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Identification des troubles associés
chez I’enfant sourd porteur d’un
implant cochléaire ; conséquences pour

I’intervention

PAR MARC MONTFORT

Un nombre important d’enfants présentant une surdité (entre 30 % et 40 % selon les
auteurs. voir Edwards 2007) se trouve affecté par d’autres handicaps ou d’autres troubles
du développement. Cette population représente évidemment pour les familles. les
éducateurs et les thérapeutes un défi d’une complexité supplémentaire et leur situation

pose toute une série de questions.

1. LE PLURI-HANDICAP EST-IL UNE
CONTRE-INDICATION POUR L’IMPLANT
COCHLEAIRE ?

C’est une question qui s’est posée au début de la géné-
ralisation de I'lC, dans les années 80, et qui continue
encore a emerger pour les équipes qui n‘ont qu’un
nombre réduit d'implants, ne peuvent donc couvrir toute
la demande et se trouvent dans le besoin d’établir des
choix ou des priorités.

Il faut affirmer clairement que la seule contre-indication
pour Fimplant est chirurgicale. L'enfant sourd présen-
tant un handicap associé ne sera évidemment pas le
candidat qui obtiendra les meilleurs résultats absolus
mais, comparativement a la situation de non-implan-
tation, c’est lui qui en tirera le plus de bénéfice.

Il'y a toujours eu des enfants et des adolescents sourds
qui ont réussi a surmonter la plupart des conséquences
d’une surdité congénitale et précoce mais ce fut au prix
d’un tres grand effort personnel et de leur entourage
et grace a la compensation fournie par d’autres habi-
letés intellectuelles, affectives et comportementales.

Une auditon fonctionnelle précoce permet a un
enfant sourd une acquisition du langage plus naturelle
et beaucoup moins dépendante d’autres capacités: un
enfant sourd présentant un handicap intellectuel, un
trouble du langage ou du comportement, sans audition
fonctionnelle, se retrouvait toujours tres défavorisé dans
cet apprentissage alors qu’aujourd’hui nombre de ces
enfants, grace a I'audition fournie par I'implant, déve-
loppent des capacités de comprehension et d’expres-
sion linguistique qui facilitent énormément leur com-
munication et leur intégration sociale avec un niveau de
qualité de vie difficilement imaginable il y a 20 ans.

Les résultats en discrimination auditive et qualité vocale
ne présentent pas de différence tres significative chez
les enfants implantés présentant un handicap intel-
lectuel Iéger ou modéreé ou un handicap moteur, par
rapport aux enfants sourds de développement typique
(Waltzman, Scalchunes et Cohen 2000. Holt et Kirk
2005): a différence se situe dans des aspects liés a
leur handicap (limitations de mémoire, de capacité
attentionnelle...) mais pas directement au fonctionne-
ment de I'implant cochléaire et donc de I'audition.

2. COMMENT IDENTIFIER L'IMPACT
RELATIF DE CHAQUE HANDICAP SUR LE
DEVELOPPEMENT QUAND LE
HANDICAP ASSOCIE A LA SURDITE EST
AISEMENT IDENTIFIABLE ET PREALABLE
A LA DECISION DE L'IMPLANTATION ?

C'est le cas des enfants qui présentent un handicap
neuro-moteur ou visuel congénital ou de ceux dont le
syndrome est facilement identifiable soit a la naissance,
soit des les premiers maois.

Pour chacune des pathologies présentes, les educa-
teurs et les thérapeutes peuvent avoir des attentes plus
0OuU Moins précises : on connait la nature des troubles
de la parole chez I'enfant présentant une IMC ou cer-
taines caracteristiques du développement du langage
chez ceux qui présentent une trisomie 21 ou un syn-
drome de Williams.

La combinaison de deux handicaps ne se limite cepen-
dant pas a la simple addition de leurs conséquences
respectives parce que chacun d’entre eux va exagerer
celles de I'autre : 'acquisition du vocabulaire ou de la syn-
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taxe chez le jeune enfant sourd peut étre étayee par des
stratégies cognitives dont 'efficacité sera réduite chez
les enfants présentant en plus un handicap intellec-
tuel; 'étayage de la parole par la motricité générale et
de la communication par le geste et le signe sera par-
ticulierement entrave chez I'enfant présentant une IMC.

