Des 2004, votre revue Connaissances Surdites (N°8,
disponible dans la base documentaire de notre site
internet) proposait déja un article du Pr Paul AVAN
sur le sujet des neuropathies auditives. Le role du
dépistage néonatal dans la prise en considération
récente de ce type de surdités « caractérisées par une
contradiction (rare) entre otoémissions présentes et
réponses neurales absentes ou tres dégradees... » y
était mis en évidence ainsi que la diversité de cette
entité clinique. Nous revenons 13 ans plus tard sur
ce sujet en reconnaissant que la complexité des
approches tant au niveau de la compréhension
des mécanismes physiologiques en jeu, que lors de
I'établissement d’un diagnostic fiable ou lors du choix
des stratégies de réhabilitation reste d’actualité. Trois
articles contrastés y sont consacrés. lls émanent de
trois auteurs francophones exercant en Belgique, en

France et aux USA.

Uarticle suivant, de Jéréme André, orthophoniste
a l'institut de Ronchin n'est pas sans lien avec les
précédents méme s'il concerne toutes les situations
d’'optimisation des réglages dimplant cochléaire.
En effet, grace a l'outil quil a créé, les observations
des orthophonistes, essentielles pour évaluer le
développement des capacités de compréhension et
de production de la parole et du langage, peuvent
étre davantage synthétisées et prises en compte par
les régleurs d'implants afin d’optimiser 'adaptation
des réeglages successifs.

Editorial

Le site Internet Surdi-info du Centre National
d’Information sur la Surdité créé il y a presque quatre
ans par la fondation OVE et cofinancé par le ministere
des affaires sociales et de la santé est devenu un
élement dinformation incontournable, accessible
aux personnes sourdes utilisant tant la langue orale et
écrite francaise que la langue des signes francaise.

Dans la rubrique littérature vous trouverez les
comptes rendus de lecture de deux ouvrages
autobiographiques de personnes sourdes parus
cette année. Leurs expériences et leurs vecus tres
contrastés y sont decrits.

Enfin pour clore notre revue nous vous présentons
la deuxieme partie du dossier de rééducation
en psychomotricité concernant l'ouverture de
Iespace graphique chez 'enfant ayant une aréflexie
vestibulaire.

Pensez a rapidement vous inscrire a notre prochain
colloque Musique et Surdité (9 et 10 novembre) ; les
premiers inscrits pourront assister a la Conférence
concert  Swinging the brain donnée par The Rolling
String Quartet, animé par le Pr Emmanuel Bigand le
8 novembre a 20 heures dans 'auditorium de I'lnstitut
Imagine / Hopital Necker.

D’ici la, bonne lecture!

Martial FRANZONI, Président
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INTRODUCTION PAR MONIQUE POUYAT,
REDACTRICE EN CHEF

Lapluralité clinique des NA, leurs différentes étiologies,
la diversité et la variabilité de leurs conséquences, les
protocoles de réhabilitation susceptibles d’étre remis
en cause justiﬁent le terme de spectre associé a ce
type de surdités.

Ce premier texte de I'équipe de Naima DEGGOUJ
resume les problematiques complexes rencontrées et
permet d’en avoir une vision synthétique globale. Le
document suivant assez technique de Vincent PEAN
nous apporte des connaissances scientifiques de base
utiles pour comprendre comment pallier a l'altération
des cellules ciliées et/ou aux dysfonctionnements de
codage lors de la transmission des données entre les
différents organes sensoriels et nerveux périphériques.
Le dernier sujet plus clinique de Thierry MORLET
concerne le diagnostic et le choix de la meilleure
stratégie de réhabilitation auditive.

LE SPECTRE DE LA NEUROPATHIE AUDITIVE /
DYSSYNCHRONIE AUDITIVE CHEZ ENFANT

Daniele De Siati, Melissa Putman, Naima Deggou;.

Cliniques Universitaires Saint-Luc-Bruxelles

La découverte des différentes étiologies et des
localisations des anomalies moléculaires sous-jacentes
a la neuropathie auditive a permis de mieux définir cette
entité nosologique, c’est pourquoi on parle a I'heure
actuelle de neuropathie auditive / dyssynchronie auditive

(NA/DA) ou de spectre de la neuropathie auditive.

Il Sagit d’une atteinte des réponses neurales au niveau
du systeme auditif proximal, qui se traduit en une
hypoacousie neurosensorielle de sévérité variable avec
préservation du fonctionnement des cellules ciliées
externes.

U'atteinte d'origine génétique (Pejvakin, Otoferlin..) ou
acquise (anoxie néonatale, etc.) peut provenir des cellules
ciliées internes ou de leurs synapses. Elle peut également
provenir des fibres nerveuses cochléaires par aplasie du
nerf cochléaire ou neuropathie d'origine génétique ou
acquise telle 'hyperbilirubinémie toxique. A noter que10%
des surdités séveres ou profondes seraient dues a ce déficit

(Berlin et al. 2000 ; Rance et al., 1999 ; Sininger, 2002).

Neuropathies auditives

Les criteres diagnostiques de la neuropathie auditive se
basent sur:

- la présence d’une surdité neurosensorielle fluctuante,
de degré variable, avec fatigue auditive, associée a des
difficultés de perception et de compréhension de la
parole, surtout dans le bruit, entrainant un retard de
deéveloppement important du langage dans les formes
précoces et/ou une audiométrie vocale plus détériorée
que l'audiométrie tonale dans les formes tardives.

- la préservation des otoémissions acoustiques (OEA)
et/ou du potentiel microphonique cochleéaire,

- l'altération importante des réponses neurogenes des
potentiels évoqués auditifs du tronc cérébral (PEA).

- 'absence de réflexe stapédien

Le bilan audiométrique chez 'enfant est réalisé en tenant
compte des difficultés perceptives et des éventuels
problemes moteurs associés. C'est pourquoi les durée
et frequence d’administration des stimuli auditifs sont
adaptées afin de permettre lintégration temporelle et
d’éviter une fatigue auditive.

Lenregistrement des PEA constitue le gold standard
du screening auditif chez les nouveaux-nés car les
otoémissions acoustiques sont préservées dans cette

pathologie.

La prise en charge des neuropathies auditives reste un
sujet tres controversé. Une approche multidisciplinaire
est recommandée. Les objectifs de la prise en charge
sont de préciser les seuils auditifs, de restaurer une
audition fonctionnelle et développer une langue orale et/
ou signee.

L'adaptation prothétique doit se baser sur des
mesures comportementales audiométriques et sur le
développement du langage.

Silaudition n'est pas rendue fonctionnelle par des aides
auditives conventionnelles, une implantation cochléaire
est nécessaire pour restaurer une synchronisation des
informations auditives périphériques. Elle doit étre
envisagée si I'enfant ne développe pas la langue orale
comme le ferait un enfant sourd profond porteur d’'un
implant cochléaire. Un systeme FM peut également
étre proposé.

La prise en charge orthophonique doit tenir compte des

particularités auditives et psychomotrices éventuelles de
ces enfants.
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Neuropathies auditives

BASES DU TRAITEMENT DU SIGNAL : COMPARAISON ENTRE
LA PROTHESE AUDITIVE ET FIMPLANT COCHLEAIRE

Vincent Péan, directeur de la recherche MED-EL France

La parole est un signal caractérisé par sa répartition énergétique en temps et en fréquence. Cette
informationrecue par loreille est traitée et codée pour étre envoyée sur le nerfauditif. Les éléments de
Poreille interne intervenant dans ce codage peuvent étre déficients. L'information est ensuite codée
par le nerfauditif pour étre envoyée vers le cerveau. Ce codage peut aussi étre altéré. Les déficiences
peuvent étre (partiellement) corrigées par une prothése auditive ou un implant cochléaire.

Dans la premiére partie de cet article nous vous proposons de poser les bases du fonctionnement
physiologique normal intervenant dans ces codages du signal de la parole.

Nous présenterons ensuite les bases de traitement du signal des prothéses auditives et des implants
cochléaires en décrivant les atteintes auditives et leurs conséquences perceptives, les stratégies de
réhabilitation auditives associées, les éléments essentiels de la chaine de traitement numérique de
ces systémes et les limites des traitements.

ELEMENTS CONCERNANT LA PAROLE

Le son est une variation de pression acoustique.

L'onde acoustique se propage de proche en proche via les particules d’air générant des zones de compression et de
raréfaction qui se répartissent dans I'espace. [Speaks 1999].

La plus petite variation de pression perceptible par l'oreille humaine est de 20 pPa. Cette valeur est utilisée comme
valeur de référence dans 'échelle des dB SPL (Sound Pressure Level). Ainsi O dB SPL correspond a une pression de
20 pPa, 20 dB SPL correspond & 200 pPacar: P, = 20"oglO (P/Pref) avec Pref=20 pPa.

Uoreille humaine a une dynamique de 120 dB SPL environ, soit de 20 uPa a 10°. 20 pPa=20 Pa.

Par analogie on peut considérer un systéme de pesée sensible de 1ga 1tonne (10° g).

La parole est un son dont la source est de deux types [Calliope 1989] :

+ Le flux d'air issus des poumons est modulé par la vibration des cordes vocales a une fréquence FO appelée frequence
fondamentale : on parle alors de sons voisés (exemple /a/ ou /v/).

- Pour les sons non voisés un bruit est généré soit par de l'air passant a travers une constriction étroite (exemple /f/),
soit par une obstruction et un relachement soudain de l'air (exemple /t/).

