derniéres années.

1. Types d’études

a. Témoignages des parents

Lintérét pour ce champ de recherche vient d’abord des témoignages de parents d’enfants
autistes, faisant état de leurs inquiétudes parfois apparues dés les premiers jours de vie de leur
enfant, et pas toujours suffisamment prises en compte par les professionnels de la petite enfance.
Les études sur le sujet rapportent que les premiéres préoccupations parentales sont multiples et
variées, mais concernent fréquemment les comportements socio-émotionnels (la pauvreté des
interactions), et I'évitement ou la fuite du regard. Plus tard, c’est le plus souvent un retard de langage
qui alerte et conduit aux soins (Guinchat et al, 2012 ; De Giacomo et Fombonne, 1998). Moins
spécifiques a l'autisme, les parents peuvent aussi étre inquiets face a d’'importants troubles du
sommeil ou de I'alimentation (Guinchat et al, 2012). Les premiers signes d’alerte dont les parents se

souviennent dans ces études datent généralement de la deuxieme année de I'enfant, voire plus tard.

b. Eilms familiaux
Pour pouvoir observer d’éventuels signes précoces et subtils d'anomalies du développement,
les chercheurs se sont intéressés aux films familiaux, devenus de plus en plus fréquents des les
premiers mois de l'enfant. Ces films constituent un matériel clinique précieux : des images
revisionnables de scenes d’interactions de la vie quotidienne, dans I'environnement habituel du

nouveau-né, réduisant les biais liés au cadre parfois peu écologique d’un examen standardisé. Les

13



données que l'on peut y recueillir sont riches : comportements moteurs et sensori-moteurs,
interactions spontanée et en réponse, bien-étre de la dyade ; dans une analyse synchronique mais
aussi diachronique : ces observations peuvent étre comparées selon le contexte du film (change ou
repas, nombre d’interlocuteurs, états de veille), et leur évolution au cours du développement, grace
a la multiplication des vidéos ; ce qui permet une analyse de la trajectoire développementale. Enfin,
ces études comparent les données issues de films familiaux d’enfants devenus autistes, a ceux

d’enfants au développement typique, et a ceux d’enfants se développant avec un retard mental.

c. Etudes de fratrie (high risk siblings)

Il s'agit d’études multicentriques, longitudinales et prospectives, portant sur le
développement précoce de freres et sceurs d’enfants avec autisme. Ces fratries sont considérées
comme a haut risque d’autisme, puisque le risque de récurrence de TSA serait de 12,9% pour les
fréres et sceurs (full siblings), soit 10 fois plus que la population générale (Sandin et al, 2014). Ce type
d’études permet de se défaire des biais suivants : biais de mémoire di a I’hypothese que les parents
d’enfants devenus autistes pourraient se souvenir davantage de signes auxquels ils n‘auraient pas
prété attention en cas de développement typique ; le biais de sélection d(i a I’hypothese que les films
familiaux d’enfants montrant des atypicités de développement ne seraient pas enregistrés dans les
mémes conditions que les enfants typiques (coupure des films lors des atypicités, consciemment ou
non).

Les recherches dont nous allons décrire les découvertes se sont concentrées sur deux domaines de
développement précoce : le développement posturomoteur, et celui des interactions et du langage.
Le schéma de ces études consiste classiquement a comparer les groupes suivants : enfants a risque
faible de TSA (risque statistique correspondant a celui de la population générale - nommés LR pour
Low Risk) versus enfants a haut risque de TSA (HR) du fait d’un(e) ainé(e) atteint(e). Le suivi
longitudinal permet ensuite de comparer trois groupes : LR, HR-ASD pour les enfants a haut risque
ayant développé un TSA, et HR-ND pour les enfants a haut risque sans diagnostic de TSA a l'age
préscolaire. Outre les aspects cliniques du développement, les fratries d’enfants TSA ont aussi été
I'objet d’études génétiques (Gangi et al, 2016), en neuroimagerie (Pote et al, 2019), ou sur le
microbiote intestinal (Hedin et al, 2017). Voyons ce que les recherches cliniques ont permis de

découvrir.

2. Signes précoces étudiés

a. Surle plan des interactions

Si la technique de l'eye-tracking n’est pas considérée comme un outil de repérage de

I'autisme en pratique courante, elle a permis I'étude des comportements visuels des tout petits. C’est
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notamment a partir de cette technique que Jones et Klin (2013) ont pu montrer la décroissance de
certains comportements sociaux (le regard social) chez I'enfant se développant avec un autisme.

Le déclin commence trés toét : les comportements intersubjectifs (regard social, orientation vers
l'autre, réponse a 'appel du prénom, initiation de l'interaction, expression émotionnelle, exploration
des objets dans un but social) sont moins fréquemment retrouvés chez les enfants TSA que chez les
enfants présentant une DI, et ce dés la premiere année de vie (Saint-Georges et al, 2011 ;
Zwaigenbaum et al, 2005). Ensuite, ces comportements sociaux sont nettement en déclin chez les
enfants avec TSA, alors que chez les enfants avec DI ils augmentent et suivent la méme trajectoire
que celle des enfants typiques (mais de facon retardée). Le manque d’exploration a visée sociale chez
ces enfants pourrait contribuer aux prémices du manque d’attention conjointe, déficit tres évocateur
d’un TSA (St-Georges et al, 2011). Selon Rebecca Landa, les bébés a risque d’autisme auraient
effectivement des difficultés a utiliser le regard de I'autre comme indice, notamment dans les taches
d’apprentissage du vocabulaire. Elle rapporte aussi une désynchronisation des vocalisations avec le
caregiver*, un retard de babillage et d’utilisation de gestes en réponse a une sollicitation. Ces signes
seraient les prémices d’'un développement du langage de nature atypique, c’est-a-dire une utilisation
peu adaptée a la communication a visée purement sociale. Enfin, en termes de trajectoire, une
décélération progressive du développement du langage réceptif et expressif aurait lieu entre 6 et 24
mois, décélération non constatée chez les enfants présentant un retard de langage, ou un
développement typique (Landa et al, 2013).

Les anomalies précoces du regard sont bien repérées dans l'autisme (Young et al, 2009). Sont
identifiés comme atypiques un regard périphérique, des échanges de regards brefs, peu intenses ou
peu animés, peu communicatifs. Le bébé a risque d’autisme aurait tendance a utiliser son regard
pour observer les objets, davantage que les personnes (Palomo et al, 2006). Or, ne pas observer
I'autre ne permet pas de stimuler les neurones-miroirs, cellules nerveuses impliquées dans les
différentes composantes de l'empathie (empathie émotionnelle et empathie cognitive, (Smith,
2009)). Celles-ci s’activent lorsqu’on regarde une personne faire une action, et permettent au
cerveau de se mettre a la place de la personne, et d’apprendre de cette action observée (Rizzolatti et
al, 1996). En observant moins, on apprend moins a faire, et a s’identifier émotionnellement a l'autre
(Larban Vera, 2016). Citons également les travaux d’Adam Smith concernant les déséquilibres entre
I'empathie émotionnelle (en excés) et I'empathie cognitive : la difficulté de la personne autiste a
regarder dans les yeux serait selon lui davantage secondaire a un excés d’empathie émotionnelle,

une hypersensibilité émotionnelle, plutdt qu’un manque d’intérét pour I'autre (Smith, 2009).

4 Ce terme anglosaxon peut étre traduit par “donneur de soins”, et renvoie a la (ou les) principale(s)
personne(s) (parent(s), puéricultrice référente pour les bébés placés en pouponniére) s‘'occupant au quotidien
des soins de I'enfant, faisant figure d’attachement.
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b. Dans la dyade

Puisqu’« un bébé [seul], ¢ca n’existe pas » (Winnicott, 1969), la recherche s’est aussi
intéressée aux indices pouvant se trouver dans les comportements des dyades formées par des
bébés a risque d’autisme et leur caregiver, le plus souvent leur mere. Dans une étude s’appuyant sur
des films familiaux de la premiére année d’un petit échantillon de dyades parents-enfants (Apicella et
al, 2013), les auteurs constatent que les réponses des enfants a leur caregiver dans le groupe
contréle augmentent nettement avec le temps, augmentation qui n'est pas constatée dans les
dyades avec enfants TSA. De plus, ces derniéres montrent une diminution paralléle du temps passé
par le parent a attirer I'attention de son enfant, et une diminution du niveau d'implication dans
I'interaction et des « gestes d'affections tactiles » des parents envers leur nourrisson.

Il a été observé dans les comportements de la dyade, une tendance du caregiver a
sur-stimuler sensoriellement son enfant pour attirer ou maintenir son attention. De fagon non
consciente, l'adulte adopte ces comportements appelés « regulation up » : il touche le bébé de facon
énergique, agite ses mains dans son champ de vision, ou encore vocalise intensément. Avant 12
mois, ce signe est prédictif d’'un retard de développement ou d’'un TSA de maniere indifférenciée.
L'hypothese est que ces comportements sont rendus plus fréquents, plus nécessaires, a cause des «
capacités sociales fragmentées » du bébé (Muratori et al, 2016), sa tendance a interrompre I'échange
en rompant le contact visuel. A I'inverse, on constate que le caregiver passe significativement moins
de temps a calmer ou diminuer I’éveil de son bébé (moins de regulation down ; Muratori et al, 2011).
Entre 1 et 2 ans, la persistance de la regulation up est spécifique au TSA (Saint-Georges et al, 2011 ;
Srinivasan et Bhat, 2020). Enfin, le parentais’ est intensifié, tout comme les vocalisations chez les
péres d’enfants a devenir autistique (Cohen et al, 2013). Notons que les vocalisations sont
considérées comme le moyen de communication le plus efficace pour maintenir I'attention du bébé
et I'affectivité des échanges intersubjectifs (Saint-Georges et al, 2011).

Enfin, I'étude de Kellerman et al (2020) montre que plus la mere répond, plus le niveau de
langage de lI'enfant a I'dge préscolaire est bon, avec ou sans diagnostic de TSA. Cela confirme
d’ailleurs des notions déja étudiées, et I'intérét d’'une prise en charge parent-enfant soutenant les
échanges langagiers, qu’ils soient oraux ou signés.

Les études sur les comportements de la dyade mettent en lumiéere le fait que I'altération du
neurodéveloppement a aussi des répercussions sur ce qui soutient la construction du psychisme, et

le plaisir a vivre : les relations.

5 Le parentais (parentese) correspond a la prosodie chantante (variations plus amples, rythme ralenti, tonalité
moyenne plus aigué) que les adultes (en particulier les parents), quelle que soit la culture a travers le monde,
utilisent dans une interaction plaisante avec un bébé. Il a aussi été nommé mamanais (motherese).
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c. Concernant les aspects tonico-posturaux et moteurs

Des 1998, les cliniciens s’intéressant aux premiers signes d’autisme rendent compte
d’atypicités des mouvements des bébés diagnostiqués plus tard autistes (Teitelbaum et al, 1998).
Dans cette lignée, I'étude des enfants a haut risque confirme des données acquises par I'étude des
films familiaux : ceux-ci ont une activité motrice peu efficace pour engager ou répondre a une
sollicitation de leur parent (Muratori, 2016 ; Delafield-Butt & Trevarthen, 2017). L'observation des
comportements d'enfants lors de temps de jeu libre montre des différences de trajectoire de
développement posturomoteur. Au cours de la premiéere année, le temps passé en position allongée
ou assise avec appui ne diminue pas chez les HR-ASD en comparaison avec les enfants a faible risque
(LR), et ce malgré I'acquisition de postures plus complexes dans les deux groupes (Nickel et al, 2013).
Leezenbaum confirme ces observations dans une étude prospective de fratrie, et y ajoute des
précisions en scindant le groupe HR en trois : les HR-ASD, les HR-ND, et les HR-LD (Language
Disorder) pour ceux ayant développé un trouble du langage sans TSA. Les trajectoires
développementales de chaque posture étudiée entre 6 et 14 mois (couchée, assis avec appuis, assis
sans appui, 4 pattes, debout avec appuis et debout sans appui) sont significativement différentes
chez les HR-ASD en comparaison des LR. Plus les postures demandent un contrdle tonique de I'axe
téte-tronc-bassin, plus les enfants devenus plus tard autistes mettent du temps a les acquérir
compléetement, et a s’en désintéresser. Ainsi ils passent plus de temps en position couchée a 6 mois ;
I'acquisition du quatre pattes est plus lente que les LR, et ne montre pas de déclin a 14 mois, a la
différence des trois autres groupes.

Cette étude ne s‘attache pas a montrer des retards d’acquisitions, mais des trajectoires
développementales différentes. Elle suggére aussi que le tonus du bébé a risque d’autisme est
précocement perturbé. Enfin, elle montre que les enfants a risque d’autisme ayant développé un
retard de langage sans TSA présentent eux aussi des particularités de développement moteur,
s'apparentant a celles des enfants HR-ASD mais de fagon moins importante. Cela renforce I'idée que
ces troubles auraient des intrications physiopathologiques.

En clinique, I'équipe de Muratori développe les comportements moteurs qui selon elle
devraient alerter sur le développement : les troubles de la régulation du tonus peuvent s’exprimer en
exces, avec une agitation psychomotrice, un exceés de recrutement tonique du tronc ou des
membres, voire un développement moteur d'apparence en avance (Bullinger, 2007 ; Muratori et al,
2016). Par exemple, certains enfants montrent trés t6t des comportements de redressement, sans
étre passé par les étapes du ramper et du quatre pattes (Chauvet, 2022). A I'inverse, I’hypotonie et
I'hypoactivité motrice sont aussi a prendre en compte. De méme, il a été démontré la valeur clinique

d’un excés de symétrie des postures (position assise les deux jambes symétriques par exemple) ou a
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I'inverse des postures anormalement asymétriques et rigides, comme « coincées », empéchant le
mouvement (Muratori et al, 2016). Les troubles du tonus peuvent aussi avoir comme manifestation
des mouvements répétitifs, bien connus dans le syndrome autistique mais souvent considérés
comme d’apparition tardive. Plus subtils, des mouvements répétés et sans organisation typique des

mains et des bras peuvent se voir dés les premiers mois (Loh et al, 2007 ; Purpura et al, 2017).

d. Effets en cascade des anomalies tonico-posturales

Linstallation de ces atypicités peut avoir des conséquences bien plus larges que le seul

développement moteur. Comme le dit Leezenbaum, ces altérations aussi subtiles que précoces des
comportements peuvent entraver les autres domaines de développement. Le concept de “cascade
développementale” correspond a la succession d’effets cumulatifs que peuvent avoir certains
facteurs (positifs ou négatifs) sur un ou plusieurs domaines de développement. Dans une forme
d’effet boule de neige, I'impact produit par ce facteur sur un domaine du développement, produira
lui-méme ses effets sur d’autres domaines, qui eux-mémes propageront leurs effets (Masten et
Cicchetti, 2010).
D’aprés cette vision, ne pas avoir de tonicité suffisante pour maintenir le tronc et la téte en verticalité
peut réduire le temps passé a fixer le regard, avoir les mains libres pour explorer, et coordonner yeux
et mains pour construire une représentation de son environnement physique (Nickel et al, 2013).
Grace a la verticalisation du tronc, I'appareil phonatoire peut bénéficier d’une plus grande capacité
pulmonaire et développer les vocalisations et jeux d’exploration phonatoire bien plus facilement.

Aussi, dans la dyade, il est observé que les parents nomment davantage un objet qui est tenu
et regardé par I'enfant, que s’il est seulement tenu, ou seulement regardé. Ainsi le développement
du langage est favorisé par les acquisitions tonicomotrices de I'enfant (lverson, 2018). De la méme
maniere, on fait I’hypothése que le déficit de contréle posturomoteur — constaté notamment dans
une étude sur la manceuvre du tiré-assis chez des enfants de six mois a haut risque d’autisme
(Flanagan et al, 2012) — entraine des signes d’autisme constatés plus tardivement dans le
développement, comme la passivité et I'atypicité d’exploration des objets (Ozonoff et al, 2008). Or,
tous ces éléments sont nécessaires au développement d’une attention conjointe de qualité.

Nous voyons comment du fait de particularités du tonus et des postures, les expériences et

explorations sensorimotrices® du bébé a risque d’autisme sont tout a fait différentes et appauvries.

6 La sensorimotricité est une approche développementale fondée par le Pr André Bullinger, éléve de Jean
Piaget, et dont les travaux ont permis la construction du Bilan SensoriMoteur (BSM). Bullinger considére le
développement de I'enfant comme un long processus s’appuyant sur les interactions de I'organisme avec son
milieu, dont I'aboutissement devrait étre la constitution d’une subjectivité stable, une représentation de soi
dans le monde environnant. L'observation chez le bébé des “différents systemes de régulation tonique [et
émotionnelle], du soubassement sensorimoteur des conduites, du travail de représentation de I'activité
psychique, du développement psychomoteur d’apres la maitrise d’espaces corporels fondent cette approche et
amenent une meilleure compréhension du comportement de I'enfant au cours de son évaluation” (Kloeckner

18



Plus largement, c’est le développement global et son influence sur l'intersubjectivité’ qui sont
affectés, secondairement aux troubles moteurs, comme en font I’hypothese Colwyn Trevarthen et
Jonathan Delafield-Butt (2013). Dans la cascade développementale, les études les plus récentes
appuient cette idée d’une atteinte motrice premiére, participant aux atteintes suivantes (Muratori,
2016 ; Douglas, 2019). Tout se passe comme si I'organisation motrice du bébé était altérée a un age
trés précoce, retentissant sur la synchronie des comportements interactionnels du bébé et de ses
parents, lesquels soutiennent moins la construction de I'intersubjectivité. Le bébé aurait donc des
motivations sociales, mais un équipement moteur qui le freine et brouille la communication avec son
parent, qui ne recoit pas bien ces signaux et n'y répond pas comme avec un enfant typique. Au
quotidien, c’est moins d’occasions d’observer, vivre, et mettre du sens sur des interactions sociales
typiques, pour les intégrer. Et nous l'avons vu, l'intersubjectivité soutient le développement du

langage, lui-méme interconnecté aux autres domaines du développement (Douglas, 2019).

