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Implant cochléaire et troubles
associés : quels résultats ? Une

expérience de Lyon.

DR GENEVIEVE LINA-GRANADE

L’existence de troubles associés a la surdité. qu’ils soient évidents ou non avant
Iimplantation, influence de facon importante le bénéfice que I’'enfant va obtenir de

I'implant cochléaire.

Il est dome indispensable que I’équipe prenant en charge I’enfant avertisse précocement les
parents du role des capacités motrices. cognitives et psycho-affectives de I'enfant sur le
développement du langage oral. en précisant que les difficultés dans ces différents
domaines ne sont pas toujours détectables avant 'implantation.

De plus. la détection de troubles associés conduit a leur prise en compte dans la
rééducation et 'accompagnement familial. Négliger leur éventualité et leur prise en
charge. en particulier ne pas tenir compte du contexte socio-familial. risque de conduire a
des résultats décevants en terme de développement du langage. considérés a tort comme

un “échee” de 'implantation.

1. GENERALITES

Les troubles associés a la surdité pouvant influencer
le déroulement et le résultat de I'implantation cochléaire
sont divers; il peut s’agir:

+ D’'anomalies anatomiques qui génent I'insertion du
porte-electrode;

+ D’autres troubles sensoriels : dysfonction vestibulaire,
déficience visuelle;

* De troubles neurologiques: difficultés motrices ou
cognitives, en particulier dans le cadre des infections
congénitales & cyto-meégalo-virus, des méningites
bactériennes, d’anoxie néonatale, de paralysie céré-
brale, ou du syndrome CHARGE;

¢ Des troubles du comportement et de la relation
(enfant “sans limite”, relation fusionnelle avec la mere,
Troubles Envahissants du Développement]);

+ Des difficultés socio-familiales.

Ne figureront dans cette présentation que I'impact des
troubles neurologiques, celui du syndrome CHARGE, et
celui des troubles du comportement, sans toutefois
detailler les Troubles Envahissants du Développement
(ou troubles du spectre autistique) pour lesquels nous
n’avons pas beaucoup d’expérience.

Conséquences des troubles associés
¢ Dans la période pré-implantation:la présence de

troubles associées est parfois responsable d’un retard
pour le diagnostic de la surdité, I'évaluation audiome-

trigue précise et par conséquent Poptimisation des
appareils auditifs.

Du fait de troubles associés, surtout comportementaus,
il peut exister des difficultés a faire porter les appareils
par I'enfant; or quand I'enfant ne porte pas ses appa-
reils, il n'est pas facile de déterminer s'il les refuse parce
gu’il n’en tire aucun bénéfice, ou pour une autre raison.
Cela peut retarder la décision d'implantation, dont la pré-
cocité est pourtant un élément déterminant pour le
bénéfice ultérieur.

Les troubles de I'attention, de la relation et les retards
de développement rendent souvent Févaluation du béne-
fice prothétique plus difficile (parce que I'enfant ne réa-
git pas forcément aux sons qu'’il entend), et conduire
a des hésitations sur la décision d'implantation.

Les troubles associés nécessitent également des ajus-
tements dans la prise en charge, dans Féducation pré-
coce au quatidien, en fonction de ce que I'enfant accepte
de faire ou sait faire, si bien que la progression peut étre
plus lente que lorsque la surdité est isolée.

* Dans la période postrimplantation : chez des enfants
ayant des troubles du comportement, en particulier les
enfants qui sont dans la toute-puissance, il peut étre dif-
ficile de faire accepter le port du processeur externe.
Les troubles associes entrainent également des sou-
cis de réglage de Fimplant: peu de signes indiquant que
I'enfant a percu la stimulation électrode par électrode,
dureée d’attention tres breve. L'évaluation du bénéfice
de I'implant peut étre difficile puisque I'enfant ayant des
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troubles associés se préte moins aux tests de per-
ception tonale et vocale.

Enfin et surtout, les troubles associés peuvent influen-
cer le développement du langage oral tant attendu
apres I'implantation. En effet, I'implant cochléaire réta-
blit la perception auditive, nécessaire a I'enfant pour dis-
poser d’'un modele langagier acoustique. Mais le déeve-
loppement du langage déepend également d’autres
mecanismes qui doivent étre explicités aux parents:
¢ ’enfant doit avoir “quelque chose a dire”, ce qui
depend de ses capacités cognitives;;

+ |l doit avoir “envie de le dire”, ce qui releve de ses capa-
cités relationnelles.