La forme du conduit vocal avec lalangue, le palais, les levres, les dents et 'ouverture du conduit nasal, agit comme un
systeme qui filtre le signal de source pour produire de la parole. [Calliope 1989]

On peut représenter le signal parole produit par son intensité dans un plan (temps, fréquence) : chaque élément de la
parole est constitué d’énergie répartie de fagon spécifique sur des fréequences données a un instant donné (cf. figure 1).

Fig. 1: Extrait Fondamental de la voix
degCa/Iiope 1989 , F\ \f'/— N ‘\f/ TS 1 (fréquence de vibration des

p133 ’ L L) cordes vocales) _
. moam s me oo om Energe On peut donc considérer la
Fréquence ) it ' parole comme étant une variation
ﬁ LR iy Spectogramme dans le temps d'intensités et de
i il )
. EARM b4 L8 frequences.
exte | i | i I —
honétique L [K]e[Te |m yga|da|Hy] 2 |+
P q i Temps
Signal

6 | CONNAISSANCES SURDITES | N°59 | OCTOBRE 2017



Nous allons voir maintenant comment sont codées la
fréquence etlintensité au niveau de la cochlée et du nerf
auditif. Nous ne donnons ici que les bases nécessaires a
la compréhension du traitement du signal des protheses
P g P
auditives et des implants cochléaires et ne détaillerons
pas certains aspects essentiels de la représentation
des sons dans oreille interne tel que le phénomene de
q P

suppression [Robles et Ruggero 2007].
ELEMENTS CONCERNANT LAUDITION

Loreille est constituée de 3 parties : oreille externe,
oreille moyenne et oreille interne (cf. figure 2).

TRANSMISSION JUSQU’A LA COCHLEE

Loreille externe capte I'onde de pression acoustique
(son) et l'oreille moyenne convertit 'onde acoustique en
vibration mécanique par l'intermédiaire des osselets. Sa
fonction est notamment de permettre une transmission
maximale d’énergie de l'air vers le liquide cochléaire.

CODAGE DE LA FREQUENCE SUR LA COCHLEE

Que se passe-t-il si on envoie un ton pur (signal
sinusoidal d’une fréquence donnée) sur l'oreille ?

La réponse de la membrane basilaire a une stimulation
avec un son pur prend la forme d’'une onde avec une
zone de déformation maximale. (cf. figure 3 ; figure 4)
Ou se produit le maximum de déformation ?

- Si le ton pur est basse fréquence alors la déformation
maximale se produit a l'apex.

- Si le ton pur est haute fréquence alors la déformation
maximale se produit a la base.

- Ce résultat est lié a des propriétés mécaniques de la
cochlée : l'apex est plus rigide et plus large que la base.
(cf. figure 5 ; figure 6)

Quelle est la largeur de la déformation ?

La localisation du maximum de loscillation de la
membrane basilaire donne une information sur la/les
frequence(s) du signal acoustique. (cf. figure 6 ; figure 7)
- Ainsi la membrane basilaire est un banc de filtres
sélargissant (logarithmiquement) de I'apex vers la base.
- Ces filtres cochléaires vont permettre notamment de
séparer les fréquences dans un son donné. (cf. figure 6).

Neuropathies auditives

Codage de la fréquence sur la cochlée

[llustration schématique
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Propagation
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la membrane
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and Michael A.
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Round ! N
window = e
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Neuroscience:
Exploring the
Brain. 3rd ed.
Baltimore,
MD: Lippincott
Williams

Les variations de pression dans le fluide de
la cochlée provoquent un déplacement
de la membrane basilaire.

Propagation d’une onde sur la membrane
basilaire (cochlée) de la base vers I'apex.

Fig. 4. D’apres
1.9 Moore

An introduction
to the
psychology of
hearing. 5th
edition.

Elsevier 2004.

Lenveloppe (....) donne le maximum de la déformation.
La réponse de la membrane basilaire a une stimulation avec
un son pur prend la forme d’une onde avec un maximum de

déformation.

Fig. 5.
Amplitude  de

la vibration sur

high frequencies ow Frequencies
higlh I ¥

la membrane

amplitude of vibration

basilaire en

base apex fonction de la

position

distance along basilar membrane

Chagque point de la membrane basilaire répond plus
spéciﬁquement a une certaine Fréquence de stimulation
(la fréquence caracteéristique) :

- Hautes fréquences a la base
- Basses fréquences a I'apex
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Neuropathies auditives

Fig. 6.

lllustration

de l'effet

I de filtrage
parla

membrane

0w+ 1600 + buOKz O
)

sound pressure

basilaire.

displozement

e

(a) Son constitué de 3 fréquences 400 Hz, 1600 Hz et 6400

Hz. Représentation : amplitude vs temps.

(b) La membrane basilaire va séparer spatialement les fré-
quences car chaque fréquence va créer une déformation
maximale en un lieu différent sur la membrane basilaire.
Représentation : amplitude de la déformation vs position sur
la membrane basilaire.

Fig. 7.

Position des
maximum de
déformation sur
la cochlee en
fonction de la
fréquence en Hz
du son pur émis.
D’apres [Loizou
1998]

Fig. 8.

D’apres Von
Beékesy 1947 -
extrait de [Olson
&al. 2012]

La cochlée réagit donc spatialement différemment en fonction
de la frequence du son qui est émis. On peut positionner sché-
matiquement sur la cochlée les fréequences correspondant au
maximum de déformation si on envoie une série de tons purs.

La déformation ne se fait pas en un point unique mais sur une

certaine largeur : chaque largeur définissant un filtre cochléaire.
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Importance des filtres cochléaires

- La largeur et la forme des filtres cochléaires peuvent
étre mises en évidence par des tests psychoacoustiques
utilisant la propriété de masquage des sons [Moore
2004].

Considérons un bruit limité a une bande spectrale de
300-600 Hzetunson cible égala unsinusa1000 Hz :
les 2 sons sont spectralement éloignés, ils ne partagent
pas le méme filtre cochléaire et méme quand le bruit a
une puissance supérieure a celle du son cible (exemple
avec un rapport signal bruit négatif égal a -4 dB) on
percoit le signal cible, il 'y a pas de géne. (cf. Figure 8)

Si on rapproche spectralement le bruit du signal
cible alors une partie de son énergie partage le méme
filtre cochléaire que le son cible et un phénomene de
masquage (simultané) se produit : ainsi avec un bruit
limité 8 800-1100 Hz et un signal cible égal a un sinus
a 1000 Hz, pour le méme rapport signal bruit que
précédemment de -4 dB, on ne percoit plus le son cible.
(cf. figure 8)

On comprend ici l'importance de la résolution spectrale
des filtres auditifs : si ceux-ci sélargissent alors les
phénomenes de masquage deviennent plus fréquents.

Importance des filtres cochléaires

lllustration schématique

Filtre cochléai :
Bruit HEOESE [ Bruit spectralement
éloigné => pas de

l géne.

Fréquence

Filtre cochléaire

Bruit B

Bruit spectralement
proche => géne

(masquage).

Fréquence

Fig. 9. lllustration du masquage simultané d’'un son pur par un bruit

CODAGE DE LUINTENSITE SUR LA COCHLEE

Chaque point de la membrane basilaire répond plus
spécifiquement a une certaine fréquence de stimulation
(la_fréquence caractéristique) : le point d’'observation
sur la membrane basilaire peut se faire a la frequence




caractéristique ou en un autre point. Ainsi, si on envoie
un son pur a 10 kHz, on peut observer ce qui se passe
sur la membrane basilaire en (A) i.e. a la frequence
caractéristique, ou en (B) a proximité de la frequence
caractéristique ou en (C) loin de la fréquence

caractéristique. (Cf. Figure 10).

AL s

Fig. 10. lllustration des points d’observation sur une membrane basilaire.

D’apres [Loizou 1998].

Que se passe-t-il si on envoie un ton pur (signal
sinusoidal d’'une fréquence donnée) plus fort ?

Pour une fréquence donnée plus le son est fort plus
la déformation de la membrane basilaire est forte. (cf.
figure 11).

Quel est le gain entre le ton pur arrivant sur l'oreille et
la déformation sur la membrane basilaire ?
Aupointrépondant plusspécifiquementalafréquencedu
son envoyé (c'est-a-dire a la frequence caractéristique)
la membrane basilaire applique une compression non
linéaire (cf. figure 12) avec amplification des sons faibles
et compression des sons forts.

Cette compression permet notamment d’ajuster
la dynamique auditive d’environ 120 dB SPL chez

Phomme a la dynamique neuronale beaucoup plus

reduite.
Codage de l'intensiteé sur la cochlée
lllustration schématique
Pour une
g high frequencies low frequencies frequence
= P
"E high intensity ~— donnée
5 plus e son
[
< o est fort
£ low intensity lus |
[=9 us la
£ 0 P,
& — 3 deforma-
1<) .
CE ape tion de la
distance along basilar membrane membrane
basilaire
Fig. 1. lllustration du codage de l'intensité sur la cochlee est forte.