Pour aller plus loin, Leezenbaum et son équipe considérent que les outils de mesure se
concentrant sur les comportements socio-communicationnels, qui reperent des signes d’alerte
surtout a partir de la deuxieme année, pourraient étre complétés par des observations de la
motricité. Son étude montre en effet les trajectoires inhabituelles de développement postural chez
les enfants développant un autisme, dés 6 mois. Elle postule aussi que les interventions précoces
devraient cibler ces anomalies posturales, pour favoriser les expériences précoces de l'enfant et
éviter les effets en cascade sur les autres domaines de développement, notamment le langage et le

cerveau social (Leezenbaum et al, 2019).

e. Observation des Mouvements Généraux et de la motricité spontanée : une fenétre

r I'état fonctionnel eme Nerveux Central (SN

Dans les années 1980, Prechtl étudie et décrit avec précision la motricité spontanée du
nouveau-né (celle qui n’est pas provoquée par un stimuli externe). Ce qu’il nomme les mouvements
généraux (MG - mouvements spontanés du tout petit intéressant tout le corps (téte, tronc,
membres)) débutent des la 7eme SA, et persistent jusqu’a 3-4 mois post-terme. lls sont régis par le
tronc cérébral, et modulés par une couche de neurones situées dans la lame inférieure du cortex en
construction : la sous-plaque corticale. lls sont réflexes, sans contréle volontaire. Grace a ses
observations, Prechtl s’apercoit que les mouvements généraux refletent la qualité du
fonctionnement du SNC (Prechtl, 1990), et peuvent montrer des signes prédictifs de paralysies

motrices cérébrales avec une fiabilité comparable a celle des imageries et examens neurologiques.

et al, 2012). Ainsi, le BSM permet de comprendre l'auto-organisation des conduites, plutét que d’apprécier une
déviation a la norme. Pour plus d’informations voir : www.absm-andre-bullinger.com

” Uintersubjectivité est définie par le Pr Bernard Golse comme « le vécu profond qui nous fait ressentir que soi
et l'autre, cela fait deux » (2010).
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En observant la qualité des mouvements généraux d’'un nouveau-né, on peut donc appréhender le
niveau et la qualité de la maturation de son systéeme nerveux moteur (Beaulieu, 2021).

Durant ses premiers mois de vie, les comportements moteurs d’'un nourrisson deviennent de plus en
plus volontaires, maitrisés. Cette évolution reflete la transition du contréle moteur de la sous-plaque
corticale au cortex. Cette plaque se résorbe durant la fin de la grossesse et les premiers mois
post-terme (Hadders-Algra, 2018) : ses neurones migrent vers le cortex et d’autres meurent par
apoptose, pour laisser le cortex prendre le relais de la commande motrice.

D’apreés les études post-mortem, la résorption de la sous-plaque aurait été incompléte chez
les personnes avec TSA (Serati et al, 2019). L'étude clinique de cette population a permis de rendre
compte du potentiel de prédiction que l'observation des MG pouvait offrir concernant le risque
neurodéveloppemental (Lev-Enacab, 2015 ; Einspieler 2016 ; Souza et al, 2021 ; Oberg et al, 2015 ;
Phagava et al, 2008 ; Zappella et al, 2015). L'hypothése d’Hadders-Algra suggére que l'atteinte de la
variabilité des mouvements spontanés du bébé impacterait la qualité de sa motricité volontaire. Cela
constitue une piste de compréhension des liens entre défauts de connectivité corticale, pauvreté du
répertoire moteur, et mouvements stéréotypés chez la personne avec TSA (Hadders-Algra, 2018).

Zappella et al ont consulté les films familiaux des 6 premiers mois de 18 garcons ayant
manifesté des comportements autistiques durant leur deuxiéme année de vie. Seul 1 enfant n’a
montré ni signe d’anomalie développementale précoce (avant 6 mois), ni diagnostic de TND par la
suite. Sur les 10 enfants ayant plus tard recu un diagnostic de TSA (isolé ou comorbide), 8 ont
présenté des signes d'anomalies développementales avant 6 mois. Parmi les 7 enfants restants (ayant
présenté des signes d’anomalies développementales avant 6 mois sans avoir ensuite recu de
diagnostic de TSA), 6 ont recu un diagnostic de syndrome Gille de la Tourette et/ou de TDAH. Les
signes précoces recherchés étaient : la qualité des MG, le répertoire moteur, le tonus et les postures,
le contact visuel, le sourire-réponse, et les vocalisations pré-langagiéres. Les MG étaient le seul signe
différenciant significativement les enfants dont les comportements autistiques étaient transitoires et
ceux qui développeraient un autisme par la suite (isolé ou comorbide a un autre trouble parmi TDAH
et syndrome de Gille de la Tourette).

Hadders-Algra soutient I'hypothése que Iatteinte du développement normal de la
sous-plaque serait un mécanisme pathogénique important dans les TSA, la schizophrénie, et
possiblement le TDAH (Hadders-Algra, 2018). Les recherches a ce sujet sont florissantes et apportent
des éléments clés sur la physiopathologie précoce des TND, soutenant I'idée que leur observation
serait nécessaire au repérage précoce, et pourrait méme permettre une intervention préventive.
L'observation de la motricité spontanée du bébé (méme au-dela de la période des MG) serait donc

un aspect incontournable de I'évaluation du développement des bébés.
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3.  Outils de repérage précoces et ultra-précoces

Si les altérations sont trés précoces, c’est avec I'age que leurs signes deviennent plus visibles,
a mesure que les attentes en termes de compétences socio-communicationnelles deviennent plus
importantes (Trevarthen et Delafield-Butt, 2013). Les études rétrospectives sur les signes d’atteinte
neurodéveloppementale visibles dés les premiers mois de vie guident I'élaboration d’échelles de
repérage précoce, davantage spécifiques aux TND. Ces échelles ont vocation a compléter les
surveillances habituelles du développement (dge des acquisitions développementales, troubles du
sommeil ou de l'alimentation), qui concernent un champ beaucoup plus large de pathologies
développementales ou neurologiques, et dont les résultats peuvent étre normaux malgré des

atypicités de développement bien présentes, quoique subtiles.

a. Outil de dépistage en lien avec les témoignages de parents

Les impressions des parents étant irremplacables en termes de richesse d’informations
cliniques, des outils de dépistage basés partiellement ou totalement sur leur recueil ont été
développés, en se concentrant sur la recherche d’éléments d’inquiétude retrouvés fréquemment
chez I'entourage de jeunes enfants autistes : le M-CHAT (Modified-CHecklist for Autism in Toddlers)
est un questionnaire parental abordant les comportements d’alerte autistique dans plusieurs axes
sémiologiques chez les enfants de 16 a 30 mois. La FYI (Firt Year Inventory) s’adresse aux parents
d’enfants de moins de douze mois. Faite de 63 items, elle explore les comportements autistiques
dans deux domaines principaux : la communication sociale et les fonctions de régulation sensorielle,
au sens large. Ce questionnaire, comme d’autres ciblant les moins de 12 mois, est encore en cours de

validation.

moteurs, et sensoriels des bébés

L'Autism Observation Scale for Infants, ou échelle d’observation de l'autisme pour les bébés.
Cette échelle a été développée pour s’adresser aux enfants entre 6 et 18 mois. Elle se base sur
I’évaluation de comportements sociaux, moteurs, et sensoriels, afin de repérer les déficits de
compétences et d’appétence sociale, et I'attachement a des stimuli ou comportements répétitifs
(Bryson et al, 2008). La performance de cette échelle en termes de prédiction de TND est la suivante
: une sensibilité de 38% et une spécificité de 86%. LAOSI prédit mieux I'autisme que la catégorie plus
large des troubles du spectre autistique. Aussi, sa fiabilité est significative lorsqu’elle est utilisée pour
des enfants de 12 mois, mais pas pour des enfants de 6 mois (Zwaigenbaum, 2005). Les différentes
études concluent que l'outil ne se suffit pas a lui-méme. En revanche, I’AOSI fournit une grille

d’observation intéressante, orientant le regard clinique sur les comportements autistiques.
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La grille Olliac (Olliac, 2017) a été développée a partir des travaux menés par une équipe de
chercheurs frangais, psychiatres et psychologues d’orientation psychanalytique® dans le cadre de
I'association PREAUT (Programme de Recherche et Evaluation sur 'AUTisme), avec comme
caractéristique de s’adresser a une population de moins de 12 mois. La construction de la grille avait
comme objectifs de s’intéresser aux comportements du bébé dans la dyade, de mesurer sa capacité
a solliciter l'interaction, et d’observer l'appétence relationnelle innée du nourrisson. A l'issue de
I’étude princeps en population générale, la grille Olliac a été élaborée et publiée (Olliac et al, 2017 ;
Crespin et al, 2018). D’utilisation simple et rapide, cette grille s’adresse aux professionnels de la
périnatalité afin qu’ils puissent évaluer en 20 minutes les compétences relationnelles spontanées
d’un bébé et dépister un risque d’autisme.

Le référentiel théorique du développement de cette grille est I'hypothése clinique d’un
déficit, chez le bébé a risque d’autisme, de I'élan inné de susciter la relation, et d’étre une source de
plaisir pour son interlocuteur, en comparaison aux enfants dits neurotypiques® (Laznik, 2000). La
notion de plaisir dans la relation est essentielle dans la construction de cet outil, rejoignant les
travaux de Reddy (2005) et de Trevarthen. Le bébé qui n'a pas de risque d’autisme est d’emblée
compétent pour susciter la joie de ses parents, par le regard, par les vocalisations, par son
comportement gestuel. Le bébé et ses caregivers profitent tous les deux de cet échange jubilatoire. Il
se créent alors des boucles relationnelles interactives.

La grille Olliac évalue les réponses du bébé aux sollicitations de ses parents et a celles de
I’'examinateur/trice, mais aussi et surtout ses capacités a interpeller I'adulte spontanément et dans
un but social (via des vocalisations, gesticulations, regards). Lenfant dont les compétences
relationnelles sont de qualité manifestera un désir d’attirer I'attention sur lui, de se faire regarder, et
y parviendra tres rapidement puisque doté de moyens interactionnels tres efficaces. Ainsi, a travers 4
guestions posées au clinicien (cf. Annexe n°1), la grille Olliac évalue la présence ou le manque de
réponses et d’initiatives de la part du bébé dans l'interaction, en fonction de son interlocuteur et de
son age. Si le bébé regarde spontanément I'examinateur/trice, cherche a se faire regarder par son
parent, et répond aux adultes qui lui parlent (protoconversation), il nest pas considéré a risque de
TND. A la grille 4 mois, lorsque I'enfant ne regarde pas spontanément I'examinateur/trice, ne sollicite
pas le regard de son caregiver, et n‘essaie pas de provoquer des réactions positives chez ce caregiver,
il est considéré “a risque d’autisme”, qu’il réponde ou non aux sollicitations (score < 3). A la grille 9

mois, le seuil de risque est augmenté a 5 points, c’est-a-dire coté “a risque” méme si I'enfant sollicite

8 B. Olliac, G. Crespin, M-C. Laznik, O. Cherif Idrissi El Ganouni, J-L. Sarradet, C. Bauby, A-M. Dandres, E. Ruiz, C.
Bursztejn, J. Xavier, B. Falissard, N. Bodeau, D. Cohen, C. Saint-Georges.

® Le terme neurotypique renvoie au développement et comportements “atypiques” des personnes avec TND.
C’est un terme utilisé par les militants de la neurodiversité, pour distinguer les personnes avec TSA des
personnes “neurotypiques” sans considération d’appartenance ou non a une norme.
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et répond a I'examinateur/trice, mais pas a son parent. Le score intermédiaire (entre 4 et 14 a la
grille 4 mois et entre 5 et 14 a la grille 9 mois) peut indiquer une autre vulnérabilité (risque de retard
mental, dépression parentale, autre trouble neurodéveloppemental). Le constat que fait Klin a
propos de la perte progressive de compétences sociales entre 2 et 24 mois (cf. plus haut) incite a étre
vigilant face a un bébé qui présente des résultats intermédiaires.

Cet outil a d’abord été testé dans une population vulnérable, a savoir des enfants atteints du
syndrome de West (Ouss et al, 2014) puis en population générale (Olliac et al, 2017). Portant sur
12179 enfants dont 4835 ont pu étre suivis jusqu’a 24 mois pour la passation de la CHecklist for
Autism in Toddlers (CHAT), cette recherche a montré que la sensibilité de l'outil (30%) était proche de
celle de la CHAT pour le repérage des signes d’autisme, mais réalisée 15 a 20 mois plus tot. Faire
passer la grille Olliac a 4 mois puis a 9 mois augmenterait sa sensibilité a 70%. De plus, parmi les
faux-positifs, beaucoup ont recu un diagnostic de déficience intellectuelle, augmentant le nombre de
patients positifs a la grille Olliac atteints de TND a 50%. Une autre donnée importante est que la
valeur prédictive négative de chaque outil (Olliac a 4 mois, Olliac a 9 mois, CHAT a 24 mois, ou deux
de ces trois outils combinés) était entre 99,2 et 99,8%.

Ces outils de repérages tres précoces associant recueil des impressions parentales,
observations cliniques de I'enfant, et de la dyade, sont aujourd’hui des moyens a disposition des
professionnels de premiere ligne et des pédopsychiatres pour repérer les bébés présentant des
vulnérabilités développementales, voire un TND.

Les outils de repérage tres précoces que nous venons de décrire ont été évalués et utilisés en
population générale, et dans certaines populations a risque élevé de TSA, mais la population sourde
n’en avait pas encore bénéficié en France. Or, les bébés sourds présentent un sur-risque de TSA et de
TND (cf. paragraphe Ill ; 4.), en partie du fait comme nous le verrons, de facteurs de risque qui

seraient plus fréquents et parfois cumulés.

4. Risques de TND : des facteurs communs a la surdité congénitale

La vulnérabilité génétique que l'on place classiqguement a l'endroit de lorigine, est
extrémement complexe dans le cas des Troubles NeuroDéveloppementaux. L’héritabilité (poids de la
composante génétique dans la physiopathologie du trouble) des TND est importante (entre 50 et
90% selon les études - Sandin et al, 2014 ; Xie et al, 2020), et le fait d’avoir un parent au premier
degré atteint de TND augmente fortement le risque d’en souffrir aussi, tous TND confondus. Si
certaines affections monogéniques ou caryotypiques sont indéniablement identifiées comme cause
de TND, elles concernent une portion minime des étiologies. Pour ce qui concerne spécifiquement le
risque de TSA, on cite par exemple le syndrome de I’X fragile, la délétion 22q11 (syndrome de

DiGeorge), le syndrome de Rett, le syndrome CHARGE, la sclérose tubéreuse, les syndromes de
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Prader Willi et d’Angelman (Ornoy et al, 2016). Le reste est représenté par des combinaisons
génétiques complexes, elles-mémes rendues plus complexes encore par des modifications
épigénétiques, causées par l'environnement au sens large. Comme le dit Ami Klin, « la nature
(amplement hétérogene) des TSA est néanmoins bien saisie par le spectre syndromique, diagnostiqué
par les experts cliniciens, non pas du fait des similitudes entre les centaines de causes, mais du fait
des similitudes entre ce que ces causes altérent : la réciprocité enfant - caregiver de I'engagement
social, (...) qui est le terreau universel qui sous-tend le développement des comportements et du
cerveau social » (Klin, 2022).

Outre la génétique, il existe des facteurs extérieurs au génome qui sont corrélés a la
survenue de TND. « Un facteur de risque est un facteur associé statistiquement avec la fréquence de
survenue d’une maladie [...] Lexistence d’une relation statistique entre un facteur de risque et une
maladie signifie simplement que la survenue de la maladie est associée en termes de probabilité a la
présence du facteur. Cela ne veut pas dire que le facteur est la cause de la maladie » (Cucherat,
1999).

Les facteurs de risque de TND identifiés (dont la liste qui suit n’est pas exhaustive) peuvent étre
classés en différentes catégories (Ornoy et al, 2016 ; Wang et al, 2017, Hisle-Gorman et al, 2018 ;
Cheng et al, 2019) :

- Les facteurs pré-conceptionnels : parenté au premier degré atteint d’'un TND (les études sur
les fratries ont montré qu’environ 20% des fréres et sceurs d’enfants avec autisme
montraient aussi un diagnostic de TSA) ; age du pére et/ou de la mére > 35 ans, exposition a
des substances neurotoxiques ;

- Les pathologies de la grossesse : obésité maternelle ; facteurs d’inflammation : diabéte
(gestationnel, ou pré-conception), asthme, syndrome des ovaires polykystiques, maladies
auto-immunes, infection maternelle ; maladie épileptique maternelle, et son traitement
médicamenteux ; hypertension gravidique ; exposition a certaines substances psychoactives ;

- Les événements périnataux : menace d’accouchement prématuré ; naissance prématurée;
césarienne, travail déclenché, présentation par le siege ; prééclampsie ; détresse foetale ;
hémorragie du post-partum ; anoxie néonatale ; hyperbilirubinémie néonatale (Lozada et al,
2015 ; Beaulieu et Lheureux-Davidse, 2018) ;

- Les facteurs liés au développement foetal : petit poids de naissance ; anomalie cérébrale ;

infections materno-foetales par le cytomégalovirus, ou par le virus de la rubéole.

Plusieurs facteurs périnataux exposent a la fois au risque de TND, et au risque de surdité. On

peut citer les affections génétiques comme le syndrome CHARGE, la neurofibromatose, la délétion
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22911 ; des infections maternofoetales comme le virus de la rubéole ou le CMV ; et les complications
périnatales ayant pour conséquences une anoxie néonatale ou une naissance prématurée. De plus,
certains enfants subissent les effets cumulatifs de plusieurs de ces facteurs de risque. Lexemple du
déficit auditif, cumulé a (et parfois causé par) la prématurité est pris en compte dans l'analyse de
covariance de Kuban, citée par Lisa Ouss et ses collegues (2012), révélant 'augmentation du risque
de TSA provoqué par cette “simple” combinaison. On peut imaginer I'amplification de ce risque que
cause un syndrome génétique aux expressions multiples sur le développement.

Nous voyons donc comment les concepts actuels permettent d’appréhender les troubles
psychiatriques du jeune enfant de facon intégrative, multidisciplinaire et préventive. Forts de ces
constats, notre volonté est maintenant de repérer les facteurs de risque de perturbation du
neurodéveloppement chez les bébés sourds. Cela afin d’agir, le cas échéant, sur la cascade
développementale, soutenir et améliorer la trajectoire de développement. Lobjectif secondaire est
de réduire les complications psychiatriques et comportementales les plus séveres. Cette prévention
pluridisciplinaire permet de favoriser la qualité de vie de I'enfant et de sa famille.

D’ailleurs la “stratégie nationale autisme et TND 2018-2022" soutient le repérage et les soins
précoces des signes de TND en France. Des Plateformes de Coordination et Orientation (PCO) ont été
développées en 2020, afin d'accélérer I'accés aux soins des enfants présentant des signes de TND. En
cas de suspicion chez un enfant de moins de 7 ans, les médecins de premiére ligne (médecins
généralistes, pédiatres, médecins scolaires ou médecins de PMI) ont la possibilité de I'adresser a une
de ces plateformes. Cela permet de déclencher un “forfait précoce” finangant des soins utiles au
diagnostic, et/ou aux thérapies para-médicales nécessaires pour une durée d’un an. Une grille
d’observation du développement de I'enfant pour repérer les signes d’alerte d’'un TND doit étre
remplie par le médecin. Cela contribue a sensibiliser encore davantage les professionnels de la petite
enfance sur l'intérét de la précocité du repérage et des interventions qui peuvent infléchir le devenir
de l'enfant (HAS, 2020).