L’audition n’intervient que sur “comment le dire”, en
association avec la matricité bucco-faciale qui influence
l'articulation de la parole. Or il est difficile de prédire com-
ment I'enfant va utiliser les informations transmises par
I'implant.

Les professionnels doivent donc évoquer I'éventualité
de difficultés d’acces au langage malgré Fimplantation
cochléaire, et indiquer:

* Que les capacités cognitives ne peuvent pas étre éva-
luées précisément avant la mise en place d’un implant
cochléaire, et que certains enfants se révelent, plusieurs
années apres I'implantation, avoir des troubles cogni-
tifs qui ralentissent le développement de leur langage.
* Que d’éventuelles difficultés relationnelles peuvent limi-
ter I'acces au langage, et que I'apprentissage par I'en-
fant, au sein de la famille, des limites et des frustrations,
est nécessaire a la construction du langage.

Détection des troubles associés

L'objectif du bilan pré-implant est de détecter les
troubles associés. Dans ce but, il comprend une explo-
ration la plus precise possible:

* Du niveau de développement cognitif non verbal de
I'enfant, par le bilan psychologique, afin de repérer un
eventuel retard mental;

* De ses capacités de communication non verbales
(pré-requis du langage : échanges par le regard et la
mimique, pointage, attention conjointe,...), gestuelles (“au
revoir” de la main, applaudissement, signes de LSF, sym-
bolisation), et verbales le cas échéant; cela se fera au
cours du bilan psychologique et du bilan orthophonigue,
éventuellement complétés par une consultation pédo-
psychiatrique.

* Du développement psychomateur, de la fonction ves-
tibulaire, de la vision, de la morphologie cochléo-vesti-
bulaire, de la motivation et de I'implication familiales,
puisque ces €lements aident a orienter I'accompa-
gnement et la rééducation apres implantation.

Tout cet état des lieux sur les capacites de I'enfant en
dehors de la surdité est indispensable avant I'implant,
et doit étre renouvelé apres I'implantation en cas de dif-
ficultés de développement du langage.

Les attentes vis-a-vis de I'implant

Quand I'enfant présente des troubles assaociés a la sur-
dité, en particulier troubles relationnels séveres ou un
retard mental, les bénéfices attendus de l'implant
seront discutés avec la famille et I'équipe réeduca-
tive : I'implant a toutes les chances d’apporter I'acces
au monde sonore, mais la compréhension du langage
oral n'est pas garantie, et le développement de I'ex-
pression orale est incertain.

Un désir irréaliste de réparation de la surdité et des
troubles associés au moyen de I'implant peut étre pré-
sent dans I'esprit des parents. L’équipe qui assure la
prise en charge de I'enfant et I'équipe du centre d’im-
plantation doivent les aider a prendre conscience des
conséquences du handicap en général et expliquer de
facon realiste, en détail, les résultats escomptés
(MacArdle et al., 2002).

2. LE SYNDROME CHARGE

“CHARGE” est I'acronyme des anomalies les plus fré-
guentes dans ce syndrome:

+ Colobome rétinien (75 %),

+ Heart: malformation cardiaque (85 %),

¢ Atrésie des choanes (57 %),

* Retard de croissance et mental (100 %],

* Anomalies Génitales (34 %),

¢ Ear: malformation des pavillons, surdité de degré
variable, agénésie des canaux semi-circulaires externes
au scanner (90 %).

Il s’agit d’'un syndrome génétique dont le gene est iden-
tifie, méme si la plupart des cas sont sporadiques. Du
fait des oreilles en cupule, le bilan étiologique et les inves-
tigations auditives sont en général déclenchés préco-
cement, ce qui permet la prise en charge rapide des
problemes auditifs. Toutefois, chez les enfants atteints
de ce syndrome, plusieurs sortes de troubles associés
a la surdité peuvent limiter le bénéfice attendu de I'im-
plant cochléaire :

¢ La présence de malformations pharyngo-laryngées
ou oeso-tracheéales, nécessitant gastrostomie et/ ou
trachéotomie, rendent difficile I'investissement de la
sphere buccale pour la parole,