Neuropathies auditives

>

Fig. 12. D’apres
Pickles 2012. (p. 44
Fig. 3.33):
An introduction the
physiology of hea-
ring. 4th édition.
/ Copyright r 2012
< L Emerald Group

f Publishing Limited

)

Displacement (nm)
>

0.1+ n

L 1 l-.. 1 1 ]
0 20 40 60 80 100 120
Sound pressure level (dB SPL)

A la fréequence caractéristique (ici 10 kHz) : la réponse de
la membrane basilaire augmente linéairement (pente de 1)
avec la pression du son jusqua 20 dB SPL puis augmente
avec une pente de 0.3 (sur des axes log-log). A la fréquence
caractéristique (CF) la membrane basilaire applique une
compression non linéaire (cf. ligne jaune dans le graphique).

Si on observe la réponse de la membrane basilaire a proximité
de la frequence caractéristique (ici 9 KHz ou 11 kHz) : la
compression est non linéaire.

Sion observe la réponse de la membrane basilaire loin de la
fréquence caractéristique (ici 6 ou 3 kHz) : la compression est

lineaire.

CODAGE DE LA COCHLEE
CILIEES

Deux types de cellules sont des élements essentiels du
codage sur la cochlée (cf. figure 13) :

- Les cellules ciliées internes (IHC) ont des fibres
afférentes et permettent le transfert de l'excitation de

LES CELLULES

la cochlee vers le cerveau.

- Les cellules ciliees externes (OHC) ont des fibres
efférentes et permettent le transfert d'information du
cerveau aux cellules ciliées, on parle de processus actif.
Elles régissent la largeur des filtres cochleéaires
(résolution frequentielle) et la compression non linéaire
de la membrane basilaire (seuils auditifs).

Codage de la cochlee : les cellules ciliees

Illustration schématique

Transduction par les cellules ciliées

Fig. 13. D’apres 11.13 in Bear, Mark F., Barry W. Connors, and Michael A.
Paradiso. (Voir fig. 3).
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CODAGE DELAFREQUENCEDUSONAUNIVEAU
DU NERF AUDITIF : TONOTOPIE

Le déplacement de la membrane basilaire entraine les
cellules ciliées qui se courbent et liberent une substance
électrochimique qui entraine les neurones a décharger
électriquement.

La place de lexcitation des neurones porte une
information sur la fréquence du son : les neurones en
vis-a-vis de l'apex vont décharger électriquement si
on envoie un son basse fréquence, alors que ceux a la
base vont décharger électriquement si on envoie un son
haute frequence. On parle de tonotopie. (cf. figure 14).

Tonotopie au niveau du nerf auditif

Illustration schématique

Codage de la fréquence
Tonotopie :
Tonotopie la place de
excita-
Apex Characteristic Anterior .
Coctles, BB foqusncy: tion des
Hair cells. J 4 " g
Basilar prer - e neurones
membrane y -4 ‘) ) ) )
4 porte une
7 e 4 4kHz_ 5 L 5 @ !
A J y 5 informa-
rf" i yyi/lsmz = & £l .
— g tion sur la
- 3 o fréquence
Base Spiral Auditory Cochlsar du son.
ganglion  nerve Posterior nucleus

Fig. 14. D’apres 11.13 in Bear, Mark F., Barry W. Connors, and Michael A. Paradiso.
Neuroscience: Exploring the Brain. 3rd ed. Baltimore, MD: Lippincott Williams &
Wilkins, 2001.

CODAGE DELAFREQUENCEDUSONAUNIVEAU
DU NERF AUDITIF : PHASE-LOCKING

Le rythme de décharge des neurones porte une
information sur la fréquence du son :

- En réponse a un son pur, les décharges électriques du
nerf tendent & étre synchronisées en phase avec l'onde
de stimulation. Ainsi si on envoie un son sinusoidal de
frequence 500 Hz (de période 1/500 = 2 ms) sur
loreille, les neurones vont décharger (en moyenne) a
des intervalles de temps de 2 ms, 4 ms, 6 ms, etc. et le
rythme de décharge va donc porter une information sur
lapériode (ou fréequence) du signal (qui est ici de 2 ms).
- On parle de phase-locking. (cf. figure 15 ; Figure
16). Le « phase locking » ne se produirait que pour les
fréquences inférieures a 5 kHz.
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Phase-locking au niveau du nerf auditif
llustration schématique

Phase-locking: le rythme de

e
I e B décharge des neurones porte une
information sur la fréquence du
(1 Aerporn :
M EeaEEEEE N son:
Pt = e =Pl e |
= b ). Son basse fréquence : la décharge
— neuronale esten phaseavecle

signal & des instants multipledela
période T du signal (ici T et 5T).

| son haute frégquence: la décharge
neuronale ne se produit pasen
phase avecle signal.

Fig. 15. D'apres 11.21 in Bear, Mark F., Barry W. Connors, and Michael A. Paradiso.
Neuroscience: Exploring the Brain. 3rd ed. Baltimore, MD: Lippincott Williams &
Wilkins, 2007.

Ton pur 21000 Hz

Af AM = ton puri 1000 Hz
madulé en amplituds avec
une fréguence 5100 Hz =
{1+ 5in(2r1008)).si | 2 000)

.| BYFréquancesdusimal AN =
| 1 raie spectrale & LoogHz

1 raie spectrale &
100D0-100=900Hz2

1 raie spectrale a
1 1000+100=1100H2

€/ Réponse du nerfauditif au
signal AM :décharges surle
nerf,

O Fréguences de la réponse
4 du nerf auditif : on retrouve
. les fréquences du signal AM
A dans le rythme de décharge
sur be nerf auditif. C'estle
.| phase-locking.

H

RESEONSE AMAPLITUDE £

n n ¥ & »
POST STMULLS TIE i)

On retrouve auss la
fréquence de Fenveloppe
{100 Hz) du signal AM dans le
rythme de décharge sur le
nerf auditif.

Fig 16. D’apres Joris 2004 Physiol Rev. 2004 Apr; 84 (2) : 541-77.
Neural Processing of Amplitude-Modulated (AM) sounds.

CODAGE DE LINTENSITE AU NIVEAU DU
NERF AUDITIF

- Le taux de décharge des neurones et le nombre de
neurones recrutés portent une information sur I'in-
tensité du son. (cf. figure 17)

l'y a 3 types de fibres nerveuses en fonction de leur
activité spontanée (sans stimulation) et de leur dyna-
mique (écart entre 'intensité minimale de stimulation
qui entraine une décharge non spontanée de la fibre
et l'intensité maximale de stimulation qui entraine
une saturation de la fibre). (cf. figure 18)

- Ainsi, 'audiométrie tonale ne mesure qu'un type de
fibres nerveuses : celles avec une activité spontanée

élevée. (cf. figure 19)




+ Or les fibres nerveuses a faible activité spontanée
seraient les plus vulnérables aI'age et au bruit. De plus
elles coderaient dans le bruit. [Liberman & al. 2016].

Codage de l'intensité au niveau du nerf auditif
Illustration schématique

3004 Fig. 17. D’apres
g‘ Pickles 2012
e lllustration
£ 200+ du codage de
@ ['intensite
2
© 1001
o
£
=

0 T - - r - )
0 20 40 60
Stimulus intensity (dB SPL)

A les fibres a la fréquence caractéristique (ici CF=16 kHz)
déchargent a partir de quelques dB SPL puis le taux de dé-
charge augmente avec le niveau sonore.

B : si on envoie un son pur a 14 kHz alors les fibres de
fréquences caracteristiques voisines (ici CF=16 kHz)

deéchargent a partir de 20 dB SPL). ll'y a recrutement.

Neuropathies auditives

Résume
La parole est une variation dans le temps de fréquences
et d'intensites.

Le codage au niveau de la cochlée (membrane basilaire) :
- un codage spatial de la frequence avec la notion de
filtres cochléaires,

- un codage de l'intensité lié a l'amplitude avec les
notions de compression non linéaire et de seuils auditifs
et

- un processus actif des cellules ciliees externes qui
regissent ces deux codages

Le codage au niveau du nerf auditif :

- un codage de la fréquence spatial (= tonotopie) et
temporel (=phase-locking)

- un codage de 'intensité par le taux de décharge, le
nombre de neurones (recrutement) et leur type puisqu'’
existe 3 types de fibres nerveuses.

3 types de fibres nerveuses :
a) activité spontanée élevée et
w | dynamique Aa étroite (High)
b) activité spontanée
moyenne et dynamique Ab
moyenne (Medium)

c) activité spontanée faible et

@ w0 2 3% 4 0 e T B
Input Gound laval, o8 SPL

Fig. 18. D’aprés Moore 2004 p.40

1005 Spont Low
firing High o
a0
5 ' v
&
g 60
E
=
2
§ a0
=
2
£ 20+
£
=
[
0
20

Medium =  Nerve fibres

large dynamique Ac (Low).
Le seuil liminaire perceptif
est associé aux fibres a
activité spontanée élevée et
dynamique réduite.

™
o
v

Fig. 19. D’apres
Pickles 2012.

—— Abs threshold

Trois types de fibres
nerveuses : High =
(a) ; Medium = (b) ;
Low = (c) ; (a), (b),
(c) = cf. Figure 18.

Characteristic fraquency (kHz)
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LES ATTEINTES AUDITIVES

LA SURDITE NEUROSENSORIELLE « TYPIQUE »
Elle se traduit par une atteinte des cellules ciliées
externes (fig. 1).