C’est en ce sens que notre intérét s’est porté sur un dispositif transdisciplinaire pilote
permettant de répondre aux objectifs nationaux pour les bébés atteints de surdité congénitale. Nous
commencerons par définir le contexte de ce dispositif, puis nous présenterons notre travail d’analyse
et nos hypothéses a partir d’'une cohorte issue de ce dispositif, concernant les facteurs de risque de

TND chez les bébés sourds.
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. LASURDITE CONGENITALE

1. Définitions, étiologies, facteurs de risque

La surdité congénitale est définie comme une déficience auditive (DA) permanente, présente
depuis la naissance. Classiquement ce terme est utilisé pour les déficiences auditives bilatérales,
moyennes a profondes (cf. plus bas), c’est-a-dire celles dont I'impact fonctionnel est potentiellement
important. A I’heure actuelle, I'incidence des surdités congénitales bilatérales sévéres ou profondes
est estimée a 1 a 2 naissances sur 1000 au niveau mondial (Denoyelle et al, 2020).

On classe les surdités selon plusieurs paramétres :

a) Selon le degré de perte auditive

Les surdités (qu’elles soient congénitales ou acquises) sont classées en fonction du degré de
perte auditive moyenne, qui peut étre différent d’une oreille a I'autre, et qui peut dans certains cas
étre évolutif. Ainsi, il existe 5 grades de perte auditive : |égere, moyenne, sévere, profonde, et totale

(cf. annexe n°2).

b) Selon le mécanisme physiopathologique

On distingue les surdités de transmission, des surdités de perception, dites «
neurosensorielles ». Cette classification repose sur l'‘origine anatomique de la surdité, et son
mécanisme physico-acoustique. Les surdités de transmission correspondent a une atteinte de l'oreille
externe ou de l'oreille moyenne, responsables de la transmission du son a l'oreille interne. Lorigine
peut étre une atteinte du conduit auditif externe, du tympan, ou de la chaine ossiculaire de 'oreille
moyenne. Les surdités de perception, ou neurosensorielle, correspondent a une atteinte de l'oreille
interne (la cochlée) ou du nerf auditif. Les surdités mixtes regroupent des atteintes du systéme de

transmission et du systeme de perception.

c) Selon les facteurs étiologiques

Les principales étiologies des surdités congénitales sont génétiques, infectieuses, ou «
toxiques ». La grande majorité des surdités congénitales sont neurosensorielles, c’est-a-dire
imputables a l'oreille interne ou aux voies auditives centrales. Parmi elles, plus de 50% seraient
d’origine génétique (site de I’AP-HM, 2015 ; Blanchard et al, 2012).

On distingue aussi les surdités génétiques syndromiques (avec multiples atteintes liées a la méme
anomalie génétique) et isolées, non syndromiques. Pres de 120 genes sont responsables de surdité
dite monogénique (Institut Imagine, 2021).

Celle liée a la mutation du géne GIB2 représenterait 60 % des surdités congénitales non
syndromiques autosomiques récessives. Ce gene code pour la protéine Connexine 26, impliquée dans

la formation de jonctions communicantes entre les cellules de la cochlée. Ainsi, une double
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transmission de cette mutation entrailne une surdité congénitale neurosensorielle, bilatérale,

moyenne a profonde, et non progressive. Il n’y a pas de trouble vestibulaire associé.

Parmi les plus fréquents syndromes responsables d’une surdité congénitale, on trouve :

- Le syndrome de Waardenburg, dont le phénotype est variable selon le type de mutation, et
selon I'expressivité chez lindividu qui en souffre. Il s’agit d’une surdité congénitale
neurosensorielle, de degré variable, souvent évolutive et bilatérale. Elle est associée a des
anomalies de pigmentation de la peau et/ou des cheveux, et parfois a des dysmorphies
(dystopie canthale, synophrys, hypoplasie des ailes du nez, hypoplasie des membres supérieurs,
maladie d’Hirschprung). Il peut exister des troubles vestibulaires uni ou bilatéraux, d’intensité
variable.

- Le syndrome d’Usher, responsable de 2 a 10% des surdités congénitales, et qui s'associe a une
rétinite pigmentaire. Il en existe plusieurs types, qui varient selon la précocité et I'intensité des
atteintes auditives et visuelles, et de I’association ou non avec une atteinte vestibulaire. Le
pronostic visuel est la cécité, a un age plus ou moins avancé. Le type | est le seul causant une
surdité congénitale. Il est le plus fréquent, et engendre une aréflexie vestibulaire bilatérale
congénitale et une rétinite pigmentaire apparaissant classiquement a I'dge pré-pubertaire,
entrainant une cécité vers I'age adulte.

- Le syndrome de Pendred représente 4 a 10% des causes de surdité congénitale sévere a
profonde. Celle-ci est bilatérale, de degré variable, prédominant sur les fréquences aigués, et
parfois évolutive. Elle peut étre isolée, mais est fréquemment associée a des troubles des
fonctions vestibulaires (hypo ou aréflexie), et peut se développer un goitre thyroidien congénital
ou apparaissant avant la puberté ou a I'age adulte.

- Le syndrome CHARGE concerne entre 1/15000 et 1/12000 naissances. De fagon variable, il
associe une atrésie des choanes (responsable de cyanose a la naissance, constituant une
urgence vitale), une cardiopathie cyanogene, un colobome rétinien, une anomalie des nerfs
craniens (olfactifs, faciaux, auditifs, vestibulaires, et ceux impliqués dans la déglutition), et des
anomalies des oreilles externe et interne, responsables de surdité. Ces différentes atteintes ont
un fort impact sur le développement : staturo-pondéral selon la sévérité des troubles de la
succion/déglutition, psychomoteur selon la sévérité des troubles vestibulaires et I'existence
d’anomalies du systeme nerveux central, mais aussi en lien avec de possibles symptomes
autistiques (cf. plus bas). D’autres anomalies peuvent étre associées (dysmorphies faciales,
malformation des voies aériennes supérieures, hypoplasie génitale, altérations
endocriniennes,...) engendrant chez ces enfants de fréquentes hospitalisations et interventions

médicales des les premiers mois de vie.
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Les surdités congénitales d’origine infectieuse sont essentiellement dues au cytomégalovirus (CMV),
puis au virus de la rubéole et a la méningite a pneumocoque. La prévalence de ces affections au sein
de la population sourde a évolué ces dernieres décennies a la faveur des vaccinations infantiles,
faisant du CMV le premier virus responsable de surdité, avant la rubéole. Les infections
materno-foetales sont les plus pourvoyeuses de surdité, le plus souvent syndromiques. On les
regroupe classiquement sous I'acronyme ToRCH, pour Toxoplasmose, Rubéole, Cytomégalovirus et
Herpés simplex virus (HSV).
- Linfection materno-foetale a CMV engendre des tableaux cliniques trés variables. La surdité
neurosensorielle qui peut en résulter varie elle-méme en degré, en age d’apparition, et en
latéralité (50% de bilatéralité). Elle serait responsable de 20 a 30% des surdités infantiles (site de

I’AP-HM, 2015). Les symptomes de I'infection surviennent chez 15% des nouveau-nés infectés, et

peuvent apparaitre jusqu’a I'age de six ans. La surdité peut donc étre congénitale, d’apparition
pré-linguale, ou post-linguale. A la naissance, les enfants symptomatiques peuvent présenter un
retard de croissance, une microcéphalie, un ictére, un hépatosplénomégalie, une choriorétinite,
des calcifications périventriculaires. Des troubles des fonctions vestibulaires (de latéralité et
intensité indépendantes de celles de la surdité), et des signes de TND peuvent s’y associer, avec
un risque de handicap intellectuel.

- Le virus de la rubéole provoque chez la personne immunocompétente une maladie bénigne et
spontanément résolutive. Chez la femme enceinte, le virus peut infecter le placenta et
provoquer un risque de fausse couche, de mort foetal in utero, ou d’un syndrome de rubéole
congénitale a la naissance. Celui-ci peut inclure une microcéphalie, des pathologies
ophtalmologiques, des cardiopathies congénitales, et une surdité neurosensorielle. Ces graves
conséquences sont le fait d’une infection materno-foetale précoce, avant la 16°™ SA. En ce qui
concerne la surdité, elle peut étre provoquée par une infection jusqu’a 20 SA. Le risque de TND

est aussi accru. La prévalence de la surdité d’origine rubéoleuse a nettement diminué grace a la

vaccination des femmes en age de procréer.

Enfin, certains accidents et agents extérieurs peuvent avoir un impact sur le développement du
foetus ou du nouveau-né, et entrainer une surdité congénitale, ou pré-linguale. Les facteurs de risque
sont les suivants (AP-HM, 2015) : poids de naissance < 1500g ; médicaments ototoxiques ; anoxie
néonatale avec un score dApgar <5 a 5 minutes ; ventilation mécanique > 5 jours ;
hyperbilirubinémie avec taux sanguin proche du seuil d’exsanguinotransfusion ; anomalies

craniofaciales. Aussi, il est démontré qu’un séjour postnatal en unité de soins intensifs est associé a

un risque de déficience auditive décuplé (Bailly et al, 2019).
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La population des enfants atteints de surdité congénitale est donc tres hétérogéne. L'étude
de White (2018) souligne cette caractéristique, en montrant la diversité des situations de ces enfants,
en termes de degré surdité, de latéralité, de développement, et de situation familiale. 90% des
enfants sourds congénitaux ont deux parents entendants. Parmi eux, certains choisissent
d’apprendre la langue des signes pour développer précocement une langue commune riche. Mais
une grande partie utilisent des signes calqués sur la langue orale qu'ils parlent (pour le francgais on
parle de « francais signé »), ou bien parlent a I'oral et I'enfant lit sur les lévres et tente de « deviner »
ce qui n’est pas saisi (effort mental que toute personne entendante fait, consciemment ou non, mais
dans une proportion bien moins importante que les personnes sourdes). Le mode de communication
est donc une donnée essentielle a I'étude du développement des enfants sourds. Enfin, la fréquence
des affections associées (troubles vestibulaires, atteintes neurologiques, affections médicales

séveres...) ajoute de la complexité a I'étude du développement de ces enfants.

2. Développement précoce du bébé sourd
a. Développement psychoaffectif en cas de surdité congénitale isolée

Le dépistage, puis le diagnostic de surdité profonde chez un nouveau-né dés les premiers
jours de sa vie, I'exposent a une arrivée au monde teintée de préoccupations inhabituelles. La
majorité des enfants nés sourds ont des parents entendants, et le diagnostic est rarement fait avant
la naissance. Comme pour tout diagnostic a la naissance (risque vital, risque développemental,
malformation, déficit sensoriel,...), 'annonce est généralement perturbante pour les parents, et on
observe des réactions d’aspect et d’évolution proches de celles face a un deuil, celui de I'enfant
idéalisé qui répondrait aux attentes narcissiques des parents, et des enfants qu’ils étaient. Ce n’est
bien slr pas un phénomene propre a la naissance d’'un enfant malade ou présentant des besoins
spécifiques, mais il est mis a plus rude épreuve dans ces situations.
Le bébé né sourd vit donc ses premieres semaines dans un contexte ou la rencontre avec ses parents
est potentiellement teintée de préoccupations, d’angoisses, voire de tristesse. La spécificité de la
surdité ajoute une modification des modalités d’interaction entre les parents et le bébé, adaptative
et nécessaire, mais pas toujours évidente. Cela est bien slr amplifié lorsque la surdité est associée a

d’autres affections.

7

% Premiéres communications
Comme chez les bébés entendants, les premiers mois de la vie d’un bébé sourd sont déja
importants pour le développement de son langage. Les initiatives et moyens de communication se

mettent en place trés tot chez le petit dHomme. Dés 2 mois, la premiére boucle interactionnelle
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avec intention communicative se met en place entre le bébé et son caregiver, le sourire-réponse.
Cela commence par un sourire spontané, voire réflexe, auquel une intention est attribuée (créée) par
I'adulte qui sourit en retour. Cette conversation non verbale fait trace ; le bébé apprend a utiliser ses
mimiques faciales pour s’exprimer, et celles de son interlocuteur pour le comprendre. Cette
séquence de communication est universelle dans I'espéce humaine, et a de multiples fonctions, dont
celle d’inscrire le bébé dans la lignée des étres pensants et communicants, en premier lieu dans les
yeux de son parent. Si ces échanges non verbaux sont nécessairement multisensoriels (vocalisations
en parentais, caresses tactiles), le sourire-réponse fait surtout appel au visuel. La surdité d’'un bébé

n’empéche pas de faire fonctionner ce modele de premier dialogue.

% Des échanges tout aussi efficace dans la construction des premiers liens

Lorsqu’il existe un ou plusieurs déficit(s) sensoriel(s) chez un nouveau-né dont
I'intersubjectivité n’est pas encore construite, ce sont les autres modalités sensorielles qui prennent
le relais, s'imposent comme voie majeure de communication. C’est en particulier le cas des stimuli
tactiles, tres utilisés dans les dyades mere-enfant sans déficit sensoriel, mais dont la variété et la
charge communicative sont encore plus importantes dans les dyades comprenant un ou deux des
partenaires avec une surdité (Koester et al, 2000 ; Abu-Zhaya et al, 2019). On comprend aisément
comment chez le bébé sourd, une main posée sur son corps peut augmenter la richesse du message
qui lui est adressé, selon que le toucher se veuille rassurant, contenant, apaisant, marque d’affection,
pour capter l'attention ou garder le contact. En retour, cette main recoit des informations concernant
I'état émotionnel de l'enfant (tension, agitation, détente). Les mimiques faciales sont souvent
amplifiées chez les méres de bébés sourds, et la prosodie du parentais est aussi utilisée, si d’autres
facteurs extérieurs (dépression, trouble de la relation parent-enfant) ne viennent pas entraver ces
messages affectueux (modulations qui ne sont pas seulement pergues par l'oreille) (Abu-Zhaya et al,
2019 ; Fagan et al, 2014). De méme, les méres signantes adoptent une langue signée spécifique
lorsqu’adressée a leur bébé. Comme observé dans le parentais, le « maman-signe » est plus lent,
s’attarde, répete les signes, et les agrandit pour leur donner une plus forte tonalité affective et
captivante pour le bébé. Les adresses sont plus longues, plus cycliques, et agrémentées de mimiques
faciales plus marquées qu’en langue des signes classique (Masataka, 1992). Du c6té du bébé, dés ses
premiers mois, le contact visuel avec son caregiver est maintenu plus longtemps que chez son
camarade entendant du méme age. Il s’intéresse davantage aux informations captées par ses yeux,
les mimiques, les mouvements des levres, la direction des yeux. Les enfants atteints de surdité
congénitale n'ont aucune difficulté a utiliser des mimiques faciales pour exprimer clairement leurs
émotions (Jones et al, 2021). La surdité de I'enfant n’entrave donc pas la mise en place d’une relation

parent-enfant de qualité, avec accordage affectif et construction de I'attachement.
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% Prérequis du langage chez le nourrisson sourd
Les premieres productions orales du nourrisson, entendues de 0 a 2 mois, sont universelles
et propres a I'espéce humaine ; elles sont identiques quelle que soit la langue maternelle, et quel que
soit le statut auditif de I'enfant. Elles sont réflexes, et visent essentiellement a exprimer la faim,
I'inconfort, le besoin (Plaza et al, 2012, ). La personne qui prend soin du tout petit attribue déja des
intentions et des significations a ces signaux sonores, comme les prémices d’une conversation.
S'ensuit ce qui est appelé le jasis, correspondant aux sons que I'enfant produit en explorant les

vibrations de son larynx, avec un certain plaisir ludique et sensoriel.

Chez I'enfant sourd, la stimulation du larynx apparait plus fréquente durant la période de
vocalisations que chez I'enfant entendant. Lorsque l'audition est fonctionnelle, au plaisir glottique
s'ajoute progressivement le plaisir auditif, avec I'enclenchement de la boucle audio-phonatoire
(Aubineau et al, 2017). Celle-ci permet un retour (feedback) sur ses propres productions, qui
engendre du plaisir de s’entendre et a moduler les sons. Dans I'intersubjectivité se développent le
plaisir de provoquer une réaction chez I'autre par les sons produits et I'imitation des voix entendues.
Chez I'enfant sourd, le plaisir des stimulations laryngées n’est pas relayé et soutenu par le plaisir
d’entendre sa propre voix. D’autres modalités sensorielles prennent le relais : I'enfant s’exprime grace
aux mimiques faciales, aux gestes et configurations manuels. Le babillage canonique peut étre
observé chez le bébé déficient auditif, mais avec un retard proportionnel au degré de surdité (Hage,
2006). En revanche entre 7 et 18 mois (et plus spécifiquement entre 10 et 14 mois), un babillage
manuel peut se mettre en place, selon le bain de langage dans lequel I'enfant évolue. Il correspond a
la répétition de configurations manuelles s’apparentant a des signes (Borel et Leybaert, 2020) ; et,
tout comme dans une dyade parent-enfant entendants, I'adulte met du sens sur les productions du
bébé, et soutient sa mise en sens progressive, son accés au langage verbal. Ces interactions
participent a la construction de l'intersubjectivité primaire durant les 6 premiers mois de la vie du

bébé, via les échanges au sein de la dyade (Lepot Froment, 1988).

S'ensuit la mise en place de l'intersubjectivité secondaire, qui ouvre les échanges, et y
introduit la référence a des objets extérieurs a la dyade. On verra se construire I'attention conjointe,
dont le but est de parler ensemble d’'une méme chose, partager l'objet de son attention. Cela
nécessite un jeu de regards qui force I'enfant sourd, trés dépendant des informations visuelles, a
couper brievement le contact avec son interlocuteur pour regarder |'objet (Aubineau et al, 2017).
Lieberman montre que dans les dyades mére sourde - enfant sourd, les méres prennent plus de

temps a regarder leur enfant pour lui laisser le temps d’étre en contact, changer d’orientation
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visuelle, puis revenir prendre contact a nouveau. Elles permettent ainsi le maintien du lien malgré les

aller-retours attentionnels de I'enfant (Lieberman et al, 2014).

R

% Langue signée

Etudier le développement du langage de I'enfant sourd nécessite bien srr de prendre en
compte la langue de ses parents. Le bébé sourd de parents entendants ne signant pas ou peu aura
plus d’efforts cognitifs et attentionnels a fournir. Chez les enfants sourds dont la langue maternelle
est la Langue des Signes Francaise (LSF), c'est 'apprentissage de la lecture qui peut étre plus difficile
a mettre en place que chez les enfants entendants (Tourrette, 2020). Ce qui est certain est que la
qualité du développement cognitif des enfants est soumise a I'accés a un mode de communication
suffisamment précoce et étayant, quel qu'il soit (Plaza et al, 2012). Enfin, I’étude des enfants sourds
congénitaux le prouve : ceux dont l'acces a une langue — en l'occurrence la langue signée — n’est
effectif qu'a I'age scolaire, montrent de moins bonnes performances dans les épreuves de théorie de
I'esprit (par exemple les épreuves de fausses croyances), ce qui persiste parfois jusqu’a I'age adulte
(Siegal, 2007). Ce domaine du développement cognitif étant fondamental a la compréhension et
I'ajustement en situation de relation, il est ce qui permet I'accés a un langage pragmatique et plus
largement, une intégration sereine dans la vie sociale.

La stimulation des structures cérébrales dédiées au langage, quelle que soit la modalité de
communication, est un soutien non négligeable au développement de la relation, de
I'intersubjectivité, et du langage verbal et non verbal. En effet, considérer I'enfant sourd comme un
étre doté de signes, revient a le considérer comme étre doté de pensée, de parole, et donc
partenaire de communication. C’est l'illusion créatrice, celle qui soutient les échanges et leur
fonction dans le développement psychique et langagier (Lepot-Froment et Clérebaut, 1996).