* Le retard de développement psychomateur, souvent
associé a des troubles du comportement,

* Et le déficit visuel si le colobome rétinien affecte la
vision centrale, représentent des obstacles au déve-
loppement de la communication.
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Dans deux études publiees en 2006 et 2009 (Ree-
ducation orthophonique 2006 ; More about cochlear
implantation in children with CHARGE assaciation,
20089}, nous avons décrit I'évolution de la perception
auditive et du langage de cing garcons atteints de
CHARGE et ayant une surdité profonde. Tous avaient
d’autres caracteéristiques du syndrome CHARGE, en
particulier des problemes du carrefour aéro-digestif ou
un déficit visuel, associés a la surdité.

Dans Févaluation et la prise en charge avant Fimplan-
tation des enfants atteints de syndrome CHARGE, plu-
sieurs aspects importants sont a signaler:

¢ Les PEA peuvent étre pessimistes parce que ces
enfants produisent souvent des bruits respiratoires, et
ne dorment pas facilement, ce qui perturbe I'examen;
* Ces enfants présentent fréqguemment des otites
séreuses, dont la responsabilité dans la perte auditive
doit étre évaluée par I'audiométrie comportementale
en conduction osseuse, et qui doivent étre résolues
sans tarder par des drains trans-tympaniques afin d’op-
timiser les appareils auditifs ;

* |l est important de stimuler la communication non ver-
bale, en particulier des signes de LSF, surtout s'il y a des
problemes respiratoires ou d’oralité, de facon a déve-
lopper les échanges et a faciliter I'intégration des regles
educatives;

+ En cas de déficience visuelle importante associée a
une surdité profonde, une double prise en charge par
des services spécialisés dans les handicaps visuels et
auditifs doit étre organisée, pour limiter les troubles du
comportement et favoriser lintérét pour le monde
sonore et la communication.

Pour les cing enfants que nous avons suivis, I'appa-
reillage auditif avait été mis en place au cours de la pre-
miere année pour trois enfants, et avant deux ans pour
les deux autres. Quatre ont recu un implant cochléaire
entre 2 ans et 3 ans; le dernier a été implanté a 6 ans,
du fait d’'une dégradation de son audition.

Aucune difficulté chirurgicale lors de Fimplantation n’a
eteé rencontrée chez ces cing patients. Par contre, deux
d’entre eux ont eu des pannes d’implant du fait de chocs
sur la téte (ce sont des enfants qui tombent souvent),
ayant nécessité une reimplantation pour 'un d’entre
eux.

La perception auditive avec I'implant a été évaluée ini-
tialement par I'échelle MAIS, qui prend en compte les
réactions de I'enfant dans la vie quotidienne avec I'im-
plant, puis au bout de plusieurs années, par des tests
de perception de mots et de phrases. L'expression orale
a ete appreciée de facon tres globale par une échelle
descriptive comportant 8 stades (Figure 1). Nous ne
disposons pas d’évaluation du niveau lexical et syn-
taxigue par des tests orthophoniques pour ces
enfants.

Dans Féwolution de ces enfants aprés implantation, trois
groupes se distinguent nettement:

* Deux enfants, 'un ayant comme principal trouble asso-
cié une déeficience visuelle, et I'autre ayant nécessité une
gastrostomie pour atrésie de I'eesophage, ont obtenu
un excellent bénéfice perceptif de I'implant au bout de
deux ans d'utilisation (score a la MAIS supérieur a
39]; les premiers mots ont été emis au bout d'un an
d’'implantation, avec complexification de I'expression
orale au cours des années suivantes pour I'un. lls uti-
lisent maintenant le langage oral de facon prédominante
pour la communication, mais ne produisent que des
phrases simples (sujetverbe). Le niveau de langage oral
de ces enfants reste trés décalé par rapport a la
moyenne des enfants implantés sans trouble associé.
Seuls quelgues mots sont intelligibles (niveau 2 au
Speech Intelligibility Rating de Nottingham).