La perte de ces cellules (cf. fig. 1) entraine une
élevation des seuils auditifs (cf. 1 fig. 1) et un
élargissement des fibres cochléaires (cf. 2 fig. 1),
ainsi qu’une compression non linéaire dégradée

(recrutement) (fg.2)

T Seuil tonal {dBSPL)
'

Filtre cochléaire avec
perte descellules

00

& 0
w ciliges
Qe

40 = sor
g Filtre cochléaire
g™ 1 R « normal »

o i A

o1 10 40

—> Fréquence (kHz)

Fig. 1. D’apres Pickles 2012. (p. 331 Fig. 10.6) : An introduction the physiology of
hearing. 4th edition. Copyright © 2012 Emerald Group Publishing Limited

T
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£ Ioss of gain ,/ Compressionaveccellulesciliges:
2 T ", damaged OHCI

=

5

B
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Fig. 2. D’apres Bacon Acoustics

today Volume 2, Issue 2, April
2006. [Bacon 2006]

Stimulus Level (dB SPL)
A%-son-faibleq]

B%-sonfortq)

Un son faible (e.g. A) ne sera plus pergu mais un son
fort (e.g. B) sera pergu comme fort (recrutement).
Le seuil de confort maximal n'est pas changé mais le
seuil d’audibilité est augmente.

LES NEUROPATHIES AUDITIVES

Elles se traduisent par une atteinte [Moser et Starr
2016] des cellules ciliées internes (IHC) avec la
notion de régions mortes de la cochlée [Moore
2007], une atteinte des synapses entre les cellules
ciliees internes et les fibres auditives afférentes qui
transportent 'excitation de la cochlée vers le cerveau
(synaptopathie) - dégradation qui pourrait se produire
notamment par effet de I'age ou du bruit [Kujawa &
Liberman 2009, 2015] - et enfin une atteinte des
neurones du ganglion spiral (SGN). (Cf. fig.3)
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Fig. 3. D'apres Moser et al. 2013 Otol Neurotol. 2013 Aug;34(6):995-1004.

Au niveau de lactivité neuronale on observe des
deécharges neuronales désynchronisées (cf. fig4B)
et/ou des décharges neuronales réduites (cf. fig.4C)
ce qui entraine un traitement temporel dégrade.
Ainsi les sujets atteints de neuropathie auditive ont
des difficultés au gap test. Ce test a pour objectif de
deéterminer pour un sujet donné l'intervalle de temps
minimal lui permettant de détecter 2 sons qui se
suivent dans le temps.

Models of AN Fig. 4.
A Nermal synchrany

Iy [
Fibers —|—J\—JI-

h Adtivitédéclenchiesurde nerlc-décharge-
| 1I,_
| |

ﬁ neuronaleq
. —

D’aprés Zeng
&al.2005J
Neurophysiologie
93:3050-3063,
2005.
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LES TRAITEMENTS : LA PROTHESE AUDITIVE ET
LIMPLANT COCHLEAIRE

Plusieurs opérations sont communes a la prothese
auditive et I'implant cochléaire (partie externe). Elles
concernent I'acquisition du signal et prétraitement,
la- numérisation et le traitement numérique. La
différenciation se fait ensuite avec la prothése auditive
ou existe une conversion numérique-analogique
(DAC) et Penvoi du signal sur un écouteur (cf. fig. 5)
alors que limplant cochléaire a une partie interne
constituée d’un récepteur-stimulateur et d’'un porte-
électrodes inséré chirurgicalement dans la cochlée.
La partie externe est constituée d’une antenne pour



transmettre par onde radio a travers la peau le signal
traité au récepteur implanté,

giN

Aapc | psp || DAC
7y
Memory

Fig. 5. D’apres Dillon 2012 Hearing Aids 2nd Edition Copyright © 2012 by
Boomerang Press (Figure 2.13 p31).

1. Acquisition du signal

Le Microphone

Lacquisition du signal se fait via un (ou plusieurs)
microphone(s). Le microphone convertit une onde
acoustique en un signal électrique analogique (temps
etamplitude sont des grandeurs a variation continue).
Un microphone est caractérisé par :

- sa directivité : cardioide (gain du microphone en
fonction de I'angle darrivée du son)

- sa courbe de réponse : gain en fonction de la
frequence

- sa sensibilité : seuil de déclenchement

Les microphones sont aujourd’hui
utilisés  pour des traitements
de substitution pour l'audition

dans le bruit par modification

de la directivite. On peut avoir
des microphones directionnels

ou  omnidirectionnels.  Avec

2 microphones, et plus, on

peut réaliser des traitements
Fig. 6. Exemple de directivités

variant en  fonction de la
fréquence du signal.

numériques permettant de

modifier la directivité en fonction

de la fréquence.

2. Numerisation

Le signal analogique de sortie du microphone doit étre
converti pour pouvoir étre traité dans un processeur.
Ce sont les opérations d’échantillonnage dans le
temps et de quantification de 'amplitude.
L'échantillonnage dans le temps consiste a prélever
des valeurs a des instants donnés Te sur le signal
analogique : on appelle fréequence d’échantillonnage

fe=1/Te.

Neuropathies auditives

Fig. 7. lllustration de I'échantillonnage temporel

La fréquence d’échantillonnage minimale ne peut
pas étre choisie arbitrairement si on veut pouvoir
reconstruire le signal analogique (cf. Fig. 7 A) a
partir de ses échantillons (cf. Fig. 7 B). La frequence
d’échantillonnage doit étre 2 fois supérieure a la
fréquence maximale contenue dans le signal.

Ainsi si fe=16000 Hz alors les fréquences jusqu’a
8000 Hz peuvent étre transmises. Si un signal est
mal échantillonné alors une partie de son information
est detruite et le signal est dégradé. Pour un son,
cette dégradation est audible.

Quelle bande de frequences doit-on transmettre ?
La plupart des gens ne peuvent pas détecter Ieffet
d’'un filtrage passe-bas sur la musique ou la parole
a 16 kHz c’est pourquoi pour la reproduction Hi-f
une bande 30 Hz-16 kHz est adéquate [Muraoka
et al. 1981]. Cest pourquoi le choix de la frequence
d’échantillonnage du CD est fe=44,1kHz qui permet
de passer les frequences jusqu’a 22,05 kHz.

En traitement de la parole on considére que la
bande de fréquences 20 Hz-8 kHz contient toute
Pinformation pertinente. On utilisera alors une
frequence d’échantillonnage d’au moins 16 kHz.

[Calliope 1989].

La quantification

Le nombre de bits de codage définit la résolution
d’acquisition de I'amplitude : 1 bit permet de coder
2 niveaux damplitude ; 2 bits, 4 (2% niveaux
d’amplitude ; 3 bits, 8 (27) niveaux d’amplitude ; ... ;
16 bits, 65536 (2'°) niveaux d’amplitude.

Sile signal analogique a une dynamique D (différence
entre la valeur minimale et la valeur maximale qu'l
peut prendre) alors le pas de codage est défini par
=D/ 2romére de it de codoge

Plusle nombre de bits de codage est grand, plus ce pas
«p » est petit et plus 'écart entre le signal analogique
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et le signal numérique est petit. Si le nombre de bits
de codage est trop faible alors I'écart entre les deux
signaux analogique et numérique est perceptible
auditivement on parle de bruit de quantification.

@ W fv r\\ — fﬂ\jﬂ\fq\jﬂ\s $e]

Signal analogique :
une infinité de valeursentre Al et A2

signal quantifié :
une seule valeurentre A1 et A2

On peut définir approximativement le nombre de bits
de codage nécessaire pour avoir un rapport signal sur
bruit (RSB) de quantification donné (la dynamique du
signal étant de 1) :

RSB = (6*nombre de bits de codage) dB. Avec 16
bits de codage on a donc environ un rapport signal
sur bruit de quantification de +96 dB. Le bruit de
quantification n'est pas audible. Avec 6 bits de codage
on a un rapport signal sur bruit de quantification de
36 dB et le bruit de quantification est alors audible.

PROTHESE AUDITIVE ET TRAITEMENT DU
SIGNAL

Il'y a deux catégories de traitement [Hohmann
2008]:

- Les traitements de compensation dont le but est de
compenser les altérations de l'audition en traitant les
signaux acoustiques de fagon a ce que la combinaison
des traitements et de la perception altérée par la
perte auditive donne une perception aussi proche
que possible de la perception normale. Exemple :
amplification, compression.

- Les traitements de substitution dont le but est de
substituer des aspects perdus de la perception auditive
en implémentant ces aspects par du traitement du
signal. Exemple : réducteur de bruit.

Nous ne parlerons ici que des traitements de
compensation :

Compression de la dynamique d’entrée - traitement

de compensation de la perte d’audibilité et de
dynamique.
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On l'a vu la perte auditive neurosensorielle entraine
une perte d’audibilité et de compression non linéaire.
Pour compenser ces effets la prothése auditive
applique une compression sur le signal.

Pour prendre en compte les pertes dépendant
de la fréequence et les éléments de paroles hautes
fréquences ayant une énergie faible (p, t, k), un
traitement multi-bandes fréquentielles est en général
appliqué avec filtrage puis compression (Fig. 8)

Fig. 8. Filtroge et compression qans une prothése quditive

il Sonlepergue: perte de compression
— non ingaire et d'audibilté (courbe

en pointilles).

Perctived Loudnong
T
.

Courbe de gain pour compenser b

_.f ,/F' perte de compression non linézire
‘F'/__ &t d'audibilite.

