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QUESTIONS CLINIQUES

1. Qu’est-ce que I'implant cochléaire et quel est son mécanisme d’action ?

2. Quelles sont les indications de I'implantation cochléaire chez I'enfant et
I'adulte au décours du dépistage ou du diagnostic de la surdité ?

3. Quelles sont les priorités urgentes et les contre-indications de I'implant
cochléaire chez I'enfant et I'adulte ?

4. Quelestle bilan clinique recommandé en pré implantation cochléaire chez
I’enfant et I'adulte ?

5. Quel est le bilan paraclinique recommandé en pré implantation cochléaire

chez I'enfant et I’'adulte ?



RECOMMANDATIONS

a)

b)

Recommandation 1

Il est recommandé de poser 'indication de I'implant cochléaire chez I'enfant présentant une
surdité neurosensorielle bilatérale sévere a profonde sur les fréquences conversationnelles
avec peu de bénéfice des protheses auditives, en I'occurrence absence d’acquisition du
langage. (Grade A, niveau de preuve 1)

Il est recommandé d’indiquer une implantation cochléaire dans le cas d'une surdité profonde
lorsque le gain prothétique ne permet pas le développement du langage. (Grade A, niveau de
preuve 1)

Il est recommandé d’indiquer une implantation cochléaire dans le cas d'une surdité sévere
bilatérale lorsque la discrimination est inférieure ou égale a 50% lors de la réalisation de tests
d'audiométrie vocale adaptés a I'age de I'enfant. Les tests doivent étre pratiqués a 60 dB, en
champ libre, avec des protheses bien adaptées. (Grade A, niveau de preuve 1)

Il est recommandé d’indiquer une implantation cochléaire en cas de fluctuations, les criteres
suscités sont atteints plusieurs fois par mois et/ou lorsque les fluctuations retentissent sur le

langage de I'enfant. (Grade A, niveau de preuve 1)

a)

c)

Recommandation 2
Il est suggéré de proposer une chirurgie d'implant cochléaire avant I'age de 12 mois en cas de

surdité profonde congénitale (Grade B, niveau de preuve 2).

Au-dela de 5 ans, en cas de surdité congénitale profonde ou totale non évolutive, il n’y a
d’indication a I'implant cochléaire (sauf cas particuliers) que si I'enfant a développé une
appétence a la communication orale (Grade A, niveau de preuve 1).

Il doit étre considéré que si I'enfant est entré dans une communication orale, il peut bénéficier
d’une implantation cochléaire quel que soit son age. (Grade B, niveau de preuve 2)

Il est recommandé d'envisager l'implantation cochléaire dés que le bilan préimplant est

achevé et l'indication est établie.

d)

Recommandation 3

Il est suggéré que la chirurgie avant I'age de 12 mois soit réalisée par des équipes de
chirurgiens et d’anesthésistes spécialisées en pédiatrie (Grade B, niveau de preuve 2).

Il est suggéré que la décision de I'implantation cochléaire pédiatrique soit posée par une
équipe multidisciplinaire afin d’évaluer le degré de la perte auditive et s’assurer que le risque

anesthésique et chirurgical est comparable a celui des enfants plus agés et des adultes

(Grade B, niveau de preuve 2)




Recommandation 4

a) Il est recommandé d’implémenter un programme national universel de dépistage de la surdité
en période néonatale (Grade A, niveau de preuve 1)

b) Il est recommandé de réaliser un dépistage systématique chez tous les nouveau-nés et les

nourrissons de moins de six mois (Grade A, niveau de preuve 1)

Recommandation 5

a) Il est recommandé de poser I'indication de I'implant cochléaire chez I'adulte présentant une
surdité neurosensorielle bilatérale sévere a profonde sur les fréquences conversationnelles
avec peu de bénéfice des prothéses auditives et/ou une discrimination inférieure ou égale a
50% lors de la réalisation de tests d'audiométrie vocale. Les tests doivent étre pratiqués a 60
dB, en champ libre, avec des protheses bien adaptées (Grade A, niveau de preuve 1).

b) En cas de fluctuations, une implantation cochléaire est indiquée si le retentissement sur la

communication est majeur (Grade A, niveau de preuve 1).

Recommandation 6

a) Il est recommandé de considérer qu'il n'y a pas de limite d'age supérieure a l'implantation
cochléaire chez I'adulte, sous réserve de la réalisation d'un bilan neuropsychologique et de
I'absence de démence avérée (Grade A, niveau de preuve 1).

b) Il est suggéré de ne pas considérer I'existence d'un trouble cognitif Iéger Mild Cognitive
Impairement (MCl) comme une contre-indication a l'implantation cochléaire (Grade B, niveau
de preuve 2).

c) Il est suggéré que le patient soit totalement ou partiellement autonome ou bénéficie d'un

encadrement adapté pour permettre |'entretien du matériel et le suivi (Accord professionnel).

Recommandation 7

a) Il est suggéré de proposer une implantation cochléaire dans les surdités pré-linguales de
I'adulte a condition d’avoir une communication orale développée, une bonne production de la
parole et un certain degré d’intelligibilité de la parole avec I'appareil auditif (Grade B, niveau
de preuve 2).

b) Il est recommandé dans ce cas de pratiquer une évaluation exhaustive de la parole, de
I'intelligibilité, de la communication, de la production de la parole et des attentes du patient

qui sont donc indispensable (Grade A, niveau de preuve 1).
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Recommandation 8

a) Il est recommandé d’implanter les patients ayant une surdité secondaire a une pathologie qui
peut se compliquer d’une ossification cochléaire bilatérale dans les plus brefs délais (Grade A,
niveau de preuve 1).

b) Il est recommandé d’instaurer une surveillance intensifiée de I'audition au décours d’une
méningite bactérienne (Grade A, niveau de preuve 1).

c) Il est recommandé de proposer rapidement un implant cochléaire en cas de surdité profonde
bilatérale et de modification du signal labyrinthique sur I'imagerie par résonance magnétique
(Grade A, niveau de preuve 1).

d) Il est recommandé de proposer une implantation cochléaire bilatérale et précoce en cas de

syndrome d'Usher (Grade A, niveau de preuve 1).

Recommandation 9

d) Il est suggéré d’indiquer chez I'enfant ayant une surdité bilatérale sévere a profonde une
implantation cochléaire bilatérale. (Grade B, niveau de preuve 2)

a) Il est suggéré d’indiquer un implant cochléaire bilatéral en cas de syndrome d’Usher chez
I'enfant (affection héréditaire autosomique récessive associant des atteintes oculaires et
auditives). (Grade B, niveau de preuve 2)

b) Il est suggéré d’indiquer un IC bilatéral chez I'adulte lorsqu'il existe un risque important de
fibrose cochléaire ou lorsqu'un patient, avec un seul implant plus une prothese auditive
controlatérale, perd le bénéfice de cette derniere et souffre d'un handicap socioprofessionnel

ou en perte d'autonomie dans le cas des personnes agées (Grade B, niveau de preuve 2)

Recommandation 10

a) En cas d’'implantation bilatérale il est suggéré de procéder a une implantation simultanée
(Grade B, niveau de preuve 2).

b) Lors d'une implantation séquentielle, il est suggéré d'avoir un délai le plus court possible entre
les deux implantations cochléaires s'il n'y a pas de bénéfice avec la prothése controlatérale
(Grade B, niveau de preuve 2).

c) En cas d'implantation cochléaire bilatérale séquentielle chez un enfant sourd séveére a
profond, il est suggéré de réduire le délai entre les deux implantations (Grade B, niveau de

preuve 2), de préférence inférieur a 18 mois (Accord professionnel).
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Recommandation 11

a) Il est recommandé de proposer une réhabilitation hybride combinant une stimulation
acoustique et une stimulation électrique aux patients, en cas de préservation de |'audition
résiduelle sur les fréquences graves (Grade A, niveau de preuve 1).

b) Il est suggéré, en cas d'audition résiduelle, d'inclure des que possible les tests dans le bruit
dans le bilan pré-implant

(Grade C, niveau de preuve 4).

Recommandation 12

a) Il est suggéré de proposer une technique chirurgicale préservant au mieux les structures
encore fonctionnelles de |'oreille externe, moyenne et interne, en cas d'indication
d'implantation cochléaire a tous les patients (avec ou sans persistance de seuils auditifs en
conduction aérienne dans les fréquences graves en préopératoire) (Grade C, niveau de preuve
4).

b) Il est suggéré d'informer le patient concernant les risques de perte de I'audition résiduelle lors
de toute implantation cochléaire en postopératoire immédiat comme a long terme (Grade C,
niveau de preuve 4).

c) Il est suggéré de proposer au patient un traitement par corticothérapie péri-opératoire en cas

de tentative de préservation de |'audition résiduelle (Accord professionnel).

Recommandation 13

a) Il est recommandé de proposer une réhabilitation bimodale combinant une stimulation
électrique d’un coté et une stimulation acoustique du coté controlatéral en cas d’audition
résiduelle (Grade B, niveau de preuve 2).

b) Les enfants ayant un IC unilatéral doivent étre encouragés a utiliser une prothése auditive
controlatérale en cas d'audition résiduelle

(Grade B, niveau de preuve 2).

Recommandation 14
Il est suggéré de proposer une implantation cochléaire chez les enfants porteurs d’une surdité de
perception sévere a profonde d’un c6té avec une audition normale ou une surdité légere en

controlatéral (Accord professionnel)
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Recommandation 15

a) Il est recommandé d'informer les patients adultes atteints de cophose unilatérale avec
acouphenes invalidants de la possibilité de maftriser dans un nombre important de cas les
acouphenes, par une implantation cochléaire du coté sourd (Grade B, niveau de preuve 2).

b) Il est recommandé d'informer les patients atteints de cophose unilatérale et qui ont une
doléance vis-a-vis de la compréhension de la parole et/ou de |a localisation spatiale des sons
gue l'implantation cochléaire est une solution alternative qui peut étre plus efficace que les
systemes CROS par voie aérienne ou osseuse chez certains patients (Grade B, niveau de

preuve 2).

Recommandation 16
Lors de I'évaluation initiale de I'enfant candidat a I'implant cochléaire, doivent étre considérés :
e |'évaluation clinique globale de I'enfant, le but étant d’étudier le terrain et de chercher les
comorbidités,
e L'examen otologique et ORL complet réalisé par le chirurgien otologiste,
e Le recours a d’autres consultations spécialisées selon les données de I'examen initial.

(Grade B, niveau de preuve 2).

Recommandation 17
Dans le cadre du bilan étiologique de surdité chez un enfant candidat a I'implant cochléaire, il est
recommandé de diagnostiquer :
e Une infection a CMV en période néonatale par la recherche de CMV dans les urines, la
salive ou le sang ; au-dela par la sérologie CMV.
e Une recherche d’hématurie ou de protéinurie par bandelettes urinaires qui seraient en
faveur du syndrome de BOR ou d’Alport.

(Grade A, niveau de preuve 1).

Recommandation 18
En cas de tableau clinique évocateur d’infection congénitale, il est suggéré de compléter 'enquéte
étiologique par :
e Larécupération des résultats des sérologies TORCH réalisés chez la mére au cours de la
grossesse,
e Laréalisation des sérologies d’agents infectieux : rubéole, toxoplasmose, syphilis, VIH.

(Grade C, niveau de preuve 3)
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Recommandation 19
Un bilan thyroidien doit étre considéré, en cas d’antécédents familiaux de pathologie thyroidienne,
de goitre ou de dilatation de I'aqueduc du vestibule a I'imagerie du rocher.

(Grade B, niveau de preuve 2).

Recommandation 20
Un bilan audiométrique de I'enfant candidat a I'implant cochléaire doit étre réalisé et comporte :
e La détermination des seuils audiométriques par une audiométrie adaptée a l'age,
e Llimpédancemétrie,
e |'étude des potentiels auditifs précoces du tronc cérébral complétée par les potentiels
évoqués auditifs stationnaires (ASSR) si disponibles.
Il est impératif de vérifier la cohérence entre ces tests.

(Grade B, niveau de preuve 2).

Recommandation 21

Avant de retenir l'indication de I'implantation cochléaire chez les enfants appareillés, il est
recommandé de s’assurer que l'appareillage auditif en cours est optimal et d’évaluer le gain
prothétique.

Cette évaluation doit étre répétée.

(Grade A, niveau de preuve 1).

Recommandation 22

Il est recommandé de réaliser un bilan vestibulaire avant et apres implantation cochléaire. Cette
évaluation est d’abord clinique, complétée par des tests objectifs au besoin (une épreuve
calorique, Video Head Impulse Test et les potentiels évoqués otolithiques myogéniques cervicaux
et/ou oculaires).

(Grade A, niveau de preuve 1).

Recommandation 23
Il est recommandé de réaliser un bilan orthophonique pour tout enfant candidat a un implant
cochléaire

(Grade A, niveau de preuve 1)
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Recommandation 24
Il est recommandé d’adresser I'enfant candidat a I'implant cochléaire pour un examen
ophtalmologique spécialisé.

(Grade A, niveau de preuve 1)

Recommandation 25

L'évaluation cardiaque doit étre considérée devant un patient ayant une surdité congénitale. Elle
comportera au minimum un examen clinique et un ECG.

(Grade B, niveau de preuve 2)

Recommandation 26
Il est suggéré de faire une enquéte génétique devant toute surdité d’étiologie indéterminée ou en
cas de suspicion d’une origine génétique.

(Grade C, niveau de preuve 3)

Recommandation 27
Il est recommandé de mettre en place un registre des personnes bénéficiaires de I'implant
cochléaire afin de comparer les résultats de I'implantation cochléaire selon le génotype.

(Accord professionnel)

Recommandation 28
Chez les enfants candidats a I'lC, au cours du suivi et en post IC, une évaluation pédopsychiatrique
doit étre considérée.

(Grade B, niveau de preuve 2)

Recommandation 29
En cas d’association de TSA et surdité, doivent étre considérées une évaluation pédopsychiatrique
de la gravité du tableau clinique et une IRM cérébrale.

(Grade B, niveau de preuve 2)
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Recommandation 30

Il est recommandé de prendre en charge les troubles du comportement des enfants candidats a
I'implant cochléaire, tout en tenant compte des besoins uniques des enfants malentendants et de
leurs familles.

(Grade A, niveau de preuve 1)

Recommandation 31

L'évaluation des ressources, des difficultés et des besoins de I'environnement familial des enfants
déficients auditifs est a considérer. L'évaluation de I'environnement familial et des capacités
d’investissement de la famille dans la prise en charge ultérieure sont deux critéres faisant partie
intégrante du bilan pré-implantation.

(Grade B, niveau de preuve 2)

Recommandation 32

Les parents d'enfants atteints de pathologies associées a une perte auditive (polyhandicap) doivent
étre informés que les résultats de I'lC peuvent étre limités ; ils doivent réfléchir a leurs attentes en
concertation avec une équipe pluridisciplinaire.

(Grade B, niveau de preuve 2)

Recommandation 33
Il est recommandé d'évaluer la qualité de vie des patients avant et apres implantation cochléaire,
en complément des évaluations audiométriques.

(Grade A, niveau de preuve 1)

Recommandation 34
Il est recommandé d'élaborer des questionnaires de qualité de vie destinés a I'évaluation des

enfants avant et aprés implantation cochléaire en dialecte arabe tunisien.

(Grade A, niveau de preuve 1)
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Recommandation 35
Avant implantation cochléaire chez I'enfant, un bilan radiologique doit étre réalisé et comporte :
e Une TDM des rochers (ou Cone Beam, performant en otologie),

e Une IRM de l'oreille et des voies auditives et une IRM cérébrale.

(Grade B, niveau de preuve 2)

Recommandation 36
Il est recommandé de réaliser, chez I'adulte candidat a I'implant cochléaire, un bilan neuro-
vestibulaire complet avant I'implantation cochléaire uni ou bilatérale.

(Grade A, niveau de preuve 1)

Recommandation 37

a) Encasd’implantation bilatérale chez I'adulte, il convient de faire un bilan vestibulaire complet
avant de planifier la chirurgie du c6té controlatéral. En cas d’aréflexie vestibulaire du coté déja
opéré, la décision d’'implanter le c6té controlatéral doit étre réfléchie.

b) Chez les sujets fragiles, avec une tendance a la chute, une information claire sur le risque
d’aggravation de leur fonction vestibulaire doit étre fournie.

(Grade B, niveau de preuve 2).

Recommandation 38
Chez les adultes candidats a un implant cochléaire, il est suggéré de faire une évaluation des
acoupheness par des questionnaires et des échelles.

(Grade B, niveau de preuve 2).

Recommandation 39

a) llestrecommandé d’adresser le patient adulte et sujet agé pour un bilan neuropsychologique,
en cas de suspicion de trouble cognitif qu’il soit Iéger ou majeur, avant I'implantation cochléaire.
b) Il est utile d’évaluer le degré d’autonomie ou les possibilités d’un encadrement adapté du
sujet agé, pour permettre I'entretien du matériel et le suivi.

(Accord professionnel).
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Recommandation 40

a) |l est recommandé d’évaluer la qualité de vie liée a la santé des adultes avant implantation
cochléaire.

b) Il est recommandé de disposer de questionnaires de qualité de vie spécifique a

I'implantation cochléaire, et présentés par une langue maitrisée par l'adulte.

(Grade A, niveau de preuve 1)

Recommandation 41
Des études Tunisiennes doivent étre réalisées pour valider un schéma de vaccination chez les
candidats a I'implant cochléaire.

(Accord professionnel)
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1. Méthodologie d’élaboration du guide

L'élaboration et la mise a jour des guides de pratique clinique de bonne qualité exigent beaucoup de
temps et de ressources. Pour réduire le double travail et améliorer 'efficience et I'efficacité, nous avons
opté pour un processus d’adaptation des recommandations selon un outil spécifique (ADAPTE) tout en

préservant toujours le principe de la médecine fondée sur des preuves (1).
L'outil ADAPTE se compose de trois phases principales :

- La mise en place.
- Ladaptation.

- Lafinalisation.

Ces phases sont divisées en vingt-quatre étapes. Chaque étape comprend des domaines.

La phase de mise en place vise a mettre en évidence les questions a traiter avant d'initialiser le

processus de développement des Guides Pratiques Cliniques.

Dans la phase d'adaptation, I'équipe a décidé du cadre et des objectifs du GPC, a identifié les guides de

pratique clinique potentiellement pertinents et a évalué les différents domaines gu’ils contiennent.

La phase de finalisation comprend la contextualisation des recommandations, la revue externe, la

planification du suivi et la mise a jour.

1.1. Mise en place

1.1.1. Définition du sujet a traiter et préparation du premier draft de la question PIPOH
UInstance Nationale de I’Evaluation et de I'Accréditation en Santé (INEAS) a évalué la demande de la
Société Tunisienne d’ORL et Chirurgie Cervico-Faciale (STORL) pour le développement de GPC sur

I'implantation cochléaire en Tunisie.

Un groupe de chirurgiens ORL a bénéficié d’une série de formations dispensées par I'INEAS aux termes
desquels il y a eu élaboration de PIPOH adapté au theme, afin de mener le projet et le soumettre dans

un deuxiéme temps a I'INEAS pour une labellisation du guide élaboré.

1.1.2. Formation du groupe de travail

Les professionnels de la santé concernés par le GPC ont été identifiés. Toutes les sociétés savantes
impliquées ont été contactées pour former le panel d'experts représentant le groupe de travail. Des
experts cliniciens ont été désignés pour assurer les fonctions de président d’honneur, président, vice-

président et responsables de section.
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Le panel d’experts, représentant le groupe de travail, est composé de chirurgiens ORL, pédiatres,
ophtalmologues, cardiologues, pédopsychiatres, radiologues, généticiens, orthophonistes, et

audioprothésistes.

Le groupe des méthodologistes est formé de 4 médecins ORL formés par I'équipe de I'INEAS selon une

méthodologie internationale.

1.1.3. Validation de la question PIPOH
Une premiere réunion avec le groupe de travail a été tenue afin d'exposer le but du projet, la

méthodologie a suivre et la validation de la question PIPOH (Annexe 1).