+ Un troisieme enfant déficient visuel n‘ayant pas eu de
probleme du carrefour aéro-digestif a eu tres peu de
communication jusqu’a I'age de 4 ans, puis a développé
un intérét pour le monde sonore et une communication
mixte par mots isolés et gestes de LSF;

¢ Les deux derniers enfants qui avaient présenté de
grosses difficultés du carrefour aéro-digestif au cours
des premiers mois (nécessitant a la fois une gastro-
stomie et une trachéotomie, pour fistule oeso-tracheale
et diplégie laryngée avec pharyngo-laryngomalacie pour
I'un, pour atrésie de I'cesophage et spasme larynge pro-
longé pour I'autre), et des troubles du comportement,
ont manifeste tres peu d'intérét pour le monde sonore
et ont maintenant une communication principalement
par signes de LSF; 'un utilise son implant et comprend
guelques mots, I'autre a abandonné implant. Ces trois
derniers enfants sont pris en charge en établissement
spécialisé pour enfants sourds avec troubles associés.

Syndrome CHARGE résultats
Expression orale

Mots combinés |
Hakephrases
Mats,

Jagen

Dauble syllabes,

Sylabes, intanation

)znl—m|

ol

I
_-Abandon de I'1C
1 z 3 4 5 L] T L]
Age (années)
Langage oral pas seulement lié & la séverité de la surdité
Gros retard chez 1 enfant trachéotomisé avec gros tb
d'alimentation jusqu'a 4 ans
B ———————————————
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Sur cette figure, apparait egalement la mode de com-
munication utilisé par un enfant atteint de CHARGE et
sourd sévere appareillé, qui avait été inclus dans la pre-
miere étude, a titre de comparaison.

Syndrome CHARGE : résultats a moyen terme::

Les conclusions sur Fimpact de Fimplantation cochléaire
dans le syndrome CHARGE que F'on peut tirer de cette
étude restreinte sont les suivantes:

* L'implant a amélioré la perception auditive et facilité
'acces a la communication globale pour quatre
enfants sur cing. Mais les bénéfices pour la compreé-
hension et I'expression orale sont bien plus limités que
chez des enfants sans troubles associes.

* La présence de pathologies du carrefour aéro-diges-
tif (malformations oesophagiennes ou laryngo-tra-
chéales) et de troubles du comportement sont des fac-
teurs pejoratifs pour le bénéfice de I'implantation
cochléaire.

* | a prise en charge précoce par un service specialise,
d’'une éventuelle déficience visuelle pour etablir une com-
munication adaptée avant méme limplantation, permet
d’espérer un bénéfice de I'implant en terme d’intérét
pour le monde sonore et de communication oraleg;

* Les problemes médicaux (digestifs et respiratoires)
et relationnels s’atténuent souvent avec I'age, et ces
enfants évoluent positivement autour de Fage de 5 ans.

¢+ Comme pour des enfants sourds profonds sans
trouble associé, I'age de Fappareillage et age de Fim-
plantation jouent un réle important sur I'acces a la com-
munication orale.

Toutefais, les conclusions de ce travail doivent étre pru-
dentes car il manque une évaluation du niveau cogni-
tif des enfants étudiés, ce qui est d’autant plus génant
gu’il peut étre tres divers dans le syndrome
CHARGE : depuis normal jusqu’a une déficience intel-
lectuelle profonde.

3. LES TROUBLES NEUROLOGIQUES

Notre étude porte sur une petite série tres hétérogene
qui ne permet pas une généralisation. Six enfants pre-
sentant une surdité profonde et des troubles moteurs
ont ete suivis:

+ Cing enfants ont eté implantés entre 2 ans et demi
et 4 ans 3 mois: trois enfants présentant une paraly-
sie cérebrale (désignés dans les tableaux par IMC, pour
infirmité motrice cérébrale), 'un d’entre eux ayant de
surcroit eu une meningite bactérienne ; deux enfants
ayant eu une infection congeénitale &8 CMV avec retard
mateur;

* Le dernier enfant, atteint d’'une infection parasitaire
du systeme nerveux central (neurocysticercose), avait
ete implante plus tardivement (& 6 ans 10 mois).

Leur quotient de développement non verbal (QIP) pré-
cisé apres I'implantation par I'échelle WISCHII, se situait
dans la déficience pour cing enfants (entre 43 et 7 9],
et était dans la norme pour le sixieme.