On en revient ici a l'importance de I'.C. chez ces
enfants: nous avons la possibilité de reduire en grande
partie au moins I'un des multiples handicaps d’un indi-
vidu et, grace a cela, a réduire aussi I'impact de celui
ou de ceux que nous ne pouvons corriger directement.

Par contre, I'importance de la combinaison des
symptdmes chez ces enfants doit également exiger de
nous la mise en place trés précoce et trés intensive de
tous les moyens alternatifs et augmentatifs possible,
sans attendre I'apparition de retards ou d’anomalies
gu’il sera toujours difficile de récupérer.

Il existe en effet un danger actuel d’'un exces de
confiance, surtout dans le monde médical et dans cer-
tains pays, par rapport a I'.C.: celui-ci ne fournit pas une
audition normale mais une audition fonctionnelle qui a
besoin de s’appuyer sur d’autres mécanismes com-
plémentaires d’acces a I'information. Des propositions
oralistes radicales pour tout le monde continuent a étre
aussi dangereuses qu’on le signalait avant I'apparition
de I'.C.

3. COMMENT IDENTIFIER LA PRESENCE
D’UN TROUBLE DE DEVELOPPEMENT
ASSOCIE A LA SURDITE ?

L'implantation de plus en plus précoce fait que I'iden-
tification d’un trouble du développement se réalise la
plupart du temps apres I'implantation cochléaire et la
question ne se situe plus alors au niveau de la décision
d'implanter mais au niveau de Finterprétation des
données du développement

Il reste cependant encore de nombreux cas ou, pour
différentes raisons, la décision d'implanter se fait plus
tardivement, quand une hypothese de dysphasie, d’han-
dicap intellectuel non syndromigue ou d’autisme est deja
avance.

3.1 Les troubles spécifiques du langage (TSL)

L'identification d’'un TSL se base essentiellement sur un
principe d’exclusion qui se complete ensuite par I'évo-
lution des symptdmes; on peut I'appliquer de facon rela-
tive (difficultés qu’on ne peut attribuer seulement a un
handicap externe] ce qui entraine la conclusion
logique de la possibilité d’'un TSL chez un enfant sourd.

Le probleme est évidemment le recouvrement initial des
symptdmes du TSL par la surdité et ensuite la grande
similitude initiale des symptomes pendant le dévelop-
pement; cela expliquait I'absence ou le diagnostic extré-
mement tardif d’'un TSL chez I'enfant sourd profond
avant I'époque des implants.

Nous devions nous baser sur la comparaison d’un pro-
fil individuel au “modele standard” du développement lin-
guistigue chez I'enfant et I'adolescent sourd, modele
inexistant vu I'énorme variété des cas individuels,
exageéree en plus par la variété des options communi-
catives dans I'éducation.

Nous n’étions réellement capables d'identifier que les
cas les plus séveres quand par exemple les déviances
(comme les paraphasies systématiques) étaient extré-
mement évidentes et, dans le cas des enfants
bilingues, quand elles affectaient presque autant la
Langue des Signes que la Langue Orale.

Depuis I'apparition de I'l.C. précoce, le profil dévelop-
pemental de la parole et du langage chez I'enfant sourd
est beaucoup plus proche de celui des enfants enten-
dants, ne dépassant souvent pas un caractere de
simple retard quantitatif: cela a permis I'application des
mémes criteres de diagnostic que nous employons chez
I'enfant entendant et a permis un dépistage de TSL
beaucoup plus précis et plus précoce dans la popula-
tion d’enfants sourds entre 3 et 5 ans (Monfort 2006).