1.1.4. Recherche bibliographique

Une recherche de guide de pratique clinique a été effectuée, par les méthodologistes ORL formés, dans
Guidelines International Network (GIN) et dans des sites d’agences gouvernementales : National
Institue for Health and Care Excellence (NICE), Scottish Intercollegiate Guidelines Network (SIGN), Haute
Autorité de Santé (HAS), d’autres sources d’information ont été consultées selon des mots clés et des
termes selon MeSH ainsi que des bases de données telles que « Pubmed » , « Sciencedirect »,
« Embase », « Trip Data Bases ». La recherche bibliographique auprés des sociétés savantes
internationales a été explorée et dans des revues nationales pour I'étude du contexte.

La période de recherche couverte était de 5 ans (2018 - 2022). Seules les guides en langues Francgaise
et Anglaise ont été retenus.

Une premiere sélection a été effectuée selon le titre, le résumé et la pertinence du guide. Une
recherche bibliographique complémentaire a été effectuée pour mettre a jour les dernieres
publications. Toutes les nouvelles références incluses dans le GPC pour renforcer les recommandations
telles que les méta-analyses, les études de cohortes, les études observationnelles ont été évaluées par
I'outil Fichas Lectura Critica FLC3.0. Un échéancier avec un plan d'organisation du travail a été défini

ainsi que le role de chacun des membres du groupe.

1.1.5. Déclaration des liens d’intéréts
Les membres du panel d'experts sollicités pour participer au groupe du travail et de lecture ont

communiqué leurs déclarations de liens d'intéréts.

1.2.Processus d’adaptation

1.2.1. Recherche, préselection et évaluation des guides sur I'implantation cochléaire
Quatre guides ont été présélectionnés a la suite de la recherche bibliographique effectuée. Ces guides
ont été soumis a une évaluation plus approfondie selon la pertinence du sujet, la langue, la date de

publication et I'existence d’une méthodologie d’élaboration.
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La qualité de ces guides présélectionnés a été évaluée par les quatre méthodologistes ORL avec l'outil
AGREE II. Les résultats de I'évaluation ont été enregistrés dans un tableau Excel et un graphique a été

élaboré (Annexe 2).
Apres I'évaluation de tous les guides, il a été convenu de retenir comme guides a adapter :

- Guidelines for Best Practice in the Audiological Management of Adults with Severe and
Profound Hearing Loss, 2020 (2)
- Recommandation de la pratique clinique : indications de I'implant cochléaire chez I'adulte et

chez I'enfant de la SFORL (Société Francaise d’ORL et Chirurgie Cervico-Faciale) en 2018 (3).

Une autorisation officielle d'adaptation du guide de pratique clinique a été demandée auprés des

responsables des guides. (Annexe 3).

L'élaboration des questions a y répondre dans le guide a été faite en concertation entre le noyau initial

(présidente et vice-présidente) et le groupe de travail du guide.

Les membres du groupe de travail ont sélectionné les questions cliniques les plus pertinentes a inclure

dans le GPC.

Par conséquent il a été décidé de répartir le travail en sous-groupes en incluant les différentes

spécialités.

1.2.2. Analyse de la cohérence, de I'acceptabilité et de I'applicabilité des recommandations
Le groupe des méthodologistes a évalué la cohérence de l'argumentaire scientifique et les
recommandations, I'acceptabilité et I'applicabilité de chaque recommandation a I'aide des outils 14 et

15 de ’ADAPTE. Selon cette analyse les recommandations retenues et évaluées ont été réparties :

- Aadopter
- Aadapter
- Aélaborer DE NOVO

Une recherche bibliographique supplémentaire a été effectuée pour les recommandations a adapter

pour I'étude de contexte.

1.2.3.Rédaction du guide

La rédaction du contenu a été fait par le groupe de travail réparti en sous-groupes.
Plusieurs réunions ont été organisées pour chaque sous-groupe avec les professionnels de santé
concernés par le theme afin d’adopter ou d’adapter les recommandations a partir de I'argumentaire

scientifique, des avis des experts et des recherches bibliographiques supplémentaires.
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1.3. Revue externe et finalisation

1.3.1.Revue externe

La présidente et la vice-présidente ont sélectionné les membres du groupe de lecture incluant des
représentants des sociétés savantes et des parties prenantes intéressées par la thématique « le
ministere de la santé, |a caisse nationale d'assurance maladie, les colléges scientifiques, les associations

de patients ».

Le document a été transmis au préalable a tous les membres du groupe de lecture et les résultats ont
été collectés et présentés dans le cadre d’un séminaire pour les discuter. Pour faciliter la relecture, les
experts ont été répartis en plusieurs ateliers selon les domaines des recommandations a traiter. La
version finale a été labélisé et valider méthodologiquement par I'équipe de I'INEAS avec un

groupe d’experts cliniciens.

1.3.2.Plan de suivi et de mise a jour
La STORL a prévu une mise a jour du guide en fonction des données publiées dans la littérature

scientifique ou des modifications de pratique significatives survenues depuis sa publication.
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1.3.3.Niveaux d’évidence

Tableau 1: Correspondance entre I'évaluation de la littérature et le grade des recommandations

(recommandation SFORL)

Niveau de preuve
scientifique fourni par la
littérature
Texte : Argumentaire

Force des
recommandations
Recommandation

Classe des
recommandations

Terminologie

randomisés de faible
puissance

- Etudes comparatives
non randomisées
bien menées

- Etudes de cohorte

Niveau | Grade A Classe | Recommandé / ou
- Essais  comparatifs | Preuve scientifique établie Preuve et/ou accord | n’est pasrecommandé
randomisés de forte général sur le fait
puissance qu'un traitement ou
- Méta-analyse d’essais une procédure
comparatifs donnée est
randomisés bénéfique, utile,
- Analyse de décision efficace.
basée sur des études
bien menées
Niveau 2 Grade B Classe I
- Essais comparatifs | Présomption scientifique Des preuves contradictoires et/ou une

divergence d'opinion sur l'utilité/efficacité du
traitement ou de la procédure donnée

Classe lla Doit étre considéré
Le poids de Ia

preuve/opinion est

en faveur de

I'utilité/efficacité

Classe llb Peut étre considéré

L'utilité/efficacité est
moins bien établie

Etudes rétrospectives
Séries de cas

Etudes épidémiologiques
descriptives (transversale,
longitudinale)

étre dangereux

par les
preuves/opinions.
Niveau 3 Grade C Classe Il Suggéré ou ne pas
Etudes cas-témoins Faible niveau de preuve | Preuve ou accord | suggéré
Essais comparatifs avec | scientifique général que le
série historique traitement ou la
Niveau 4 procédure donnée ne
Etudes comparatives sont pas
comportant des  biais utile/efficace et, dans
importants certains cas, peuvent

Toute autre publication
(cas report, avis d’expert,
etc) Aucune publication

*/

Accord professionnel
consensus d’experts

*En I'absence de précision, les recommandations proposées correspondront consensus d’experts.

Cette classification a pour but d’expliciter les bases des recommandations. L'absence de niveau de preuve doit inciter a engager des études
complémentaires lorsque cela est possible.
Cependant, I'absence de niveau de preuve ne signifie pas que les recommandations élaborées ne sont pas pertinentes et utiles (exemple de
l'efficacité de la mastectomie dans le cancer du sein, des antibiotiques dans I'angine...).

D’apres le Guide d’analyse de la littérature et gradation des recommandations ANAES / Janvier 2000
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2. Introduction

La déficience auditive (DA) appelée aussi surdité est le handicap sensoriel le plus fréquent, et c’est aussi

la déficience sensorielle la plus hétérogéne (4,5).

'Organisation mondiale de la santé (OMS) estime qu’elle touche, en 2021, 466 millions de personnes

dans le monde (6,1% de la population mondiale), dont 34 millions d'enfants (5).

Un nouveau-né sur 1000 présente une déficience auditive congénitale et le nombre d'enfants

malentendants augmente de 20 000 a 30 000 chaque année (4,5).

Dans le rapport mondial sur I'audition, I'OMS estime que d'ici 2050, pres de 2,5 milliards de personnes
vivront avec un certain degré de perte auditive, dont au moins 700 millions auront besoin de
réhabilitation. Actuellement, 430 millions de personnes sont atteintes de pertes auditives modérées
ou séveres et elles sont les plus susceptibles de bénéficier de réadaptation auditive (6). Les impacts
de la perte auditive sont variables et peuvent étre lourds. Ils comprennent un retard du développement
du langage chez I'enfant, une perte de la capacité de communiquer oralement avec les autres ce qui
peut conduire a l'isolement social, a la solitude et a la frustration, en particulier chez les personnes

agées.

Ainsi, il est important que des mesures spéciales soient mises en place pour dépister la perte auditive
a différentes étapes de la vie :chez les nouveau-nés et les nourrissons, les enfants, notamment en

milieu préscolaire et scolaire, les personnes agées et tous ceux qui sont a risque de perte auditive (7).

Chez I'enfant, la surdité est considérée comme un probleme de santé publique, d’'une part en raison de
sa fréquence, et d’autre part a cause des conséquences graves et irréversibles de cette pathologie,

lorsqu’elle est diagnostiquée tardivement.

Cette déficience auditive aura un impact non seulement sur l'acquisition du langage mais aussi elle
peut affecter la psychologie, I'intelligence et la capacité de communication sociale. D’ou I'importance

de dépister et traiter précocement les malades atteints de déficience auditive.

Chez I'adulte, 65% de la population mondiale agée de plus de 60 ans souffre d'un certain degré de perte
auditive (6). Les conséquences d'une perte auditive non prise en charge a I'age adulte comprennent le
retrait social et I'isolement, un dysfonctionnement émotionnel, une perte de productivité et de salaire,
une retraite anticipée et un déclin mental et physique. Par conséquent, il est important de mettre en

ceuvre un dépistage auditif systématique chez les personnes agées suivi d'une réadaptation rapide (7).

La surdité peut étre classée selon plusieurs paramétres : le caractére uni- ou bilatéral, I'age de survenue

(congénitale, pré-linguale, péri et post-linguale), le degré de la perte auditive (Iégere, moyenne, sévere,
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profonde ou totale), et le mécanisme de l'atteinte auditive (transmission, perception, mixte ou

centrale).

Bien que les surdités unilatérales aient peu de retentissement en particulier sur I'acquisition du langage
et sur la communication chez I'enfant, elles auront d’autres conséquences en particulier scolaires,

sociales... A l'inverse les répercussions des surdités bilatérales sont plus importantes.

L'implant cochléaire IC a révolutionné la prise en charge de la perte auditive neurosensorielle chez les
adultes et les enfants. Il s’agit d’un dispositif électronique visant a remplacer le fonctionnement d’une
cochlée défectueuse, incapable de transformer le signal acoustique mécanique en un influx nerveux,

seul compréhensible par les centres supérieurs (8).

Le principe de I'implant cochléaire est de transformer les signaux analogiques enregistrés par un
microphone en signaux numériques qui stimulent directement les fibres du nerf auditif par

I'intermédiaire d’électrodes insérées dans la cochlée.

Lefficacité de I'implant cochléaire n’est plus a démontrer. Une sélection rigoureuse des candidats et un

investissement important ainsi qu’un travail de rééducation intense s'imposent.

Limplantation cochléaire pédiatrique a été initiée en 1980 par House mais ce n’est qu’en 1984, que
I'implant obtient la validation de la Food and Drug Administration (FDA) chez I'adulte, puis chez I'enfant

(2a17 ans) en 1990 (8,9).

Selon le rapport de 'OMS 2021, plus de 350 000 patients dans le monde ont bénéficié a ce jour de
I'implant cochléaire. Néanmoins, I'implant d’aujourd’hui ne permet pas encore de remplacer
parfaitement une cochlée absente ou déficiente d’ol les nombreux travaux de recherche et industriels
bénéficiant continlment d’importants progrés; les malentendants peuvent raisonnablement en

espérer de nombreux progrés dans un proche avenir (8).

En Tunisie, I'implantation cochléaire adulte a démarré en 1996. Les premiers cas implantés étaient des
adultes sourds post-linguaux. L'implantation des enfants sourds congénitaux a démarré plus tard en

2003. Le nombre annuel d’implants a augmenté progressivement.

L'objectif de ce guide est de fournir des recommandations pour la prise en charge d’un patient adulte

ou enfant candidat a une éventuelle implantation cochléaire.
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Ce guide va permettre d’'uniformiser nos pratiques et donc d’améliorer la prise en charge de ces
patients atteints de déficience auditive: pathologie qui implique plusieurs professionnels de la santé:
les médecins généralistes, les médecins de famille, les gériatres, les ORL et Chirurgiens Cervico-Faciaux,
les pédiatres , les radiologues, les généticiens, les cardiologues, les ophtalmologues, les neurologues,
les pédopsychiatres, les orthophonistes, les audioprothésistes, les infirmiers, les pharmaciens, les

médecins anesthésistes et autres acteurs de la santé.

Il s'adresse aussi aux décideurs, aux patients et aux organismes bénévoles (associations et sociétés

savantes).
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3.Implant cochléaire : composition et mode d’action

Limplant cochléaire (IC) est un dispositif de réhabilitation auditive implantable. C’est la seule
technologie actuellement disponible capable de restaurer I'un des cing sens a travers une stimulation

directe des fibres du nerf auditif (Nerf VIII).

3.1. Composition de I'implant cochléaire

3.1.1. Implant a stimulation électrique
Tous les modeles d’IC, actuellement disponibles sur le marché, sont composés de deux parties, une

partie externe non implantable et une partie interne implantable.

v' Partie externe non implantable

La partie externe non implantable comporte le microphone, le systéme d’audio-processeur et I'antenne

externe émettrice, le tout alimenté par un systéme de recharge.

Microphone : La partie externe peut comporter un ou plusieurs microphones selon le modele de I'IC.
Systéme d’audio-processeur : C’est un systeme électronique de traitement numérique du signal.
Antenne externe émettrice : Uantenne externe se fixe au niveau du cuir chevelu, en regard de I'antenne

interne, par un systeme d’aimantation de force réglable.

v' Partie interne implantable

Elle est faite d’un boitier et d’'un porte-électrodes.

Le boitier : Le boitier contient une antenne interne de réception des signaux externes, le stimulateur
et un aimant. Il est placé chirurgicalement sous la peau et il permet le maintien de I'antenne externe
par aimantation réciproque.

Le porte électrodes : le porte électrodes contient les électrodes de stimulation, dont le nombre est
variable selon les modeles des IC. Il est introduit chirurgicalement dans la cochlée, idéalement dans la
rampe tympanique. Actuellement, plusieurs types de porte électrodes sont disponibles tels que le

porte électrode « Droit », le stylet d’électrode « Péri modiolaire », I’électrode Mid-scala ....

3.1.2. Implant a stimulation électro-acoustique

Ce systéme integre les technologies de I'implant cochléaire avec I'aide auditive numérique.

La configuration globale de I'appareillage est similaire a celle de I'implant cochléaire avec stimulation
électrique. La partie externe comporte, en plus de I'implant cochléaire avec stimulation électrique, un
embout auriculaire similaire a celui d’'une aide auditive conventionnelle. A noter, les installations

d’ajustement sont séparées pour chaque stimulus électrique et acoustique individuellement.
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3.2. Fonctionnement

3.2.1. Mode de stimulation électrique (Figure 1)

Le traitement du signal sonore est entierement numérique. Le son est capté par le microphone et est
transformé en signaux numériques. Ceux-ci subissent initialement une premiere étape de pré
traitement dont l'objectif est I'amélioration de l'intelligibilité de la parole dans le bruit et de la
localisation spatiale des sons. Plusieurs stratégies de pré traitement sont proposées telles que les

microphones directionnels et les stratégies de réduction du bruit.

Le traitement proprement dit du signal numérique se passe ensuite au niveau de I'audio-processeur. Il
s’agit d’une adaptation des parametres de la stimulation a la dynamique électrique des terminaisons
nerveuses du nerf auditif, selon « une stratégie de codage ». Le signal résultant correspond a des
impulsions électriques réparties en se basant sur le codage spatial. Il est ensuite délivré a la partie
interne via I'antenne. Le stimulateur procede a la démodulation du signal, la détection des différentes
fréquences et la stimulation électrique des électrodes correspondantes. La périlymphe au sein de la
rampe est conductrice, ce qui permet la diffusion des charges autour de I'électrode activée vers le
modiolus jusqu’a atteindre les terminaisons nerveuses. Si l'intensité de la stimulation est suffisamment
élevée, elle entraine la dépolarisation des fibres et le déclenchement de I'émission de potentiels

d’actions.

Figure 1 : Représentation du fonctionnement de I'implant cochléaire

Signal Signal Transmission par Stimulation
sonore numérique onde radiofréquence électrique

v v . :

Stimulateur :
—»| Décodage et
stimulation

Microprocesseur
Traitement du
signal

Microphone

Antenne émettrice
1
Antenne réceptrice

Peau
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3.2.2. Mode de stimulation électro-acoustique

La stimulation électro-acoustique est une stimulation bimodale du systeme auditif combinant une aide
auditive amplificatrice stimulant acoustiquement les basses fréquences, avec un implant cochléaire
stimulant électriquement les hautes fréquences. Lamplification acoustique des basses fréquences
méme si elle est insuffisante a elle-méme pour la compréhension de la parole, elle offre une
représentation plus forte de la fréquence fondamentale des signaux environnants et du premier
formant des sons de la parole (10-12), permettant ainsi une amélioration des scores de la perception
de la parole dans le bruit, une amélioration de la perception de la musique, avec une amélioration de

la qualité de vie (13-16).

Fonctionnellement, les deux types de stimulation partagent une entrée de microphone commune qui
capte le signal sonore. Celui-ci est ensuite numérisé et analysé par le micro- processeur de nouvelle

génération, qui transmet le signal électrique a deux circuits indépendants et paralléles.

¥v" Un module acoustique : une aide auditive dédiée a I'amplification des basses fréquences

(125-1500 Hz). Le signal amplifié est transmis au conduit auditif via I'embout auriculaire.

v" Un module implant cochléaire : est dédié au traitement des hautes fréquences. Le signal
électrique est traité comme dans un implant a stimulation électrique via une stratégie de

traitement.
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4.Indications de I'implant cochléaire chez I'’enfant et I'adulte

4.1.Indications de I'implantation cochléaire chez I'enfant

4.1.1.Indications audiométriques

Les recommandations de la HAS publiées en 2012, ont été adoptées par les auteurs de la SFORL en

2018, et qui ont été par la suite adoptées par les auteurs de ce guide (3) .

Recommandation 1

a) Il est recommandé de poser I'indication de I'implant cochléaire chez I'enfant présentant une
surdité neurosensorielle bilatérale sévere a profonde sur les fréquences conversationnelles
avec peu de bénéfice des protheses auditives, en I'occurrence absence d’acquisition du
langage.
(Grade A, niveau de preuve 1)

b) Il est recommandé d’indiquer une implantation cochléaire dans le cas d'une surdité profonde
lorsque le gain prothétique ne permet pas le développement du langage. (Grade A, niveau
de preuve 1)

c) Il est recommandé d’indiquer une implantation cochléaire dans le cas d'une surdité sévere
bilatérale lorsque la discrimination est inférieure ou égale a 50% lors de la réalisation de
tests d'audiométrie vocale adaptés a I'age de I'enfant. Les tests doivent étre pratiqués a 60
dB, en champ libre, avec des prothéses bien adaptées. (Grade A, niveau de preuve 1)

d) Il est recommandé d’indiquer une implantation cochléaire en cas de fluctuations, les criteres
suscités sont atteints plusieurs fois par mois et/ou lorsque les fluctuations retentissent sur

le langage de I'enfant. (Grade A, niveau de preuve 1)

Depuis l'approbation du premier implant par le FDA, les progrés technologiques, les nouvelles
techniques chirurgicales et les stratégies de programmation modernes ont élargi les critéres
d’indications pour inclure les surdités pré et post-linguales chez I'enfant. Dans le monde, de nombreux
criteres et recommandations ont été développés et ont fait évoluer les lignes directrices de pratique

clinique dans différents pays.