Le diagnostic de surdité peut entraver le soutien que constitue l'illusion créatrice, et impacter la
spontanéité des premiers échanges, voire 'humeur des parents. Cependant, les modalités de
communication et surtout la motivation sociale dont est doté le bébé de fagon ontogénétique, lui
permettent de susciter la relation. C’est pour cela que I'absence d’audition ne semble ni nécessaire,

ni suffisante pour engendrer un trouble neurodéveloppemental.

c. Développement psychomoteur chez I'enfant sourd

K7

% Ajustements posturomoteurs liés du déficit auditif

La privation du sens auditif engendrerait un surinvestissement de la modalité visuelle, qui
peut se traduire par une vigilance visuelle accrue (Babin, 2020). Le contréle de la tenue de téte est
donc important pour I'enfant sourd, qui peut mieux maitriser I'exploration de son environnement par

le regard. Cette spécificité du systéme d’alerte pourrait se traduire, selon la these de Jade Babin
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(2020) par une hypertonicité des postures, en comparaison des enfants sans déficit sensoriel. Le fait
que l'action se déroule a portée de vue d’'un bébé sourd peut le soulager de cet état de vigilance.
Ainsi, le dos contre une surface plane (au sol lorsqu’il est bébé, contre le mur lorsqu’il se tient
debout), il peut profiter d’une scéne en voyant tous les protagonistes. Par exemple, un bébé assis sur
les genoux d'un de ses parents, dos contre son buste, bénéficie d’'un appui-dos contenant et
stabilisant, facilitant ses interactions avec les personnes en face. Mais cette position ne lui permet
pas de recevoir et adresser des messages avec son parent par le regard. Cela incite encore davantage

a prendre régulierement contact avec ces bébés, visuellement.

0

< Troubles vestibulaires

Une donnée importante a prendre en compte dans |'’évaluation de la motricité d'un bébé
sourd, est I'existence ou non d'un déficit vestibulaire. Selon I'origine de la surdité neurosensorielle,
s’y associe dans environ 50 a 60% des cas une atteinte des fonctions vestibulaires, et celle-ci est
sévere et bilatérale dans 20 a 40% des cas (Thierry et al, 2014 ; Jacot, 2012 ; Lavender et al, 2022).
Cette prévalence est due au fait que l'origine embryonnaire de l'oreille interne et du systeme
vestibulaire est commune. Ce dernier a pour réle de mesurer en permanence |'orientation de la téte,
ses mouvements et leur vitesse. Linformation, combinée a celles issues des systémes visuel et
proprioceptif, plus périphériques, permet le bon fonctionnement de |'équilibre du corps et le
repérage dans l'espace. Ainsi, ce systeme complexe permet la stabilité des postures, la locomotion,
et les coordinations entre les appareils perceptifs et moteurs, comme par exemple la coordination
oculo-manuelle.

Une atteinte vestibulaire est variable en intensité d’'un enfant a l'autre, et donc en
conséquences. Lorsque l'oreille interne est déficiente, il peut exister une baisse voire une perte du
fonctionnement du réflexe vestibulaire. On parle alors respectivement d’hyporéflexie et d’aréflexie
vestibulaire. Cette atteinte est souvent responsable d’un grand inconfort, voire d’'un véritable
handicap, selon le type d'atteinte. Cliniquement, I'enfant porteur d’'une atteinte canalaire aura un
développement psychomoteur dans les attentes selon I'dge mais fragile, demandant de grands
efforts pour maintenir une posture stable. Un enfant porteur d’'une atteinte otolithique souffrira
d’une hypotonie axiale retardant I'dge des acquisitions motrices (tenue de téte acquise aprés 6 mois,
tenue assise aprés 9 mois, station debout avec appui aprés 14-18 mois, marche aprés 19 mois, etc.)
du fait d’'un manque de réactions posturales antigravitaires (Paillar, 1976). Lacquisition de la marche
aidera a la récupération d’un tonus axial satisfaisant (Wiener-Vacher, 2000).

Par conséquent, les signes alertant sur les troubles vestibulaires précoces sont
(Lina-Granade, 2013) : des troubles du tonus de l'axe téte-nuque-tronc, une intolérance aux

mouvements rapides (pleurs lors des déplacements trop brusques), un retard des acquisitions du
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contréle posturomoteur et locomoteur, une limitation de I'espace de préhension a la longueur du
bras. L'enfant chute fréquemment, parait maladroit. Le retard de tenue de téte entraine une fixation
moins aisée du regard, ce qui peut faire soupgonner des signes précoces de retrait relationnel. Assis
confortablement avec de bons appuis dorsaux (axe téte-nuque-tronc-bassin), la qualité de la relation
et la durée des échanges sont nettement améliorés.
Dans les comportements de I'enfant, on peut constater une recherche plus fréquente d’appuis, des
réactions d’évitement de certaines situations a méme d’entrainer une instabilité corporelle, une
fatigabilité, une mauvaise représentation de l'espace. Les efforts nécessaires a son confort au
quotidien seront responsables d’une fatigabilité, d’une irritabilité, voire d’un retrait des activités de
groupes avec les pairs.

De cette description, on peut tirer I’'hypothése que les troubles vestibulaires, s’ils ne sont pas
directement responsables d’'un TND tel qu’il est défini, peuvent participer a son aggravation. Un
enfant sourd avec troubles vestibulaires est doublement déficient, ce qui implique des efforts

considérables pour s’adapter a son environnement et profiter des situations d'interactions.

3. Parcours de soins en France

a. Dépistage néonatal de la surdité

Depuis lI'arrété du 23 avril 2012 relatif a 'organisation du dépistage de la surdité permanente
néonatale, chaque enfant naissant sur le territoire francgais est censé passer un examen de repérage
des troubles de l'audition avant trois mois de vie, et idéalement avant la sortie de I'établissement
dans lequel le nouveau-né a été pris en charge. L'objectif de ce dépistage organisé est de repérer les
enfants sourds séveres a profonds des le deuxiéme jour de vie, de confirmer le diagnostic avant le
troisieme mois de vie, et de mettre en place un appareillage auditif et/ou une intervention
thérapeutique (telle que des aérateurs trans-tympaniques pour les surdités de transmission) avant
I'age de 6 mois (Denoyelle et al, 2021). Une enquéte de 2015 (Santé Publique France) révele que 94%
des nouveau-nés en France accédent au dépistage de la surdité, repérant 0,9 déficiences auditives
pour 1000 bébés examinés.

Au cours de leur premiere année de vie, les enfants atteints de surdité congénitale traversent un
parcours de soin permettant de caractériser la surdité (type d’atteinte, degré, étiologie, déficit
vestibulaire ou autre trouble associé) et d’envisager avec la famille les moyens déployés pour pallier
au déficit sensoriel, développer une communication satisfaisante. La HAS (2009) détaille les

recommandations de bonne pratique concernant I'annonce diagnostique et la mise en place du suivi.
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b. Implant cochléaire

La surdité sévere a profonde, permanente bilatérale est I'une des indications a la pose

d’implant(s) cochléaire(s). C’est un dispositif biomédical implanté chirurgicalement, permettant de
produire des perceptions auditives chez une personne atteinte de surdité sévere a profonde
bilatérale. Il fonctionne en suppléant l'oreille interne : il capte les stimuli sonores et les transmet au
nerf cochléaire sous forme de signaux électriques, lequel communique les informations sensorielles
a laire cérébrale auditive. La qualité des perceptions est variable d’un individu a l'autre, en

particulier en fonction de la qualité des voies auditives en aval de I'implant (nerf cochléaire et aire

cérébrale auditive).

Chez les enfants atteints de surdité congénitale, 'age moyen d’implantation cochléaire n’a
cessé de diminuer depuis les années 2000 (Wathour). Aujourd’hui en France, la plupart ont acces a
I'implantation avant I'age de 12 mois (parfois 9, voire 6 mois), comme I'a autorisé la FDA (Food and
Drug Administration) en 2000. Cette évolution s’explique par le fait que I'efficacité de cette aide

auditive dépend de I'age d’implantation, nous allons voir pourquoi.

Le petit d’Homme nait avec un organe sensoriel auditif, la cochlée, mature et fonctionnel : le
foetus pergoit des sons bien avant sa naissance. En revanche, le cortex auditif ne I'est pas ; il continue
a se former, gagner en fonction et précision au cours des premiers mois de sa vie. Les afférences
sonores stimulent la maturation des voies centrales auditives et permettent donc son bon
fonctionnement, la capacité a bien entendre. Ainsi, stimulées précocement, non seulement les fibres
nerveuses auditives présentes a la naissance ne dégénérent pas, mais elles poursuivent leur
maturation. Cette période sensible au développement des structures auditives court jusqu’a 3-4 ans
environ (Purcell et al, 2021 ; Sharma et al, 2002 ; Sharma & Campbell, 2011) et nécessite une
stimulation suffisamment riche, longue et entretenue pour étre optimale. Il parait donc logique que
I'acces aux sons avant la fin de la période de plasticité neuronale maximale soit primordial si I'on veut
pallier le déficit auditif congénital. De plus, un acces précoce a l'audition favorise le développement
du langage oral en offrant un bain de langage plus long, a fortiori chez les enfants vivant dans une
famille entendante et non signante. Car l'aire cérébrale dédiée au langage bénéficie elle aussi de

périodes sensibles, utiles aux acquisitions pré-verbales et aux suivantes.

Ces raisons expliquent I'efficacité constatée de I'implantation cochléaire précoce, comme elle
est désormais recommandée (Simon et al, 2019). En 2012 I'HAS préconise : « Chez les sourds
prélinguaux, I'implantation doit étre la plus précoce possible. Une implantation précoce donne des
résultats sur la compréhension et la production du langage meilleurs et plus rapides qu’une

implantation tardive ».
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En effet, les nombreuses recherches étudiant les résultats de I'lIC en fonction de I'dge d’implantation
montrent le bénéfice de la précocité en termes d’audition (Sharma et al, 2002) et de développement
du langage oral et écrit (Dettman et al, 2016 ; Colletti, 2009 ; Leigh et al, 2013). La différence est
méme significative en comparant des enfants implantés avant 12 mois a des enfants implantés entre
12 et 24 mois (Mitchell et al, 2019). De plus, le bénéfice reste visible a I'dge préscolaire (Mitchell et
al, 2019), et 10 ans aprés I'implantation (Colletti et al, 2011). Malgré un léger décalage, la trajectoire
développementale suit celle des enfants entendants jusqu’a la rejoindre, atteignant les mémes
acquis langagiers trois ans aprés implantation (Leigh et al, 2013), et les années suivantes (Colletti,
2009). Ces constats cliniques rejoignent ceux établis en mesures audiophonologiques ; I'implantation
précoce permettrait méme une neuroplasticité suffisante a la récupération d’un développement
normal des voies auditives centrales (Sharma et al, 2002).

Au-dela du développement de l‘audition et du langage, les criteres d’évaluation des
bénéfices de I'implant chez I'enfant concernent I'équilibre psychoaffectif de I'enfant, la qualité de la
vie familiale, et le type de scolarisation. L'équipe de I'hopital Necker en 2016 (de Lamaze et al, 2016)
fait le constat qu’a trois ans de recul, les enfants implantés avant 18 mois et ne présentant pas de
trouble associé a la surdité congénitale (notamment TND) montrent un taux de scolarisation
ordinaire de 85% deux ans aprés I'implantation cochléaire, et 93% trois ans aprés I'implant.

Pour les cas des surdités congénitales dues au CMV, le développement du langage oral
(perception, production) serait amélioré aprés I'IC pour les enfants dont l'infection a CMV est
symptomatique, mais moins que lorsque l'infection est asymptomatique, et que chez les enfants «

connexine 26 » (Corazzi et al, 2020).

Ainsi, le parcours de lI'enfant dépisté sourd a la naissance est jalonné d’examens et
consultations pour déterminer la pertinence et la faisabilité d’'une implantation cochléaire. La
premiere nécessité est de confirmer le diagnostic de surdité permanente sévere a profonde et
bilatérale, par des examens audiométriques multiples et répétés (Purcell et al, 2021). Classiquement,
des le diagnostic posé, un appareillage auditif est mis en place jusqu’a I'implantation afin de vérifier
I'absence de gain prothétique suffisant, qui remettrait en question I'indication de I'IC.

Lexamen clinique pédiatrique général, et plus spécifiqguement Oto-Rhino-Laryngologique,
seront a la recherche d’éventuelles autres malformations ou affections pouvant orienter vers une
cause syndromique et/ou génétique. S’ensuivent des examens d’imagerie (IRM cérébrale, TDM des
rochers) pour confirmer la présence d’un nerf cochléaire, rechercher des malformations de l'oreille
interne, et préciser les rapports anatomiques en vue de I'acte chirurgical.

Les entretiens avec les parents permettront d’informer sur la pathologie de I'enfant, les

principes de la prise en charge, les bénéfices a en attendre, ses limites et ses risques, et enfin les
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alternatives et compléments a I'lIC et a la communication orale (LSF, LPC (Langue Parlée Complétée)).
Purcell et ses collegues précisent que les familles doivent étre informées des limites de I'implantation
cochléaire concernant le développement psychomoteur de leur enfant, qui n’est pas seulement
dépendant de l'accés a l'audition. Un ou plusieurs entretiens psychologiques sont proposés aux
parents pour faire le point sur le vécu du diagnostic de surdité de leur enfant, leurs
guestionnements, attentes et réticences concernant I'IC. Le ou la psychologue a un regard sur le

développement du nourrisson, et participe au projet de soins global.

c. Réglages

Pour fonctionner, I'implant doit étre activé (quelques jours aprés la chirurgie), puis des réglages
réguliers sont réalisés pour adapter au mieux le fonctionnement de I'implant a la personne qui le
porte, en fonction de la maturation des fibres nerveuses et du confort auditif. Un enfant né sourd
doit découvrir progressivement ces sensations, qui ne sont pas les fideles copies des sons pergus par
une oreille humaine fonctionnelle. Les moments de changement de programme de I'implant peuvent
étre source de déstabilisation pour les enfants qui présentent d’autres vulnérabilités, en particulier
dans lintégration sensorielle. Chez ces enfants, une expérience auditive douloureuse, voire
traumatique, peut entrainer des réactions de désorganisation psychomotrice les jours suivants le
réglage, voire un rejet de I'implant (la partie externe du dispositif n’est plus portée, le nerf n’est plus
stimulé). Plus I'enfant est jeune, moins il a de compétences pour communiquer clairement ses
ressentis, rendant le réglage plus difficile. Or « ce n’[est] pas tant I'dge d’implantation qu’il [faut]
prendre en compte, mais bien I'age a partir duquel I'enfant utilise son implant « a temps plein »,
c’'est-a-dire 80% de son temps d’éveil au minimum. Et malheureusement il existe parfois un décalage
de plusieurs mois entre ces deux moments » (Borel & Leybaert, 2020). Permettre a un enfant
d’investir progressivement et sereinement son implant est essentiel pour qu’il en retire les meilleurs

bénéfices a long terme (Mancini et al, 2021).

d. Prise en charge précoce des enfants sourds en France

Les soins adressés aux enfants diagnostiqués sourds avant leur premiere année s’organisent
autour de structures sanitaires et médico-sociales, offrant des prises en charge pluridisciplinaires.
D’aprés la HAS en 2009, 12 Centres d’Action MédicoSociale Précoce (CAMSP) spécialisés en surdité
existent en France. lls accueillent, comme les CAMSP polyvalents, des enfants de 0 a 6 ans, et sont
d’acces direct. Les Services d'Accompagnement Familial et d'Education Précoce (SAFEP) s’adressent
spécifiguement aux enfants sourds (de 0 a 3 ans) et leur famille, qui peuvent en faire la demande
aupres de la Maison Départementale des Personnes Handicapées (MDPH). Les soins sont médicaux,

orthophoniques, psychomoteurs, psychologiques, et pédagogiques. Laccompagnement est global, et
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vise la qualité de vie de I'enfant et I'intégration dans sa famille, a I'’école, et plus largement dans la
société. La loi précise que les CAMSP exercent des actions préventives spécialisées.
Dans bien des cas, les enfants sont pris en charge dans des structures associatives spécialisées (lieux
de soins, lieu d’accueil bilingue frangais-LSF, créches bilingues,...), et/ou par des professionnels
exercant en libéral (médecins ORL, orthophonistes, psychomotriciens, audioprothésistes,...).

Ces acteurs sont donc en premiere ligne dans les soins prodigués aux enfants sourds
congénitaux, des leurs premiers mois. lls sont des partenaires de travail essentiels pour mieux

appréhender le développement des jeunes enfants sourds, et offrir les soins nécessaires.

4. La prise en compte des TND en audiophonologie et implantologie
a. Epidémiologie des troubles associés a la surdité congénitale
On parle de troubles associés lorsqu’une anomalie développementale se surajoute a une
affection congénitale, en I'occurrence la surdité (Cochard, 2012). Cette association peut étre fortuite

ou due a une affection syndromique, et peut accentuer les effets déléteres sur le développement.

Fitzpatrick et ses collegues en 2014 retrouvent chez une cohorte d’enfants sourds, 6% de

symptomes évocateurs d’'un autisme (code CIM allant de « traits autistiques » a un diagnostic de
TSA), et 2,2% de diagnostic de TSA selon les criteres du DSM IV.
En 1999, Rosenhall retrouvait une prévalence de 3,5% de surdité sévere a profonde, et 7,9% de
surdité légere a moyenne dans une cohorte de 199 enfants avec autisme. Enfin, plus récemment,
I'étude d’une cohorte d’enfants sourds (séveres a profonds) implantés avant 12 mois (donc pour qui
I'indication d’implantation précoce a été posée) a montré que 20% souffraient d’un trouble associé a
la surdité qui exposait a un potentiel impact sur les résultats de I'implant. 11,8% avaient regu un
diagnostic avant I'implantation cochléaire, et 8,6% dans les trois ans apres I'implant (correspondant a
la durée de suivi maximale) (Friedmann et al, 2020).

Il existe donc un sur-risque statistique de comorbidité neuro-psychiatrique dans la
population sourde (Szymanski et al, 2012). En revanche, tous les enfants ne sont pas exposés au
méme risque. L'étude de Chilosi et collegues (2010) portant sur un échantillon de 100 enfants
atteints de surdité neurosensorielle dgés de 8 mois a 16 ans (moyenne 5,7 ans), retrouvait 48 enfants
atteints de TND. Ce chiffre résultait de passations d’échelles psychométriques, psychomotrices,
cognitives, auxquelles s'ajoutaient des bilans sériques de routine, génétiques et métaboliques, des
bilans urinaires, un électroencéphalogramme, et une IRM cérébrale, afin d’étudier la cause et les
facteurs associés a la surdité. Les affections les plus pourvoyeuses de TND étaient les syndromes
génétiques (60% pour les syndromes identifiés, 92% pour les affections présumées syndromiques) ;

les antécédents d’infections maternofoetales et/ou de complications périnatales (anoxie,
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prématurité) étaient retrouvés dans environ 50% des cas de TND. Enfin, la prévalence de TND associé
aux surdités génétiques non syndromiques (mutation du géne de la connexine) n’était pas nulle : elle
représentait 32% des cas. Le risque de troubles multiples était corrélé aux affections prénatales et a
la présence de malformations majeures a I'lRM. Cela confirme I'importance de I'impact des facteurs

surajoutés a la surdité dans la prévalence des TND chez les enfants sourds.

b. Impact de la surdité sur le développement des enfants avec trouble associé

Comme nous l'avons vu, la situation de surdité de I'enfant dans la dyade parent-bébé n’est
pas en soi un frein au développement de lintersubjectivité. Seulement, lorsqu’un trouble
développemental s’y associe, cela complexifie la prise en charge. C'est le cas pour certains troubles
exécutifs, troubles visuels, troubles vestibulaires, ou neuro moteurs (Lasserre, 2007).