Fig. 9. D’'apres Bacon Acoustics today Volume 2, Issue 2, April 2006. [Bacon 2006]

Output (g 5PL]
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Un son a O dB SPL ne sera pas pergu par le sujet
malentendant dont la courbe de sonie est donnée en
pointilles car il est au-dessous de son seuil auditif A
(40 dB SPL). Si on applique la courbe de gain sur le
sona O dB SPL alors la sortie est a 40 dB SPL (B) et
elle devient perceptible pour ce sujet.

La compression est réalisee par une commande
automatique de gain (CAG), ainsi le gain change en
fonction de I'entrée. Trois parameétres définissent
une CAG : le point de changement de pente (« knee
point », cf. K sur la fig. 9), le temps de montée
(attaque) et le temps de descente.



lllustration des temps de montée et de descente :

1 2
T Enon of vt Signal d’entrée de )
g la CAG. Fig. 10.
D’apres  [Moore
1 B 2008]
o .I o . Signal de sortie.
. _b\ ..] Compression rapide.
1
§ F =

e —F

[ Evwopn ot maput

Signal de sortie.
—} | Compression lente.

|L—
v

1: Le signal d’entrée augmente brutalement => le gain de la
CAG diminue mais pas assez vite => « overshoot » de la sortie
avant de s'ajuster. Le temps de montée (attaque) « ta » est le
temps d’ajustement. Il est rapide (Fast) ou lent (Slow).

2 : Le signal d’entrée diminue brutalement => le gain de la CAG
augmente mais pas assez vite => « undershoot » de la sortie
avant de sajuster. Le temps de descente « tr » est le temps
d’ajustement. Il est rapide (Fast) ou lent (Slow).

Se pose alors le probléeme du choix des parametres :
- Nombre de canaux fréquentiels

- Temps montée/descente

- Knee-point (point de changement de pente de la
compression)

- Regles de gains

Mais selon [Gatehouse et al. 2006a, 2006b, Lunner
et Sundewall-Thoren 2007, Moore et Sek 2016]

- La capacité a écouter dans le bruit fluctuant pourrait
étre facilitée par une compression rapide pour des
sujets ayant une bonne capacité cognitive.

- Une sensibilité faible a la structure temporelle fine
(hg12) serait associée a une préférence pour une
compression lente (fig. 11).

Ainsi les préférences de sujets testés avec des
compressions lentes ou rapides pour la voix montrent
une grande variabilité :

Neuropathies auditives

“reference scare

IHUHLJE.H‘;

Fig. 11. D'apres [Moore et Sek 2016]. Pour 22 sujets : en noir, préférence de compression

rapide pour la perception de la parole ; en gris, préférence de compression lente.

(*) La structure temporelle fine = variations rapides de pression d’'un son
apres filtrage par un filtre cochléaire
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Fig. 12. D’aprés Moore 2013 An introduction to the psychology of hearing 6th
Edition Brill Leiden Boston 2013 (Figure 9. 7 p. 341)

IMPLANT COCHLEAIRE ET TRAITEMENT DU
SIGNAL

Commande Automatique de Gain (CAG) et
Dynamique d’entrée (IDR)

La plupart des implants cochléaires ont une CAG en
entrée qui permet de définir FIDR (input Dynamic
Range). Cette CAG est un controle automatique
du volume avec 2 temps de réponse possible (« dual
front-end AGC ») qui permet d’ajuster le gain pour
différentes situations d’écoute.
Ceciameneuneremarque:ilestimportant de comprendre
que lmplant cochléaire est un systéme. En effet, si on
a une IDR de 96 dB SPL et un codage sur 16 bits cela
signifie que I'on code 6 dB SPL (96/16) par bit. Donc 50
dB SPL seront codés sur 8 & 9 bits, ce qui est peu.

Sion limite 'IDR a 50 dB SPL alors un codage sur
16 bits permettra de coder 3 dB SPL (50/16) par bit.
Unelimitationdel'IDRestdoncavantageused’unpoint
de vue numérique et peut apporter une amélioration
des résultats perceptifs mais cela ne signifie pas que
Pamélioration apportée soit physiologique.
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Traitement du signal

Le traitement du signal de base de I'implant cochléaire repose sur la tonotopie c’est-a-dire le codage spatial de
la fréquence. Un porte-électrodes est inséré chirurgicalement dans la cochlée et 'emplacement des électrodes
va permettre de réaliser un codage spatial de I'information fréquentielle. Cette approche a été possible car la
stimulation électrique de la base vers 'apex de la cochlée génére bien une sensation de hauteur décroissante.

Lobjectif du traitement du signal de base de
Iimplant cochléaire va donc consister a extraire du
signal sonore temporel I'information pertinente
(énergie) par bandes de fréquences (par filtrage
frequentiel) et a la distribuer sur les électrodes
associées a chaque bande de fréquence.

La transmission de I'information aux électrodes

de stimulation se fait selon 2 approches :
- N of N': N canaux fréquentiels (filtres) d’analyse

et N é|ectrodes de Stimu|ation. Fittrsge | Extractiond= | Compression dans Fréquencede | knpulsions électriques | Porte-
- . 3 ¥ le: Is éle i ian &lectr
- Nof M: M canaux fréquentiels (filtres) d’analyse Lo RS Rl e e i

et N (£ M) electrodes de stimulation.

Les limitations actuelles sont liees a la limitation du codage du phase-locking (codage temporel de la frequence
traitée dans la premiere partie de I'article) et a I'interaction des électrodes (diaphonie) car il y a recouvrement
des champs électriques de stimulation.

Ainsi des études ont montré que les implantés cochléaires n'utilisent, au mieux, que 8 électrodes.

CONCLUSIONS

La prothese auditive et Iimplant cochléaire sont des systemes technologiques qui s'appuient sur le codage
naturel du son par l'oreille interne mais avec des limitations techniques. Un choix technologique peut apporter
une amélioration perceptive mais ne pas étre pertinent physiologiquement. Ainsi la limitation de I'|DR semble
donner des résultats perceptifs meilleurs mais ils ne sont dus qu’a une limitation technologique (limiter I'IDR
permet de mieux coder numériquement le signal dans les systemes actuels du fait de leur limitation en capacité
de codage en termes de bits) et si demain la technologie permet d’augmenter I'1DR alors il faudra le faire.

La prothese auditive permet une compensation, uniquement, de la perte d’audibilité. Elle s'appuie sur la
fonctionnalité de l'oreille interne et du nerf auditif. Mais elle "'améliore pas la résolution fréquentielle car le signal
acoustique traité est renvoyé sur la cochlée déficiente et ne prend pas en compte la déficience du traitement
temporel. De plus elle nécessite le choix de temps de réponse de/des compressions du systeme. Finalement,
elle propose essentiellement des traitements de substitution (débruiteur, etc.).

Limplant cochléaire s'appuie sur la fonctionnalité du nerf auditif. Mais sa résolution fréquentielle est limitée
(diaphonie). De plus son codage temporel (“phase-locking™) est également restreint, voire inexistant.

Les deux systemes se complétent mais nécessitent, pour le choix entre ces deux types d’'appareillage et aussi
pour leur réglage respectif, une amélioration des mesures objectives de la mal-audition et de la surdite.

Retrouvez la liste de références sur le sujet proposée par I'auteur en vous connectant a votre espace abonneé.
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Neuropathies auditives

SPECTRE DES NEUROPATHIES AUDITIVES :
STRATEGIE POUR LUAPPAREILLAGE ?

Thierry Morlet, PhD
Auditory Physiology and Psychoacoustics Research Laboratory, CPASS, Nemours/Alfred I. du
Pont Hospital for Children, Wilmington, DE, USA.

QUELLE

Le diagnostic de ces neuropathies est particuliérement délicat a établir et pourtant essentiel a
repérer si l'on veut étre efficace et non délétere. Il doit se baser sur l'observation subjective de
I’évolution des plus jeunes patients (« infant ») associée a des examens objectifs d’électrophysio-
logie et a la recherche d’une origine génétique.

Le choix de la prise en charge et de U'appareillage auditif (prothéses classiques ou IC ou ... ni
l’un ni l'autre) en dépendra. En effet, bien qu’il ne soit pas encore possible dans Uétat actuel des
connaissances fondamentales de savoir trés précisément quels mécanismes physiologiques de
codage sont défaillants en cas de neuropathie auditive, des améliorations cliniques réelles sont
en effet observées grace aux différents systemes de traitement numérique utilisés dans telle ou

telle prothese.

INTRODUCTION

Les neuropathies auditives (NA) décrivent les
patients présentant une dysfonction des cellules
cilices internes, de leurs synapses et/ou du nerf
auditif. Ces patients se caractérisent par la présence
d’'otoémissions acoustiques (OAEs) et/oudu potentiel
microphonique cochléaire (PMC) et I'absence de
reflexe stapédien et des potentiels évoqués auditifs
précoces (PEAP). Leurs seuils sur Paudiogramme
tonal peuvent varier de normaux a profonds. La
compréhension de la parole est compromise chez la
majorité d’entre eux, méme en 'absence de bruit de
fond et leurs capacités auditives peuvent fluctuer dans
le temps. Il est estimé qu’environ 10-15% des patients
présentant une perte auditive neurosensorielle sont
atteints d’'une forme de NA.