Tous les auteurs s’accordent que toute surdité profonde bilatérale avec peu de bénéfice des prothéses
auditives est une indication univoque a I'implantation cochléaire. Néanmoins, ces dernieres années les
criteres de I'implantation cochléaire se sont étendus et on assiste a I'émergence d’autres indications

(3,17-20).
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Pour Manrique et al (17) et Musaed et al (20) (niveau de preuve 4) I'IC est recommandé chez I'enfant
en cas de surdité neurosensorielle bilatérale sévere (perte entre 71-90 dB) a profonde (perte au-dela
de 90 dB) sur les fréquences conversationnelles (500-4000 Hz) chez des nourrissons agés au-dela de 6
mois. Pour ces enfants, outre les critéres audiométriques, il faut tenir compte de l'acquisition et de la
compréhension du langage adaptés a I'age. Il est également impératif de considérer le développement
cognitif avec absence de bénéfice des aides auditives correctement ajustées pendant au moins 3 a 6
mois sur la base d'une surveillance continue du développement des capacités auditives, de la parole et
du langage. 'imagerie (tomodensitométrie et imagerie par résonance magnétique) doit confirmer la
possibilité d’insertion de I'électrode dans la cochlée et la présence du nerf cochléaire avec absence de
Iésions sur les voies auditives centrales. Une évaluation psychologique, pédiatrique et neurologique

positive préalable confirme le bénéfice de I'implant cochléaire.

En Tunisie, I'IC pédiatrigue a démarré en 2003, le nombre d’enfants implantés a augmenté
progressivement, et de nombreux centres ont développé des programmes d'IC. Pour les indications,

nous suivons les mémes recommandations internationales.

4.1.2.Indications selon I'age

Recommandation 2

a) Il est suggéré de proposer une chirurgie d'implant cochléaire avant 'age de 12 mois en cas de
surdité profonde congénitale (Grade B, niveau de preuve 2).

b) Au-dela de 5 ans, en cas de surdité congénitale profonde ou totale non évolutive, il n’y a
d’indication a I'implant cochléaire (sauf cas particuliers) que si I'enfant a développé une
appétence a la communication orale (Grade A, niveau de preuve 1).

c) Il doit étre considéré que si I'enfant est entré dans une communication orale, il peut bénéficier
d’une implantation cochléaire quel que soit son age. (Grade B, niveau de preuve 2)

d) Il est recommandé d'envisager l'implantation cochléaire dés que le bilan préimplant est achevé

et l'indication est établie.

En 1990, les IC ont été approuvés pour la premiere fois par la Food and Drug Administration (FDA) des
Etats-Unis pour les enfants de 2 ans ou plus. En 2000, la FDA a approuvé |'abaissement de I'age minimal
de I'IC a 1 an. Le diagnostic de perte auditive avant I'dge de 1 an a augmenté en raison de la mise en
place du dépistage auditif universel pour les nouveau-nés dans plusieurs pays. De nombreux centres
aux Etats-Unis implantent régulierement des nourrissons < 1 an hors directives de la FDA et les
résultats chez ces enfants ont démontré un développement supérieur du langage réceptif et expressif

(21) (niveau de preuve 2).
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En mars 2020, la FDA a fourni une approbation spécifique pour I'IC chez les nourrissons atteints de
surdité neurosensorielle profonde bilatérale a I’'age de 9 mois (US Food and Drug Administration,
2020). En effet il a été démontré par plusieurs études qu’une implantation précoce améliore le
développement auditif, les résultats du langage expressif et réceptif et la qualité de vie (21) (niveau de

preuve 2).

v' Bénéfices de 'implantation cochléaire précoce

Plusieurs auteurs ont rapporté un bénéfice de I'implantation cochléaire précoce sur |'acquisition du

langage.

Aux Etats Unis, des programmes de détection et d’interventions précoces sur la surdité ont été établis
(EHDI:Early Hearing Detection and Intervention), ils proposent une formule 1-3-6 incitant a un
dépistage avant le ler mois de vie, une confirmation de la surdité avant le 3éme mois et une
réhabilitation (appareillage auditif ou implantation cochléaire) avant le 6éme mois (recommandation
JCIH87). Les enfants appareillés ou implantés ayant suivis ces objectifs avaient de meilleurs résultats
en termes de perception et de production verbale (7) (niveau de preuve 1).

En effet, dans une étude longitudinale, Yang et al. ont montré que, sur 55 enfants implantés avant 24
mois, le groupe d’age de 7-12 mois avait de meilleurs scores perceptifs et linguistiques a 24 mois que
celui de 12-24 mois (22) (niveau de preuve 2).

Sarant et al. ont montré dans les cas d’'implantation bilatérale, que I'dge au premier IC impactait les
résultats de I'acquisition du langue oral et que chaque année perdue dégrade de 17 a 19% les scores
de compréhension et d'expression du langage oral (23) (niveau de preuve 2).

Dans une étude prospective publiée par Dettman et al. en 2016, ayant colligé 403 enfant divisés selon
I’age en cing groupes évaluant la perception de la parole, la production de mots et la compréhension
de phrases a I'entrée de I'école et a I'issue de I’école primaire par des scores. Les auteurs ont trouvé
gue 64% des enfants implantés avant 12 mois atteignaient un niveau de langage dans la norme avant
I'entrée a I'école, alors que moins de 46% de ces enfants atteignaient ces scores lorsqu'ils étaient
implantés aprés I'age de 12 mois (24) (niveau de preuve 4).

De méme, Tobey et al. ont montré, dans une étude prospective en 2013, sur 160 enfants implantés
(99 ont recgu leur premier IC avant 30 mois et 62 enfants entre 30 mois et 5 ans), que le niveau de
compréhension et d'expression linguistique (comprehensive assessment spoken language) des plus
jeunes était meilleur dans le premier groupe que dans le second (25) (niveau de preuve 2).

Karltorpet al. ont publié en 2020 une étude incluant 103 enfants opérés entre Janvier 2002 et
Décembre 2013 et suivis pendant 10 +/- 3,7 ans. lls ont évalué, par une équipe multidisciplinaire, la

compréhension du langage, du vocabulaire et I'intelligibilité de la parole. lls ont comparé deux groupes
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implantés entre 5 et 11 mois a ceux implantés entre 12 et 29 mois. Les échelles de Reynell ont été
utilisées pour évaluer la compréhension du langage. lls ont trouvé que les enfants implantés entre 5
et 11 mois avaient a 4 ans un langage proche de la normale alors que ceux implantés entre 12 et 29
mois avaient un retard de 9 mois avec une différence statistiquement significative, concluant ainsi que
la pose d’un IC avant 12 mois était cruciale pour avoir un langage parlé a 6 ans proche de la normale
avec une meilleure intelligibilité de la parole. lls I'expliquent par une période plus longue de privation
auditive (26) (niveau de preuve 2).

Dans une autre étude publiée par Colletti et al. ont comparé les résultats a 4 ans d'une cohorte de 12
enfants implantés de facon unilatérale (entre 2 et 6 mois), 9 enfants implantés (entre 7 et 12 mois),
11 (entre 13 et 18 mois), 13 (entre 19 et 24 mois) a 20 enfants ayant une audition normale. Il y avait
une différence significative en ce qui concerne la performance auditive au score CAP (Category of
Auditory Performance) et |a répétition des phrases entre le groupe de moins de 6 mois et le groupe 6—
12 mois, ainsi qu'avec chacun des autres groupes d'enfants implantés, alors qu'il n'existait pas de
différence avec les enfants normo-entendants, tendant a suggérer que la grande précocité de
I'implantation cochléaire conditionnait la normalité du niveau de langage (27) (niveau de preuve 2).
L'auteur ne décrit pas, de surcroit, de complications opératoires pour le groupe d'enfants plus jeunes.
Cependant, pour l'instant, il existe trop peu d'études évaluant les bénéfices d'une implantation avant
6 mois pour confirmer ces résultats.

Au Royaume d’Arabie Saoudite, il est recommandé d’implanter les enfants le plus tét possible. En effet,
I'age minimum recommandé est de 9 mois et les résultats longitudinaux des enfants implantés
précocement ont montré une amélioration des capacités d'élocution et de langage et de meilleures
performances fonctionnelles ainsi que des effets positifs sur les capacités cognitives et le
développement psychosocial (20).

En Pologne, pour les surdités congénitales, grace au programme national de dépistage auditif des
nouveau-nés, qui fonctionne depuis 2003, un diagnostic et une intervention rapide sont
possibles ;apres diagnostic complet, I'implant cochléaire doit étre posé a I'age de 12 mois, sauf pour
les enfants porteurs de malformations congénitales nécessitant d’autres examens spécialisés (28)
(niveau de preuve 2).

En Tunisie, pour les surdités congénitales, le diagnostic se fait encore tardivement et I'age de
I'implantation est encore tardif. En réalité, la réalisation de I'implantation cochléaire avant I'age de 1
an se heurte souvent aux difficultés et aux délais de confirmation diagnostique, aux délais du bilan pré-
implant, a la nécessité du respect d’une période suffisante de réhabilitation audio prothétique et a la
disponibilité des implants. D’ou I'intérét d’instaurer dans notre pays et dans les plus brefs délais, un
programme national de dépistage de la surdité néonatale tout en améliorant en paralléles les moyens

de diagnostic et les structures de prise en charge.
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v' Risques de la chirurgie et de I'anesthésie générale

Recommandation 3

a) Il est suggéré que la chirurgie avant I'age de 12 mois soit réalisée par des équipes de chirurgiens
et d’anesthésistes spécialisées en pédiatrie. (Grade B, niveau de preuve 2)

b) Il estsuggéré que la décision de I'implantation cochléaire pédiatrique soit posée par une équipe
multidisciplinaire afin d’évaluer le degré de la perte auditive et s’assurer que le risque anesthésique
et chirurgical est comparable a celui des enfants plus agés et des adultes. (Grade B, niveau de preuve

2).

Le risque opératoire chez les nourrissons avant 12 mois est similaire a celui des enfants agés de plus 12
mois (étude réalisée sur 186 nourrissons opérés avant 12 mois/2911 enfants implantés) (29) (niveau
de preuve 2). De méme Colletti et al. ne décrivent pas, de surcroit, de complications opératoires pour
le groupe d'enfants de moins de 6 mois par rapport au groupe plus agé (27) (niveau de preuve 2).
Dans une étude rétrospective multicentrique qui avait pour objectif de démontrer I'inocuité de
I'implantation cochléaire chez les nourrissons de moins de 1 an, Deep et al.ont inclut 136 nourrissons
ayant eu une implantation cochléaire. Elle était bilatérale dans 106 cas soit un total de 242 oreilles
implantées. Les chirurgiens qui ont participé a cette étude avaient une expérience de plus de 10 ans et
exercent dans des centres spécialisés. Une équipe certifiée d’anesthésistes pédiatriques ont réalisé
toutes les anesthésies générales. Ils ont conclu qu’il n’y avait pas de complications majeures inhérentes
al'anesthésie générale ni a la chirurgie, elles étaient comparables a celles rapportées dans la littérature
pour des enfants agés de plus de 1 an. Cependant, ils préconisent de réaliser cette implantation par
des équipes expérimentées sur des enfants bien sélectionnés (21) (niveau de preuve 2).

De méme, dans leur étude publiée en 2020, a propos de 103 enfants implantés, Karlthorp et al. ne
rapportent aucun incident grave lié a I'anesthésie ni de complication chirurgicale, en particulier pas de
méningite ou d’infection de la plaie. Huit complications mineures ont été rapportées a savoir
I’'hématome de la loge et les douleurs. Il n’y avait pas de corrélation entre I'age de la chirurgie et la
survenue de ces complications (26) (niveau de preuve 2).

Szyfter W et al. rapportent qu’en Pologne, l'implantation avant la premiére année de vie, bien que
pratiquée en routine dans certains centres, n'est recommandée que dans des cas particuliers comme
|'ossification cochléaire aprés une méningite. Selon ces équipes, elle implique tous les risques

chirurgicaux, tels que :

- Une perte de sang plus importante et un risque accru de paralysie du nerf facial expliquée par une

pneumatisation plus importante de la mastoide,
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- Un risque d'exposition plus élevé et donc une lésion de la dure-mere, et une fixation plus difficile
du stimulateur de I'implant et un risque de migration de lI'implant aprés la chirurgie due a une épaisseur
plus faible des os du crane,

- L'épaisseur moindre des tissus mous présente un risque d'interruption de la continuité de la peau
apres la chirurgie. En plus, du risque anesthésique, la confirmation du degré de la surdité par les tests
audiologiques disponibles ainsi que la programmation des implants chez les tres jeunes enfants est
beaucoup plus difficile (28) (niveau de preuve 2).

Deep et al en 2021, afin d'étudier les complications chirurgicales, anesthésiques et celles liées au
dispositif associé a lI'implantation cochléaire chez les enfants de moins de 1 an, ont réalisé une étude
rétrospective multicentrique ; 136 nourrissons (242 oreilles) répondaient aux critéres d’inclusion. L'age
moyen a l'implantation était de 9,4 mois ; un suivi de six mois a été rapporté chez tous les patients. |
n'y a pas eu de complications majeures liées a I'anesthésie ni au dispositif. Des événements indésirables
ont été signalés dans 34 des oreilles implantées dont 7 majeurs et 27 mineurs. Seize effets indésirables
étaient survenus 30 jours apres la chirurgie et 18 avant ce délai. Le taux de réadmission a 30 jours était
de 1,5%. Le taux d'effets indésirables n'était pas corrélé aux comorbidités médicales préexistantes ni a
la durée de l'anesthésie. Aucune différence significative n'a été détectée quant au taux de
complications chez les patients de moins de 9 mois par rapport a ceux de 9 a 11 mois. Cette étude
démontre I'innocuité de la chirurgie de I'IC chez les nourrissons et soutient la réduction de l'indication
de l'implantation cochléaire a moins d'un an pour les enfants atteints d'une surdité neurosensorielle

profonde bilatérale (21) (niveau de preuve 2).

4.1.3. Intérét du dépistage de la surdité

Recommandation 4

c) Il est recommandé d’'implémenter un programme national universel de dépistage de la surdité
en période néonatale (Grade A, niveau de preuve 1).

d) Il est recommandé de réaliser un dépistage systématique chez tous les nouveau-nés et les

nourrissons de moins de six mois (Grade A, niveau de preuve 1).

Le dépistage est un processus qui concerne aussi bien I'enfant que I'adulte et le sujet agé. Il a pour
objectif de planifier une prise en charge adéquate en cas de surdité diagnostiquée afin de minimiser
ses retentissements sur I'apprentissage, la communication, la capacité cognitive et I'intégration sociale
et réduire le colit de la prise en charge. En effet, selon le rapport de I'OMS sur le dépistage de la surdité,
nous perdons a I'’échelle internationale chaque année un trillion de dollars pour les surdités non prises

en charge (17).
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De plus, le dépistage néonatal dans les pays développés est systématique, il a été justifié par la
prévalence élevée de la surdité (2-3/1000 naissances), I'existence de tests fiables, le retard du
diagnostic de la surdité et le bénéfice prouvé d’une prise en charge précoce. Il est généralement guidé
par un programme reconnu par les autorités nationales (30) (niveau de preuve 1).

En France, le dépistage néonatal de la surdité a été rendu obligatoire par I'arrété du 23 avril 2012.
D’apres 'OMS, pres d'un tiers de la population mondiale, vivant principalement dans des régions a
revenu élevé, est entierement ou presque entierement couverte par des programmes de dépistage
auditif chez les nouveau-nés. Le degré de mise en ceuvre et de couverture de ces programmes varie
considérablement a travers le monde. La couverture du dépistage est étroitement associée au niveau
de vie moyen et au bien-étre économique. Le manque de politiques pertinentes, de ressources
humaines, d'équipements et de ressources financiéres est un défi trés courant dans les pays a revenu
faible ou intermédiaire. Ces défis sont encore aggravés par une faible sensibilisation a la perte auditive
(7) (niveau de preuve 1).

En Tunisie, nous ne disposons pas de chiffres concernant l'incidence et la prévalence, ni d’'un
programme reconnu par les autorités pour le dépistage de la surdité. Néanmoins, les enfants qui
présentent des facteurs de risque de surdité sont habituellement adressés par les pédiatres pour un
dépistage de la surdité. Mais ceci n’est pas suffisant, et comme on est un pays en plein essor quant a
I'implantation cochléaire chez I'enfant, le diagnostic précoce de la surdité devient une nécessité qui ne

peut étre assurée que par un dépistage national néonatal systématique.

En effet ce dernier, a amélioré la détection et le diagnostic précoce de la surdité congénitale,
permettant ainsi une intervention plus précoce, y compris la prise de décision concernant la
candidature a un implant cochléaire.

En plus, la compréhension de la parole et I'acquisition du langage nécessitent le respect d’une période
critique (les 2 a 3 premiéres années de vie) pendant laquelle la stimulation auditive est indispensable
au développement du langage oral. Plus la durée de privation sonore est longue, moins bons seront
les résultats et inversement, plus I'implantation est précoce, plus rapide sera I'installation de la boucle
audio-phonatoire permettant aux enfants d’avoir une maturation la plus physiologique de I'audition
et d’atteindre un niveau perceptif et productif le plus proche de celui des enfants normo-entendants.
Ceci nous amene a la nécessité d’instaurer un plan national de dépistage de la surdité afin de proposer

I'implant cochléaire, comme solution, le plus précocement possible.
4.2. Indications de I'implantation cochléaire chez I'adulte
4.2.1.Indications audiométriques

Les recommandations de la HAS publiées en 2012, ont été adoptées par les auteurs de la SFORL en

2018, et qui sont par la suite adoptées par les auteurs de ce guide (3) (Guide SFORL).
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Recommandation 5

a) Il est recommandé de poser I'indication de I'implant cochléaire chez I'adulte présentant une surdité
neurosensorielle bilatérale sévere a profonde sur les fréquences conversationnelles avec peu de
bénéfice des prothéses auditives et/ou une discrimination inférieure ou égale a 50% lors de la
réalisation de tests d'audiométrie vocale. Les tests doivent étre pratiqués a 60 dB, en champ libre, avec
des prothéses bien adaptées. (Grade A, niveau de preuve 1).

b) En cas de fluctuations, une implantation cochléaire est indiquée si le retentissement sur la

communication est majeur. (Grade A, niveau de preuve 1).

Les recommandations des indications audiométriques sont en concordance avec ceux de la
communauté de Navarre (17,19); (20) (niveau de preuve 4) ; et le NICE guidance (31) (niveau de preuve
1), qui en plus des conditions suscitées ajoutent comme autres indications a I'lC :
1. Surdité péri-linguale et post-linguale
2. Absence de gain prothétique aprés une période d’essai entre 3 et 6 mois
3. Ll'imagerie (tomodensitométrie TDM et imagerie par résonance magnétique IRM) confirme la
possibilité d’insertion de I'électrode dans la cochlée et la présence du nerf cochléaire avec
absence de lésions sur les voies auditives centrales
4. Patients convaincus que I'implantation cochléaire va promouvaoir leur vie personnelle et sociale
5. Surdité asymétrique, associée a des acouphéness homolatéraux et qui ne peut pas étre traitée
par une autre prothése comme le systéme CROS/biCROS ou réhabilitation de la conduction
osseuse par BAHA (Bone Anchored Hearing Aid). Cette indication doit étre considérée au cas
par cas (28) (niveau de preuve 2).
En effet, les indications de I'implant cochléaire chez I'adulte se sont étendues ces derniéres années, et
plusieurs publications le soulignent englobant ainsi les surdités pré-linguales, I'otospongiose évoluée,
I'oblitération de la fenétre ronde qui nécessite dans ce cas une large cochléostomie ; cependant le
niveau de preuve reste insuffisant car la majorité des études sont rétrospectives observationnelles
(19,32) (niveau de preuve 2).
Les surdités secondaires aux fractures du rocher, au schwannome vestibulaire ainsi qu’a la maladie de
Méniéere sont aussi des indications émergentes de I'implant cochléaire avec des résultats prometteurs
(33-35) (niveau de preuve 1). Villavisanis et al.en 2021, ont publié une métanalyse dont I'objectif était
d’étudier les résultats de I'implantation cochléaire dans la maladie de Méniere avec et sans
labyrinthectomie. lls ont inclus 31 études soit 216 patients. lls ont rapporté une amélioration
significative du test de performance de l'audition dans le bruit avec une différence moyenne de 44,7
(Intervalle de Confiance (IC) a 95% [8,8- 80,6]) a 6 mois et de 60,1 (IC 95% [35,3-85]) a 12 mois. Le test

monosyllabique de Freiburger (FMT) et le Consonant-Nucleus-Consonant (CNC) se sont aussi
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significativement améliorés avec une différence moyenne de 46,2 (IC 95% [30-62,4]) pour le FMT et
19,3 (IC 95% [8,1-30,4]) pour le CNC. Il y avait de plus une régression significative des acouphéness
(48.1 (IC 95% [1- 95,2]) évalués par le Tinnitus Handicap Index (Annexe 4) (36) (niveau de preuve 1).
Pour les patients ayant eu une labyrinthectomie préalable, une actualisation de l'imagerie est
préconisée afin de vérifier I'intégrité du canal cochléaire, en effet deux-tiers de ces patients
développent une ossification cochléaire qui pourrait entraver I'insertion de I'électrode (33) (niveau de

preuve 1).