Létude de Meinzen-Derr et al (2014) décrit une cohorte d’enfants au double diagnostic surdité-TSA.
Sur 24 enfants inclus, la moyenne d’age auquel le diagnostic de TSA a été posé est de 66,5 mois (5
ans et demi) allant de 33 a 106 mois. 25% (n = 6) étaient atteint d'un syndrome génétique (CHARGE,
Usher ou Waardenburg), 25% d’une cause inconnue de surdité, 17% d’une cause génétique
(sous-entendant une étiologie monogénique), 13% (n = 3) avaient une surdité due au CMV, 2 avaient
une surdité due a une malformation de l'oreille interne, 2 avaient une neuropathie auditive, et 1 une

délétion chromosomique.

c. Interrogations en audiophonologie

De nombreuses publications d’équipes ORL a l'international se posent la question des
indications et contre-indications de I'implant cochléaire, relatives a des parameétres auditifs (nerf
auditif visible a I'imagerie, gain prothétique, morphologie de l'oreille interne), mais pas seulement.
Les paramétres qui pourraient influencer les résultats attendus de I'implantation cochléaire incluent
aussi les « troubles associés ». En effet, les affections psychiatriques, atteintes cognitives, ou
déficiences visuelles peuvent étre des freins aux objectifs principaux de I'implantation cochléaire
précoce. La diminution de l'dge d’implantation a permis de diminuer les chiffres d’enfants
grandissant sans bain de langage suffisant, dont le développement cognitif et global était freiné.
Seulement, certains enfants implantés ne répondent pas aussi favorablement a cette prothése
auditive, montrant que l'acces aux sons, cette forme particuliere de sons, ne résout pas toutes les
difficultés qui peuvent s’associer a la surdité. Le professeur Loundon en fait le constat au 9°™
colloque de I'Associtaion Connaissance FOrmation en Surdité en 2012 « Les enfants n‘ont pas de
contexte médical particulier et sont le plus souvent trop jeunes pour que leur profil développemental
ait permis de mettre en évidence les troubles associés. Dans ce cas, les difficultés se démasquent avec

le temps, plusieurs mois aprés I'implantation. Le repérage et le diagnostic de ces troubles sont

39



d’autant plus difficiles que : les enfants sont jeunes, les troubles sont Iégers, qu'il n’y a aucun contexte
meédical spécifique. Parfois certains éléments cliniques précoces alertent les professionnels ou les
familles (troubles du regard, retrait, balancements, agitation, non utilisation du code signé...), mais
analysés comme secondaires au retard de diagnostic de surdité, ou a I'inadéquation des outils de
communication proposés. Il faut rester attentif a ces signes évocateurs de troubles éventuellement
primaires ». Les équipes ORL ont donc étudié la balance bénéfice/risque de I'IC chez les enfants avec
troubles associés (essentiellement développementaux, psychiatriques ou visuels). Or, avec le
dépistage néonatal de la surdité et la réduction de I'dge d’implantation, cette question se pose
souvent a posteriori, une fois I'implant posé. Ainsi formulée, cette question ne prend pas en compte

la possibilité de repérer et prendre en charge les difficultés avant I'age d’implantation.

d. Evaluation des bénéfices de I'implant cochléaire chez les enfants avec TND associé

En termes de développement du langage oral, 'implantation cochléaire est significativement
bénéfique chez les enfants sourds avec TSA, mais moins que chez les enfants dont la surdité est
isolée (Eshragi et al, 2015 ; Cejas et al, 2015). Les parents rapportent tout de méme que I'implant a
permis a leur enfant d’étre plus attentif a 'environnement, et de ce fait plus en lien, « moins dans
leur bulle » (Jenks et al, 2022), ce qui est particulierement intéressant chez des enfants souvent
effractés par les afflux sensoriels (Eshragi et al, 2015). C’est le message que tente de faire passer
Tavares a travers une revue de la littérature publiée par son équipe en 2021, sur les bénéfices de
I'implant cochléaire en population sourde avec TSA. Les bénéfices ne sont pas a attendre seulement
en termes de développement du langage oral ; a ce sujet les résultats sont variés mais toujours
moins bons qu’en population sourde sans TND. En revanche, I'implant cochléaire apporte une
amélioration sur le plan du développement global, et sur I'expression des troubles selon la famille et
les professionnels accompagnant I'enfant (Lachowska et al, 2018). Enfin, les bénéfices sont aussi
perceptibles concernant le parcours scolaire des enfants sourds avec TSA, et leurs compétences
sociales (Jenks et al, 2022). En faisant le lien avec le développement normal des compétences
sociales chez I'enfant sourd, on peut faire I'hypothese que I'lIC participe aussi a favoriser l'illusion
créatrice dans la dyade parent-enfant (cf. plus haut), et donc la mise en place de I'intersubjectivité ;
en particulier chez les enfants avec TSA, pour qui cette acquisition est plus difficile.

Concernant le cas particulier du syndrome d’Usher, qui expose a une baisse d’acuité visuelle menant
plus ou moins rapidement a une cécité, et donc a la perte d’'une modalité de communication, il est
admis que permettre aux enfants qui en souffrent d’accéder a un langage oral plutot que seulement
visuel est une priorité, afin de limiter I'impact qu’aura ce double handicap sensoriel (qui s’ajoute au

handicap vestibulaire) (Koenekoop et al, 1993 ; Liu et al, 2008).
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La littérature est donc maintenant suffisamment développée pour s’accorder a dire que I'lIC
est généralement bénéfique chez I'enfant sourd avec trouble associé. Elle s'oriente aujourd’hui vers
I'évaluation des interventions complémentaires qui pourraient en améliorer les résultats
adaptations du suivi orthophonique et des programmes de réglage des implants (pour prendre en
compte [I'éventuelle hypersensibilité auditive, (Mancini et al, 2021)), thérapie psychomotrice,

guidance parentale spécialisée...

e. Facteurs cumulés chez I'enfant sourd a risque de TND : focus sur le syndrome
CHARGE, l'infection a CMV, la prématurité et la douleur

Du fait non seulement du dépistage de la surdité, mais aussi des affections associées, une
partie non négligeable des enfants sourds congénitaux a une histoire précoce chargée d’événements
médicaux (du fait de la déficience auditive dépistée, mais pas seulement). Certaines affections
présentes a la naissance, a l'origine de la surdité, exposent a un risque de TND. Elles constituent donc
un facteur non modifiable de risque neurodéveloppemental. Cependant, elles exposent aussi au
risque d’événements surajoutés, ayant leurs propres répercussions sur I'expression de genes et sur le
neurodéveloppement. Selon l'affection causale et sa sévérité, ces facteurs sont d’occurrence variable,
et certains sont modifiables par une action thérapeutique, ou de prévention.

Le concept de cascade développementale illustre comment ces événements médicaux
surajoutés influent négativement sur une trajectoire développementale déja mal engagée
“l'empreinte biologique d’un événement, comme celle qu’une expérience traumatique ou négative
peut avoir sur le développement d’un enfant par I'altération de I'expression des génes ou du systeme
de réponse au stress, pourrait étre I'amorce d’une cascade (I'expérience altére le fonctionnement de
I'enfant), et par conséquent, ces systémes altérés auraient ensuite leur propre effet en cascade sur le
développement du cerveau, la réponse au stress, et des symptémes psychiatriques, via une succession
de processus complexes” (Masten et Cicchetti, 2010). En effet, un bébé dont le patrimoine génétique
et la vie intra-utérine ont déja commencé a fragiliser le développement, est susceptible de vivre
davantage de complications périnatales. Par exemple, certaines affections génétiques exposent a un

risque accru de prématurité, elle-méme vectrice de complications et soins précoces.

< Le syndrome CHARGE
Parmi les syndromes en surdité responsables de troubles neuropsychiatriques, le syndrome
CHARGE représente une part importante. Un PHRC a été conduit en France en 2010, pour I'étude
clinigue et moléculaire du syndrome CHARGE a partir d’'une cohorte de 119 patients. En est issue une
étude sur 'autisme dans ce syndrome. En effet, les critéres diagnostiques du syndrome CHARGE (cf.

Annexe n°3) n’incluent pas les troubles du comportement, pourtant repérés de fagon tres fréquente
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chez ces patients. Selon la sévérité de I'atteinte somatique, qui est variable, la premiére année de vie
de ces patients peut étre tres difficile (difficultés respiratoires et oro-digestives séveres notamment,
nombreux séjours hospitaliers) et ajouter des complications développementales au tableau clinique
initial, semant la confusion entre un trouble développemental d’origine syndromique, ou bien
secondaire aux atteintes somatiques handicapantes. Sans que cette question ne puisse étre tout a
fait résolue, il a été montré que toutes les personnes avec syndrome CHARGE présentent a plus ou
moins forte intensité des symptomes autistiques (Hamiaux, 2016 ; Abadie et al, 2020). Cela confirme
des données antérieures qui suggerent que les traits autistiques sont trés fréquents dans le
syndrome CHARGE, mais pas l'autisme, et encore moins l'autisme sévére. Chaque domaine de
I'autisme peut autant étre affecté que les autres, mais les personnes avec syndrome CHARGE ont plus
de facilité a établir des relations avec les autres et partager du plaisir, et jouer a faire semblant que
les personnes avec autisme (Abadie et al, 2020). Il est aussi décrit une forte prévalence de Trouble
Déficit de I'Attention avec ou sans Hyperactivité, témoignant d’une atteinte neurodéveloppementale

fréquente et variable.

+ Linfection a CMV

Comme nous l'avons vu, les conséquences de I'infection maternelle a CMV ou la réactivation
du virus durant la grossesse sont variables en termes de fréquence et de sévérité. D’abord, le CMV
doit passer la barriere hématoplacentaire pour infecter le foetus. Selon la période de la grossesse, le
risque d’infection faetale et ses conséquences sont différents : avec 'avancée de la grossesse, le taux
de transmission augmente, et le risque de séquelles diminue. La prévalence globale de Ia
transmission materno-fcetale, toute période gestative confondue, est de l'ordre de 30 a 40% pour ce
qui est d’'une primo-infection, et 2% en cas de réactivation. En ce qui concerne les conséquences de
I'infection, elles surviennent chez 15% des nouveau-nés infectés, et peuvent apparaitre jusqu’a I'age
de six ans.

Si les parametres déterminant la sévérité de I'atteinte ne sont pas tous identifiés, il est connu
gue cette infection est un modele d’atteinte cérébrale fcetale ayant des conséquences a long terme
sur le neurodéveloppement (Zhou et al, 2022). Lofkvick et al ont conduit une étude sur une cohorte
d’enfants sourds avec infection CMV congénitale, sans diagnostic de TND (ni TSA, ni TDAH). En
comparaison a des enfants sourds “connexine 26”, le groupe CMV montrait des difficultés en
mémoire phonologique, et en pragmatique du langage (notamment des difficultés a utiliser le
contexte, et faire des initiatives adaptées dans les interactions sociales) et un développement du
langage oral plus lent. Plus fatigables, ces enfants montraient aussi davantage de troubles des
conduites selon leurs parents, et des difficultés de fonctionnement avec leurs pairs (Loftvick et al,

2019).
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< La prématurité

Le terme d’une grossesse est daté entre la 40°™ et la 41°™ semaine d’aménorrhée (SA). Une
naissance est dite prématurée lorsqu’elle survient avant la 37°™ SA. linserm distingue trois types de
prématurité : moyenne (entre la 32°™ et la 36°™ SA révolue), grande (entre la 28°™ et la 31°™ SA
révolue) et trés grande (entre la 23°™ et la 27°™ SA révolue).

A partir d'une large cohorte de bébés nés prématurés regroupant 110 centres de soins
frangais (cohorte EPIPAGE-2), des évaluations neurodéveloppementales a 5 ans ont montré que les
prévalences d’Infirmité Motrice Cérébrale (IMC), de troubles du comportement, de troubles de la
coordination motrice, d'aide spécifique a I'école, et de notifications a la Maison Départementale des
Personnes Handicapées (MDPH) étaient corrélées (inversement proportionnelles) a I’age gestationnel
a la naissance (Pierrat et al, 2021). Les facteurs identifiés comme a risque de TND dans cette
population étaient le degré de prématurité, un petit poids pour I'age gestationnel, le sexe masculin,
et un faible statut socio-économique chez la mére. Enfin, la sévérité du TND était elle aussi corrélée
au degré de prématurité.

« Ladouleur

Plusieurs hypothéses se compléetent pour faire le lien de corrélation entre prématurité et
TND. Premiérement, des atteintes développementales précoces pourraient favoriser un
accouchement prématuré, spontané ou provoqué. Aussi, le fait de naitre prématurément expose le
bébé a une extraction précoce du milieu utérin (propice a la maturation des fonctions
physiologiques), une propulsion dans la vie extra-utérine muni de fonctions immatures, et de
capacités d’adaptation limitées. La naissance en elle-méme peut étre traumatique, a risque d’anoxie
cérébrale et ses conséquences sur le SNC, I'intégration sensorimotrice et les fonctions sensorielles.
La prématurité est un facteur de risque de déficit sensoriel, notamment de déficience auditive.

Larrivée au monde est donc potentiellement traumatique, et contrainte a des soins
précoces. Ceux-ci peuvent engendrer un vécu sensoriel peu physiologique, dans un milieu
dystimulant : malgré des efforts considérables des équipes de réanimation pédiatrique,
I’"hospitalisation d’'un nouveau-né expose au risque de non-respect des rythmes physiologiques, des
postures peu adaptées pendant longtemps (peu porté dans les bras), des afférences sensorielles peu
naturelles (lumiéres, odeurs, bruits environnants), et bien sir les contacts moins fréquents et moins
apaisés avec les parents, souvent tres atteints émotionnellement par les conditions de naissance.

Les conditions adverses de naissance et leurs soins peuvent aussi engendrer de la douleur,
dont Grunau a décrit les effets a moyens et longs termes (2013). L'immaturité du systeme nerveux

central et périphérique rend les nourrissons plus vulnérables face aux sensations douloureuses ; cet
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abaissement du seuil de la douleur peut se chroniciser a moyen terme et potentialiser le nombre
d’expériences douloureuses (un simple changement de couche peut étre vécu douloureusement) et
a long terme, entrainant des dyssensorialités (hyper/hypo sensibilités). Ce phénoméne s’observe
aussi en conséquences de douleurs précoces chez des enfants nés a terme (Grunau, 2006), et
faconne le squelette du développement perceptif, cognitif et social en cours (Williams et Lascelles,
2020). Les fonctions cognitives et motrices sont altérées via I'impact des sensations douloureuses
précoces sur la maturation de la microstructure cérébrale (Grunau, 2013), avec des conséquences
visibles a long terme sur les tests psychométriques et psychomoteurs (Hall et Anand, 2005).

Le lien entre TSA et douleur est avéré : grace aux mesures des signes neurovégétatifs de la
douleur, et des taux de beta endorphine, Tordjman et al (2009) ont pu faire le constat que les
personnes avec TSA avaient davantage d’expériences douloureuses que les personnes controles, mais
moins de manifestations comportementales de cette douleur, au sens de “comportements typiques”
de réactions douloureuses.

Néanmoins le lien avec la clinique de I'autisme n’est pas si évident. Chantal Lheureux-Davidse
nous aide a mieux entrevoir ce qu’impliquerait un vécu dys-sensoriel. Pour elle, la saturation
d’afférences sensorielles chez un bébé dont le développement est déja vulnérable, entrainerait une
recherche de vécus plus archaiques, monosensoriels/unimodaux donc plus apaisants. Ces
expériences désagréables freineraient le développement du traitement des sensations en
comodalité, a savoir la capacité a intégrer et coordonner simultanément des stimuli de canaux
sensoriels différents. Cette co-modalisation permet au nouveau-né de se faire une représentation
plus complexe d’un objet (d’abord, puis du monde environnant) a partir de ces perceptions. Les
enfants dont le développement de cette compétence a été entravé, seraient plus souvent sujets a
des comportements de repli sensoriel ou au contraire une recherche de stimulations rassurantes,
procurées par des accrochages sensoriels ou des comportements répétitifs, ou encore de I'agitation
anxieuse, voire de I'automutilation. Chantal Lheureux-Davidse parle aussi de I'effet que le caregiver a,
dans la relation, sur le développement d’'une enveloppe sensorielle contenante, et la représentation
des sensations corporelles, qui aide a les supporter. Dans le cas d’une vulnérabilité de la relation
comme chez I'enfant autiste, celui-ci est souvent seul face a ses sensations complexes, parfois
douloureuses.

Ainsi, nous voyons comment les affections médicales précoces peuvent altérer le
développement des compétences sociales d’'un enfant dont le neurodéveloppement est déja
fragilisé. Chez I'enfant sourd, les situations médicales sont parfois trés complexes, du fait du cumul
de ces facteurs. Il semble important d’y étre attentif, pour mieux lutter contre ceux qui entravent la

trajectoire développementale. Cela passe déja par la lutte contre les facteurs négatifs modifiables
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comme les dystimulations et la douleur. Aussi, les interventions thérapeutiques ciblées pourraient
contribuer a soutenir le développement et “positiver” cette trajectoire, en initiant une cascade
d’événements positifs (Masten et Cichetti, 2010). Des thérapies de soutien aux interactions précoces
en sont un exemple, en complément de prises en charge ciblant le développement sensorimoteur,
pour engendrer une cascade d’événements positifs.

Enfin, la lutte contre les facteurs non modifiables est aussi source d’espoir. La prévention
contre les infections materno-foetale et contre la prématurité sont des exemples constituant de

grands enjeux de santé publique.

f.  Diagnostic des Troubles du Spectre de I'’Autisme chez I'enfant sourd

Dans un rapport de cas cliniques, Kellogg et al. décrivent le développement de trois enfants

sourds congénitaux avec TSA associé, en s’appuyant sur un des deux outils suivants : le
MacArthur-Bates Communicative Development Inventory (MCDI), qui peut étre utilisé a partir de
I’age de 8 mois, et le Child Development Inventory (CDI), adressé a des enfants de 15 mois a 6 ans. Ce
sont des questionnaires parentaux balayant largement les domaines de développement des enfants,
en particulier sur le plan des compétences sociales. Cet article constitue un des rares a étudier le
développement des enfants au double diagnostic de surdité et TSA. En 2014, ce papier ouvre la
question du développement d’outils d’évaluation de développement des compétences sociales
spécifiques aux enfants sourds. Elle propose notamment I'étude de I'utilisation de la MCDI pour les
enfants de moins de douze mois.
Récemment une équipe de recherche s’est intéressée a |'adaptation pour la population sourde
(signante ou non) des outils les plus connus d’aide au diagnostic des TSA (Philips et al, 2022, Wright
et al, 2022). Cela ouvre le champ a des recherches plus précises au sujet de I'autisme chez I'enfant
sourd . La comparaison avec les enfants entendants serait aussi riche d’informations.