Evolution a court terme du mode
de communication et du langage oral
aprés l'implantation

Avant implant, ces enfants avaient une communication
essentiellement gestuelle, reprenant ponctuellement les
signes de LSF utilisés par la famille, mais sans syntaxe
de la LSF. Contrairement au groupe témoin constitué
d’enfants implantés sans handicap associe, la moitié
des enfants avec troubles neurologiques continuent a
privilégier la communication gestuelle deux ans et demi
apres implantation. Apres deux ans de port de I'implant,
la communication devient mixte chez I'enfant atteint de
kystes intraceérébraux parasitaires, et purement orale
chez I'enfant atteint d’infection congénitale a CMV et
QI normal. En revanche, un enfant IMC, qui utilisait une
communication mixte, a abandonné toute vocalisation
apres un an d'implantation, du fait de I'aggravation de
troubles du comportement.

La perception auditive évaluée par le questionnaire
MAIS s’est développée au cours de la premiere année
apres I'implantation pour les six enfants. Cing enfants
ont développé une reconnaissance de mots en liste
fermée dans les trois années apres I'implantation.

La compréhension lexicale et I'expression orale sous
forme de mots isolés est apparue des la premiere
année apres I'implantation chez deux enfants (I'enfant
IMC qui avait fait une méningite a pneumocoque, et I'en-
fant atteint de neuroparasitose), plus lentement chez
les trois autres (les deux enfants ayant des sequelles
d’infection a CMV, et I'enfant IMC). Pour ces trois der-
niers enfants, la compréhension orale quatre ans apres
I'implantation, restait toutefois inférieure a celle d'un
enfant de deux ans et demi. Des associations de mots
ont émerges quatre ans apres I'implant, ce qui est plus
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long que chez la plupart des enfants implantés sans
troubles associes.

TROUBLES NEURO ASSOCIES:
Reésultats: mode de communication

Enfants implantés
ologiques

- Mate

]
5§
4
i ; 3
2
1
]

L’axe vertical représente le nombre

4 w i PC (2) SV (3) (8) |
é - L .

S; B 1 u X 6 iH M n
= Drélai aprés implantation (mois) Délai aprés implantation (mois)

Troubles neuro-associés : évolution a court terme [2-
4 ansj:

Evolution a long terme de la communication
et scolarité

Troubles neurc-associés : évolution & long terme (9-13
ansj:

La reconnaissance de la parole est presente pour des
mots isolés, mais la répétition, et surtout la compreé-
hension de phrases n’est obtenue que chez 4 enfants
sur B.

L'expression orale est utilisée par 3 enfants sur B, et
n’est complexe que chez I'enfant ayant un niveau intel-

lectuel normal; dans tous les cas, la parole est peu intel-
ligible pour un non-familier, ce qui s’explique par des
troubles praxiques bucco-faciaux d’origine neurologique.
Sur le plan du devenir académique, I'enfant qui avait une
infection congénitale a CMV sans déficience mentale
suit une scolarité adaptée en milieu ordinaire (en Unité
Pédagogique d’Intégration). Deux enfants ont suivi une
scolarité specialisée en CLIS (Classe d’Integration Sco-
laire), avec un niveau scolaire décalé par rapport a leur
age; en particulier, I'enfant IMC dont la communication
orale avait régresse a cause de troubles du compor-
tement a finalement acquis une compréhension et une
expression orale simples. Deux autres enfants utilisent
une communication essentiellement gestuelle et sont
en Institut Médico-Educatif (IME). Le plus &gé de ce
groupe, implanté plus tardivement, a un niveau inférieur
au CAP (seulement un savoir-faire pratiqgue dans un
meétier manuel).

Méme si le petit nombre d’enfants suivis limite la géné-
ralisation des résultats de cette étude, elle semble indi-
qguer que le niveau intellectuel non verbal joue un réle
important dans le développement du langage oral chez
les enfants implantés ayant des troubles neurologiques
associés a la surdité. L’évolution des enfants ayant eu
une infection congénitale a CMV n’est pas forcément
décevante.

On remarque aussi que I'évaluation du développement
non verbal peut étre pessimiste chez 'enfant tres jeune,
avant I'implantation, et doit étre répétée pour obtenir
un resultat fiable.