4.2.2.Indications selon I'age

Recommandation 6

a) Il est recommandé de considérer qu'il n'y a pas de limite d'age supérieure a I'implantation
cochléaire chez I'adulte, sous réserve de la réalisation d'un bilan neuropsychologique et de
I'absence de démence avérée (Grade A, niveau de preuve 1).

b) Il est suggéré de ne pas considérer |'existence d'un trouble cognitif Iéger Mild Cognitive
Impairement (MCI) comme une contre-indication a I'implantation cochléaire (Grade B, niveau
de preuve 2).

c) Il est suggéré que le patient soit totalement ou partiellement autonome ou bénéficie d'un

encadrement adapté pour permettre |'entretien du matériel et le suivi (Accord professionnel).

Recommandation 7

a) Il est suggéré de proposer une implantation cochléaire dans les surdités pré-linguales de
I'adulte a condition d’avoir une communication orale développée, une bonne production de la
parole et un certain degré d’intelligibilité de la parole avec I'appareil auditif. (Grade B, niveau
de preuve 2)

b) Il est recommandé dans ce cas de pratiquer une évaluation exhaustive de la parole, de
I'intelligibilité, de la communication, de la production de la parole et des attentes du patient

qui sont donc indispensable. (Grade A, niveau de preuve 1)

Selon le consensus sur l'utilisation de lI'implant cochléaire chez I'adulte présentant une surdité
profonde, sévére ou modérée et bilatérale publié en 2020, I'age seul n’est pas une limitation a
I'implantation cochléaire parce que I'impact sur la compréhension de la parole et la qualité de vie est
aussi bien exprimé par les sujets agés que les adultes jeunes. De méme I'IC améliore la qualité de vie
des personnes méme avec des troubles cognitifs légers. Lisolement et la surdité ont été identifiés
comme deux facteurs de risque modifiables du développement de la démence. Limplantation

cochléaire peut améliorer les capacités cognitives. Les implants cochléaires sont donc sirs et efficaces
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pour restaurer la compréhension de la parole dans le calme et le bruit et améliorent la qualité de vie
chez les personnes avec et sans troubles cognitifs légers (37) (niveau de preuve 2).

Cependant, l'indication doit étre posée apres une évaluation psychocognitive et, si possible,
gérontologique (3).

Pour Szyfter et al, il n'y a pas de limite d'age supérieure pour l'implantation, cependant, I'état général
et le risque de complications systémiques doivent étre évalués avant la chirurgie, chez les patients agés,
de méme I'évaluation des lésions auditives centrales est également importante. Ils proposent une
évaluation psychologique et orthophonique avec une évaluation des attentes du patient. L'existence
de troubles cognitifs est certainement pour eux un facteur pronostique négatif.

De méme il faut une évaluation du risque anesthésique (28) (niveau de preuve 2).

v' Bénéfices de I'implantation cochléaire chez I"adulte

Selon plusieurs études, la déficience auditive a un impact négatif sur la communication, les
performances cognitives, la santé mentale, la vie professionnelle et les relations interhumaines (7)

(niveau de preuve 1).

Dans une métanalyse publiée en 2022, incluant les données de 34 études, soit un nombre total de
48 017 participants, 33 études ont observé une relation significative entre la déficience auditive et le
trouble cognitif Iéger (Mild Congitive Impairement=MClI) (38) (niveau de preuve 1).

Nijmeijer et al. ont démontré a travers une revue systématique de la littérature publiée en 2020, une
amélioration de la performance au travail apres implantation cochléaire chez les adultes (39) (niveau
de preuve 2).

A été aussi établie une déclinaison plus prononcée des performances cognitives chez les adultes sourds
par rapport a leur pairs normo-entendants (40) (niveau de preuve 1), et le bénéfice de I'implantation
cochléaire sur les capacités cognitives a été démontré par plusieurs études. En effet, Mertens et al. ont
établi dans une étude prospective, longitudinale, multicentrique sur une période de quatre ans publiée
en 2021 comparant un groupe de 24 personnes agées de 55 ans ou plus présentant une surdité post-
linguale sévere a profonde bilatérale ayant recu une implantation cochléaire par rapport a un groupe
contréle de la méme tranche d’age et présentant le méme type de surdité. L'évaluation a été faite par
une batterie de tests évaluant la fonction cognitive le « RBANS-H score (Repeatable Battery for the
Assessment of NeuropsychologicalStatus for Hearing Impaired Individuals) » dans cing domaines :
« mémoire immédiate », « Visuospatial/constructionnel, » « Langage », « Attention » et « mémoire
tardive » a TO (avant implantation) et a T14 (14 mois aprés la mise en place de I'implant cochléaire)
(delta T= T14-TO0). lls ont trouvé une amélioration significative du domaine del’« Attention » (p=0,02)

et du RBANS-H score global (p=0,05). De méme, ils ont trouvé une différence significative de
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I'amélioration auditive subjective mesurée par le « Hearing Implant Sound Quality Index » et
le « Speech, Spatial, and Qualities of Hearing Scale-12 » chez les patients implantés par rapport au
groupe contréle. De méme un impact significatif sur la perception négative (Negative Affectivity) et
I'inhibition sociale (Social Inhibition) chez le groupe des implantés. Cependant, aucune différence n’a
été démontrée quant a I'impact sur I'anxiété et la dépression (41) (niveau de preuve 1).

Dans une étude longitudinale multicentrique francaise publiée en 2018 par Mosnier et al. 94 patients
agés de 65 ans et plus, ont été inclus. lls avaient une surdité profonde bilatérale implantés et qui ont
été soumis a une batterie de tests cognitifs avant I'implantation, a 1 an puis a 7 ans post-implantation
pour 70 d'entre eux (42) (niveau de preuve 3). Avant I'implantation, 44% des patients avaient deux a
trois tests anormaux et un MCI était retrouvé chez 50% des patients, alors que le pourcentage de MClI
dans la population générale était de 5 a 19%. A 7 ans post-implantation, seuls 6% des patients
présentant un MCI avant l'implantation ont évolué vers la démence, alors que les études
épidémiologiques dans la population générale retrouvent une évolution vers la démence des patients
présentant un MCl dans 50% des cas a 5 ans ; la fonction cognitive des autres patients implantés est
restée stable ou s'est normalisée. Ces résultats suggerent que les patients présentant une surdité
profonde auraient une forme particuliere de déclin cognitif potentiellement réversible. Deux études
prospectives incluant un petit nombre de patients (7 pour I'une et 15 pour l'autre) avaient également
retrouvé une amélioration des fonctions cognitives du sujet agé a 1 an post-implantation (43,44)
(niveau de preuve 2).

Cependant, l'absence d’études randomisées rend ces preuves insuffisantes pour prédire de la
supériorité de I'implant cochléaire par rapport a I'aide auditive conventionnelle sur 'amélioration des
performances cognitives.

La surdité pré-linguale, est restée jusqu’aux années 1990, une mauvaise indication a I'implantation
cochléaire, mais de nouvelles études ont avancé des résultats prometteurs des technologies adoptées
par les nouvelles générations d’implants cochléaires. Manrique et al. dans leur guide sur I'implant
cochléaire, prénent qu’une surdité pré-linguale chez I'adulte constitue une indication a I'implantation
(19), contrairement aux recommandations francaises qui ne préconisent pas l'implant dans ce cas
(3).Quelques études rétrospectives ont démontré le bénéfice de I'implant chez ces patients, et
I'indication peut y avoir place a condition d’'une sélection rigoureuse des candidats et de privilégier
ceux qui ont développé une communication orale avec une bonne intelligibilité moyennant l'aide
auditive afin de garantir de bons résultats. A ce propos Forli et al ont publié en 2020 une série de 46
adultes sourds pré-linguaux implantés. L'age moyen au 1°¢" appareillage était de 2,1 ans (1 mois — 4
ans) ; I'age moyen lors de I'implantation était de 33,9 ans (16-60 ans). Les résultats étaient variables du
fait de la grande hétérogénéité des patients avec amélioration significative de la perception de la

parole. Le seuil moyen per-opératoire de l'oreille implantée était de 107,3 dB (87-120) ; et le seuil
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moyen en champs libre avec prothése était de 55,77dB (37-97). Apres implantation, le seuil moyen en
champs libre était de 38,2dB (35-55dB). Le score moyen de reconnaissance des mots di-syllabiques
était de 51,7% (0-100%) dans le silence et 23% (0-80%) dans le bruit. Les facteurs de bon pronostic
sont : la surdité évolutive, I'age de survenue précoce de la surdité et de son appareillage, le niveau
d’éducation élevé. Néanmoins, les études de la littérature internationale dans ce domaine sont
limitées, le niveau des preuves scientifiques reste insuffisant (45) (niveau de preuve 1), (46) (niveau de

preuve 3).

4.3. Criteres d’implantation cochléaire urgente ou prioritaire

Recommandation 8

a) Il est recommandé d’implanter les patients ayant une surdité secondaire a une pathologie qui
peut se compliquer d’une ossification cochléaire bilatérale dans les plus brefs délais. (Grade A,
niveau de preuve 1)

b) Il est recommandé d’instaurer une surveillance intensifiée de I'audition au décours d’une
méningite bactérienne. (Grade A, niveau de preuve 1)

c) Il est recommandé de proposer rapidement un implant cochléaire en cas de surdité profonde
bilatérale et de modification du signal labyrinthique sur I'imagerie par résonance magnétique.
(Grade A, niveau de preuve 1)

d) Il est recommandé une implantation cochléaire bilatérale et précoce en cas de syndrome

d'Usher. (Grade A, niveau de preuve 1)

Toute surdité qui risque de se compliquer a court terme d’une ossification cochléaire bilatérale,
particulierement la méningite bactérienne qui constitue la premiére cause de surdité neurosensorielle
acquise chez I'enfant, et les fractures du rocher bilatérales, incite a intervenir avant que I'ossification

ne soit trop avancée.

De méme que, dans le syndrome d'Usher qui est une affection héréditaire autosomique récessive

associant des atteintes oculaires et auditives (3,19,28).

Dans la méningite bactérienne, la surdité est la conséquence de phénoménes inflammatoires de
I'oreille interne qui peuvent évoluer vers la labyrinthite ossifiante. Cette réaction inflammatoire conduit
a une transformation fibreuse puis osseuse des rampes liquidiennes cochléaires qui peut entrainer
I'obstruction complete de la cochlée. Cing a 35% des patients présentent une surdité et parmi eux, 4%
présentent une surdité profonde bilatérale. Lossification de la cochlée est inconstante, survenant le
plus souvent rapidement en quelques jours ou en quelques semaines, mais elle peut apparaitre apres

plusieurs années (47) (niveau de preuve 2).
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Ainsi, le défi de la prise en charge de la surdité post-méningitique passe par le diagnostic précoce de la
surdité et par sa prise en charge immédiate ; le calendrier de surveillance audiométrique doit étre
intensifié au moindre doute en particulier dans les 3 premiers mois qui suivent la méningite. En cas de
surdité profonde bilatérale et de modification du signal labyrinthique sur I'imagerie par résonance

magnétique, un IC doit étre proposé rapidement avant une ossification cochléaire ou vestibulaire (47).

Dans les surdités secondaires a une fracture bilatérale des rochers, ce sont surtout les fractures
transversales qui peuvent entrainer la destruction de I'organe de Corti et de la strie vasculaire, une

hémorragie dans l'oreille interne et une labyrinthite ossifiante subséquente (48) (niveau de preuve 4).

Dans le syndrome d’Usher essentiellement le type 1 (surdité profonde dés la naissance, troubles de
I'équilibre et perte de la vue vers 8 -10 ans) I'IC doit étre précoce afin de minimiser I'impact du

syndrome sur les processus d’apprentissage des enfants.

Selon les données de la littérature, dans le cas de la surdité post-méningitique, il est impératif de
procéder a une implantation bilatérale précoce pour que l'insertion de |'électrode soit complete

garantissant ainsi de meilleurs résultats audiométriques (49) (niveau de preuve 1).

Le probléme qui reste a déterminer est le délai a ne pas dépasser entre I'installation de la surdité et
I'implantation cochléaire. Actuellement aucune étude, ni recommandation ne le précise, mais on
retrouve selon les différentes publications que, plus le délai est court, plus les résultats audiologiques

seront meilleurs.

Singhalet al. ont publié en 2020, une revue systématique de la littérature décrivant les résultats de
I'implantation cochléaire dans les surdités post-méningitiques. Ils ont inclus 19 études soit un total de
610 patients. Limplantation cochléaire a été réalisée dans 650 oreilles. Une ossification cochléaire a
été retrouvée chez 200 patients, elle était partielle chez 69 patients, totale chez 52 patients et non
précisée chez 79 patients. L'insertion compléte de I'électrode a été rapportée chez 288 patients. En
dépit de I’hétérogénéité des études, les résultats audiologiques évalués essentiellement par les scores
de perception de la parole et le CAP (Categories of Auditory Performance) étaient meilleurs dans les

cas ou l'insertion de I'électrode était compléte (49).

De méme ils ont rapporté que les patients implantés rapidement, sous entendant que la durée de la
surdité était plus courte, avaient des résultats audiologiques meilleurs. Durisin et al. ont trouvé que les
tests audiométriques en champs libres étaient meilleurs pour les patients implantés au décours de 6

mois apres l'installation de la surdité que ceux implantés apres ce délai (50) (niveau de preuve 1).
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4.4. Implantation cochléaire bilatérale

Recommandation 9

a) Il est suggéré d’indiquer chez I'enfant ayant une surdité bilatérale sévere a profonde une
implantation cochléaire bilatérale. (Grade B, niveau de preuve 2)

b) Il est suggéré d’indiquer un IC bilatéral en cas de syndrome d’Usher chez I'enfant (affection
héréditaire autosomique récessive associant des atteintes oculaires et auditives). (Grade B, niveau
de preuve 2)

c) Il est suggéré d’indiquer un IC bilatéral chez I'adulte lorsqu'il existe un risque important de fibrose
cochléaire (méningite ou fracture du labyrinthe) ou lorsqu'un patient, avec un seul implant plus
une prothese auditive controlatérale, perd le bénéfice de cette derniere et souffre d'un handicap
socioprofessionnel ou en perte d'autonomie dans le cas des personnes agées. (Grade B, niveau de

preuve 2)

L'implantation cochléaire était traditionnellement unilatérale, cependant il est bien connu que
I'audition binaurale est tres utile dans la vie de tous les jours car elle améliore la reconnaissance de la

parole, notamment dans un environnement bruyant.

v' Bénéfices de I'implantation bilatérale

Plusieurs études se sont intéressées aux bénéfices de I'implantation cochléaire bilatérale aussi bien
chez I'adulte que chez I'enfant. |l a été démontré que cette derniére impacte positivement sur I'audition
binaurale, la compréhension dans le bruit et la localisation du son, mais aussi sur la qualité de vie
particulierement évaluée chez les adultes (51) (niveau de preuve 3). Pour ces raisons I'implantation

bilatérale est de plus en plus recommandée.

Dans le registre Frangais des Implants Cochléaires publié en 2020 sur I'IC bilatérale, les auteurs ont
évalué l'incidence et les résultats de I'implantation cochléaire bilatérale chez I'adulte et I'enfant ; par
une étude rétrospective multicentrique s’étalant du ler janvier 2012 au 31 décembre 2016 ; ol 942 IC
bilatérales ont été réalisées soit 16,4% de toutes les IC ; 59% étaient des enfants. lls ont constaté que
les implantés bilatéraux ont significativement amélioré les scores CAP (Category of Auditory
Performance) dans tous les cas (P < 0,001) (52) (niveau de preuve 2).

Dans un essai prospectif multicentrique réalisé aux Pays-Bas ayant inclus 38 adultes dont 19 ont été
randomisés pour une implantation bilatérale et 19 pour une implantation unilatérale, Smulderset al.
ont démontré un bénéfice stable dans le temps concernant la localisation du son et I'intelligibilité dans
le bruit. Ces contributions soulignent la nécessité de proposer une réhabilitation bilatérale lorsque cela

est réalisable. Le choix entre une stimulation bimodale et une implantation cochléaire bilatérale peut
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étre difficile et repose principalement sur I'évaluation de I'utilité de I'audition résiduelle controlatérale
a l'implant (52-54) (niveau de preuve 2).

Le niveau de discrimination de la parole dans le bruit est I'un des critéres les plus couramment évalués
dans la littérature portant sur l'implant cochléaire bilatéral. En condition diotique, une amélioration
moyenne de la discrimination est la régle avec un gain d'environ 7 points de pourcentage, pour les
études mesurant un score de discrimination a rapport signal/bruit fixe (55) (niveau de preuve 3) et
d'environ 1 dB pour les études mesurant un rapport signal/bruit critique de type SRT (56—63) (niveau
de preuve 3).

Une étude prospective a long terme a mis en évidence une amélioration progressive de ces scores
entre 1 an et 5 ans apres implantation (64) (niveau de preuve 2). Ce gain en discrimination est en
rapport avec un effet de sommation lié a la redondance de I'information présentée a chacun des deux
implants. Ceci n’a pas été retrouvé dans I'essai de Smulders et al (54).

En plus du bénéfice audiométrique prouvé, la restauration d'une audition binaurale s'accompagne
d'une amélioration de la qualité de vie régulierement rapportée par les patients implantés cochléaires
bilatéraux. Cette amélioration est généralement évaluée au moyen de questionnaires de qualité de vie
spécifiques a I'audition et d'autres questionnaires génériques.

Parmi les questionnaires spécifiques, le Speech, Spatial and Qualities of Hearing Scale (SSQ) (65) et le
Nijmegen Cochlear Implant Questionnaire (NCIQ) (66)(niveau de preuve 4) examinent plusieurs aspects
de la perception auditive et de sa qualité ressentie. En effet, dans I'étude de Smulders et al., les scores
pour la section «parole» et «audition spatiale» du SSQ sont meilleurs chez les patients implantés
bilatéraux que chez des patients implantés unilatéraux ; ce qui n'a pas été le cas des scores pour le
NCIQ (54).

Les questionnaires génériques, comme le Health Utility Index 3 (HUI 3) (67) ou I'EuroQolL-5D (EQ-5D)
(68), servent a déterminer I'utilité d'un traitement et a standardiser cette mesure en comparaison a
d'autres traitements, y compris dans d'autres spécialités médicales. Le HUI 3 est réputé plus sensible
aux déficits sensoriels comme la surdité que les autres questionnaires génériques (69) (niveau de
preuve 3), (70) (niveau de preuve 3).