Les NA ne représentent pas un groupe homogene
de patients avec des performances auditives
similaires. Certains patients ne montrent aucun
retard significatif dans I'apprentissage de la parole et
n‘expriment aucune plainte importante (& I'exclusion
des situations de la vie quotidienne ou le bruit de
fond est important) ; d’autres sont atteints d’une
surdité totale avec, chez la plupart d’entre eux des
réponses auditives inconsistantes, meilleures dans le
silence et faibles voire nulles dans le bruit ainsi qu’une

compréhension de la parole tres variable. Une autre
de leurs caracteéristiques est que leur audiogramme
tonal ne reflete pas leurs capacités a comprendre la
parole.

llexisteaussiun groupe de patients dontlaprésentation
clinique ressemble aux NA mais qui n'en sont pas
forcément, ce qui peut éventuellement compliquer
leur prise en charge. Dans cette catégorie, on peut
inclure :

les patients qui n'ont pas de nerf cochléaire
(souvent en 'absence de malformations cochléaires
associées et donc avec des cellules ciliées externes
fonctionnelles),
- les patients avec neuropathies “centrales” a un stade
avanceé de leur maladie (la neuropathie progresse d'un
niveau central a un niveau périphérique), et certains
patients avec un syndrome de l'aqueduc du vestibule élargi.
- lIfaut aussi ajouter a ce spectre des NA quelques rares
nouveau-nés diagnostiqués avec une NA mais qui vont
évoluer de maniére positive avec apparition progressive
des PEAP au cours de la premiére année de vie.
- Enfin a lopposeé, de rares cas d’évolution d'une NA
vers une surdité neurosensorielle « classique » peuvent
aussi se rencontrer lorsqu’il'y a disparition rapide, dans
les premiéres semaines ou mois de la vie, des OAEs et

du PMC, toujours en I'absence de PEAP.
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PRISE EN CHARGE DE LA NEUROPATHIE
AUDITIVE CHEZ LE NOURRISSON

PROBLEMATIQUE

L'établissement du déepistage universel de la surdité
chez le nouveau-ne dans un nombre croissant de
pays engendre une recrudescence du diagnostic de
la NA. Cette évolution positive génere cependant de
nombreux challenges pour les familles et les cliniciens
responsables de la prise en charge. Il est couramment
admis, et souhaité, d'effectuer le dépistage de la
surdité avant 'age d'un mois, d’établir de maniere
certaine le diagnostic a 3 mois ou avant et de débuter
I'appareillage au plus tard a 6 mois. Si le diagnostic de
la NA est donc maintenant couramment réalisé lors
des premieres semaines de la vie, sa prise en charge est
beaucoup plus complexe que dans le cas des surdités
neurosensorielles et I'appareillage précoce n'est pas
toujours souhaité ou peut étre mal appréhendé par les
parents.

En effet, dans les cas de NA, nous savons que :

- 'absence de PEAP ne permet pas d’établir les seuils
auditifs et le diagnostic est réalisé bien avant que des
tests comportementaux ne puissent etre envisages

- il n'y a pas de relation systématique entre les seuils
tonaux et la discrimination des sons de parole

- le degré de sévérité des NA est trés variable d'un
individu a 'autre

- la réaction aux sons chez le nourrisson ne garantit
pas le traitement des sons de parole.

L'évaluation du degré de sévérité de la NA chez un
nourrisson est tres difficile a établir et si la prise en
charge précoce est souhaité, nous manquons encore
a I'heure actuelle d’éléments suffisants pour établir
sur quelle trajectoire est I'enfant et quelle option de
traitement est la meilleure.

DONNEES ACTUELLES SUR LA PRISE EN
CHARGE DES NEUROPATHIES AUDITIVES

Les connaissances actuelles indiquent qu’un faible
nombre (environ 5%) de patients atteints de NA
développent langage et parole de maniére appropriée
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sans protheses auditives ou implants cochléaires.
La grande majorité, environ 80%, nécessitent
une implantation cochléaire afin d’atteindre un
développement oral adéquat. Seulement 10 a 15%
des patients semblent bénéficier de l'utilisation de
protheéses auditives pour le développement de la
parole.

AUDIBILITE VERSUS INTELLIGIBILITE

La question de lutilité de I'appareillage est légitime
dans les cas de NA. Si 'acces aux sons est nécessaire
et doit étre favorisé a tout prix, il est primordial dans
les cas de NA d’établir le plus rapidement possible
les capacités d’analyse des sons de parole. En effet,
si de nombreux enfants atteints de NA ont acces aux
sons de parole ils n'arrivent pas toujours a les traiter
de maniere appropriée. L'analyse et la compréhension
de la parole ne sont donc pas garanties, méme chez
les individus qui présentent des seuils tonaux normaux
ou des pertes tonales légeres ou moyennes.

APPAREILLAGEETNEUROPATHIEAUDITIVE

La prise en charge de I'enfant a 'aide de protheses
auditives peut, en théorie, s'avérer contre-productif
puisque de nombreux patients atteints de NA
présentent une intégrité normale de la mécanique
active cochléaire. De plus, le manque de clarté
auditive provoqué par la désynchronisation le long
des voies auditives ne semble pas pouvoir étre
traité par un simple ajout d’amplification. Enfin,
Pexpérience acquise durant ces derniéres années
indique que le taux de succés des prothéses auditives
pour le développement de la parole est bien moindre
que celui des implants cochléaires.

Néanmoins, l'essai de protheses auditives peut et
se doit d'étre envisagé apres le diagnostic sauf en
présence de contradictions médicales, de refus des
parents (surtout si le nourrisson réagit aux sons), de
contradiction due a une connaissance précise du type
de NA (sur la base de tests génétiques par exemple),
de I'imagerie médicale (le nerf cochléaire est absent
et/ou il existe une malformation significative de la
cochlée).



Lors de Pappareillage initial, le gain prothétique
doit dans tous les cas étre regle au minimum
si_les seuils d’audibilité ne sont pas connus, ce
qui est malheureusement une réalité chez de
nombreux nourrissons lorsque ['appareillage est
entrepris tres rapidement apres le diagnostic. Il est
possible d’appareiller avant d’obtenir des réponses
comportementales & condition de ne pas sur-
stimuler et de surveiller attentivement les réactions
de lPenfant. L'appareillage peut étre tenté chez les
enfants présentant un retard de développement
et/ou une histoire médicale complexe méme si les
seuils ne peuvent étre (et ne le seront probablement
pas) obtenus. Les réponses comportementales
« générales » doivent étre prises en compte pour
apprécier le succes de l'appareillage. Il convient dans
tous les cas de garder en mémoire que les critéres
utilisés dans les cas de surdités neurosensorielles pour
établir le gain des protheses auditives ne s'appliquent
pas forcement a la NA.

Apres lappareillage, une évaluation réguliere de
I'enfant se doit de prendre place afin d’évaluer son
bénéfice potentiel.

Ce suivi inclut laudioprothésiste mais surtout
Porthophoniste qui doit mesurer le plus précisément
possible le développement du langage et de la parole.
Les observations parentales seront aussi primordiales
bien évidemment durant cette période d’observation.
La durée d’essai des protheéses doit étre limitée dans
le temps.

Si Penfant n'est pas sur une trajectoire de
développement de la parole correspondant a son age
etsacondition médicale, il estimportant de considérer
un changement de stratégie (modifier les conditions
d’appareillage, ou considérer I'implant cochleaire).
SiPenfant est sur une trajectoire normale et montre,
tous les trimestres, un progres de 3 mois environ dans
le développement de son langage, I'appareillage peut
se poursuivre. Si la trajectoire de développement
ne savere pas normale avec un décalage croissant
entre le degrée de développement de l'enfant et
le développement de ses pairs, il est important de
reconsidérer 'utilisation des protheéses auditives.

Neuropathies auditives

En effet, une durée d’essai des prothéses auditives
trop longue peut nuire au succés d’un implant
cochléaire s’il apparait que I'implantation est la seule
possibilitée d’apprendre le langage pour I'enfant. Nous
savons en effet que plus I'implantation cochléaire est
réalisee précocement, plus les chances de succes
sont grandes.

Finalement, il est impératif de continuer a surveiller
toute amélioration de la NA au cours des 12 a 18
premiers mois a l'aide des PEAP. Dans les cas de
neuromaturation, il devient inutile d'appareiller
lenfant.

La clé du succes de la prise en charge de la NA est
d'utiliser le plus d'instruments de mesures possible
afin d’évaluer les progrés de l'enfant de maniere
trés réguliere et fréequente. Parmi ces instruments,
Iutilisation de potentiels évoqués auditifs corticaux
peut s'avérer utile comme discuté ci-apres.

LES POTENTIELS EVOQUES AUDITIFS
CORTICAUX (OU DE LATENCES LONGUES)

Parmi les projets et techniques couramment a I'étude
afin de mieux connaitre les différents types de NA
et de faciliter leur prise en charge, I'utilisation des
potentiels évoqués auditifs corticaux (PEAC) peut
savérer bénéfique lors de la prise en charge et de
I'appareillage prothétique.