4. TROUBLES DU COMPORTEMENT ET
PSYCHO-EDUCATIFS, DIFFICULTES
SOCIO-FAMILIALES

Les problemes généreés par les troubles du compor-
tement et les troubles psychoaffectifs, aussi bien en pre-
implant qu'apres l'implantation, ont été évoqués plus
haut. Leur prise en charge est donc essentielle pour
obtenir le maximum de bénéfice de I'implant cochléaire.

Il est important de prendre également en compte les
difficultés sociales des familles qui rendent plus difficile
la participation a la rééducation : des trajets longs et fati-
gants liés a I'eloignement du lieu de rééducation, une
situation familiale précaire, un bilinguisme familial, avec
une utilisation limitée du francais a la maison, peuvent
ainsi influencer I'évolution de I'enfant avec I'implant
cochléaire. Ce que I'on appelle “handicap social” doit étre
inclus dans les troubles eventuellement associées a la
surdite.

CONNAISSANCES SURDITES « SEPTEMBRE 2012 « N°41



IC et troubles associes. Une expéerience de Lyon

5. TROUBLES COGNITIFS ASSOCIES NON
CONNUS AVANT L'IMPLANTATION

Des troubles cognitifs spéecifiques, rarement détec-
tables avant I'implantation, peuvent ralentir le déve-
loppement du langage oral chez I'enfant implante. Il peut
s’agir de Troubles Spécifiques du Langage (bien que ce
terme, comme celui de dysphasie, ne doive étre utilise
theoriguement qu’en I'absence de surdite), de troubles
praxiques bucco-faciaux ou visuo-spatiaux, de troubles
d’attention ou de mémoire.

Afin de savoir s'il y avait un moyen de prédire quels
enfants risquaient de présenter un retard d’émergence
du langage oral aprés implantation lié a de tels troubles
cognitifs, nous avons étudié et comparé les capacités
avant implantation de onze enfants qui avaient du retard
dans I'apparition du langage oral 4 ans apres implant,
a celles de vingt et un enfants implantés ayant eu une
emergence rapide du langage, appariés en age
d’'implantation.

Les tests cognitifs (K-ABC, Batterie d’Evaluation de la
Meémoire) ont montré que, dans les deux groupes d’en-
fants, I'analyse seéquentielle et la mémoire auditive
étaient perturbées, et I'analyse simultanée était nor-
male. En revanche, chez les enfants ayant un retard d’e-
mergence du langage oral apres implant, il y avait plus
fréqguemment des troubles cognitifs dans le domaine
de 'organisation visuo-spatiale et de la mémoire visuelle
que chez les enfants implantés présentant un déve-
loppement rapide du langage oral.

Surtout, le résultat principal de ce travail est que le
niveau de symbolisation et de communication avant
implant était un facteur prédictif de difficultés ultérieures
de I'acces du langage oral.

Groupe « retard |Groupe contréle
de langage »

/11 (9 Nucleus, |21 (19 Nucleus, 2
2 Clarion) Clarion)

36 +/- 19 mois 40 +/- 24 mois

Effectif

Age moyen a
I'IC

Expression Association de | Langage +

2 mots max élaboré

Communication orale Absente Débutante
2 ans aprés IC (n=11) (n=21)
Symbolisation Limitée pour 8 Normale
Attention Limitée pour 8 Normale
Analyse séquentielle Perturbées Perturbées
Mémoaire auditive

Analyse simultanée Normale Normale
Organisation visuo-spat. Perturbées Normales
Mémaire visuelle

6. CONCLUSION

Pour tous les enfants chez qui on met en place un
implant cochléaire, I'évolution est multifactorielle. Les
troubles associés contribuent a la variabilité importante
du développement du langage oral chez les enfants
implantes, puisque le langage oral ne dépend pas seu-
lement de 'audition.

Dans notre expérience, I'implant a apporteé un bénéfice
a la plupart des enfants présentant un syndrome
CHARGE ou des troubles neurologiques associés a la
surdité;ces bénéfices étant au minimum Ialerte
sonore et une aide a la communication globale, et pou-
vant atteindre une communication prédominant a
loral. <

Geneviéve LINA-GRANADE, Monique POROT,
Eric TRUY

Centre d’Implantation Cochléaire Enfants et Adultes
Hopital Edouard Herriot ; Hospices Civils de Lyon
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