Le bénéfice de I'implantation bilatérale a été aussi bien démontré pour les enfants. En effet, le niveau
de développement du langage oral chez un enfant sourd profond est corrélé a ses scores perceptifs
avec implant cochléaire d'une part, et avec le niveau d'intégration scolaire d'autre part (71) (niveau de
preuve 2). L'implantation bilatérale potentialise les résultats dans les différents domaines. Jacobs et
al. en 2016, dans une étude prospective portant sur 49 enfants (18 implantations cochléaires
bilatérales 31 implantations unilatérales), comparaient les scores de perception de la parole dans le
bruit, les scores de mémoire auditive et l'intelligence verbale. Les enfants ayant recu un IC bilatéral

étaient statistiguement meilleurs dans tous les domaines (72) (niveau de preuve 2).
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Dans une étude rétrospective portant sur 91 enfants (24 IC unilatéral et 67 IC bilatéral), Sarant et al.
ont trouvé qu'a un age chronologique de 8 ans, les niveaux de compréhension lexicale (Peabody) et
d'expression orale étaient significativement meilleurs pour les enfants avec IC bilatéral (23) (niveau de
preuve 2).

De méme, Lee et al. ont trouvé que le score de reconnaissance des mots dans un contexte de phrase
dans le silence et dans le bruit était significativement meilleur chez les enfants ayant une surdité
profonde bilatérale pré-linguale et qui ont recu une implantation cochléaire bilatérale
comparativement a leurs pairs implantés d’un seul c6té (73) (niveau de preuve 2).

Dans leur rapport publié en 2018 sur I'évaluation de I'lC bilatérale a Ontario (Canada), les auteurs ont
évalué les avantages et les inconvénients cliniques, I'optimisation des ressources, l'impact
budgétaire et les préférences des patients concernant l'implantation cochléaire bilatérale. lls ont
inclus 24 publications (10 chez les adultes, 14 chez les enfants). Par rapport a I'IC unilatérale, I'lC
bilatérale a amélioré la localisation du son, la perception de la parole dans le bruit et les bénéfices
subjectifs de l'audition chez les adultes et les enfants atteints de surdité neurosensorielle sévére a
profonde. L'IC bilatérale a également permis un meilleur développement du langage et plus de
vocalisation dans la communication préverbale chez les enfants. Le profil de sécurité était acceptable.
Les patients ont rapporté que les implants cochléaires apportaient des avantages sociaux et
émotionnels et amélioraient leur qualité de vie, de méme que les patients porteurs d'implants
cochléaires unilatéraux ont généralement exprimé le désir d'implants bilatéraux (74) (niveau de preuve
2).

Dans notre pays, I'implantation bilatérale n’est pas encore possible par manque de disponibilité et
d’accord de prise en charge. Ceci constitue un obstacle a la généralisation de I'implantation cochléaire

bilatérale tout comme nombreux pays en voie de développement.

v" Implantation simultanée ou séquentielle ?

Recommandation 10

a) En cas d’implantation bilatérale il est suggéré de procéder a une implantation simultanée. (Grade
B, niveau de preuve 2).

b) Lors d'une implantation séquentielle, il est suggéré d'avoir un délai le plus court possible entre les
deux implantations cochléaires s'il n'y a pas de bénéfice avec la prothése controlatérale. (Grade B,
niveau de preuve 2)

c) En cas d'implantation cochléaire bilatérale séquentielle chez un enfant sourd sévere a profond, il
est suggéré de réduire le délai entre les deux implantations (Grade B, niveau de preuve 2)., de

préférence inférieur a 18 mois. (Accord professionnel)
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Aucun consensus n’existe actuellement, I'implantation peut étre simultanée ou séquentielle (19),
quoique plusieurs études ont prouvé des résultats meilleurs en cas d’implantation simultanée.
Autrement dit, en cas d’'implantation séquentielle il est préconisé que le délai entre les deux oreilles
soit le plus court possible (3,19).

Chez les enfants d’age prélingual, I'implantation bilatérale permet d’optimiser le développement des
voies auditives centrales d’autant plus que lorsqu’elle est précoce. Easwar et al., en se basant sur les
propriétés électrophysiologiques du cerveau, ont observé que les tracés corticaux liés aux stimuli de
parole dans le cas d'IC bilatéral simultané précoce, chez 16 nourrissons de moins de 24 mois, sont, a 4
ans de recul, équivalents a ceux d'enfants normo-entendants, alors que cette normalisation n'est pas
observée dans les implantations plus tardives (75) (niveau de preuve 2). Ceci serait expliqué par la
neuroplasticité. Dans une revue de la littérature publiée en 2013, Kral et al. ont montré qu'il existe une
période sensible, ou période critique précoce de développement des aires cérébrales dédiées (76)
(niveau de preuve 1). En 2013, Gordon et al. ont montré dans une étude comparant les résultats des
potentiels corticaux chez 16 enfants ayant recu un IC bilatéral séquentiel, 10 un IC bilatéral simultané,
huit en unilatéral, et sept témoins, que les tracés du cortex auditif obtenus ne sont pas latéralisés si la
stimulation bilatérale a lieu aprés 18 mois comme chez les normo-entendants (77) (niveau de preuve
1).

En cas d'IC bilatéral séquentiel tardif chez un enfant sourd profond congénital, le risque de non-
utilisation est important, en particulier s'il n'y a pas eu d'utilisation de la prothese controlatérale (PCL)
depuis de nombreuses années. Myhrumet al., en 2017, sur une étude comprenant 160 patients ayant
eu un IC bilatéral séquentiel, montraient que plus le délai entre les deux IC s'allongeait, plus le risque
de résultat perceptif limité et de non-utilisation a moyen terme du second IC augmentait, sauf si existait
un bénéfice de la PCL. Dans les IC séquentiels tardifs, le bénéfice le plus constant était celui de I'ombre
de la téte (78) (niveau de preuve 2).

Reeder et al., en 2017, analysaient de fagon prospective les résultats de 24 enfants sourds profonds
ayant recu un second IC avec un délai moyen de 9 ans. Les scores de perception dans le silence avec le
second IC et avec les deux IC dans le bruit étaient dépendants du délai entre les deux IC (79) (niveau
de preuve 4).

Selon le registre Francais des Implants Cochléaires publié en 2020 sur I'IC bilatérale, les performances
auditives, avec les deux types de liste de mots mono- et dissyllabiques étaient significativement
améliorées apres une implantation simultanée (P < 0,01). Apres une implantation séquentielle, le score
de discrimination de la parole, déja trés bon avec la premiere implantation, atteint 63 + 26% [0-100]
avec les listes de mots monosyllabiques, et 72 + 28% [0-100] avec les mots dissyllabiques (80) (niveau

de preuve 3).
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Pour Szyfter et al. (pologne) les deux oreilles peuvent étre implantées en méme temps
(simultanément) ou de fagcon indépendante (séquentiels) ; mais dans ce cas l'intervalle de temps entre

les traitements doit étre le plus court possible (idéalement moins d'un an) (28).

Almeida G et al. en 2019 ont évalué la capacité de perception de la parole dans une série de 14 enfants
et adolescents agés de 10 a 16 ans, utilisant des implants cochléaires bilatéraux séquentiels, en tenant
compte de |'association des variables suivantes :I'dge au moment de la chirurgie, le temps d'utilisation
du dispositif et l'intervalle entre les chirurgies. lls concluent que : L'IC bilatéral a permis une meilleure
perception de la parole dans le silence et dans les situations de bruit par rapport a I'implant cochléaire
unilatéral, quels que soient l'intervalle entre les chirurgies, I'age au moment de l'intervention
chirurgicale et le moment d'utilisation du 2°™® implant cochléaire. La perception de la parole avec le
ler implant cochléaire seul était significativement meilleure qu'avec le 2éme implant cochléaire seul,
tant dans le silence que dans le bruit. L'utilisation de I'aide auditive avant le 2™ implant a influencé
positivement les performances de perception de la parole avec le 2¢™ implant cochléaire, a la fois dans
le silence et dans le bruit (81) (niveau de preuve 2).

Pour l'implantation cochléaire comme pour tous les dispositifs médicaux, la question qui se pose est
celle du rapport co(t/utilité, et de maniére encore plus aigué pour l'implantation bilatérale. Un essai
prospectif randomisé néerlandais démontre que le rapport du colt de la procédure et du suivi des
patients implantés bilatéraux est favorable en terme de gains observés et de qualité de vie pendant au

moins 5 a 10 ans (82).

4.5. IC et audition résiduelle

4.5.1.1C et audition résiduelle homolatérale

Recommandation 11

a) Il est recommandé de proposer une réhabilitation hybride combinant une stimulation acoustique
et une stimulation électrique aux patients, en cas de préservation de I'audition résiduelle sur les
fréquences graves. (Grade A, niveau de preuve 1)

b) Il est suggéré, en cas d'audition résiduelle, d'inclure dés que possible les tests dans le bruit dans le

bilan pré-implant. (Grade C, niveau de preuve 4)

Le concept audition résiduelle associée a I'implantation cochléaire (treating partial deafness with
cochlear implant) a été introduit en 2006 par Skarzynski et al. Elle est définie par une audition normale
ou une surdité légere a moyenne sur les fréquences graves et moyennes et une surdité profonde sur

les fréquences aigués (83) (niveau de preuve 4). Elle représente les réserves cochléaires, notion
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importante a considérer pour les candidats a I'implantation cochléaire en vue d’une optimisation de la

réhabilitation auditive homo et controlatérale a I'implant.

Selon les recommandations du groupe HEARRING, la surdité partielle ne constitue plus une contre-

indication a l'implantation cochléaire mais une excellente indication a la stimulation électroacoustique

dont le bénéfice a long terme, aussi bien chez les enfants que chez les adultes, a été scientifiqguement

prouvé (84) (niveau de preuve 1). L'extension progressive des indications d'implant cochléaire a été

validée par la HAS a travers la valeur seuil de 50% des mots correctement discriminés (3).

Selon la littérature, les scores de reconnaissance monosyllabique dans le silence avec une stimulation

électro-acoustique étaient en moyenne de plus de 47% plus élevés comparativement aux meilleurs

scores préopératoires avec prothéses auditives seulement (84) (niveau de preuve 1). De plus, maintes

études ont prouvé l'avantage de la stimulation hybride dans la perception de la musique et la

discrimination dans le bruit (19,85) (niveau de preuve 1), (86) (niveau de preuve 1)

Une évaluation dédiée a la sélection des candidats avec une audition résiduelle doit étre alors

entreprise avant l'implantation. La discrimination dans le bruit ainsi qu’un bilan orthophonique

établissant le niveau du langage particulierement chez I’enfant constituent les examens clés pour

identifier ces candidats (3). Certains auteurs recommandent une évaluation systématique de |'audition

dans le bruit (bruit sous forme de pseudo-signal et avec un rapport signal sur bruit de +10 dB) (12)

(niveau de preuve 2), ou encore des tests de reconnaissance de phrases dans le bruit (87) (niveau de

preuve 4).

Dans le guide espagnol de 2019 (19), Manrique el al, ont établi les criteres d'inclusion de ces candidats

pour une stimulation électro-acoustique ou hybride :

a) Age>6ans

b) Surdité neurosensorielle post-linguale sévére a profonde sur les fréquences > 1500 Hz et surdité
post-linguale neurosensorielle légére a modérée sur les fréquences > 500 Hz, sans restriction
audiométrique pour l'oreille controlatérale.

c) Durée de la perte <30 ans

d) Reconnaissance de mots a deux syllabes avec aide (prothése correctement ajustée) dans l'oreille

d'implantation entre 10% et 50%, en silence et jusqu'a 65 dB SPL.
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Recommandation 12

a) Il est suggéré de proposer une technique chirurgicale préservant au mieux les structures encore
fonctionnelles de I'oreille externe, moyenne et interne, en cas d'indication d'implantation
cochléaire a tous les patients (avec ou sans persistance de seuils auditifs en conduction aérienne
dans les fréquences graves en préopératoire). (Grade C, niveau de preuve 4)

b) Il est suggéré d'informer le patient concernant les risques de perte de I'audition résiduelle lors de
toute implantation cochléaire en postopératoire immédiat comme a long terme. (Grade C, niveau
de preuve 4).

c) Il est suggéré de proposer au patient un traitement par corticothérapie péri-opératoire en cas de

tentative de préservation de I'audition résiduelle. (Accord professionnel)

Laudition résiduelle constitue un défi pour le chirurgien qui se doit de la préserver. En effet,
I'introduction du port-électrode peut étre associée a un traumatisme cochléaire, qui peut aller du
traumatisme/attouchement de la membrane basilaire et/ou du ligament spiral, a une dislocation de
celle-ci vers la scala vestibuli ou le canal cochléaire, voire une rupture de la lame spirale.
Histologiquement, et en conséquence a tels traumatismes, deux aspects peuvent apparaitre soit une
réaction inflammatoire de la périlymphe ou bien une fibrose avec la formation d’'un néo os endo-
cochléaires. De tels traumatismes sont a la fois mécaniquement et structurellement irréversibles, avec
comme conséquence une augmentation de I'impédance des électrodes, voire une perte de l'audition
résiduelle. Dans ce sens, Kamakura et al ont étudié dix-sept os temporaux d’utilisateurs d’IC apres leurs
déceés, et ont montré une corrélation entre le pourcentage de volume de formation osseuse a lI'intérieur
de la cochlée a la suite d’un traumatisme d’insertion d’électrode a la membrane basilaire et les
performances auditives de I'utilisateur d’IC apres I'implantation. La survenue de telle complication peut
résulter de certains facteurs liés aux caractéristiques de I'électrode et a la technique chirurgicale (88)
(niveau de preuve 2).

Il n'existe a I'heure actuelle pas de technique chirurgicale permettant de garantir une préservation
compleéte de I'audition résiduelle a court et a long terme (3).

Cependant, l'utilisation d'une électrode a positionnement latéral, insérée par la fenétre ronde, permet
au mieux de préserver |'audition résiduelle (88,89) (niveau de preuve 4). De méme Snels et al. ont
conclu dans une méta-analyse que l'insertion d’une électrode droite a travers la fenétre ronde pourrait
avoir de meilleurs résultats a 1 et a 6 mois sur l'audition résiduelle comparativement a la
cochléostomie avec une électrode péri modiolaire (90) (niveau de preuve 1).

Plusieurs études ont été publiées dans ce sens, telle celle de Scheper et al. qui ont rapporté un premier

essai publié en 2020 ayant comparé un groupe randomisé de 70 patients implantés ayant une audition
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résiduelle recevant un traitement médical a base de vitamines A, C, E et du magnésium en tant que
vasodilatateur (ACEMg) deux jours en préopératoire suivi de 3 mois en post-opératoire et un autre
groupe de 70 patients ayant les méme caractéristiques recevant un placebo. Ils ont monitoré le seuil
auditif sur la fréquence 500 Hz trois mois apres l'activation. Ils ont constaté une chute du seuil auditif
plus importante dans le groupe ayant recu le placebo comparativement a ceux qui ont recu le
traitement médical sans que ce soit significatif (p=0,3468) (91) (niveau de preuve 1). Des études ont
suggéré l'utilisation des glucocorticoides en raison de leurs propriétés protectrices des cellules ciliées
afin de réduire le traumatisme aigu lors de l'insertion ainsi que I'inflammation post-implantation.
Néanmoins, leurs effets ainsi que le mode d’administration (intra-tympanique ou systémique), le type
de stéroide utilisé et le moment d’administration (pré ou périopératoire) sont largement discutés
(92,93) (niveau de preuve 2). Dans leur essai controlé en double aveugle, Leary et al. n‘ont pas trouvé
de bénéfice du méthylprednisolone administré en périopératoire, en intraveineux dans la préservation
de l'audition résiduelle (94) (niveau de preuve 2). Cependant d’autres études, bien que limitées,
suggerent que les stéroides peuvent constituer un complément bénéfique aux techniques chirurgicales

et peuvent avoir un réle protecteur, éventuellement thérapeutique en cas de lésion cochléaire (92,93).

4.5.2. IC et audition résiduelle controlatérale

Recommandation 13

a) Il est recommandé de proposer une réhabilitation bimodale combinant une stimulation électrique
d’un coté et une stimulation acoustique du coté controlatéral en cas d’audition résiduelle. (Grade
B, niveau de preuve 2).

b) Les enfants ayant un IC unilatéral doivent étre encouragés a utiliser une prothése auditive

controlatérale en cas d'audition résiduelle. (Grade B, niveau de preuve 2).

Chez les patients présentant une surdité bilatérale, I'audition résiduelle est a considérer aussi bien pour
I'oreille a implanter que pour l'oreille controlatérale, puisque c’est de la que découle I'indication de
I'implantation cochléaire bilatérale si I'audition résiduelle ne permet pas une binauralité efficace.

La valeur seuil d'audition résiduelle qui oriente un patient atteint de surdité sévére a profonde soit vers
une stimulation bimodale soit vers une implantation bilatérale, demeure controversée et variable en
fonction du type de tache auditive réalisée, de la bande fréquentielle et de I'objectif de performance
fixé. Francart et al. (95) (niveau de preuve 4) considérent ainsi qu'un seuil acoustique de I'audition
résiduelle meilleur que 100 dB SPL (Sound Pressure Level) sur les fréquences 1000 et 2000 Hz est
compatible avec la perception de différences interaurales nécessaires a la latéralisation spatiale.

Marx et al. (86) (niveau de preuve 4) retiennent une audition résiduelle meilleure que 60 dB HL sur les

fréquences 125 a 500 Hz pour atteindre un niveau normal de perception de l'intonation. La
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reconnaissance d'extraits musicaux serait facilitée chez les patients en stimulation bimodale avec une
audition résiduelle meilleure que 80 dB HL entre 125 et 1000 Hz (96) (niveau de preuve 4).

Il est difficile d'établir une valeur seuil en deca de laquelle I'audition résiduelle ne peut étre considérée
comme utile, et pour laquelle un implant cochléaire controlatéral apparait plus approprié. Une
évaluation des capacités de localisation du son et de la discrimination de la parole dans le bruit est
nécessaire pour la sélection des candidats (3).

Sanhueza et al. en 2019, ont comparé 2 groupes de patients implantés pour une surdité profonde post-
linguale ; le groupe 1 de 31 patients présentaient une surdité asymétrique avec du c6té controlatéral
une surdité modérée a sévére appareillée donc recevaient une stimulation bimodale. Le 2°™ groupe
dit témoin de 30 patients ayant un IC unilatéral pour une surdité bilatérale profonde. Leur déficience
auditive et leur qualité de vie ont été analysées a I'aide des questionnaires Abreviated Profile of Hearing
Aid Benefit (APHAB), Speech, Spatial and Qualities of Hearing Scale (SSQ) et Health Utilities Index (HUI).
lls ont été suivis pendant au moins 2 ans. Le groupe avec une surdité asymétrique obtient une
amélioration clinique statistiquement significative de I'APHAB dans la catégorie « avec appareil auditif
» par rapport a « sans appareil auditif ». Le groupe avec la perte auditive asymétrique profite davantage
de pratiquement toutes les variables par rapport au groupe témoin dans le SSQ. De méme, les patients
ayant la meilleure audition résiduelle dans le groupe 1 obtiennent les meilleurs résultats. lls concluent
donc que les patients atteints d’une surdité asymétrique traités par une stimulation bimodale réduisent
leur déficience auditive par rapport au bénéfice de la stimulation monaurale, et ils bénéficient d'une

meilleure qualité de vie (97) (niveau de preuve 4).

De méme Hinder et al. En 2017 ont évalué le bénéfice subjectif et objectif de la stimulation bimodale
chez un groupe de 17 patients agés de plus de 70 ans et ont analysé la corrélation entre le bénéfice
bimodal et I'audition résiduelle. Ces patients ont rapporté un bénéfice supplémentaire subjectif de
I'aide auditive, qui ne peut pas toujours étre prouvé audiologiquement ; lequel bénéfice ne concerne
pas seulement l'intelligibilité de la parole, mais aussi la qualité sonore, la localisation des sources
sonores et la suppression des acoupheness. Soixante seize pour cent ont obtenu une meilleure
intelligibilité monosyllabique au repos, mais I'amélioration n'était pas statistiquement significative.
Donc, en cas d'audition résiduelle dans I'oreille non opérée, les auteurs recommandent a leurs patients
de toujours porter leur aide auditive et de la faire controler régulierement (98) (niveau de preuve 3).