Notons enfin que lorsque les deux affections sont associées, I'une entraine souvent le retard
de diagnostic de l'autre (Beers et al, 2014). Lorsqu’un TSA est suspecté chez un enfant, il est
recommandé de faire passer un audiogramme pour éliminer un diagnostic différentiel ou associé.
Avec le dépistage précoce de la surdité congénitale, c’est donc souvent l'autisme qui, du fait de

I'impact développemental de la surdité, souffre d’un retard de diagnostic.

Nous avons donc vu un résumé non exhaustif des avancées de ces vingt derniéres années sur
le repérage tres précoce des troubles neurodéveloppementaux, dans le souhait d’en faire bénéficier
les bébés atteints de surdité congénitale. En effet, cette condition amene des questionnements
cliniques singuliers, et son dépistage néonatal est une opportunité pour I'évaluation précoce et

réguliere du développement des enfants.
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En France, I'Unité Thérapeutique Enfance et Surdité (UTES) située a Paris est 'unique centre
de soins pluridisciplinaires spécialisé en psychiatrie des enfants et adolescents sourds ou parentés a
une personne sourde. Nous avons repris la file active de 'UTES de I'année 2021 : sur 190 enfants
sourds suivis régulierement, il est estimé que 58 étaient porteurs d’un TND, soit 30% (estimation sur
la base des données disponibles). Les situations cliniques des enfants recus sont souvent complexes
(Bourasseau, 2018), de par les troubles médicaux de I'enfant (sur les données consultées, quand les
diagnostics étaient renseignés, sur 58 enfants sourds avec TND, 33 avaient une surdité syndromique),
les difficultés de communication parents - enfant observées parfois lorsqu’il n’y a pas de langue
commune (LSF/oral), auxquelles s’ajoutent bien souvent un multilinguisme au domicile dans cette
région accueillant beaucoup de familles immigrées. Ce constat a intéressé les cliniciens des équipes
d’ORL de I'hopital Necker Enfants Malades (APHP), qui ont proposé un travail de partenariat, avec un
triple objectif : celui de repérer dans le cadre du parcours de bilan de surdité congénitale (donc tres
précocement) les bébés présentant un risque neurodéveloppemental, pour les prendre en soins
ciblés sans délai ; mais aussi de recueillir des données afin d’amorcer un travail d’analyse clinique sur
le risque neurodéveloppemental des bébés sourds congénitaux (projet « EnTNDre »). Ceci dans une
volonté de prévention des trajectoires développementales défavorables pouvant amener a des
situations qui se compliquent a mesure que I'enfant grandit.

Dans le cadre de ce partenariat, une consultation d’observation du développement global et
des compétences sociales et relationnelles a été proposée aux parents de bébés diagnostiqués
sourds, qu’existent ou non des inquiétudes parentales ou de soignants. Cette consultation était
menée en binbme par une des deux psychologues du service ORL, et une pédopsychiatre de I'UTES
formée au dépistage précoce et a la prise en charge des bébés a risques neurodéveloppementaux.
Lors de la consultation, I'une des cliniciennes est auprés des parents et du bébé, et I'autre filme
I'observation (aprés autorisation de filmer signée par les parents). Pendant la consultation, une place
importante est donnée au recueil des observations parentales et éventuelles préoccupations sur le
développement. Lobservation se fait a partir d'un temps d’échanges et d’activités spontanées entre
le bébé, son parent, et les cliniciennes.

Dans un second temps, un travail d’analyse qualitative a pu étre mené a partir de ce matériel
vidéo. Le film permet un revisionnage pour une micro-analyse des interactions et des
comportements sensorimoteurs. A partir de cette analyse, est estimé un degré de préoccupation
concernant le développement de I'enfant. Si celui-ci est élevé, il est proposé aux parents des bilans
complémentaires (bilan sensorimoteur André Bullinger, bilan neurovisuel, bilans spécifiques en
fonction des points d’appel), ainsi qu’une prise en charge ciblée, complémentaire aux soins précoces

du bébé sourd.
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V. « »

Notre analyse porte sur une cohorte de 22 bébés sourds congénitaux, ayant bénéficié d’'une
consultation conjointe d’observation précoce du développement. La description et I'analyse de cette
cohorte a pour objectif principal de : 1) décrire les profils médicaux et I'état développemental de
bébés sourds congénitaux tout venant ; et secondaires de 2) dégager des facteurs possiblement
associés au signes de TND chez des bébés sourds, afin de mieux les repérer et les comparer aux
facteurs identifiés chez les enfants entendants ; 3) émettre des hypothéses physiopathologiques sur
les éléments cliniques retrouvés le plus fréquemment chez les enfants sourds a risque de TND.

Cette recherche a aussi pour but de montrer I'intérét d’un partenariat trans-disciplinaire dans la prise
en charge précoce des enfants sourds congénitaux. Cette recherche est un travail préliminaire, pilote
; nous espérons que d'autres suivront pour enrichir nos connaissances sur le développement des

bébés sourds.

1. Méthode
a. Participants

Cette étude a été approuvée par le Comité d’Ethique de la Recherche Assistance Publique -
Hopitaux de Paris (CERAPHP). Le recrutement a été fait en mars 2021 et concerne les bébés nés
sourds et suivis dans le service d’audiophonologie de I'hopital Necker Enfants Malades (Paris,
France), adressés par une des deux psychologues du service entre mai 2018 et février 2021 (vérifier
sur protocole). Les bébés dont les films étaient sélectionnés devaient étre atteints de surdité
permanente, avoir été vus en consultation a moins de 10 mois, et un consentement signé par les
parents pour I'enregistrement vidéo de la consultation, a des fins d’analyse clinique et de recherche.
La limite d’age des enfants recrutés a été posée a 10 mois, car c’est la limite de |'utilisation de la grille

Olliac (9 mois +/- 29 jours).

b. Cadre de la consultation

Il est important de noter que l'objectif premier de ces consultations était clinique : évaluer
les bébés pour orienter ceux identifiés a risque vers une prise en charge adaptée, aussi bien
diagnostique que thérapeutique. L'analyse des films était un objectif secondaire, et a dii donc se faire
dans les conditions « réelles » de prise en charge, en s’affranchissant des exigences de
standardisation des méthodes d’analyse. Dans le cadre de la consultation conjointe, 'observation a
été réalisée pour une grande partie des bébés de la cohorte dans le service ORL, excepté pour 3
patients suivis a Necker mais adressés par les SAFEP ou le service de pédiatrie générale (pour les
bébés avec syndrome CHARGE suivis par le Pr Abadie), partenaires du dispositif, pour qui la

consultation a eu lieu a I'UTES. Le déroulement d’une consultation était toujours organisé autour
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d’'un temps d’accueil et d’échanges (avec le(s) parent(s) mais aussi avec le bébé), puis un temps
d’observation et d’interactions au sol le bébé couché sur un tapis, avec quelques jouets a disposition,
vétement du bas du corps 6tés. Pouvaient s’y ajouter, selon les besoins de I'enfant, un temps de
change et/ou un temps de repas. La consultation durait en général une heure. Comme il a été dit
plus haut, une attention particuliére est portée aux propos des parents, pour I'évaluation du risque.
En effet, les observations parentales sont précieuses et riches d’informations. Elles ont l'avantage
d'étre le reflet de leurs ressentis « in vivo », ce qui débarrasse du biais de mémorisation™. Les
parents viennent souvent dire leurs observations et inquiétudes, sans pouvoir les nommer comme «
anormales ». Nous tenons a les soutenir dans I'expression de leurs ressentis et le crédit a y apporter,
pour ne pas participer a la tendance naturelle a se réfugier dans le déni.

Tout au long de la consultation, des conseils étaient prodigués aux parents (pour offrir de
bons appuis a leur enfant, favoriser la communication, lutter contre la douleur, tout ce qui a trait au
quotidien de I'enfant), et était gardée en téte I'éventuaité qu'une prise en charge soit nécessaire et
s'engage (psychothérapie parent-bébé de soutien au développement, thérapie sensorimotrice,
ostéopathie, par exemple) ; I'alliance avec les parents devait donc se construire aussi naturellement
gu'en pratique clinique. Enfin, pour chaque enfant montrant des signes de développement atypique,
un bilan sensorimoteur était proposé, ainsi qu’un bilan neurovisuel et la passation de |'échelle de
Brunet-Lézine. De plus, si les inquiétudes concernaient un diagnostic différentiel ou aggravant un
éventuel TND (douleurs digestives, point d'appel neurologique) les familles étaient orientées vers

une consultation spécialisée.

2. Recueil des données

a. Compétences relationnelles

Disposant de ce matériel vidéo, I'outil d’évaluation des compétences relationnelles devait
pouvoir étre coté par un observateur extérieur, a partir d’'un temps d’échange « en conditions réelles
». Loutil devait s’adresser a des enfants 4gés de moins d’un an, et s’intéresser aux comportements de
I'enfant dans l'interaction, et non pas seul. La grille Olliac choisie pour les criteres sus-cités qu’elle
remplit, est validée en population générale (Olliac et al, 2017) et en population spécifique (Ouss et al,
2014). Elle s’attache a observer les comportements relationnels du bébé, quels qu’ils soient, et ne
porte pas sur les comportements vocaux ou en réponse a des sollicitations vocales. Son utilisation est

donc possible en population sourde. Selon le résultat chiffré obtenu, un score de sévérité a été

attribué (0, 1 ou 2 ; cf. Annexe n°5 -Tableau Il).

1% | e biais de mémorisation ici correspond aux souvenirs rapportés a posteriori (cf. études utilisant des
questionnaires de parents recueillant des informations rétrospectives), qui peuvent étre reconstruits apres
avoir regu un diagnostic précis, et ne pas correspondre totalement aux ressentis de la période néonatale.

48



Les fenétres d’dge auxquelles la grille Olliac s’applique n‘ont pas pu étre strictement
respectées. Ainsi aux enfants agés de plus de 4 mois et 29 jours et moins de 8 mois, a été attribuée

dans cette analyse la grille Olliac 4 mois, moins sévere et donc attribuant moins de faux positifs.

b. Comportements posturo-sensori-moteurs
La qualité du développement des enfants était aussi basée sur l'observation de leurs
comportements moteurs en réponse a l'environnement sensoriel et relationnel. Nous veillions dans
nos interprétations, a considérer les appuis dont bénéficiait I'enfant (confort du porteur, qualité du
portage, organisation posturomotrice au sol). Les criteres d’alerte sont basés sur les travaux de
I'équipe de Pise (Muratori et al, 2016), et I'approche sensorimotrice du professeur André Bullinger.
Les éléments d’observation de la qualité des comportements sensori-moteurs étaient les suivants :
> Agitation psychomotrice : on parle d’agitation, ou d’instabilité posturomotrice. Cela
correspond a un bébé qui sur un temps long (une dizaine de minutes) ne parvient pas a
ralentir son activité motrice pour s’intéresser a un objet, une partie de son corps, ou le
regard de son interlocuteur. Ce signe peut étre le reflet d’'une désorganisation psychique,
d'un inconfort corporel, ou d’une difficulté a construire une représentation de l'espace
autour de lui.
> Comportements sensoriels inhabituels : les accrochages du regard aux lumiéeres et aux
matériaux contrastés (fenétre, dessins d’un tissu, mobilier) existent parfois trés tot et
peuvent étre un signe de neurodéveloppement affecté. Des réactions inhabituellement
fortes aux stimuli sensoriels peuvent étre aussi observées : un bébé qui supporte mal qu’on
le touche (pleure) ou bien un sursaut suite a des vibrations ou bruits (pour enfants
entendants ou avec appareillage auditif) soudains, méme légers, peuvent indiquer une
hypersensibilité ; on peut parfois voir des enfants qui gardent un niveau particulierement
élevé de vigilance a leur environnement, particulierement longtemps (sans l'effet de
I’habituation).
> Mouvements répétitifs : des comportements moteurs répétés a l'identique comme un
membre supérieur qui tape le sol de fagon répétitive (arm shake), ou des petits coups
rythmiques pres de la bouche, peuvent étre vus chez un bébé d’un certain age, mais tendent
a disparaitre au cours des mois. Si ces mouvements persistent, sont associés a un répertoire
moteur pauvre et a d'autres mouvements atypiques (rythmies céphalo-corporelles) ou
interrompent voire empéchent les moments d’échanges avec le parent, ils constituent un
signe d’alerte (Loh et al, 2007). On les distingue évidemment de mouvements de
flexion/extension des membres, habituels en particuliers avant I'dge de corticalisation du

contrdle moteur.
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> Retard des acquisitions psychomotrices / hypotonie globale : les enfants ne tenant pas leur
téte a 4 mois, ne tenant pas assis a 9 mois, ne se retournant pas a 9 mois, sont considérés
comme a risque sur le plan développemental (Bhat et al, 2012). U'hypoactivité, la lenteur
dans les mouvements, les difficultés a recruter le tonus pour enrichir la motricité, sont des
signes qui disent la moindre qualité du fonctionnement du SNC, et prédisent les limites de
son développement par manque de stimulations, d’explorations motrices.

> Opisthotonos / hyperextensions dorsales répétées / persistance du schéma d’extension :
chez les nourrissons, une situation d’inconfort sensori-moteur brusque peut se traduire par
une réaction d’hypertonicité des muscles extenseurs de la chaine dorsale allant de la téte au
bassin. La téte et le corps du bébé se cambrent en arriere. Cette réaction a des flux sensoriels
est déja observée chez le foetus, pour qui le regroupement en flexion est permis par la paroi
utérine. Apres la naissance, ce regroupement est facilité par les bras de la personne qui porte
I'enfant et le rassure. Mais un enfant irritable sur le plan sensoriel et émotionnel peut
développer des réponses d’hyperextensions fréquentes ou répétitives, en particulier lors des
repas, ce qui peut augmenter les risques de régurgitations par tension des voies digestives
hautes (Loh et al, 2007). Cela peut aussi impacter la relation ; les moments de portage sont
malaisés, désorganisés, le porteur peut se sentir insuffisamment rassurant et contenant, et
préférer laisser I'enfant dans son transat, par exemple. « C'est souvent le début d'une spirale
de troubles des interactions entre I'enfant et son milieu humain » (Bullinger, 2015).

> Qualité globale de la motricité : cette catégorie regroupe de nombreux signes qui sont
connus pour alerter sur la qualité du fonctionnement du systeme nerveux. Il est en effet
important d’accorder une attention certaine a l'atypicité de la motricité, méme en cas
d'acquisitions motrices dans les temps. On y retrouve les anomalies posturales : un bébé qui
montre une asymétrie de motricité entre la partie droite de son corps et la partie gauche, ou
bien une motricité de différente qualité entre le haut du corps et le bas du corps ; un
répertoire moteur pauvre, manquant d’exploration motrice de la part du bébé ; des
mouvements saccadés, contrastant avec la fluidité habituelle des mouvements des bébés en
bonne santé, qui bougent de fagcon harmonieuse ; des anomalies de tonus, globales ou
segmentaires, comme une raideur des jambes, une hypotonie de la musculature du dos, une
mauvaise tenue de téte, des difficultés de jonction (la encore selon I'dge, on attendra d’un
enfant qu’il puisse regrouper ses deux mains dans un premier temps, puis mettre ses pieds a
la bouche par exemple), un poing tenu fermé en permanence, un bras trop souvent en
abduction ; la persistance de réflexes archaiques comme le réflexe de Moro, qui peuvent

entraver certaines acquisitions motrices parasitées par des mouvements réflexes.

50



Tous ces signes contribuent a une impression globale sur la qualité de la motricité spontanée
du bébé. Puisque I'on dépiste des signes précoces de TND, et non pas un TSA caractérisé, I'estimation
de la qualité du développement de chaque bébé repose sur un faisceau de signes, a partir des
critéres sus-cités. Cette estimation est graduelle, et pour simplifier sa transcription, nous avons établi
trois niveaux d’alerte : 0 : observations rassurantes, motricité globale de qualité, pas de signe
d’inquiétude ; 1 : quelques comportements sensorimoteurs inhabituels chez un bébé dont Ia
motricité globale est de bonne qualité, n’entravant pas la qualité et la quantité des interactions
sociales ; 2 : comportements sensorimoteurs préoccupants, pouvant limiter la qualité et/ou la

quantité de leurs comportements sociaux.

c. Recueil de I'histoire médicale

Pour étudier les profils des enfants présentant un risque neurodéveloppemental associé a
une surdité congénitale, nous avons cherché dans leur histoire médicale les éléments associés au
risque d’autisme identifiés dans la littérature (Hisle-Gorman, 2018), les caractéristiques de la surdité,
et la présence d’autres troubles ou malformations associées. Les caractéristiques de la surdité et les
affections associées permettent parfois tres tot de suspecter un diagnostic étiologique syndromique,
tel que, par exemple, le syndrome CHARGE. De méme, I'infection materno-foetale a CMV est souvent
rapidement identifiée. Ces deux affections constituent des syndromes a risque élevé de TND. La
prématurité et les complications obstétricales sont elles aussi des facteurs associés au TND, et a la
surdité congénitale. La recherche des éléments médicaux était rétrospective, basée sur le recueil
dans les dossiers médicaux du service d’audiophonologie, depuis la prise en charge jusqu’a I'age de la
consultation. Chaque élément clinique est numérisé de fagcon binaire ou ternaire pour faciliter les
calculs de pourcentages.

Nous avons choisi d'arréter le recueil des éléments médicaux a I'dge de la consultation afin
de respecter le niveau d’informations dont le clinicien dispose en conditions réelles. Cela est
particulierement intéressant pour la question de I'étiologie de la surdité. Ne pas détenir cette
information prévient du risque de biaiser nos observations lors du revisionnage de la consultation.

Enfin, nous nous intéressons particulierement a |'existence ou non d'un trouble du systeme
vestibulaire (hypo ou aréflexie), potentiellement impactante pour le développement des

compétences posturomotrices, et donc sociales.

d. Mesures statistiques
Cette étude ayant pour objectif la description des profils médicaux et des comportements
sociaux et sensorimoteurs d’une cohorte de bébés sourds, les mesures étaient elles-mémes

descriptives et qualitatives. Celles-ci incluaient pour chaque variable, le nombre en valeur absolue et
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le pourcentage dans la cohorte. Du fait de I'hétérogénéité de la population et du petit échantillon de

patients, les calculs de corrélation n‘ont pas été faits ; ils n‘auraient pas de valeur statistique.