Cette utilisation est basée sur le fait que le
développement normal et le fonctionnement
des aires auditives corticales sont des prérequis
a l'acquisition du langage et de la parole et que
toute anomalie du processus de développement
entraine une diminution des capacités a développer
le langage. Ainsi, chez le jeune enfant normo-
entendant, I'enregistrement des PEAC en réponse a
des sons de langage peuvent aider a estimer le niveau
de développement des aires auditives corticales et
les caractéristiques des PEAC sont prédicteurs du
degreé d’acquisition du langage.
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Parce que le niveau de synchronie requis pour
enregistrer les PEAC est moindre que pour les
PEAP, nous savons maintenant que de nombreux
patients atteints de NA présentent des PEAC et ce
meéme en 'absence de tout PEAP. Lutilisation des
PEAC se développe donc dans de nombreux centres
de par le monde. Ils peuvent étre enregistrés chez
le tout petit sans sédation et donc bien avant que
les réponses comportementales ne puissent étre
obtenues. Leur enregistrement permet d’aider a
établir les capacités de détection des sons et de savoir
si ceux-ci atteignent les aires corticales auditives
primaires. lls permettent d’estimer objectivement
les capacites de discrimination des sons du langage
chez le nourrisson et jeune enfant. lls sont utiles lors
de 'appareillage prothétique et peuvent aider a établir
le meilleur gain possible en fonction des fréquences.

Leur évaluation réguliere permet d’évaluer le bénéfice
des protheses auditives. Puisque ['évolution des
caractéristiques des PEAC refletent la maturation
des aires auditives chez le sujet normal, leur
enregistrement a intervalles réguliers peut permettre
d’estimer le niveau et la rapidité de maturation de ces
aires chez I'enfant avec NA ce qui permet d’évaluer
le bénéfice ou 'absence de béenéfice du traitement
choisi. Les PEAC peuvent aussi aider a prédire quel
enfant est susceptible de développer la parole sans
intervention majeure et a établir les capacités de
discrimination en cas de déficience du nerf auditif.

Les PEAC sont un test facile a mettre en place
en clinique et leur utilisation en association avec
les autres mesures disponibles chez I'enfant
(tests auditifs comportementaux, mesures du
deéveloppement dela parole et dulangage, imagerie
médicale, tests génétiques, etc.) s'avere tres utile
lors de I'évaluation du degré de NA et de la prise
en charge.
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RESUME

Le degré de sévérité de la NA est difficile a évaluer
chez le nourrisson car si la capacité de perception
des sons peut étre estimé, elle ne garantit pas le
traitement appropriée de la parole. L'évaluation
doit donc permettre de différencier le plus
rapidement possible les enfants qui ne requiérent
pas d’intervention particuliere (Iappareillage peut
étre contreproductif), de ceux qui nécessitent
des prothéses auditives (aux alentours de I'age de
6 mois) et enfin de ceux qui nécessitent un (2)
implant(s) cochléaire(s) (aux alentours d’un an de
maniere ideale).

L'appareillage prothétique peut et doit étre envisagé
apres le diagnostic de NA chez le nourrisson dans
de nombreux cas. Mais il convient de garder en
mémoire que le but de l'appareillage n'est pas
seulement de garantir 'acces aux sons, il doit surtout
permettre le traitement et le développement de la
parole et ne doit pas engendrer des pertes auditives
qui n'étaient pas présentes auparavant. Ainsi, tout
appareillage qui ne conduit pas a des progrés rapides
de l'apprentissage du langage doit étre reconsideré
de maniére a évaluer la candidature a un implant
cochléaire le plus tot possible. Le gain prothétique
doit étre minimum en l'absence de toute indication
regardant les seuils de détection (si les tests
comportementaux ne peuvent étre obtenus ou ne
sont pas fiables) et réduit en présence de tout signe
indiquant un rejet de 'amplification, suivi d’'un arrét
de l'utilisation des prothéses si nécessaire.

Pour étre efficace, le management du patient
doit faire intervenir un protocole d’évaluation
incluant les tests génétiques, l'imagerie médicale
dés que possible et des mesures régulieres du
développement du langage. Lutilisation des PEAC
est recommandée chez le nourrisson de maniere a
établir la nécessité des protheses auditives, le gain
a utiliser, la probabilité que celles-ci engendrent un
signal permettant la compréhension des sons de
langage de plus ces PEAC permettent de repérer
la trajectoire de maturation des voies auditives
centrales.



Appareillages

PEPA-IR, UN OUTIL POUR L'OPTIMISATION DES REGLAGES

DES IMPLANTS COCHLEAIRES

Jerome André, Institut de Rehabilitation de la Parole et de 'Audition de Ronchin

Suite a I'émergence du numérique dans les prothéses
auditives et a la généralisation desimplants cochleaires
dans les surdités profondes voire séveres, la
technologie offre aux déficients auditifs de nouvelles
possibilités d’exploration du monde sonore.

outefois, les patients ne tireront pleinement bénéfice
Toutefois, | tients ne t t pl t benef
des avancées technologiques que si les réglages
prothétiques aboutissent a une optimisation des
possibilités du mateériel pour fournirau sujet des signaux
différenciés. Ceux-ci, grace a un travail d’éducation
auditive visant au développement des capacités
fonctionnelles, seront exploités pour accéder a une
représentation conceptuelle du message.

On retrouve en cela, les 2 types de processus qui
permettent aux normo-entendants de comprendre le
message en passant d’une réalite physique (un stimulus
auditif) a une réalité psychologique (un concept).

Processus Bottom-Up ‘

Matrice de traits Chaine de
phonétiques phonémes

Onde
acoustique

Réponse
neurale

Traitement
phonologique

P1P2P3e PyPsPs Py

Processus Top-Down

Arborescence
syntaxique

- Il:;rn]vluis Traitement /i</ "}\ Traitement ﬂ&
X - Parents
Acctslexical 9T [ synasique P | L (173 sémantique

Représentation
conceptuelle

Représentation

Lexique mental , ¢
sémantique

Connaissance
du monde

Situation
d’énonciation

[ —

La premiere phase de cette transformation consiste
en une conversion des indices acoustiques en
indices neuronaux, qui seront traités par des réseaux
spécifiques  (détecteurs de  traits),
afin de révéler les variations des représentations
formantiques du signal dans le temps. Ceci permettra

neuronaux

de déterminer les composantes phonétiques du
message. On notera qu'aucun processus cognitif ou
linguistique n'intervient dans ce décodage du son.
Toutes les informations nécessaires sont contenues
dans le signal acoustique. Ce qui sous-entend que,
dans le cadre d’une surdité, I'appareillage prothétique
doit délivrer des stimulations différenciées pour éviter
les confusions phonétiques.

En effet, cest a partir de cette chaine de phonémes
que lindividu  met en branle des opérations de
haut niveau cognitif pour créer une représentation
linguistique qui sera intégrée aux connaissances
culturelles et a la situation d’énonciation. Au final, le
sujet obtiendra une représentation conceptuelle du
message. La reconnaissance d’'un mot nécessite donc
que de multiples systémes cérébraux s'accordent
sur une interprétation univoque de linput auditif.
Le cerveau étant, de fait, recréateur de son activité
perceptive, on soulignera chez le déficient auditif,
limportance du travail d’éducation auditive sur le
tryptique  « stimulation-perception-meémorisation »
pour modifier ses capacités perceptives innées,
et ainsi favoriser le passage de la perception a la
compréhension.

On constatedonc limportance majeure des propriétés
intrinséques du signal sur le traitement cognitif
subsequent. Or, chez le sujet implanté, la qualité du
signal délivré et son adéquation avec les possibilités
de traitement par le systéme auditif dépendent de
I'optimisation duréglage prothétique. Mais cette tache
se révele étre particulierement complexe, car elle
présuppose la mise en correspondance de données et
de compétences liees a diverses professions.

En effet, il y a, d'une part, le régleur. Il maitrise les
multiples possibilités d’ajustement offertes par les
fabricants d'implants et connait les répercussions des
changements opérés sur les caractéristiques du signal
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sonore. |l est conscient que ces modifications peuvent
entrainer la suppression ou l'apparition de confusions
phonétiques, et que la présence de ces dernieres peut
imposer un nouvel ajustement des réglages.

Mais, dans ce cadre, il sait aussi que les erreurs
de perception catégorielle peuvent étre issues
de nombreux facteurs comme, par exemple, une
répartition fréquentielle inadaptée, des dynamiques
insufhisantes, des problemes de rapport de dynamique
sur des électrodes adjacentes, des problemes de
fréquence de stimulation, de masquage énergétique,
un nombre insuffisant de maxima...

Ceciimplique que, pour effectuer la correction la plus
adaptée, le régleur doit posséder les résultats d'une
évaluation spécifique et approfondie de la perception
de la sonie, de la perception des aspects fréquentiels
et temporels du signal, le spicilege des réactions du
patient dans I'analyse de scenes auditives ainsi que
des données idiosyncrasiques relatives a la gestion des
différents environnements sonores au quotidien. Mais
I'obtention de ces données nécessite du temps que le
régleur ne possede pas lors de sa séance de travail.

D’autre part, il y a lorthophoniste. Dans le cadre
du travail d’éducation (ou de rééducation) auditive,
il effectue un bilan des performances auditives
du sujet, dans lequel il évalue notamment les
capacités a percevoir les parametres du son (durée,
intensité, fréquence, timbre, rythme) et de la parole
(dans ses aspects phonétique, lexical, syntaxique,
semantique) et ce, a différents niveaux de traitement
cognitif (détection, discrimination, différenciation,
identification-reconnaissance, compréhension).