Il faut cependant nuancer cette affirmation qui depend
en partie du type de TSL; des troubles sur le versant
pragmatique (sauf 'aspect socio-culturel de celui-ci) sont
aisément identifiables chez un enfant sourd (tout autant
en langue orale gu’en langue des signes]); les troubles
sur les versants syntaxiques et phonologiques, autre-
fois souvent impossibles a différencier des consé-
guences de la surdité, sont devenus grace a I'implant
plus faciles a détecter, avec seulement un peu plus de
retard dans le développement que chez I'enfant
entendant; par contre des troubles séemantiques (pau-
vreté du vocabulaire, troubles d’évocation, difficulté de
construction d'unités sémantiques complexes...) restent
plus difficiles parce que les résultats linguistiques des
enfants implantés, malgre I'excellence des resultats glo-
baux, restent tout de méme tres variés: la fourchette
du développement “standard” reste plus ouverte que
chez I'entendant et, par conséquent, I'identification d’'un
TSL a ce niveau, sauf s'il est tres grave (Agnosie Audi-
tive Verbale) prend en général plus de temps.

Les instruments pour mettre ces troubles en évidence
sont tout d’abord les tests quantitatifs. lls restent incon-
tournables, malgre leurs limites, pour soutenir une pre-
miere hypothese; la comparaison des résultats avec les
barémes des enfants entendants devra évidemment se
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compléter avec celle d’autres enfants sourds présen-
tant des caractéristigues auditives et éducatives
similaires.

Il est cependant indispensable d’y ajouter une analyse
qualitative, organisée a partir de protocoles d’évalua-
tion et qui vont servir a la détection d’anomalies quali-
tatives du développement linguistique: la dissociation
automatico-volontaire anormale, ainsi qu’une réponse
exageree a l'induction par exemple, n'apparaissent que
dans les situations spontanées ou dirigées mais diffe-
rentes de celles que proposent les tests et ce sont des
criteres liés, entre autres, a l'identification d’une dys-
praxie verbale ou d’'un syndrome lexico-syntaxique.

Il reste a signaler un détail assez particulier:'on esti-
mait auparavant incompatible la surdité et le bégaie-
ment(c’était d'ailleurs 'un des arguments des différents
traitements “auditifs” de ce trouble): ce n’est plus le cas
aujourd’hui et c’est sans doute la conseéquence de I'aug-
mentation du nombre d’enfants sourds disposant d’'une
audition fonctionnelle dés les deux ou trois ans, age habi-
tuel de l'apparition des premiers symptomes de
bégaiement.

3.2. Les troubles envahissants
du développement (TED)

Les formes les plus séveres des TED se sont toujours
distinguées rapidement des effets d’'une surdité sur la
communication, tant le comportement social et inter-
actif d’'un jeune enfant sourd se différencie de celui d’'un
enfant présentant ce type de pathologie.

Par contre, les formes moins séveres étaient plus dif-
ficiles a identifier, soit parce que leur comportement
d’isolement relatif pouvait se retrouver chez certains
enfants sourds a la personnalité plus fragile ou qui
n‘avaient pas recu le bénéfice d’'un moyen de commu-
nication efficace suffisamment précoce, soit parce que
la surdité empéchait presque I'apparition de certains
symptémes considérés comme déterminants.

Prenons le cas par exemple du syndrome d’Asperger
dont plusieurs traits caractéristiques se situent au
niveau de leur langage:prosodie “bizarre®, hete-
rogénéite lexicale, langage “pedant”, difficulté de com-
préhension pragmatique (ironie, formules indirectes....

Cette “absence” de symptdmes positifs explique le fait
gue le syndrome d’Asperger a toujours été un dia-
gnostic extrémement rare dans la population d’'enfants
sourds; depuis I'apparition de I'l.C., leur fréquence est
de plus en plus semblable a celle que I'on retrouve chez
les entendants; ce sont d'ailleurs souvent des cas de
réponse “excellente” a 'implant au niveau de la discri-

mination auditive, de la qualité de la parole et de I'ac-
quisition du vocabulaire : cette reussite contribue par-
fois a une certaine “distraction” des spécialistes et de
leur entourage. Leur succes masque en effet longtemps
les particularités de leur comportement langagier et
communicatif.

Les instruments de détection d’'un TED chez les enfants
sourds ne sont pas essentiellement différents de ceux
gue I'on utilise pour I'ensemble de la population:ils se
basent sur des questionnaires d’observation dont il faut
cependant nuancer, voire éliminer, les items plus direc-
tement liés au langage oral mais qui, d’autre part, ne
sont pas nécessairement les plus décisifs dans I'éta-
blissement d’'un diagnostic de TED.