Chez les enfants atteints d’une surdité bilatérale séveére a profonde, I'audition bilatérale peut étre
obtenue soit par une stimulation bimodale, soit par une implantation cochléaire bilatérale. Par rapport
a la stimulation monaurale, la stimulation bilatérale entraine une audition plus naturelle, un effort
d'écoute réduit et une meilleure qualité de vie. De méme, La stimulation des deux oreilles prévient la

dégénérescence neurale résultant de la privation auditive en particulier chez I'enfant. La décision entre
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les deux approches est influencée par de multiples facteurs dont |'étiologie de la perte auditive et

I'importance de I'audition résiduelle.

4.6. Implant cochléaire et surdité unilatérale

4.6.1. Chez lI'’enfant

Recommandation 14
Il est suggéré de proposer une implantation cochléaire chez les enfants porteurs d’une surdité de
perception sévere a profonde d'un coté avec une audition normale ou une surdité légere en

controlatéral. (Accord professionnel)

Ce sont les patients présentant une surdité sévére a profonde d’un c6té et une audition normale ou
une surdité légére controlatérale.

La perte auditive unilatérale congénitale a une incidence de 0,4 a 3,4 cas pour 1000 naissances et une
prévalence chez les enfants d'age scolaire de 3 a 6%, atteignant jusqu'a 15% chez les enfants agés de
6 a 19 ans. Ces enfants sont capables de tres bien comprendre la parole dans des environnements
calmes, mais éprouvent des difficultés a écouter dans des conditions d'écoute difficiles telles que le
bruit de fond (c'est-a-dire une salle de classe, des rassemblements sociaux) ; De plus, il y a souvent des
retards dans |'acquisition de la parole et du langage, des progrés scolaires altérés et une incidence
accrue de problémes de comportement (99) (niveau de preuve 4).

L'implant cochléaire est une des alternatives pour ces patients qui permettra une intégration centrale
de la stimulation électrique et acoustique

Ce n’est qu’'en 2019, que la FDA (Food Drug Administration) vient de donner son aval pour
I'implantation cochléaire chez les enfants agés de 5 ans ou plus présentant une surdité unilatérale (100)
(niveau de preuve 2); (101) (niveau de preuve 1). En effet la surdité unilatérale retentit chez I'enfant
sur la communication et par conséquent sur sa vie familiale et sociale. Parmi les bénéfices de I'implant
dans cette situation outre la stéréophonie et la discrimination dans le bruit, c’est le développement
complet du systéme auditif central durant la premiére année de vie qui correspond a la période de
grande réceptivité sensorielle (19).

Cette indication est intéressante en cas de surdité unilatérale associée a des troubles visuels, ou des
malformations de I'oreille controlatérale (dilatation de I'aqueduc du vestibule, partition incompléete de

la cochlée...), ostéodystrophie de I'os temporal, cholésteatome congénital.

En 2020, Benchetrit et al. ont publié une revue systématique de la littérature avec une métanalyse qui

avait pour objectif d’évaluer les résultats audiologiques objectifs et subjectifs pour des enfants ayant
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eu une implantation cochléaire pour surdité unilatérale et d’évaluer I'association entre le moment de
I'implantation, les résultats subjectifs et les taux d’utilisation de I'implant cochléaire. lls ont inclus 12
études observationnelles soit 113 enfants qui ont recu un implant cochléaire pour une surdité
unilatérale. lls ont trouvé que I'implantation cochléaire était associée a une amélioration objective et
subjective des résultats audiologiques. De méme ils ont constaté que les enfants ayant une surdité
acquise et ceux dont la durée de surdité était plus courte exprimaient un plus grand avantage des
implants et sont peu susceptibles de devenir non-utilisateurs de I'implant cochléaire. Cependant,
I’hétérogénéité des études incluant un faible effectif implique la nécessité d'autres études plus
robustes afin d’obtenir des preuves scientifiques plus fondées (101) .

Zeitler et al, ont rapporté en 2019, une étude a propos de 9 enfants agés de moins de 16 ans implantés
entre 2011 et 2017 ; avec une surdité moyenne a profonde d’un c6té et une audition normale en
controlatéral. , ils ont rapporté une amélioration considérable de la compréhension de la parole dans
|'oreille implantée seule, ainsi que des améliorations considérables de la compréhension de la parole
dans le bruit diffus pour la condition bilatérale et bimodale par rapport a l'utilisation de I'oreille non
implantée seule. Ces enfants et adolescents quand ils sont motivés, restent des utilisateurs a plein
temps de l'appareil au moment du dernier suivi (99).

Dans les guidelines espagnols sur I'implant cochléaire publié en 2019, des criteres d’'implantation

cochléaire chez les enfants présentant une surdité unilatérale avancée ont été établis comme suit (19):

1. Enfants entre 0-12 ans
2. Surdité unilatérale avec les caractéristiques suivantes :
a. Surdité sévere a profonde de durée d’évolution inférieure a 12 ans
b. Audition normale ou surdité Iégére controlatérale
c. Sont exclus les enfants présentant :
¥" Une ossification ou une malformation cochléaire qui pourrait entraver I'insertion

de I'électrode

<

Des signes de surdité rétro-cochléaire ou de surdité centrale
v" Des attentes irréalistes de la part des parents quant aux bénéfices, risques et limites
de cette procédure.
En France, il n'existe a I’heure actuelle aucune indication formelle ni consensuelle pour I'implant
cochléaire chez les enfants présentant une surdité unilatérale. En effet, les auteurs ont recommandé
des études appréciant le bénéfice de I'implant cochléaire chez cette catégorie d’enfants (Accord

professionnel) (3).
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4.6.2. Chez I’adulte

Recommandation 15

a) Ilestrecommandé d'informer les patients adultes atteints de cophose unilatérale avec acouphénes
invalidants de la possibilité de maitriser dans un nombre important de cas les acouphénes, par une
implantation cochléaire du c6té sourd. (Grade B, niveau de preuve 2)

b) Il est recommandé d'informer les patients atteints de cophose unilatérale et qui ont une doléance
vis-a-vis de la compréhension de la parole et/ou de la localisation spatiale des sons que
I'implantation cochléaire est une solution alternative qui peut étre plus efficace que les systemes

CROS par voie aérienne ou osseuse chez certains patients. (Grade B, niveau de preuve 2)

Une surdité unilatérale post-linguale peut survenir a tout moment durant la vie. Les étiologies sont
diverses, dominées par la surdité brusque. D’autres causes sont a citer telles que la maladie de
Méniere, le schwannome vestibulaire, les labyrinthites, les fractures du rocher, la surdité d’origine
iatrogene, etc. Cette surdité entraine une baisse des performances auditives avec une difficulté de
localisation du son et de compréhension de la parole aussi bien dans le bruit que dans le silence,
surtout si le locuteur est situé du coté de I'oreille sourde.
Cet handicap auditif se majore lorsqu’il s’y ajoute un acouphénes homolatéral qui peut devenir
invalidant (3).
Pendant longtemps, la réhabilitation de la surdité unilatérale était basée sur les aides auditives avec
un systeme CROS (Controlateral Routing of Signal) ou une réhabilitation de la conduction osseuse par
ancrage osseux. Durant ces derniéres années, I'implant cochléaire gagne de la place dans cette
indication et devient un traitement de choix particulierement dans les pays ou il existe des régimes de
remboursement réglementés (38) .
L'implantation cochléaire (IC) pour la surdité unilatérale a d'abord été considérée comme un
traitement pour supprimer les acoupheness séveres chez I'adulte, et, peu de temps apres, le
rétablissement de I'audition binaurale a été considéré comme un autre avantage de cette implantation
sur la surdité unilatérale. L'IC en tant que traitement bénéfique pour les adultes souffrant de SSD
acquis est bien établie dans un nombre croissant de pays (102) (niveau de preuve 4).
Des criteres d’implantation cochléaire chez I'adulte ont été établis dans le guide espagnol sur I'implant
cochléaire et qui sont (19):

1. Adulte d’age supérieur a 18 ans

2. Surdité sévere a profonde dans l'oreille a implanter

3. Discrimination au test bisyllabique a 65 dB réalisée dans le silence sans lecture labiale <50%

4

Acoupheéness invalidants
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a. Score au Tinnitus Handicap Inventory>58.
b. Acouphéness entrainant une infirmité n’étant pas expliquée par une cause autre que
la surdité
c. Durée des acouphéness supérieure a un an
d. Audition normale ou surdité légere controlatérale
e. Acoupheness n‘ayant pas répondu au traitement conventionnel de ce symptéme
incluant les thérapies de rééducation des acouphéness durant 6 mois
f. Seront exclus les patients ayant des acouphéness d’origine centrale, acouphéness
pulsatiles, acoupheness paroxystiques, d’'origine somato-sensorielle, en rapport avec
des céphalées ou post-traumatiques
Selon les auteurs, les patients avec des attentes irréalistes par rapport aux bénéfices, risques et limites
de cette procédure seront exclus (19).
Plusieurs études ont démontré |'efficacité de I'implant cochléaire dans les cas de surdité unilatérale
avec particulierement une amélioration des performances de localisation du son et surtout une
régression des acouphéness invalidants.
Benitez et al. ont montré en 2020 a propos d’une série de 21 patients, des résultats de la perception
de la parole chez les patients implantés pour une surdité unilatérale post-linguale comparable aux
candidats classiques de I'implant cochléaire. La reconnaissance des mots dans le bruit est passée de
5,7% en préopératoire a 71,8% aprés un suivi moyen de lan. Dans le questionnaire S5Q (Speech,
Spatial, and Qualities of HearingScale), les résultats post-opératoires ont montré un effet bénéfique de
I'IC. Des améliorations de I'audition spatiale ont également été observées. lls suggerent une sélection
rigoureuse des patients et des conseils concernant les avantages potentiels qui sont importants pour
optimiser les résultats (102) (niveau de preuve 4).
Levy et al. ont inclus dans une revue systématique de la littérature avec une métanalyse publiée en
2020, les patients implantés pour une surdité unilatérale ou une surdité bilatérale asymétrique et dont
les acouphéness ont été évalués en pré et post-implantation. Les scores utilisés étaient le VAS (Visual
Analogic Scale), le THI (Tinnitus Handicap Invetory) associées a l'appréciation subjective des patients.
Dix-sept études ont répondu aux critéres d’inclusion soit un effectif de 247 patients. L'age moyen était
de 50,2 ans [23-71]. Une régression compléte des acoupheness a été exprimée chez 14,9% [6,4-26,1] ;
elle a été partielle chez 74,5% [63,1-84,5]. La stabilité des acoupheness a été rapportée chez 7,6% [4,1-
12,6] et une aggravation a été exprimée chez 3% [1.0-6.7] des patients. Une différence significative
des scores THI et VAS en pré et post-implantation a été rapportée (p<0,001 pour les deux). En
comparant les sous-groupes de surdité unilatérale et de surdité asymétrique, on a trouvé une

différence significative pour seulement le score THI (103) (niveau de preuve 1).
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5. Evaluation pré implant cochléaire de ’'enfant

L'évaluation clinique et paraclinique du candidat a I'implant cochléaire est une étape fondamentale
dans le parcours de I'implanté. Elle a pour finalités de conforter I'indication de I'implantation, d’étudier
le terrain, de préparer la chirurgie et de porter un pronostic concernant les résultats auditifs,

linguistiques et I'aptitude a la communication.

Cette étape sert également a impliquer la famille dans le processus et lui expliquer clairement les
attentes réalistes de cette réhabilitation auditive et de s’assurer des motivations de I'enfant et de sa
famille pour acquérir un mode de communication orale (104).

L'évaluation pré-implantation cochléaire, implique des équipes agréées par |'état et composées du
chirurgien otologiste, orthophoniste, audioprothésiste, techniciens d’audiologie et explorations
vestibulaires, psychologue et en association avec le généticien, I'ophtalmologue, le cardiologue, le

pédiatre et le radiologue. Le patient sera adressé a d’autres consultations spécialisées au besoin (105).
5.1. Evaluation générale de I'enfant candidat a I'implant cochléaire

5.1.1.Evaluation clinique générale

Lenfant, candidat a un implant cochléaire, doit bénéficier d’'une évaluation clinique globale dont les
objectifs sont, outre, 'estimation de la croissance staturo-pondérale et la vérification de la
vaccination, mais également, la confirmation de I’étiologie de la surdité et la recherche de

pathologies associées (106,107) (niveau de preuve 4).

Recommandation 16

Lors de I'évaluation initiale de I'enfant candidat a I'implant cochléaire, doivent étre considérés :

e |'évaluation clinique globale de I'enfant dont le but est d’étudier le terrain et de chercher les
comorbidités.

e |'examen otologique et ORL complet est a réaliser par le chirurgien otologiste.

e Le recours a d’autres consultations spécialisées est indiqué selon les données de I'examen initial.

(Grade B, niveau de preuve 2)

L'interrogatoire doit préciser les antécédents familiaux de surdité et les antécédents personnels de
I'enfant, en prénatal (infection materno-foetale, prise médicamenteuse), évenements périnataux
(mode d’accouchement, prématurité, souffrance néonatale, assistance respiratoire...) et postnataux
(infection néonatale, ictére néonatal, séjour en soins intensifs...). Tous ces éléments étant des facteurs
de risque de surdité chez 'enfant comme détaillés par the Joint committee of infant hearing en 2019

(106).
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Linterrogatoire doit préciser également le résultat d’'un éventuel dépistage systématique, la date et le
mode d’installation de la surdité et son évolution, les acquisitions psychomotrices de I'enfant et le
mode de communication. Il est important d’étayer également le passé otitique de I'enfant.

Il est surtout pertinent de relever en pré-implantation cochléaire, les facteurs qui peuvent modifier la
décision d’implantation cochléaire ou prédire le résultat post opératoire tels que : I'age de I'enfant,
I'existence de malformation cochléaire connue, les évenements périnataux : méningite ou
hyperbilirubinémie, I'ancienneté de la surdité et l'utilisation de prothése auditive (108) (niveau de
preuve 1) (109,110) (niveau de preuve 2).

L'examen physique doit étre complet et comporte I'examen otologique qui est fondamental, il doit étre
fait par un otologiste entrainé car il est parfois difficile (107,111) (niveau de preuve 2).

Toute anomalie morphologique ou inflammatoire de l'oreille externe et/ou du tympan est notée ; ce
qui permet de dresser une stratégie chirurgicale optimale et planifier les éventuels gestes associés
(112) (niveau de preuve 2). Il est important de préciser s’il y’a une otite séromuqueuse ou un autre
type d’otite moyenne chronique.

Le reste de I'examen physique doit évaluer toute la sphére ORL (recherche de malformations associées,
atrésie choanale, fente vélopalatine, kystes ou enchondromes du cou, goitre...) et comportera une
évaluation du développement staturo-pondéral de I'enfant, ses acquisitions psychomotrices et son
développement neurocognitif en général. Lenfant sera adressé a une consultation spécialisée en

neuro-pédiatrie en cas de besoin (106).
5.1.2.Bilan biologique général de I’enfant candidat a I'implant cochléaire

Les étiologies des surdités chez les enfants sourds candidats a un implant cochléaire sont dominées par
les causes génétiques, néanmoins les causes acquises post infectieuses sont fréquentes notamment
les surdités liées a I'infection materno-feetale a cytomégalovirus (CMV) (113) (niveau de preuve 3). Le
bilan sanguin a visée étiologique dépend de I'dge de I'enfant et du contexte clinique (114) (niveau de

preuve 3).

Recommandation 17

Dans le cadre du bilan étiologique de surdité chez un enfant candidat a I'implant cochléaire, il est

recommandé de diagnostiquer :

e Une infection a CMV en période néonatale par la recherche de CMV dans les urines, la salive ou
le sang ; au-dela par la sérologie CMV.

e Une hématurie ou une protéinurie par bandelettes urinaires qui seraient en faveur du syndrome
de BOR ou d’Alport.

(Grade A, niveau de preuve 1).
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Recommandation 18

En cas de tableau clinique évocateur d’infection congénitale, il est suggéré de compléter 'enquéte
étiologique par :
e Larécupération des résultats des sérologies TORSCH chez la mere au cours de la grossesse.

e la réalisation de sérologies des agents infectieux : rubéole, toxoplasmose, syphilis et VIH.

(Grade C, niveau de preuve 3)

Recommandation 19
Un bilan thyroidien doit étre considéré, en cas d’antécédents familiaux de pathologie thyroidienne,
de goitre ou de dilatation de I'aqueduc du vestibule a I'imagerie du rocher. (Grade B, niveau de

preuve 2)

Linfection congénitale au CMV représente une cause principale de surdité congénitale non génétique
(115) (niveau de preuve 1). La trés grande majorité des nouveau-nés infectés (90%) sont
asymptomatiques et 10 a 15% vont développer une surdité neurosensorielle (116) (niveau de preuve
2). La surdité secondaire a I'infection congénitale a CMV est bilatérale dans 50% des cas, sévere dans
plus de 50% des cas et sa survenue est souvent retardée (117) (niveau de preuve 1). La méthode de
référence du diagnostic virologique de I'infection congénitale a CMV est la mise en évidence du virus
dans les urines du nouveau-nédans les trois premieres semaines de vie par culture cellulaire ou par
Polymerase Chain Reaction (PCR). La recherche de I'ADN viral dans la salive prélevée dans les premiers
jours de vie a été proposée comme alternative au prélévement d’urine. Lorsque le diagnostic néonatal
n'a pas été pratiqué et qu’un enfant présente des signes cliniques en faveur d’une infection congénitale
a CMV tels qu’une surdité, le diagnostic rétrospectif de I'infection congénitale a CMV sur sang séché
conservé sur les cartes de Guthrie a été proposé (118) (niveau de preuve 2) (119) (niveau de preuve 3)
(120) (niveau de preuve 4). Lextraction d’ADN du CMV sur le test de Guthrie de sang séché n’est pas

pratiquée en Tunisie.

Les résultats a court terme aprés une implantation cochléaire pour une surdité secondaire a une
infection par le CMV est similaire avec des sujets ayant des surdités causées par d’autres étiologies
(121,122). Ces résultats se dégradent considérablement avec le temps et ce essentiellement quand il y

a installation de complications neuropsychiatriques secondaires au CMV (122).

Les syndromes de BOR et d’Alport, sont deux syndromes qui associent une atteinte rénale et une
surdité, ces derniers ont été rapportés en Tunisie (123) (niveau de preuve 2) (124) (niveau de preuve

1). La surdité neurosensorielle est un signe précoce du syndrome d’Alport, elle se voit dans la moitié
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des cas (125) (niveau de preuve 4). La recherche d’une protéinurie ou d’une hématurie dans les urines
est un test simple qui permet de dépister I'atteinte rénale associée permettant ainsi un diagnostic

précoce (125) (niveau de preuve 4).

En cas de suspicion d’une infection congénitale a I'origine de la surdité, il est utile de s’acquérir du
statut sérologique et vaccinal de la meére, si cela n’est pas possible, le statut sérologique du nouveau-

né est étudié (120) (niveau de preuve 4).

Le syndrome de Prendred est une des étiologies de surdité syndromique les plus fréquentes en Tunisie
et dans le monde, il associe une surdité neurosensorielle, un goitre et une malformation de l'oreille

interne qui est le plus souvent un élargissement de I'aqueduc du vestibule (126) (niveau de preuve 2).

5.2. Evaluation audio-vestibulaire

5.2.1.Evaluation audiométrique

Lexploration audiométrique de I'enfant suspect de déficience auditive fait suite de facon logique a un
dépistage systématique néonatal. Néanmoins, tout enfant candidat a un implant cochléaire doit

bénéficier d’'une batterie d’'examens audiométriques.

Le but étant de préciser les seuils audiométriques et les réserves cochléaires sur toutes les fréquences,
il permet également de dépister une éventuelle surdité du spectre des neuropathies auditives. L'impact

pronostique de ces parameétres sur le résultat de I'implantation est capital.