3. Résultats

26 patients constituaient la cohorte lors de sa constitution. 4 patients ont été retirés de
I'analyse : 2 car ils avaient plus de 10 mois lors de la consultation conjointe, 1 pour impossibilité
d'exploiter le film de la consultation, et 1 par refus des parents de participer a ce travail.
22 patients ont donc été inclus, dont 13 filles. Tous les patients étaient atteints de surdité
permanente bilatérale, dépistée en maternité. Tous avaient une surdité neurosensorielle sévere a
profonde, a I'exception d'un enfant ayant une surdité moyenne, le jour de la consultation. L'age
moyen lors de la consultation était de 7 mois. 3 bébés (13%) étaient nés prématurés, 3 avaient un
syndrome CHARGE déja identifié le jour de la consultation, et 2 avaient eu une infection
materno-foetale a CMV (cf. Tableau | - Annexe n°4). La grille Olliac 4 mois a été utilisée pour 13
enfants, la grille 9 mois pour 9 enfants. De I'analyse des données issues de cette cohorte et leur
transcription numérique, ont émergé 3 profils développementaux (cf. Tableau Il - Annexe n°5), que

nous avons mis en lien avec les caractéristiques médicales des enfants (cf. Tableau Il - Annexe n°6).

R

% Profil n°1 : pas de préoccupation

Le premier profil correspondait au groupe de 6 enfants pour qui les observations étaient
rassurantes, tant sur les plans relationnel que sensori-moteur. A la grille Olliac, ces enfants avaient 15
points. Au niveau sensori-moteur, leur motricité globale était de bonne qualité. Ils ne présentaient ni
mouvements répétitifs, ni retard des acquisitions, ni troubles du tonus. Pour 5 enfants (#2#3#4#5#6),
certains comportements sensorimoteurs nous ont semblé légérement inhabituels (recours ponctuels
a des hyperextensions, déséquilibres entre plans avant et arriere, peu de positions asymétriques et
d’exploration des espaces latéraux). Cependant, ceux-ci s’intégraient dans un comportement global
de qualité, permettant de bons échanges dans la dyade parent-enfant et avec la clinicienne. De plus,
ces moments étaient brefs, et ils nous semblaient refléter une difficulté a gérer un inconfort
sensori-moteur passager. En cela, ils ne nous ont pas inquiétés d’un point de vue développemental,
mais nous ont interrogés sur le lien éventuel avec le déficit auditif. Par exemple, les brefs recours a
des hyperextensions dorsales observés chez certains, rendaient difficile le portage. Bullinger fait
I'nypothése que ces comportements sont normaux dans le développement du tout petit, la
construction de son schéma corporel, mais ne devraient pas s’installer. On peut aussi s’interroger sur
les postures particulieres qu’un enfant sourd doit adopter pour construire sa représentation de

I'environnement, devant aller chercher les informations par le visuel (et notamment la vision
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périphérique), en particulier celles qui ne sont pas dans son champ de vision, alors que I'enfant
entendant peut se rassurer par les indices sonores.

Dans ce sous-groupe, 1 enfant (#4) avait une hyporéflexie vestibulaire, et 1 enfant (#6) avait
eu une infection maternofcetale a CMV au cours du premier trimestre de grossesse, traitée par
antiviraux, et responsable d’hypersignaux de la substance blanche a I'lRM cérébrale et de kystes

temporaux. Aucun n‘avait de parent au premier degré atteint de TND.

R

% Profiln°2 : degré de préoccupation élevé

Le second profil qui se dégage est celui des 11 enfants a qui nous avons attribué un degré de
préoccupation élevé, a partir de nos observations. Sur le plan sensori-moteur, ils présentent des
signes de trouble du tonus (souvent une hypotonie globale, parfois associée a des hyperextensions
dorsales), des mouvements répétitifs, un répertoire moteur pauvre, et/ou un retard des acquisitions.
Les hyperextensions dorsales observées dans ce groupe ont un caractére excessif, parfois envahissant
en termes de fréquence et de durée sur le temps de la consultation ; ces comportements
interrompent et/ou empéchent les moments d’interactions du bébé avec ses parents et/ou la
clinicienne. lls déroutent I'adulte, qui bien souvent adopte des comportements en regulation up, des
sollicitations sensorielles pour maintenir le contact avec I'enfant, ou retrouver son attention. Nous
pensons que les signes sensorimoteurs observés chez ces bébés participent a leur manque de
disponibilité pour adresser des appels francs envers leur parent, initier des échanges de regards de
fagon suffisamment durable pour étre recus et compris par leur parent, et profiter de ces premiéres
expériences sociales. Les intentions sociales sont la pour un certain nombre de ces enfants (16 ont un
score intermédiaire ou maximal a la grille Olliac), mais bien plus rares (sur une heure d’observation),
plus bréves, et moins marquées que chez les enfants sans signes sensori-moteurs. Ces émergences
sociales étaient soumises a I'apport d’'un appui dorsal suffisant, et/ou suivies d’'une désorganisation
psychocorporelle interrompant Iinteraction (hyperextensions, rythmies céphalo-corporelles,
recherche de contrastes visuels, mouvements répétitifs, cris aigus). Ces observations,
complémentaires a la cotation de la grille Olliac, alertaient sur les signes d’altération du
développement de ces enfants au moment de la consultation, et ont encouragé les cliniciens a leur
proposer des bilans complémentaires et prises en charge spécifiques.

A l'exception d’'un enfant (#14), tous les enfants de ce groupe avaient soit subi une
complication périnatale (#15#16#17#20#22#23#), soit un syndrome génétique avéré ou suspecté par
la présence de malformations extra-auditives (#12#13#15#17#19#20#21#22), soit un parent au 1%
degré atteint de TND (#18). De plus, a l'exception de deux enfants (#13#14), tous présentaient une

hyporéflexie ou une aréflexie vestibulaire.
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< profil N°3 : degré de préoccupation intermédiaire

Enfin, pour le troisieme profil d’enfants de cette cohorte, constitué par 4 bébés, nous avons
attribué un degré de préoccupation intermédiaire. A la grille Olliac, ces enfants obtenaient un score
intermédiaire : ils initiaient et répondaient aux sollicitations avec I'examinatrice (5 points) mais pas
avec leurs parents (0, 2 ou 8 points). Concernant les signes sensorimoteurs : les 4 enfants avaient une
motricité bien organisée, mais lente, avec un retard des acquisitions et/ou une raideur inhabituelle
des membres inférieurs (#11). Ces enfants nous ont interrogés sur la qualité de leur développement
global, qui ne nous semblait pas optimale. Lanalyse du contexte, les bilans complémentaires et la
répétition des observations semblaient nécessaires a une meilleure estimation.

Lanalyse des dossiers médicaux montre que pour deux d'entre eux (#8, #10) existaient une
ou plusieurs malformations hors du systeme auditif. La naissance du cas #11, par ailleurs sans
particularité, avait été marquée par le relevé d’un liquide méconial. Lanalyse de I'histoire du cas #9
n’a pas relevé de particularité dans la limite de ce que nous cherchions.

Ce résultat intermédiaire pourrait étre en lien avec des bébés présentant une vulnérabilité
développementale plurifactorielle. Le nombre d’enfants dans ce groupe, et les données que nous
possédions n’étaient pas suffisants pour interpréter nos observations. |l nous semble que les bilans
génétiques, d’'imagerie, sensorimoteur, voire des observations échelonnées, auraient été nécessaires

pour mieux caractériser le profil développemental de ces enfants.

4. Cascliniques
a. Casn°l(cas#1)

Il s'agit d’'un petit garcon qui a été vu en consultation conjointe a l'age de 7 mois,
accompagné de sa maman. Ses deux parents sont entendants, parlent le francais, et sont initiés a la
langue des signes francgaise. C’est leur troisieme enfant : ils ont une premiere fille atteinte de surdité
profonde bilatérale due a une neuropathie auditive, et une deuxieme fille entendante. Il n’y a pas de
notion de TND dans la famille. La grossesse est issue d’'une conception naturelle, et s’est déroulée
sans encombre. Il n’y pas eu de séroconversion CMV, ni complication per partum. Le petit est né 40
SA et 4 jours, par voie basse, et sans déclenchement. Il pesait 3230g, Apgar 10a 1, 5, et 10 min. Les
suites ont été simples sur le plan médical : pas d’hyperbilirubinémie, pas de séjour en réanimation.
Les Oto Emissions Acoustiques de dépistage en maternité étaient « présentes » des deux cotés.
Rapidement, les parents ont constaté un manque de réponse aux stimuli auditifs. Des Potentiels
Evoqués Auditifs ont révélé quelques jours apres la naissance une surdité neurosensorielle profonde
bilatérale. Le scanner des rochers et I'IRM cérébrale n‘ont pas montré d’anomalie. Le bilan

vestibulaire réalisé a 4 mois retrouve un léger déficit a droite, mais une fonction normale a gauche. Il

54



n’y a pas de suivi en neuropédiatrie, I'alimentation ne pose pas probléme, il n’a pas souffert de RGO.
Aucune anomalie morphologique, ni plagiocéphalie constatée. Pas de trouble visuel associé. L'enfant
a tenu sa téte a 1 mois et demi, pouvait se retourner dans les deux sens a 4 mois, et tenait assis a 6
mois.

Consultation conjointe a 7 mois de vie :
Dés les premieres minutes de la consultation, cet enfant a montré ses tres belles compétences
relationnelles. Son plaisir a susciter et maintenir les échanges avec les trois personnes dans la piéce
(sa maman, la clinicienne menant la consultation et celle qui filmait) était évident, durant toute la
durée de la séance. Il était trés souriant, tres éveillé, ouvrant de grands yeux et un grand sourire.
Assis sur les genoux de sa maman, il fait preuve d’'un bon ajustement tonicopostural. Lappui-dos ne
semble pas nécessaire au maintien de sa téte et de son dos, il contrle sans difficulté les
mouvements de ses bras. Sa motricité est fluide, harmonieuse, typique du bébé adorable qui suscite
le mamanais. Il cherche activement l'autre des yeux ; sa maman le dit « des que I'on rentre dans son
champ de vision, il essaie vraiment de nous fixer du regard pour qu’on ne parte pas ».

Cotation Olliac :

1) Le bébé cherche-t-il a vous regarder : a) spontanément ? Oui, 4 points ; b) lorsque vous lui

parlez (protoconversation) ? Oui, 1 point.

2) Le bébé cherche-t-il a se faire regarder par sa mére en vocalisant, en gigotant, tout en la

regardant intensément : a) spontanément? Oui 8 points ; Lorsquelle Iui parle

(protoconversation) ? Oui, 2 points.

Total = 15 points, pas de risque.

Sur un matelas au sol, il se retourne dans les deux sens. Il partage I'intérét pour son jouet
avec les trois personnes dans la piéce avec le regard, soutenu par ses postures stables (s'appuie sur
un seul avant bras en étant sur le ventre, pour tendre son jouet de I'autre bras). Tout en vocalisant.
Tres curieux, il explore beaucoup grace a une motricité de tres bonne qualité. Il ne montre ni
agitation psychomotrice, ni mouvement répétitif. Ses initiations d’interaction sont multimodales : de
longs regards intenses associés a des vocalisations riches, sourires, bras et pieds tendus vers I'adulte
avec qui il discute. Il fait de méme avec sa maman. Les reflux de lait ne semblent pas le géner, encore
moins désorganiser son état psychocorporel. Il continue I'exploration du jouet qu’il a dans les mains
comme si rien ne s’était passé.

Cette observation est rassurante en tous points.
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b. Casn®2 (cas #16)

Il s'agit d’'une petite fille qui a été vue en consultation conjointe a I'age de 5 mois,
accompagnée de sa maman. Ses deux parents sont d’origine Philippine, cousins germains, et parlent
Tagalog a la maison. La maman parle couramment le francais. Cette petite fille est la premiéere enfant
du couple. Il n’y a pas d’antécédent de surdité ni de TND dans la famille.

La grossesse a été marquée par un diabéte gestationnel, et une hyperthermie maternelle per
partum, faisant suspecter une chorioamniotite a streptocoque B, traitée par antibiothérapie
(cefotaxime et gentamicine). Il n’y a pas eu de séroconversion CMV durant la grossesse.
Laccouchement a eu lieu par césarienne en urgence, pour cause d’anomalie du rythme cardiaque
foetal. Le bébé est né a 41 SA et 3 jours, pesait 3500g, mesurait 50 cm et son périmeétre cranien 36,5
cm ; score d’Apgar4a 1 min, 7a 3 min, 9 a5 et 10 min.

Elle a été intubée a la naissance pour cause de détresse respiratoire due a une inhalation méconiale,
puis relais CPAP pendant 48 heures avec instillation de surfactant, séjour en réanimation de six jours.
Un diagnostic de maladie des membranes hyalines a été posé.

Dans le cadre du dépistage néonatal de la surdité, I'enfant a passé des Potentiels Evoqués Auditifs
Automatisés a J1, J2 et J3, tous montrant une absence de réponse des deux oreilles. Un déficit auditif
neurosensoriel profond bilatéral a ensuite été diagnostiqué, puis appareillé a 4 mois, sans gain
d’audition significatif. La PCR CMV analysée sur sang séché de carton de Guthrie est revenue
négative. Le scanner des rochers et I'IRM cérébrale ne montraient pas d’anomalie, notamment pas

de malformation de 'oreille interne. Lexamen vestibulaire ne montrait pas de déficit.

Consultation conjointe a 5 mois de vie :

Le jour de la consultation, la petite est gardée a la maison par sa maman, elle ne présente
pas de difficulté a I'alimentation, mais souffre de RGO contre lequel elle a un lait épaissi.
Elle est rapidement mise allongée sur le matelas. Son regard se dirige vers le mur derriere elle, la
chaine dorsale en hyperextension, les bras en abduction de chaque c6té. Ses jambes sont tendues,
raides, et elle fait tourner ses pieds comme des marionnettes.
Orienter son visage vers I'adulte a coté d’elle ou a ses pieds lui demande un effort de maintien de la
position en flexion du buste et du cou qui ne dure pas longtemps. Les échanges de regard pour
lesquels elle semble avoir de l'intérét, ne durent pas plus de deux secondes ; ensuite le recrutement
de son tonus en flexion est relaché.

Cette position d'hyperextension dorsale, arc-boutée, est impressionnante par son intensité
et sa durée. Ses épaules sont tournées vers l'arriere, les bras le long du corps et les avant-bras en
abduction. Cela limite nettement la jonction des mains dans le plan médian, et donc |'exploration de

son corps ou d’objets tenus, qui est essentielle a la construction de I'attention conjointe. Sa posture

56



lorsque son installation est modifiée montre qu’elle n’anticipe pas le portage : son corps, soutenu
sous le bassin et sous la partie thoracique de son dos, reste en hyper extension dorsale, les deux bras
en chandelier en abduction dans le plan arriere, la téte vers l'arriere, donnant une impression de
rigidité en opisthotonos. Sur le tapis plan, elle semble écrasée par la gravité, trés peu mobile. Elle
peut tout de méme se retourner sur le ventre. L3, elle garde les poings fermés, et n’utilise pas ses
mains pour redresser son buste. Pour dégager une main et attraper un jouet, elle se sert de son
crane pour appui, manquant de tonicité du plan avant, et le dos restant creux (position du planeur).
Ses vocalisations sont peu variées, et surtout rarement adressées. Parfois, sa voix est tres aigué et
correspond au son produit par le tonus pneumatique qu'elle recrute. Elle bloque sa respiration pour
mieux maintenir son buste, par manque de recrutement du plan antérieur, et pouvoir interagir
brievement. Ses efforts pour se regrouper a minima pour regarder l'autre et interagir, durent tres
peu de temps. Sans appui, les échanges ne durent jamais plus de deux secondes. En revanche, ce
comportement montre I'intention relationnelle dont est munie cette petite fille.

La maman dit que c’est habituel chez sa fille. Son discours est riche d'informations : elle dit de sa fille
« elle est un peu excitée, elle bouge beaucoup », et elle I'interpelle « pourquoi tu fais ¢a ? qu’est-ce
que tu regardes ? » lorsque la petite interrompt un bref échange entre elles pour regarder vers
I'arriere et le plafond. Ses propos indiquent qu'elle repére ces comportements, présents
constamment depuis la naissance, et les identifie comme anormaux. La maman reste trés
persévérante pour maintenir des échanges avec sa fille malgré la brieveté et la pauvreté des
réponses qu'elle obtient. Lorsque le contact oculaire est engagé, la maman parle a son bébé en
essayant de maintenir son attention, et pose une main sur son ventre juste avant que sa petite
n’interrompe I'’échange, puis la caresse énergiquement ; comme si elle était habituée a perdre le
contact de sa fille, et voulait le prolonger par les stimulations tactiles. Cela correspond a une attitude
en regulation up. Lorsque grace aux appuis du coussin d'allaitement (et de I'excitation par bisous sur
le ventre), madame obtient des réponses plus riches avec sourires et vocalisations, son mamanais se
fait lui aussi bien plus riche et attractif. Lorsque la petite fille a des mouvements répétitifs des mains
(poings fermés, se tape contre la bouche, contre le crane ou entre elles), madame dit « tu fais le
pompon », habituée a voir ce signe chez sa fille, et tentant d'y mettre du sens. Cette motricité si
particuliére, pauvre et symétrique, attire moins efficacement I'adulte, suscite moins le désir de
I'adulte. La encore, ce sont les bases de ce qui sera plus tard le langage non-verbal, qui sont
précocement entravées.

Aussi, a seulement 5 mois, cette petite fille est en recherche de verticalisation. Elle se hisse au pied
d'une chaise, et a des mouvements de flexions répétitives des jambes pour faire de petits sauts, le

corps soutenu par sa maman.
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Lors des échanges avec exagération du mamanais de la part de la clinicienne, la petite bien
regroupée par le coussin d’allaitement, fixe plus facilement et plus longtemps le visage de son
interlocutrice, mais toujours en s’intéressant davantage aux contrastes (lunettes de la clinicienne)
gu’aux échanges de regards. Un reflux de lait provoque un désengagement de la relation, une
importante désorganisation posturale.

Pendant la prise du biberon, la petite peut regarder sa maman. Elle tape de son poing son biberon de
facon rythmique, mais avec une certaine tonicité. L'étape du change ne dure pas longtemps, car n'est

pas source de riches échanges comme avec un enfant aux compétences relationnelles engageantes.

Cotation Olliac (grille 4 mois) :

1) le bébé cherche-t-il a vous regarder : a) spontanément ? Non, 0 points ; b) lorsque vous lui
parlez (protoconversation) ? Oui, 1 point.

2) Le bébé cherche-t-il a se faire regarder par sa meére en vocalisant, en gigotant, tout en la
regardant intensément : a) spontanément? Non O points ; Lorsqu’elle lui parle
(protoconversation)? Oui, 2 points.

Les questions 3 et 4 ne rapportent aucun point.

Total = 3 points, bébé a risque d’autisme.

Cette petite fille présente donc des signes d’alerte sensorimoteurs multiples et francs. Un
bilan sensorimoteur et une thérapie parent-enfant de soutien au développement ont été tres
rapidement proposés. De plus, un traitement ostéopathique était conseillé pour soulager les tensions

corporelles de la chaine dorsale, et celles dues aux douleurs digestives.