Les études réalisées sur cette population d’'enfants preé-
sentant a la fois une surdité et un autisme signalent
d’'importantes différences par rapport a I'évolution des
enfants sourds de développement typique mais toujours
a partir de résultats positifs par rapport a leur propre
évolution (Donaldson, Heavner et Zwolan 2004).

4. LA PRESENCE D'UN TROUBLE
ASSOCIE MODIFIE-T-ELLE LA PRISE EN
CHARGE DE L’EDUCATION AUDITIVE
CHEZ L'ENFANT SOURD PORTEUR D'UN
IMPLANT COCHLEAIRE ?

Si limplantation est précoce, c’est-a-dire avant ou autour
de trois ans, nous n’introduisons pas de modifications
importantes sur le plan auditif: comme nous I'avons indi-
gué plus haut, I'acces a une audition fonctionnelle ne
semble pas deépendre beaucoup de la présence
d’autres habiletés ou handicaps.

La prise en charge globale doit tenir compte essen-
tiellement des besoins de Fautre handicap, qu'il soit sen-
soriel, intellectuel ou comportemental;les capacités
auditives précoces vont faciliter énormément ce travail.

Par contre, nous savons que plus Fimplantation est tar-
dive, plus I'éducation auditive a besoin de recourir a des
stratégies d’acquisition plus volontaires et plus formelles
car le cerveau a perdu une partie de sa prédisposition
innée et de sa plasticité cérébrale; c’est alors que des
difficultés vont apparaitre méme sur le plan de I'édu-
cation auditive et surtout sur le plan de la parole et du
langage, difficultés qui vont dériver de I'autre handicap
puisque les possibilités de compensation cognitive, mne-
sigue ou attentionnelle peuvent se trouver tres
reduites ou malaisées a mettre en marche.
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Il peut méme se poser certains problemes particu-
liers : introduire une nouvelle sensation, d’origine incon-
nue, chez un grand enfant porteur d’autisme qui n'a
jamais entendu jusque la peut en effet représenter un
risque quand on connait les altérations de la percep-
tion sensorielle chez ces enfants.

Il faudrait donc prévoir une assez longue période de
desensibilisation et d’entrainement au son a travers
d’autres modalités moins invasives (prothese, amplifi-
cation traditionnelle, stimulation tactile) avant d’abor-
der une implantation chez ces enfants;la program-
mation devra étre encore plus progressive et bénéficier
d'un suivi tres étroit afin d'éviter des réactions
catastrophiques.

Pour les enfants présentant une limitation intellectuelle
ou des troubles d'apprentissage, spécifiques ou non, il
n'y a pas vraiment de modification significative dans les
programmes de stimulation:les deux grandes diffé-
rences se situent au niveau de la lenteur et de I'éten-
due des progres et au niveau de la régulation des
attentes parentales.

CONCLUSIONS

L’'audition est une voie d’accés a Pesprit de enfant: e
fait de disposer d’'une audition fonctionnelle et d’'un
acces plus rapide et plus naturel au langage oral a
changé d’'une maniere radicale la vie des enfants sourds
pluri-handicapés qui doivent étre considerées comme des
candidats prioritaires a I'implantation précoce.

L'acquisition d'une audition fonctionnelle précoce,
grace a I'l.C., permet un diagnostic beaucoup plus pre-
cis et précoce de troubles du développement, soient -
ils spécifiques au langage ou d’un ordre plus général,
et donc une réponse éducative et thérapeutique mieux
ciblée et donc plus efficace.

Le bénéfice d'une implantation tardive chez I'enfant
sourd pluri-handicapé est réel mais a besoin d'une étude
plus individuelle des besoins et des capacités de chaque
enfant pour mieux définir les objectifs et les stratégies
du programme d'éducation auditive ; c’est specialement
le cas de I'enfant porteur d’autisme. <*

Marc MONTFORT, Orthophoniste- Professeur d’en-
seignement spécialisé

Centre “Entender y Hablar” - Ecole “Tres Olivos™-
Madrid, Espagne
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