Recommandation 20

Un bilan audiométrique de I'enfant candidat a I'implant cochléaire doit étre réalisé et comporte :
o la détermination des seuils audiométriques par une audiométrie adaptée a I'age.
e Ll'impédancemétrie
e |'étude des potentiels auditifs précoces du tronc cérébral complétée par les potentiels

évoqués auditifs stationnaires (ASSR) si disponibles.
Il est impératif de vérifier la cohérence entre ces tests.

(Grade B, niveau de preuve 2)

v" Seuils audiométriques

La détermination des seuils audiométriques chez I'enfant se fait par une stimulation de sons purs,
réalisés selon I'dge de l'enfant par une audiométrie tonale liminaire classique ou a travers une
audiométrie comportementale adaptée a I'dge de I'enfant (106). Le but étant d’obtenir des seuils fiables

en conduction aérienne de 125 a 8000 Hz et en conduction osseuse de 250 a 4000 Hz.
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v" Audiométrie vocale sans et avec appareillage optimal

C’est une audiométrie conditionnée adaptée a I'age de I'enfant réalisée a 60 dB par une liste de mots,
de syllabes ou phrases validés et adaptés aux enfants. Le seuil d’intelligibilité et le test de discrimination
sont déterminés si possible. L'évaluation est faite en condition d’appareillage uni puis bilatéral au

silence et au bruit (127) (niveau de preuve 4).

Le but étant d’aider au choix de l'oreille a implanter en cas d’'implantation unilatérale, et de vérifier le

bénéfice d’'une stimulation bimodale.

v" Test électrophysiologiques

L'étude des potentiels évoqués auditifs précoces constitue I'examen objectif clé pour déterminer les
seuils auditifs en particulier chez les enfants de bas dge ou ayant des déficiences associées (128) (niveau
de preuve 2). Ce test est également essentiel pour diagnostiquer les neuropathies auditives (129)

(niveau de preuve 4).

La mesure des potentiels évoqués auditifs stationnaires (Auditory Steady State Response testing
(ASSR))permet de déterminer les seuils objectifs sur les fréquences de 500 a 4000 Hz (130) (niveau de
preuve 2). Cette méthode est valide pour distinguer les enfants sourds des enfants normaux et
présente I'avantage d’explorer les fréquences graves dont I’évaluation et la préservation chez I'enfant

sourd candidat a I'implant cochléaire est importante.

v'  Otoémissions acoustiques (OEA)

Lenregistrement des OEA vérifie le bon fonctionnement des cellules ciliées externes. Ce test constitue
une aide précieuse pour différencier une surdité neurosensorielle des surdités de spectre des
neuropathies auditives (129) (niveau de preuve 4). Lenregistrement des OEA constitue la premiere

étape du dépistage universel de surdité(106) .

v" Impédancemétrie

- Le tympanogramme permet d’évaluer la fonction de l'oreille moyenne (131).
- L'étude du seuil du reflexe stapédien évalue l'oreille moyenne et les voies auditives du
tronc cérébral (132,133). Des seuils élevés avec des otoémissions présentes est en

faveur d’une neuropathie auditive (129).

Les résultats de ces différents tests doivent étre confrontés et répétés jusqu’a obtention de seuils

fiables ; toute discordance doit étre expliquée (134,135) (niveau de preuve 3).
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5.2.2.Etude du bénéfice de I'appareillage auditif

Lindication de I'implantation cochléaire se base sur I'évaluation du gain prothétique en termes de
seuils audiométriques, de développement du langage et d'amélioration de la qualité de vie. Le réle de
l'audioprothésiste est de s’assurer d’abord que I'enfant est appareillé de facon optimale et de réaliser
une évaluation du gain prothétique. Le suivi audio-prothétique doit étre répété, vu la fréquence élevée
de surdités progressives de I'enfant, I'indication de I'implantation peut alors étre posée a temps (136)

(niveau de preuve 2) .

Recommandation 21

Avant de retenir I'indication de I'implantation cochléaire chez les enfants appareillés, il est
recommandé de s‘assurer que l'appareillage auditif en cours est optimal et d’évaluer le gain
prothétique.

Cette évaluation doit étre répétée.

(Grade A, niveau de preuve 1)

v Evaluation de I'appareillage auditif

- Evaluation du matériel prothétique

Laudioprothésiste doit s’assurer que les embouts auriculaires sont sur mesure et atraumatiques avec
un évent approprié plutét que des domes standards en silicone ouverts ou fermés car ils permettent
un gain maximal et minimisent I'effet Larsen, les fuites sonores et les autres problémes de résonance

d’aides auditives reliés a I'adaptation acoustique (137) (niveau de preuve 1).

Dans le cas de surdités séveres a profondes avec une aplasie majeure, I'appareillage en conduction
osseuse est indiqué a travers un vibrateur osseux posé au niveau de la mastoide et maintenu a l'aide

d'un serre-téte (138).

Il est important de noter que l'utilisation d'un vibrateur osseux nécessite une formation et une
éducation appropriées pour les patients et leurs familles. Les audioprothésistes doivent s'assurer que
les patients et leurs familles sont bien informés sur ['utilisation et I'entretien de I'appareillage par voie

osseuse afin d'optimiser son efficacité.

- Evaluation des réglages et de I’adaptation prothétique

L'évaluation prothétique implique I'examen des aides auditives utilisées et de leurs caractéristiques,
ainsi que la vérification de I'amplification fournie aux patients.
Dans le cas de la surdité sévere a profonde bilatérale I'appareillage auditif bilatéral est recommandé

(138).
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Il est recommandé d’utiliser des aides auditives qui couvrent en intensité la perte auditive du patient.
En effet, dans le cas de la surdité sévere a profonde les aides auditives doivent étre puissantes et
surpuissantes avec un niveau de sortie qui couvre la courbe des patients sur toutes les fréquences. Les
patients souffrant de pertes auditives séveres et profondes doivent étre appareillés a l'aide de
prothéses auditives numériques a compression multicanale a plage dynamique étendue (WDRC) plut6t
gue des aides auditives analogiques a amplification linéaire. Cela offre une meilleure opportunité de
maintenir ['audition et le confort sonore dans des situations calmes et bruyantes de I'environnement.
Le nombre de canaux de l'aide auditive doit étre suffisant pour ajuster les caractéristiques de gain de
fréquence pour I'audiogramme du patient et pour fournir une réduction du bruit et une gestion du
Larsen appropriée. Les taux de compression élevés sur un tres grand nombre de canaux doivent étre

évités si possible, car il existe des preuves que cela peut affecter la disponibilité des signaux spectraux.

- Mesures in vivo

Les mesures in vivo des RECD (Real Ear to Coupler Difference) au coupleur permettent d'évaluer le gain
réel de I'aide auditive dans le conduit auditif du patient, en prenant en compte les pertes acoustiques
qui peuvent survenir dans le systéeme de I'aide auditive (comme les pertes de céble ou les pertes dans
le microprocesseur). Les mesures RECD permettent donc de vérifier I'efficacité de I'aide auditive en
mesurant sa performance réelle dans le conduit auditif du patient et d'ajuster ainsi les réglages de
|'aide auditive pour une meilleure efficacité. Les valeurs de RECD mesurées dépendent de nombreux

facteurs, tels que la forme de I'oreille du patient et les caractéristiques de I'aide auditive utilisée (138).

v" Etude du gain prothétique
- Audiométrie tonale prothétique

Les seuils auditifs en conduction aérienne doivent étre obtenus par octave et inter-octave a partir de
la fréquence 125 Hz jusqu’a 8000Hz.

Les seuils auditifs en conduction osseuse doivent étre obtenus par octave a partir de la fréquence 250
Hz jusqu’a 4000Hz (138).

Il est recommandé de déterminer le seuil d’inconfort et le seuil de douleur chez les patients pour
vérifier le niveau de sortie maximum des aides auditives surtout chez les patients qui présentent un

phénoméne de recrutement.
- Audiométrie comportementale chez les enfants

Il est nécessaire de réaliser un conditionnement pour déterminer le seuil auditif sur toute la plage

fréquentielle, en plus de celui obtenu par les potentiels évoqués auditifs.
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- Audiométrie vocale

Il est recommandé de réaliser une audiométrie vocale et de déterminer le seuil d’intelligibilité chez les
patients qui présentent une surdité sévere a profonde pour permettre une évaluation réaliste de la
perception de la parole et pour affiner au mieux les réglages des appareils.

Il faut utiliser un matériel vocal adapté a I'age de I'enfant et phonétiquement équilibré.

- Audiométrie tonale en champ libre avec et sans aides auditives

Il est recommandé de réaliser une audiométrie tonale en champ libre avec et sans appareils auditifs
pour déterminer le gain tonal prothétique. Cette évaluation doit étre faite avec port uni et bilatéral de
prothése pour aider au choix du c6té a implanter.

- Audiométrie vocale en champ libre

Il est recommandé de réaliser une audiométrie vocale en champ libre avec les deux aides auditives a
un niveau de 60 dB SPL.

Quel que soit le gain prothétique tonal si le seuil de discrimination a 'audiométrie vocale est inférieur
ou égal a 50%, on peut conclure que les aides auditives sont insuffisantes et que I'implantation

cochléaire doit étre envisagée.

- Questionnaires d’évaluation :

L'évaluation audiométrique du gain prothétique est complétée par des questionnaires d’évaluation du
gain prothétique des bébés appareillés du point de vue des parents.

e Le LittlEARS® Auditory Questionnaire : ce questionnaire a été développé pour évaluer
les résultats de I'appareillage chez les enfants agés de 6 mois a 3 ans. Il est rempli par
les parents et comporte 35 questions sur la perception auditive de I'enfant (139)
(niveau de preuve 1). Ce questionnaire a été validé en version arabe (140) (niveau de
preuve 1).

e le Parent's Evaluation of Aural/Oral Performance of Children (PEACH) : ce
questionnaire est destiné aux parents d'enfants atteints de surdité et évalue I'efficacité
de l'appareillage, ainsi que la communication et le développement langagier de
I'enfant (141) (niveau de preuve 2).

e Le Speech, Spatial and Qualities of HearingScale (SSQ) : ce questionnaire est utilisé
pour évaluer les performances auditives chez les adultes, mais il peut également étre
adapté pour les enfants. Il évalue les capacités de perception de la parole, de la
localisation spatiale des sons, ainsi que la qualité de la perception auditive (85) (niveau
de preuve 1). Une version courte validée en arabe est disponible (142) (niveau de

preuve 2).
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5.2.3. Evaluation vestibulaire

L'évaluation vestibulaire avant implantation cochléaire a pour objectifs de documenter un trouble
vestibulaire préopératoire pour aider au choix de I'oreille a implanter (éviter dans la mesure du possible
d’implanter l'oreille avec vestibule unique fonctionnel) et de dépister les candidats a risque de

développer des troubles vestibulaires postopératoires.

Recommandation 22

Il est recommandé de réaliser un bilan vestibulaire avant et apres implantation cochléaire. Cette
évaluation est d’abord clinique, complétée par des tests objectifs au besoin (une épreuve
calorique, Video Head impulse Test et les potentiels évoqués otolithiques myogéniques cervicaux
et/ou oculaires).

(Grade A, niveau de preuve 1).

Le groupe de travail des recommandations de la SFORL a énoncé que Les atteintes vestibulaires sont
significativement plus nombreuses chez I'enfant sourd que chez le normo-entendant. Ces atteintes
représentent jusqu'a 50% des enfants ayant une surdité profonde bilatérale (143,144) (niveau de
preuve 4). La chirurgie de l'implant cochléaire peut entrainer une modification de la fonction
vestibulaire dans 0 a 71% des cas selon les séries. Ajalloueyan et al. n‘ont pas trouvé de changement
dans leur série de 27 enfants ; cependant, la totalité des examens, comprenant HIT (Head Impulse Test)
et épreuves caloriques, n'a pu étre faite que sur un faible effectif ; seuls les potentiels évoqués
otolithiques myogéniques (PEOM) ont été faits systématiquement. De plus, dans cette étude, les
examens ont été faits avant I'activation de I'implant (145) (niveau de preuve 4). Pour Ebrahimi et al.,
les résultats vestibulaires obtenus chez 50 enfants sourds non implantés étaient statistiquement
meilleurs que ceux observés chez 35 enfants sourds implantés (146) (niveau de preuve 4). Devroede et
al. ont mis en évidence un taux de 69% de dysfonction vestibulaire avant implantation controlatérale
chez 26 enfants ayant eu un premier IC. Aprés le second implant, 37% des patients ont présenté une
altération vestibulaire du c6té implanté. Les auteurs suggérent une implantation séquentielle avec un
bilan vestibulaire avant chaque implantation (147) (niveau de preuve 4). Jacot et al., en 2009, sur 71
enfants implantés, retrouvaient 71% de modifications en post-implant avec une aréflexie dans 10% des

cas (148) (niveau de preuve 4).

Le risque d'atteinte vestibulaire bilatérale en cas de chirurgie bilatérale doit étre pris en compte, et la
chirurgie doit étre la plus atraumatique possible, en particulier chez I'enfant n'ayant pas acquis I'age

de la marche.
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En cas d’'implantation unilatérale d’une surdité symétrique, le choix de l'oreille a implanter doit tenir
compte de I'évaluation vestibulaire pour éviter une aréflexie vestibulaire bilatérale post opératoire aux
conséquences facheuses sur le développement psychomoteur et neurocognitif de I'enfant (143)

(niveau de preuve 1).

L'évaluation de la fonction vestibulaire chez les enfants est plus difficile que chez I'adulte, il est

recommandé de I'adapter selon I'age de I'enfant (149) (niveau de preuve 2).

Les tests cliniques servent a dépister les enfants qui nécessitent des investigations plus poussées. Ces
tests comprennent le test d'intégration sensorielle de I'équilibre, le Head-impulse test, la rotation sur
chaise, le test d'acuité visuelle dynamique, la position debout sur une jambe, la position debout en

tandem et I'age de la motricité globale (150) (niveau de preuve 4).

5.3. Evaluation orthophonique

Lorthophoniste est un acteur principal de I'équipe pluridisciplinaire de I'implantation cochléaire, il joue
un réle important aussi bien dans I'étape pré que post opératoire.

Avant l'implantation cochléaire, l'orthophoniste, a recours a des tests audio-phonologiques qui
permettent de réconforter I'indication opératoire, d’évaluer le mode de communication du candidat,
sa motivation, son appétence a un mode de communication orale et d’ajuster ses attentes ainsi que
celles de sa famille (151) (niveau de preuve 4). Cette évaluation est différente selon que I'enfant a
acquis ou non un langage.

Lentretien permet d’avoir une idée sur l'utilisation des prothéses auditives et le bénéfice que I'enfant
en tire.

Le bénéfice étant évalué par les progres que I'enfant réalise en termes d’acquisition du langage. Ce
critere étant déterminant dans la décision de passer a un autre mode de réhabilitation auditive qui est

I'implant cochléaire.

Recommandation 23
Il est recommandé de réaliser un bilan orthophonique pour tout enfant candidat a un implant

cochléaire. (Grade A, niveau de preuve 1).

5.3.1. Evaluation du mode de communication de I'enfant

Lentretien avec les parents de I'enfant sourd, permet d’avoir un apergu sur le mode de communication
adopté par I'enfant et choisi par la famille depuis 'annonce du diagnostic de surdité, sachant que 85%
des parents choisissent un mode de communication oral pour leur enfants (151) (niveau de preuve 4):

comment I'enfant exprime-t-il ses envies ? Comment les parents parviennent-ils a capter I'attention de
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I'enfant ? comment font-ils pour se faire obéir, lui signifier les limites ? Autrement dit, comment
réussissent-ils a se faire comprendre de lui ? Il sera précisé si le mode communication est gestuel ou

oral.

Lors de I'entretien avec I'enfant, la qualité du regard, I'intérét de I'enfant pour les jeux qui lui sont
présentés, son envie d’exprimer ce qu’il ressent face a une situation donnée, les moyens qu’il utilise
pour manifester ce qu’il éprouve, la qualité et la diversité de sa production orale et gestuelle, sont
autant de moyens sur lesquels on peut s’appuyer. Au total I'orthophoniste aura une idée sur le niveau
de communication verbale (les cris, les sons, les mots ou de phrases selon I'dge de I'enfant) et non
verbale (gestualisation, mimiques, regard).
Lorthophoniste doit également :

- Evaluer sil'aptitude 8 communiquer de I'enfant est de qualité ou s’il faut, au contraire, la stimuler

avant I'implantation.
- Etablir une référence a laquelle on pourra confronter les résultats aprés implantation.

- S'informer sur ses capacités de socialisation surtout si I'enfant est scolarisé ou en créche.

5.3.2. Evaluation de la parole et du langage

Le suivi orthophonique de I'enfant sourd candidat potentiel a un implant cochléaire doit inclure une
évaluation réguliére du langage et de la parole pour juger des progrés de I'enfant et c’est devant la
constatation d’un déficit de I'acquisition du langage malgré le port permanent de prothéses bilatérales
gue l'indication de I'implantation est retenue.

Ce suivi est également utile pour les surdités post linguales ou la régression du langage est surveillée
(151) (niveau de preuve 4).

Des outils orthophoniques permettront d’évaluer la perception auditive telle que les listes de
phonémes et de syllabes adaptés a I'age de I'enfant, de phrases simples et complexes et de logatomes
pour les plus grands. L'évaluation se fait avec protheses, en listes fermée, listes ouvertes, avec et sans

lecture labiale.

v’ Evaluation de la parole

- Evaluation des capacités de reconnaissance de la parole : une batterie de tests adaptée au
développement et a la langue doit étre utilisée.
- Evaluation de la production de la parole : cette évaluation est aussi bien quantitative que

qualitative.
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Pour les surdités prélinguales, cela peut inclure I'analyse des caractéristiques supra-segmentales
(durée, intensité et hauteur), des voyelles, des consonnes et des mots : combinaisons de syllabes
produites par I'enfant (152) (niveau de preuve 4).

Les évaluations de la parole vont de la production de sons isolés, a des évaluations des mots et a
I'intelligibilité conversationnelle.

Lintelligibilité de la parole est évaluée selon le score de Nottingham (SIR : Speech intelligibility Rating):
1. La parole n’est pas intelligible. Il existe néanmoins quelques ébauches de mots ; le mode premier de
communication peut étre les signes.

2. La parole n’est pas intelligible. Quelques mots intelligibles apparaissent en contexte et des ébauches
labiales existent.

3. La parole est inintelligible pour un auditeur qui préte attention et qui utilise la lecture labiale.

4. La parole est intelligible pour un auditeur qui a une petite expérience de la parole des personnes
sourdes.

5. La parole est intelligible pour tout le monde. LUenfant est compris facilement dans la vie quotidienne.

Pour tous les enfants, les orthophonistes peuvent évaluer la fluidité, la résonance et la qualité de la
voix des productions.

Le contréle du timbre et de la hauteur de la voix est imparfait chez I'enfant sourd.

Les enfants atteints d'une déficience auditive sévére a profonde sans IC ont souvent des schémas de
parole prévisibles en raison d'une audition peu claire des phonémes et d'un faible retour auditif pour
leurs propres productions.

Ces différences d'élocution incluent un rythme de parole plus lent, des voyelles prolongées,
I'hypernasalité des voyelles centralisées, générant des confusions entre les voyelles et des répertoires
consonantiques restreints (par exemple, plus de consonnes labiales) (153,154) (niveau de preuve 2)
(155) (niveau de preuve 1).

On observe généralement : des anomalies d’intonations, une articulation défectueuse avec des
troubles d’articulation et des confusions phonémiques ainsi qu’une distorsion voire 'omission de
certains phonémes.

Larticulation du [r], la fluidité des transitions phonétiques dans le flux de la parole ou encore
I’écoulement des consonnes constrictives avec une sonorisation ou non bien distincte sont difficiles a

acquérir et ce malgré la mise en place d’un appareillage auditif et d’une rééducation orthophonique.

v Evaluation du langage

Les enfants atteints de déficience auditive présentent des insuffisances plus ou moins prononcées du

langage parlé, ce qui pourrait refléter une amplification inadéquate, un appareillage auditif mal adapté,
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une diminution de la sensibilité auditive ou une utilisation quotidienne inadéquate des appareils

auditifs (156) (niveau de preuve 2).