A Tissue de Iexamen, il analyse, notamment, la
nature des confusions auditives et, a partir des
corrélats articulatoires, acoustiques et perceptifs,
il détermine un plan de rééducation qui cible les
difficultés spécifiques de traitement des parameétres
du signal sonore. Ainsi, il sait par exemple que la
discrimination des traits « Grave-Aigu » ; « Compact-
Diffus » ; « Oral-Nasal » (traits qui déterminent le lieu
d’articulation des consonnes) nécessite une sélectivité
fréquentielle performante alors que la discrimination
destraits « Sourd-Sonore » et « Continu-Interrompu »
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(traits qui déterminent le mode d’articulation des
consonnes) provient d'une bonne perception de la
variation d’intensité de I'enveloppe temporelle.

A la
donc que lorthophoniste dispose
analytiques spécifiques, mais qu'il ne possede pas
les connaissances nécessaires dans le traitement du

lumiere de ces éléements, on constate

d’élements

signal pour en extrapoler des données pertinentes
permettant 'optimisation du réglage. La collaboration
orthophoniste-régleur prend des lors une importance
considérable.

Clest dans cette optique, que PEPA-IR (Protocole
d’Evaluation des Performances Auditives- IRPA de
Ronchin) a été créé. Il poursuit un double but :

- permettre a lorthophoniste d'orienter le travalil
d’éducation auditive

- recuelllir des données pertinentes a fournir a
laudioprothésiste  pour optimiser les réglages
prothétiques.

Pour cette seconde approche, une version simplifice
du protocole existe. Elle comprend, en plus du recueil
d’éléments observés in situ (comme par exemple
les réactions spontanées du sujet a I'appel dans un
environnement  bruyant ou calme), la passation
d’épreuves de différentes natures :

- Balayage fréquentiel : Utilisation de 20 narrow-
bands réparties sur 190 Hz-8000 Hz (jusqu’a
1500 Hz, les plages ont une largeur de 130 Hz puis
elles suivent un accroissement logarithmique). Elles
servent a vérifier le seuil de détection et a s’assurer de
I'absence de scotomes dans le spectre auditif. Pour
les plus petits, une épreuve de balayage fréquentiel

par 1/3 d’'octave est proposée. Elle utilise 11 plages
comprises entre 160 HZ et 8000 Hz.

- Analyse de scenes auditives : Création de scénes
auditives al'aide de 15 bruits ayant des caractéristiques
temporellesetfréquentielles différentes et de Ssignaux
de parole (3 voix dhomme et 2 de femme). L'épreuve
permet de s'assurer de la détection de chaque signal
lorsqu’il est émis en présence d'autres bruits puis de
controler tous les parametres de traitement pouvant
influencer sur les phénomenes de masquage.



- Epreuves sur les parametres d’intensité :

o Perception d’'un différentiel d’intensite : Utilisation
de 20 narrow-bands réparties sur 190 a 8000 Hz.
Elles permettent de controler 'amplitude nécessaire

(3dB, 5dB,10dB,15dB) pour percevoir une variation

d’intensité et ce, a différents niveaux de sortie.

o Identification de sonie : Utilisation de 20 narrow-
bands réparties sur 190 a 8000 Hz permettant de

controler la sonie. (échelles en 3, 5 ou 10 points)

- Epreuves sur les parametres frequentiels :

o Bandes étroites : Cette épreuve permet de s'assurer
de la perception d’un différentiel de fréequence entre
deux narrow-bands consécutives réparties sur 190 a

8000 Hz.

o Transitions formantiques La perception de
changements rapides de fréquence est primordiale
pour lidentification des segments acoustiques.
Chaque voyelle est caractérisée par la frequence de
ses formants : F1 correspond a I'aperture et F2 a la
position plus ou moins avancée de la langue.

Cette transition de F2 est donc un indice qui
détermine le lieu d’articulation des consonnes. Sielle
seffectue vers 720 Hz cela indique le voisinage d’'une
consonne bilabiale, si c’est vers 1800 Hz, cela revele
la présence d’'une consonne dentale et enfin, si cela
se réalise autour de 3000 Hz, cest que la consonne
est une palatale.

Pour controler la perception des changements rapides
de fréquences, PEPA-IR propose lutilisation de
glissandos (50 ms) simulant les transitions du second
formant des voyelles extrémes du triangle vocalique
(plages de largeur 50O Hz centrée sur 8O0Hz pour
/ul ;1200 Hz pour /a/ et 2300 Hz pour /i/) lorsque
ces voyelles sont couplées a des consonnes bilabiales,
dentales et palatales.

- Epreuves sur les parametres temporels :
o Discrimination temporelle : Déterminer la durée
minimale de silence (20ms, 15ms, 10ms, 7ms)
nécessaire pour percevoir une discontinuité dans le
signal sonore, ce qui aura une influence sur la cadence
de stimulation.

o Perception d'un différentiel de durée ou de nombre
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- Epreuve de perception du timbre.

- Epreuves vocales :

o Discrimination phonétique. Possibilité d’afficher
le spectrogramme des 2 signaux de parole pour
comparer leurs caractéristiques

o Matrices de confusions phonétiques

o Listes de Boorsma (5 listes de mots présentées sans

bruit de fond et dans différents rapports signal/bruit :
10 dB, 5dB, 0 dB)

o HINT (8 listes de 10 phrases présentées sans bruit

de fond et dans différents rapports signal/bruit :
10 dB, 5dB, 0 dB)

L'’ensemble des résultats obtenus est reporté sur une
fiche de liaison orthophoniste-régleur.

Par ailleurs, il est important de savoir qu'afin de
pouvoir bénéficier au plus grand nombre, le protocole
est utilisable en télechargeant simplement et
gratuitement la visionneuse Powerpoint. Linterface
graphique a été développée de maniére synoptique,
afin de rendre l'application tres ergonomique. Par
ailleurs, les conditions de passation sont aisées :

- Sur le plan matériel, nimporte quel ordinateur
fonctionnant sous Windows Seven ou Windows 8,
accompagné d'une paire denceintes restituant
correctement les graves conviendra.

- Sur le plan du déroulement des épreuves : la durée
de passation differe suivant I'age et le niveau de
performances du sujet. Avec un adolescent ou un
adulte, la passationintégrale durera environ une heure.
Pour les plus jeunes, la passation peut s'étaler sur
plusieurs séances, les épreuves étant indépendantes
les unes des autres.

En conclusion, PEPA-IR se veut performant, et le
plus exhaustif possible, sur 'obtention de données
pertinentes  pour [optimisation des réglages
prothétiques. D'utilisation simple, PEPA-IR permet
la transmission d’informations entre I'orthophoniste
et le régleur, ce qui bénéficie au patient.
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Témoignage d’orthophoniste : Laure DESCAMPS, IRPA-Ronchin

« Ce protocole a commencé a étre utilisé a 'ITRPA de Ronchin il'y a plus de 3 ans. A I'heure actuelle, les 30
orthophonistes de 'IRPA ['utilisent régulierement, auprés d’enfants de tout age, et ce, dés l'activation de
Fimplant cochleaire.

Les épreuves sont proposées en mode testing ou en mode training. L'orthophoniste recueille des données
(par ex. : une sonie non adaptée sur une fréquence donnée, une difficulté a détecter la voix dans le bruit...),
qu'il communique au régleur. Pour ce faire, une fiche de liaison, apportée par 'orthophoniste lui-méme ou par
les parents lors des réglages au CHR, a été mise en place.

Le régleur a ainsi la possibilité de modifier les parameétres du réglage en fonction de nos observations, et
d’agir directement sur les difficultés repérées. A chaque réglage d'implant, on observe une amélioration des
performances auditives testées, avec pour conséquence I'amélioration de la perception de la parole.

Si I'intérét principal des épreuves est d’optimiser les temps de réglage des implants cochléaires grace a ce
partenariat orthophonistes-régleurs, elles ont pu aussi étre proposées dans certains cas en pré-implantation,
ou encore pour mettre en évidence I'apport de la prothése controlatérale. »

Témoignage d’audioprothésiste : Christian RENARD, Lille

Nous avons la chance a Lille de bénéficier des éléments du protocole PEPA-IR depuis plusieurs années dans
le cadre des réeglages d'implants cochléaires au CHR de Lille.

Les données de ce bilan nous sont transmises par les orthophonistes de I'lRPA de Ronchin pour chaque
enfant qu'elles suivent. La fiche de liaison orthophoniste-régleur nous permet d'identifier facilement les
informations précises sur les réussites ou les échecs dans des épreuves auditives spécifiques.

En tant que régleur d'implants cochléaires, les données de ce bilan PEPA-IR sont extrémement précieuses
puisquelles nous apportent des informations que nous ne pourrions connaitre avec les épreuves classiques
d’audiométrie tonales et vocales.

Nous pouvons donc prendre en compte ces analyses pour optimiser les réglages des implants cochléaires de
ces enfants (pour les quatre marques d'implant). Dans la tres grande majorité des cas, nous pouvons améliorer
immeédiatement la qualité de perception auditive par I'ajustement et le réglage des parametres du traitement
de I'implant (les épreuves échouées au PEPA-IR sont en effet alors réussies aprés le changement de réglage).
Il faut souligner que ces analyses sont exploitables méme chez le tres jeune enfant.

Dans le cas d'implantation bilatérale, elles sont réalisees dans les trois modalités (implant droit, implant gauche
et implant bilatéral), ce qui nous permet d’ajuster plus préciséement 'équilibre et la complémentarité des deux
implants.

Loutil PEPA-IR constitue ainsi un outil pratique qui favorise le travail et la collaboration interdisciplinaires au
service des patients implantés cochléaires.
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