CONCLUSION

La description de cette cohorte et la recherche EnTNDre, permises par un partenariat entre
un service d’audiophonologie hospitalo-universitaire et un service public de psychiatrie de I'enfant
sourd, est l'illustration des volontés actuelles de décloisonner les disciplines et mener des recherches
conjointes.

A notre connaissance, ce travail est le premier a décrire une cohorte de bébés sourds
congénitaux de moins de 10 mois. Il utilisait comme outil d’évaluation standardisé la grille Olliac. Sur
un petit échantillon d’'une population hautement hétérogene, nous constatons une prévalence
importante de signes d’altération du neurodéveloppement (11 enfants sur 22 présentaient un degré
de préoccupation élevé, 4 un degré de préoccupation intermédiaire). Cette prévalence est
possiblement accentuée par un biais de recrutement, bien que la consultation d’observation ait été

créée pour étre proposée a tous les parents dont I'enfant avait recu un diagnostic de surdité
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congénitale. De plus, ces chiffres rejoignent ceux des études épidémiologiques, rapportant un

sur-risque de TND en population sourde (Friedmann et al, 2020).

Il nous semble que ce travail pilote pourrait guider de futures recherches en utilisant une
cohorte plus importante, comprenant la diversité des profils des bébés sourds, et en I'évaluant de

maniére plus standardisée afin de pouvoir comparer statistiquement les données cliniques obtenues.

A partir des observations de cette cohorte, se dégagent 3 profils développementaux. On peut
remarquer que le groupe des bébés non préoccupants présente moins de facteurs médicaux associés
a la surdité en comparaison du groupe présentant un degré de préoccupation élevé, dans lequel il est
retrouvé davantage d’antécédents de complications périnatales, et d’affections médicales non ORL.
Bien sdr, il sagit de résultats préliminaires, issus d’un travail pilote descriptif. Cela va dans le sens du
constat fait a partir de la file active de I'UTES a savoir la fréquence des tableaux cliniques complexes
chez les enfants sourds avec TND (fréquence des syndromes CHARGE, infections a CMV, syndrome
d’Usher, grande prématurité). Enfin, nos observations rejoignent les résultats obtenus par I'étude de
Chilosi citée plus haut (2010) : le risque de TND chez I'enfant sourd est en partie lié a I'étiologie de la
surdité. A partir de ces constats, nous aimerions poursuivre les recherches pour déterminer quelles
étiologies sont les plus a risque en population sourde, et quels facteurs participent a altérer la

trajectoire développementale de ces enfants.

Enfin, il serait intéressant de mesurer I'effet d’une prise en charge ciblée et précoce, sur le
développement des bébés montrant des prodromes de TND, implantés ou non, en termes de
compétences sociales, langagiéres, et psychomotrices, et en termes d’intégration scolaire, et qualité

de vie de I'enfant et de sa famille.

Les 100 premiers jours post-term sont critiques sur le plan de la neuroplasticité, et nous
offrent une fenétre de mobilisation importante pour I'émergence des compétences essentielles au
petit d’"Homme. Dans I'objectif de réduire le nombre de situations complexes en pédopsychiatrie de
I'enfant sourd, il semble nécessaire de s’appuyer sur de tels dispositifs transdisciplinaires. La
recherche et la clinique doivent avancer conjointement pour proposer des soins de prévention

précoce, en lien avec les connaissances les plus récentes sur le neurodéveloppement.
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ANNEXES

Annexe n°1 - grille Olliac (Olliac et al, 2017)

QUESTIONS AU MEDECIN : REPONSE VALEUR

| 1) Le bébé cherche-t-il 4 vous regarder ?

a) Spontanément Ou
Non
b) Quand vous lw parlez (proto-conversation) Ouw
Non

I 2) Le bébé cherche-t-il 4 se faire regarder par sa mére (ou son substitut) ?

a) En absence de toute sollicitation de celle-ci en
vocalisant, en gigotant, toutf en la regardant infensément 7 Ow
Non

b) Quand elle lui parle (proto-conversation) Owm
Non

| SCORE TOTAL (1 a+b + 2 a+h):

Si le score est supérieur a 3, ne répondez pas aux guestions 3 el 4.

| 3) En dehors de toute stimulation par sa mére

a) Regarde-t-il sa mére (ou son substitut) ? Ou
Non
b) Sourit-il a sa mére (ou son substitut) ? Ou
Non

¢) Le bébe cherche-t-il 4 susciter I"échange jubilatoire avec
sa mére (ou son substitut), par exemple en s’ offrant, ou
en tendant les doigts de son pied ou de sa main 7 Owm
Non

(=2

I 4) A la suite de la stimulation par sa mére

a) Regarde-t-il sa mére (ou son substitut) ? Oui
Non
b) Sourit-t-il 4 sa mére (ou son substitut) ? Oui
Non

¢) Le bebe cherche-t-1l a susciter 1'échange jubilatoire avec
sa mére (ou son substitut), par exemple en s'offrant, ou
en tendant les doigts de son pied ou de sa main ? Oui
Non

SCORE TOTAL : comparer les scores des questions 3 et 4 ; retenir la valeur la plus élevée :

Remarques cliniques :



Annexe n°2 - classification des surdités en fonction du degré de perte tonale

On classe les surdités (qu’elles soient congénitales ou acquises) en fonction du degré de perte
tonale moyenne, qui peut étre différent d’'une oreille a I'autre, et qui peut dans certains cas étre
évolutif. Cette valeur est obtenue apres mesure de la perte auditive en décibels (dB) sur quatre
fréquences (500, 1000, 2000 et 4000 Hertz), dont est calculée la moyenne. En cas de surdité
asymétrique, on peut obtenir une moyenne pondérée en faisant le calcul suivant : (perte tonale
moyenne de la meilleure oreille x7) + (perte tonale moyenne de la plus faible oreille x 3) / 10.
On définit une audition normale ou subnormale par une perte tonale moyenne nulle ou
inférieure a 20 dB.

- DA légere : perte tonale moyenne comprise entre 21 et 40 dB. La parole est pergue a
voix normale mais plus difficlement a voix basse ou lointaine. La plupart des bruits
familiers sont pergus.

- DA moyenne : perte tonale moyenne comprise entre 41 et 70 dB. La parole est pergue si
on éléve la voix. Le sujet comprend mieux en regardant parler. Quelques bruits familiers
sont encore pergus.

- DA sévere : perte tonale moyenne comprise entre 71 et 90 dB. La parole est percue a
voix forte prés de I'oreille. Les bruits forts sont pergus.

- DA profonde : perte tonale moyenne comprise entre 91 et 119 dB. Aucune perception
de la parole et seuls les bruits trés puissants sont pergus.

- DA totale ou cophose : perte tonale moyenne de 120 dB

Annexe n°3 - criteres diagnostiques du syndrome CHARGE par Verloes (2005), mis a jour par Blake
(2006) et Sanlaville (2007).

- Critéres majeurs :
- Colobome
- Atrésie des choanes et/ou fente labiale et palatine
- Agénésie/hypoplasie des canaux semi-circulaires
- Arhinencéphalie et/ou anosmie
- Critéres mineurs :
- Paralysie des paires craniennes VIl a Xl
- Dysfonction hypothalamo-hypophysaire
- Anomalies de l'oreille externe ou de I'oreille moyenne
- Déficience intellectuelle

Diagnostic de syndrome CHARGE typique fait si présence de 3 critéeres majeurs ou 2 critéres
majeurs et 2 criteres mineurs.

Diagnostic de syndrome CHARGE partiel si 2 criteres majeurs et 1 critére mineur.

Diagnostic de syndrome CHARGE atypique si présence de 2 critéres majeurs.
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Annexe n°4 - Tableau | : caractéristiques chiffrées de la cohorte

Tableau I: caractéristiques chiffrées de la cohorte

Garcons

Prématurité

Conditions de naissance
Complications de
grossesse

Complications
obstétricales
naissance
Petit poids de
naissance

Photothérapie
Séjour en réanimation

Séroconversion CMV

Surdité

- Degré ** Moyenne
Sévere
Profonde

- Type Neurosensorielle
Transmission
Mixte

- Syndrome

CHARGE

- Vestibulométrie Normale
Hyporéflexie
Aréflexie

Non faite/résultats
non connus

Affections

associées
Anomalie
neuroimagerie ***

Traitement anti
épileptique a T1

Antécédent de
gastrostomie

Moyenne

Nombre (total =22) Pourcentage (%)

19
22

39,1
13,0

0,0
21,7

30,4

4,3

8,7
17,4
8,7
0,0
0,0
43
8,7
82,6
95,7
0,0
0,0
13,0

52,2
13,0
26,1

43

30,4

0,0

8,7
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Age a T1****

Famille

Trouble visuel

RGO traité ou non, a
Tl

Malformation
extra-auriculaire

Age moyen
<4 mois - 29 jours

Entre 4 mois - 29
jours et 4 mois + 29
jours

Entre 4 mois + 29
jours et 9 mois - 29
jours

Entre 9 mois - 29
jours et 9 mois + 29
jours

Surdité chez parenté
au premier degré

Parents sourds

Parents initiés a la
LSF

TND chez parenté au
premier degré

7 mois

13,0
26,1

34,8

0,0
26,1

30,4

39,1

0,0
13,0

0,0
0,0

4,3

* Les deux cas d’hyperbilirubinémie ont dépassé le seuil nécessitant un traitement par photothérapie.
** QOreille la moins atteinte

*** Anomalie a 'IRM cérébrale et/ou a la TDM des rochers
**x% Age réel pour les enfants nés a terme, age corrigé pour les bébés nés avant 37 SA

LSF: Langue des Signes Francgaise
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Annexe n°5 - Tableau Il : Observations cliniques de la cohorte en termes de compétences

relationnelles (score grille Olliac) et organisation posturo-sensori-motrice.

*(: absence de risque selon grille Olliac ; 1: risque intermédiaire ; 2: risque avéré. **0 : absence d’alerte ; 1: signe inhabituel ; 2:

signe pathologique

a: 4: grille Olliac pour les bébés de 4 a 8 mois / 9: grille Olliac pour les bébés de 8 a 10 mois.

Cas Signes Grille
relation utilisée
nels 4ou9
0/1/2*  mois)*

Détails score Olliac  Signes
(total et détail des  sensori-
scores a chaque moteurs
question de la grille) 0/1/2**

Total 1 2 3 4

Détails descriptifs

1 0
2 0
3 0
4 0
5 0
6 0
7 0
8 1
9 1
10 1
1 1
12 1
13 1

15/ 5| 10 0
15/ 5| 10 1
15, 5/ 10 1
15/ 5| 10 1
15/ 5| 10 1
15| 5| 10 1
15/ 5| 10 1

13/ 5/ 8 1
705 2 1
70 51 2 1
705 2 1
71 51 2 2

13/ 5/ 8 2

Peu de postures asymétriques.

Moment d’hyperextensions répétées suite a un inconfort
sensori-moteur <5% du temps, tenue assise symétrique rendue stable
par un recrutement du tonus pneumatique inconfortable.

Excellente impression générale dans la dyade.

Moment d’hyperextensions répétées suite a un inconfort
sensori-moteur <5% du temps

Léger exces de postures recrutant le plan avant, peu d’exploration des
espaces latéraux

Agrippement répétitif quotidien a 1’oreille droite, que la maman tente
d’empécher en lui mettant une chaussette sur la main a la maison. Pas
d’agitation psychomotrice ni retard psychomoteur

Répertoire moteur pauvre, 1égere asymétrie posturale, motricité lente,
mais bien organisée.Voix aigu€ lors d’un recrutement du tonus
pneumatique. Ouverture des mains en griffe.

Retard des acquisitions motrices (ne tient pas sa téte a presque 9 mois).

Membres inférieurs gardés tendus, peu explorés. Motricité globale de
bonne qualité.

Lenteur, 1éger décalage des acquisitions mais beaucoup d’explorations
de sa motricité

Hypertonie des membres lors d’inconforts sensorimoteurs, station
assise rendue stable par le recrutement du tonus pneumatique, jambes
tendues symétriques ;cela pouvant entraver ses compétences
relationnelles par ailleurs excellentes avec un minimum d’ appuis
dorsaux.

Hypotonie globale importante, lenteur, retard des acquisitions,
mouvements répétitifs de la téte, machonnements, accrochages visuels
aux lumiéres, répertoire moteur pauvre, mimiques faciales pauvres,
regard de qualité médiocre.

Poing droit quasi-constamment fermé, hyperextensions dorsales
répétitives, tendances a vouloir rester verticalisé, plagiocéphalie,
asymétrie posturale, voix stridente.
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14

15

16

17

18

19

20

21

22

15

10

\S)

\S)

Agitation psychomotrice, hyper extensions répétitives > 50% du
temps, mouvements répétitifs des membres supérieurs, hypertonie
globale, acquisitions motrices en avance, irritabilité tactile,
compétences sociales constatées mais entravées, échanges brefs,
regard de qualité médiocre

Hypotonie globale, retard des acquisitions, motricité pauvre, manquant
de fluidité, manque de contrdle de la tenue de téte.

Hyperextensions répétitives > 50% du temps si pas d’appuis renforcés,
regard de qualité médiocre, évitement actif des échanges de regard,

Hypotonie globale, hyperextensions dorsales, accrochages visuels au
miroir, motricité peu fluide, mal organisée si pas aidée par de bons
appuis.

Hypotonie globale, asymétrie des mouvements de la téte, fixations du
regard aux contrastes, interruptions actives des échanges de regard.
Mouvements généraux pauvres, manquant de fluidité, prévisibles,
évoluant dans un seul plan de 1’espace.

Postures en hyperextensions dorsales décrites par la mére.

Hypotonie globale, Retard des acquisitions motrices, irritabilité
sensorielle, persistance de réflexes archaiques (Moro), motricité
saccadée, répertoire moteur pauvre, fixation du regard tres breve.
Rigidité des quatre membres, motricité saccadée et pauvres,
mouvements répétitifs. Retard des acquisitions motrices, forte
irritabilité sensorielle.

Hyperextensions, dorsales, mouvements répétitifs des poings tapés sur
la téte

Grande irritabilité sensorielle, mouvements répétitifs des membres
supérieurs et de la téte, retard des acquisitions motrices, hypotonie,
hypertonie fluctuante des membres inférieurs.
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Annexe n°6 - Tableau Il : antécédents médicaux.

Cas Signes Signes [Complication périnatale | TND chez |[Malformations Trouble du |Anomalie en
relation sensori- parenté ler |extra-auriculaires / systtme |[neuroimagerie
nels moteurs degré CMYV/suspicion vestibulaire*
0/1/2 0/1/2 syndrome
0 Détails 0 Détails |0 Détails IRM TDM des
cérébrale rochers
1 0 of 0 0 0 0 0 0
2 0 1|10 0 0 0 0 0
3 0 1|10 0 0 0 0 0
4 0 1[0 0 0 1 0 0
5 0 1|0 0 0 0 0 0
6 0 1| 1 |Séroconversion CMV |0 1 |Hypersignaux de la 0 1 0
a T1, traitement substance blanche,
antiviral kystes temporaux
7 0 1| 1 | Toxémie gravidique, |0 0 0 0 0
cholestase gravidique
Infection maternofcetal
a streptocoque B,
prématurité
8 | 1] 0 0 1 | Suspicion syndrome 2 0 0
d’Usher
9 1 1|0 0 0 NC 0 0
10 1 1 0 1 |Kyste arachnoidien 0 0 0
1 1 1| 1 |Liquide méconial 0 0 0 0 0
12 1 2| 1 |Séroconversion CMV, |0 1 |Scoliose, 2 1 0
traitement antiviral microcéphalie,
durant la grossesse Anomalies diffuses
de la substance
blanche
13 1 2| 1 |Accouchement long, |0 0 0 0 0
circulaire du cordon
14 1 21 0 0 0 0 0 0
15 1 2 0 1 |Ectopie testiculaire, 1 1 1
hernie inguinale,
plagiocéphalie
16 1 2| 1 |Diabete gestationnel, |0 0 0 0 0
Suspicion de
chorioamniotite traitée
par ATB, ARCF
17 2 2| 1 |RCIU, circulaire du 0 1 |Doigt surnuméraire, 0 0 0
cordon hypospade, agénésie
des dents
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18 2 2( 0 1 |Frére 0 2 0
atteint de
TSA et
surdité
19 2 2| 1 |Naissance par 0 1 | Dysmorphie faciale, 1 0
césarienne, petit poids hypoparathyroidie,
de naissance (2440g a néphropathie
39 SA)
20 2 2| 1 |Prématurité (grossesse |0 1 2 1
gémellaire)
21 2 2 0 1 |Micropénis, ectopie 2 1
testiculaire,
Persistance du canal
artériel, atrésie des
choanes
22 0 2| 1 |Prématurité pour 0 1 |Rétrognathisme 2 1
RPDE a 34 SA, modéré, oreilles mal
oligoamnios ourlées
asymeétriques, atrésie
des choanes

ARCF : Anomalie du Rythme Cardiaque Fcetal ; ATB : Antibiothérapie ; CMV : CytoMégaloVirus ; IRM : Imagerie par Résonance
Magnétique ; MAP : Menace d’ Accouchement Prématuré ; RPDE : Rupture de la Poche des Eaux ; SA: Semaines d’ Aménorrhée ;
T1: premier trimestre de la grossesse ; TDM : Tomodensitométrie ; TND : Trouble NeuroDéveloppemental.

0 = Non/absence ; 1 = oui/présence

*0 : normal ; 1 : hyporéflexie vestibulaire ; 2 : aréflexie vestibulaire ; NC : Non Connu
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Salomé AKRICH

Analyse des facteurs de risque de Troubles NeuroDéveloppementaux chez des
bébés de moins de dix mois atteints de surdité congénitale

RESUME (10 lignes)

Les Troubles du NeuroDéveloppement (TND) représentent une part importante des troubles
rencontrés en psychiatrie de I'enfant et de I'adolescent, notamment chez les enfants sourds
congénitaux. Les recherches des vingt derniéres années sur le sujet ont permis des avancées
considérables sur la compréhension des mécanismes psychiques et physiopathologiques de
ces phénotypes variés, notamment les processus les plus précoces. Nous présentons ici un
travail de recherche bibliographique, ayant motivé la construction d’un partenariat
transdisciplinaire pour le repérage précoce et l'intervention préventive aupres des bébés
sourds présentant des signes de TND, et dont une cohorte est ici décrite dans l'espoir de

guider les recherches a venir.

MOTS-CLES

TrouBLES NEURODEVELOPPEMENTAUX (TND)
SurDITE CONGENITALE

PsYCHIATRIE DE L' ENFANT SOURD

P ARTENARIAT TRANSDISCIPLINAIRE

TROUBLES DU SPECTRE DE L' AuTISME (TSA)
SIGNEs Tres PrRécoces be TND
DEVELOPPEMENT DU BEBE SOURD
REPERAGE PRECOCE

GrILLE OLUAC

PREVENTION

INTERVENTION PRECOCE

79



	page_de_garde_droits.pdf
	IMPORTANT : OBLIGATIONS DE LA PERSONNE CONSULTANT CE DOCUMENT