Les candidats a I'IC pédiatrique présentent un retard dans l'acquisition du langage (par exemple,
apparition tardive du babillage, vocabulaire réceptif et expressif restreint). Ceci est vérifié a la fois par
des mesures informelles basées sur des critéeres informels et des mesures formelles standardisées (156)
(niveau de preuve 2).

En outre, les enfants atteints de déficience auditive présentent des insuffisances en grammaire
(lexicale et syntaxique) en compétences pragmatiques sociales et en langage figuré selon une
évaluation standardisée.

En effet, les modeéles linguistiques de I'enfant déficient auditif sont peu variés avec un vocabulaire
pauvre malgré I'appétence de I'enfant a la communication.

Si la réception du message par les voies auditives, méme avec un appareillage auditif, demeure
lacunaire et que la réception par les voies visuelles est également imparfaite du fait des sosies labiaux,
I'enfant sourd rencontrera ainsi des difficultés dans I'appropriation du lexique et dans la maitrise des
aspects morphosyntaxiques.

On retrouve chez ces enfants un manque de vocabulaire, une langue agrammaticale et de nombreuses
lacunes au niveau de la morphosyntaxe du langage.

L'aspect sémantique avec I'appareillage et la rééducation peut étre enrichi mais les aspects syntaxiques
demeurent plus difficiles a acquérir.

Les difficultés perceptuelles peuvent étre a l'origine de ces problemes morphosyntaxiques puisque les
éléments grammaticaux sont souvent courts (mots brefs) voire monosyllabique (les suffixes) et sont
donc peu saillants dans la parole.

De plus, ces éléments ont une faible valeur sémantique, ils ne sont pas pergus en priorité par certains
sourds appareillés, qui s'attachent d’abord au sens.

Ces difficultés dans I'analyse du traitement phonologique empécheraient la segmentation correcte de
I'input langagier et par conséquent l'extraction des régularités phonologiques, lexicales et
grammaticales.

Ainsi le bilan devrait également prendre en compte I'expression au niveau syntaxique : histoires en
images par exemple, récit d’apres des images écrites, transfert des perceptions auditives possibles sur
des productions écrites de sons, des mots et des phrases, jusqu’au texte entier.

On observe souvent :

- Des absences ou des substitutions d’articles, de prépositions, de conjonctions ainsi que des erreurs
de cohérence des temps verbaux.

- Labsence de sujet, qui empéche l'utilisation de flexion.
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- Des difficultés majeures dans la production de phrases passives.

- Le non-marquage du genre, du pluriel pour les déterminants.

- Uomission de I'inversion ou inversion incorrecte dans la formulation de questions.

- et |""absence ou une confusion entre les différents déterminants ainsi que la présence de prépositions

superflues ou I'absence de prépositions qui rend la complexification de la phrase difficile.
5.3.3. Evaluation de la motivation et 'environnement familial

Lorthophoniste doit évaluer I'engagement de la famille a subir une intervention chirurgicale, mais aussi
a s'engager dans les rendez-vous de suivi intenses et le protocole de réhabilitation auditive nécessaire
pour maximiser les résultats aprées 'implantation (157) (niveau de preuve 4).

L'orthophoniste doit prendre en compte et respecter la langue et la culture de chaque famille (par
exemple, le multilinguisme, I'implication de la communauté des sourds et des malentendants) car ces
spécificités peuvent influencer les décisions, y compris le type d'intervention thérapeutique a

programmer pour I'enfant (158) (niveau de preuve 1).
5.3.4. Préparation orthophonique a I'implantation cochléaire

La plupart des enfants avec déficience auditive ont un certain acces, avec ou sans aide, au son et ala
parole, méme pour les enfants cophotiques, la rééducation orthophonique doit commencer peu de
temps apres l'identification de la surdité et la réhabilitation auditive. La rééducation orthophonique en
attendant un IC permet de développer au mieux les compétences auditives de la parole et du langage

de I'enfant.

5.4. Bilans spécialisés

5.4.1.Bilan Ophtalmologique

Environ 15-30% des surdités héréditaires sont associées a I'atteinte d’autres organes. Les enfants
atteints de baisse de l'audition présentent un risque 2 a 3 fois plus élevé d’avoir une atteinte
ophtalmologique (159) (niveau de preuve 2). Celle-ci est délétéere pour les enfants sourds qui utilisent
de maniére importante la vision pour compenser leur déficience auditive.

Avant I'implantation cochléaire, il est primordial de dépister une rétinopathie pigmentaire dans le
cadre du syndrome d’Usher ou toute autre pathologie nécessitant une prise en charge appropriée et

précoce (160,161) (niveau de preuve 1).

Recommandation 24

I est recommandé d’adresser l'enfant candidat a I'implant cochléaire pour un examen

ophtalmologique spécialisé (Grade A, niveau de preuve 1).
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Lexamen ophtalmologique fait partie du bilan pré-implantation. Il doit étre, dans tous les cas, complet

et comprend :

- Une évaluation de l'acuité visuelle corrigée avec des tests adaptés selon I'age et le niveau
d’intelligibilité.

e Nourrisson: étude de la poursuite oculaire, recherche de signes de malvoyance
(strabisme, nystagmus, errance du regard), dépistage d’'une amblyopie

e Enfant en age préverbal : mesure de l'acuité visuelle avec des optotypes adaptés :
images de pigassou, cartons de Teller ou autres tests

e Enfant en age préscolaire: mesure de l'acuité visuelle au moyen des images de
pigassou ou les « E » directionnels

e Enfant en age scolaire et adulte : mesure de I'acuité visuelle au moyen des chiffres, des
lettres ou des « E » directionnels

- Un examen du segment antérieur de I'ceil (cornée, chambre antérieure, iris, cristallin) et des
annexes (paupiéres, conjonctive)

- L'examen au fond d’ceil est un temps capital, il permet I'étude de la rétine a la recherche de
signes en faveur d’une dystrophie rétinienne (Les dystrophies rétiniennes constituent un
groupe de pathologies caractérisées par une atteinte dégénérative de la rétine bilatérale et
symétrique et pouvant faire partie d’un trouble syndromique général comme les rétinopathies
pigmentaires, 'amaurose congénitale de Leber, les dystrophies des cones...). Le syndrome
d’Usher associe a la surdité neurosensorielle une rétinopathie pigmentaire.

Les examens complémentaires ophtalmologiques ne sont pas systématiques et leur demande dépend

des résultats de 'examen ophtalmologique a savoir :

- Acuité visuelle non améliorable par la correction optique avec examen du fond d’ceil et des
autres structures oculaires normal

- Et/ou Examen ophtalmologique normal mais présence de signes neurologiques (ataxie)

- Et/ou Examen ophtalmologique anormal en particulier présence de signes au fond d’ceil en

faveur d’une dystrophie rétinienne
Dans ces situations particuliéres, on peut compléter par :

- Un électro-rétinogramme global: possible a pratiquer a tout age, permet d’évaluer le
fonctionnement des photorécepteurs et de confirmer ou d’éliminer une dystrophie rétinienne
- Une Ocular Computed Tomography (OCT) : examen non invasif de la structure rétinienne,

possible a réaliser a partir de I'age de 3 ans environ selon la coopération de I'enfant, permet de
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donner des renseignements tres utiles sur les différentes couches maculaires et rétiniennes et
contribue au diagnostic des dystrophies rétiniennes.
- D’autres examens plus spécialisés peuvent étre demandés selon le contexte clinique:

autofluorescence, angiographie a la fluorescéine...

5.4.2.Bilan Cardiologique

v’ Evaluation cardiaque clinique

Tous les patients présentant une surdité neurosensorielle et proposés pour une implantation
cochléaire, doivent bénéficier d’'une évaluation cardiaque visant a dépister les anomalies cardiaques
associées. La découverte d’une éventuelle cardiopathie nécessite sa prise en charge adaptée et le
respect des précautions particulieres au cours de I'anesthésie générale ou lors de la mise en marche de

la prothese (162) (niveau de preuve 2).

Recommandation 25

L'évaluation cardiaque doit étre considérée devant un patient ayant une surdité congénitale. Elle
comportera au minimum un examen clinique et un ECG.

(Grade B, niveau de preuve 2).

En effet, I'évaluation cardiaque est justifiée par la possibilité d’association de ce type de surdité a
certaines arythmies cardiaques graves dans le cadre du syndrome de Jervell et Lange - Nielson (SJLN)
qui constitue un risque réel de mort subite. La prévalence de ce syndrome parmi les patients atteints
de surdité neuro-sensorielle varie de 0,21 et 4,8% (163,164)(niveau de preuve 3) et augmente

nettement en cas de consanguinité (162) (niveau de preuve 2).

Ce syndrome di a une atteinte biallélique de I'un des deux variantes KCNQ1 ou KCNE1, se transmet sur
un mode autosomique récessif. Il est défini par I'association d’une surdité neuro-sensorielle profonde
a un allongement du segment QT corrigé (QTc) souvent de plus de 500ms, exposant a un risque élevé
de trouble de rythme cardiaque grave. La moitié des patients atteints de ce syndrome sont
symptomatiques sur le plan cardiaque avant I’age de 3 ans et plus que la moitié des patients non traités
décédent de mort subite avant I'age de 15 ans. Néanmoins, des formes découvertes a I'age adulte
jusqu’a 50 ans ont été rapportées ce qui souligne I'importance de I'évaluation cardiologique quel que

soit I'age du patient (165) (niveau de preuve 4).

D’autre part, certaines anomalies malformatives structurelles du coeur de gravité variable peuvent
s’associer a la surdité dans le cadre de la rubéole congénitale (association de la surdité a un retard de

croissance in utéro, une microcéphalie, une cataracte et a une atteinte cardiaque de type sténose
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valvulaire pulmonaire, sténose des artéres pulmonaires ou persistance du canal artériel) ou bien dans
le cadre des surdités génétiques syndromiques telles que le syndrome de CHARGE associant un
colobome, une cardiopathie souvent de type conotroncal, une atrésie des choanes, un retard de
croissance, des malformations génitales et des anomalies auditives ; de méme que les syndromes
neuro-cardio-facio-cutanés , en particulier le syndrome de Léopard qui se transmet sur un mode

autosomique dominant et qui associe essentiellement (166) (niveau de preuve 4):
- Une surdité neuro-sensorielle qui peut étre congénitale ou se développer tard dans la vie

- Des anomalies cardiaques dans 70% des cas : Il s’agit de troubles électrocardiographiques a type
essentiellement de déviation de I'axe des QRS, d’anomalies du segment QT (23%), de troubles de la
conduction (23%) ou de signes d’hypertrophie ventriculaire gauche ou biventriculaire. Les anomalies
de la structure cardiaque sont aussi fréquentes. Dans ce cas l'atteinte cardiaque est dominée par la
cardiomyopathie obstructive qui est la plus fréquente (40% des atteintes cardiaques) et qui peut mettre
en jeu le pronostic vital. Il peut s’agir aussi d’'une sténose de la valve pulmonaire, d'anomalies de la
valve mitrale, d’'une communication inter-auriculaire, plus rarement de communication inter-

ventriculaire ou canal atrio-ventriculaire, non compaction du ventricule gauche etc...

- Une dysmorphie faciale évocatrice faite essentiellement d’un hypertélorisme, aplatissement de la

racine du nez, anomalies des oreilles qui sont souvent bas implantées et un ptosis.

- Des lentigines ou des taches café au lait diffuses d’apparition parfois retardée par rapport a la
cardiopathie. Leur apparition et leur aggravation sont associées en général a I'aggravation de la

cardiopathie.

v" Electrocardiogramme (ECG)

La réalisation d’'un tracé ECG de repos de 12 dérivations est systématique chez tous les patients.
Lanalyse de I'ECG doit étre méthodique et compléte :
- Analyse du rythme et de la fréquence cardiaque
- Mesure du segment QT corrigé (QTc) en fonction de la fréquence cardiaque dans les dérivations
D2 et V2 en utilisant la formule de Bazett si la fréquence cardiaque est située entre 50 et 120
bpm sinon la formule de Hodges (167) (niveau de preuve 2).
Un QTc> 500ms est franchement pathologique et permet de retenir le diagnostic de syndrome
de QT long.
Un QTc est jugé normal s’il est inférieur a 440ms avant I'dge de 14 ans quel que soit le genre ;

<460ms chez les patientes de plus de 14 ans ou < 450ms chez les patients de plus de 14 ans.
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Les valeurs de QTc ne correspondant pas aux valeurs sus-citées sont dites intermédiaires
(borderline) et nécessitent un complément d’exploration par monitorage ECG (Holter
rythmique et ou Epreuve d’effort).

- Etude de I'axe des QRS : une déviation axiale peut orienter vers un syndrome de Léopard ou
traduire le retentissement hémodynamique d’une malformation cardiaque associée.
Des signes d’hypertrophie ventriculaire gauche ou biventriculaire en faveur d’une
cardiomyopathie hypertrophiée associée.
Des signes d’hypertrophie ventriculaire droite en faveur d’une sténose pulmonaire associée

ou d’'une communication inter-auriculaire.

v" Echocardiographie trans-thoracique

Elle est de réalisation systématique en cas :
- d’anomalie de 'examen cardiovasculaire évoquant une malformation cardiaque associée,
- d’anomalie de I'électrocardiogramme évoquant une anomalie cardiaque associée,

- de syndrome malformatif.

v" Holter rythmique

I @ un double intérét: pronostique et diagnostique (168) (niveau de preuve 4). Il doit étre
systématiquement réalisé en cas :
- De syndrome du QT long confirmé (QTc> 500ms) ; il permet de chercher dans ce cas des signes
de gravité qui guideront les protocoles thérapeutiques
- De QT intermédiaire
- D’ECG normal avec des symptémes évoquant un trouble du rythme (palpitations, lipothymies,
syncope)
- D’ECG normal avec des antécédents familiaux de mort subite, de syncope, de syndrome de QT

long dans la famille.
v' ECG d’effort

L'épreuve d’effort peut étre utile au diagnostic de certains cas de syndrome de QT long non visible sur
I’ECG de repos, en mettant en évidence un allongement du QTc a l'effort ou a la récupération (168)

(niveau de preuve 4). Elle est ainsi indiquée en cas:

- de QT intermédiaire
- d’ECG normal avec des symptomes évoquant un trouble du rythme (palpitations, lipothymies,

syncope)
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- d’ECG normal avec des antécédents familiaux de mort subite, de syncope, de syndrome de QT

long dans la famille.

v" Autres explorations cardiologiques

- D’autres explorations cardiologiques (Exploration électrophysiologique, cathétérisme
cardiaque, angioscanner cardiaque ou IRM cardiaque) peuvent s’avérer utiles mais ne sont pas
systématiques.

- Leurs indications doivent étre posées par le cardiologue ou le cardio-pédiatre en fonction des

résultats de 'examen clinique et des explorations demandées en premiere ligne.

5.4.3.Bilan génétique

En Tunisie, en raison des mariages consanguins, les surdités d’origine génétique sont relativement
fréquentes avec la présence de véritable “foyer” de surdité dans certaines régions (169) (niveau de
preuve 4). Ainsi, si un enfant est diagnostiqué avec une surdité d’origine génétique, il est indispensable
de connaitre l'altération génétique dont il est porteur afin de proposer un conseil génétique et de faire
le dépistage des porteurs.

Devant une perte auditive, une atteinte génétique est suspectée devant :

- Une histoire familiale de perte auditive positive

- Une consanguinité ou endogamie parentale,

- D’autres signes ou anomalies physiques suggérant un syndrome

Aprés avoir éliminé une cause environnementale, une enquéte génétique, tracant |’histoire familiale
sur trois générations, doit étre effectuée a la recherche d’une forme héréditaire. Un examen clinique
et dysmorphologique détaillés, a la recherche de la moindre anomalie congénitale, sont nécessaires

permettant de distinguer les surdités isolées des surdités syndromiques.

En Tunisie, plus de 130 entités cliniques incluant une surdité sont dénombrées.

Recommandation 26
Il est suggéré de faire une enquéte génétique devant toute surdité d’étiologie indéterminée ou en
cas de suspicion d’une origine génétique.

(Grade C, niveau de preuve 3)

v" Surdités syndromiques

Les plus fréquentes selon la classification mondiale sont le syndrome de Pendred, le syndrome d’Usher,
le syndrome de Jervell and Lange-Nielsen, le syndrome de Waardenburg, le syndrome BOR et le

syndrome de Treacher-Collins. (170) (niveau de preuve 2).
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Les syndromes les plus fréquents en Tunisie sont les mémes que ceux rapportés dans la littérature mais
pas nécessairement dans le méme ordre de fréquence par syndrome. Il s’agit du syndrome d’Usher, de

Pendred, d’Alport, de Waardenburg, de Treacher Collins et enfin le syndrome H.

Un examen clinique des parents peut aussi apporter des renseignements importants dans les
syndromes de transmission autosomique dominante comme le syndrome de Waardenburg (meche

blanche, dépigmentation cutanée et blanchiment prématuré des cheveux).

Une évaluation du développement psychomoteur et un examen neurologique sont nécessaires. En
effet, le retard du développement a une fréquence plus élevée dans le groupe des surdités

syndromiques et des surdités post-CMV.
Selon l'orientation clinique, une demande d’examens complémentaires sera faite.

Le dépistage de |'atteinte oculaire doit étre systématique du fait de la fréquence élevée de I'atteinte
oculo-auditive. Le diagnostic de ces atteintes est facilité par I'existence d'une dysmorphie faciale. La
précocité de ce diagnostic permet de raccourcir le délai d'attente pour implant cochléaire et d’avoir un

meilleur développement psychomoteur et une insertion sociale optimale (171) (niveau de preuve 2).

Les formes syndromiques ne constituent pas une contre-indication a I'IC bien que la réponse soit
variable selon les syndromes voire pour le méme syndrome tel que décrit pour le syndrome de CHARGE

(172) (niveau de preuve 2).

v" Investigation moléculaire des surdités d’origine génétique

Le diagnostic génétique fait partie du diagnostic étiologique des surdités en particulier pour les surdités
congénitales profondes. Bien qu’il n'y ait pas de recommandations quant aux tests génétiques
préconisés, [American College of Medical Genetics(ACMG) a élaboré récemment des

recommandations sur I'évaluation clinique et le diagnostic étiologique des surdités (173).

Actuellement, les Tests génétiques disponibles en Tunisie (174) (niveau de preuve 1) sont les suivants:

- Recherche de mutations dans le gene GJB2 par séquencage Sanger classique
- Recherche de mutations ciblées déja identifiées dans la famille. Dans cette situation les
mutations peuvent étre identifiées :
e Dans le cadre d’un diagnostic génétique chez un apparenté dans le secteur public ou
privé, en Tunisie ou a I'étranger

e Dans le cadre d’un projet de recherche
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Labsence des mutations recherchées, n’exclut pas la possibilité que I'atteinte auditive soit d’origine

génétique.

Une corrélation génotype-phénotype a été établie par plusieurs études soulignant ainsi I'intérét de
I'étude génétique, faisant partie d’'un bilan minutieux, pour déterminer les candidats appropriés a

I'implantation et leur prodiguer un conseil génétique efficace.

Les patients avec une cause génétique identifiée présentent de meilleurs résultats fonctionnels post IC
gue ceux sans diagnostic génétique. Les patients avec une surdité non syndromique d’origine génétique
avaient les meilleurs résultats en comparaison avec ceux ayant une surdité d’étiologie inconnue, de
surdité syndromique, de surdité post-CMV et de surdité avec malformation de l'oreille interne et du

nerf cochléaire (175) (niveau de preuve 2).

Parmi les surdités non syndromiques d’origine génétique, les formes DFNB1, dues a des mutations dans

le géne GJB2 ont une excellente réponse a I'lC (176) (niveau de preuve 2).
v" Surdités post linguales

Certaines études suggerent qu’il y aurait une corrélation beaucoup plus étroite entre la durée de la
surdité et la mauvaise performance auditive post implantation cochléaire dans le groupe avec une
cause génétique identifiable que celui sans confirmation génétique, ce qui justifie fortement la
recommandation a I'implantation cochléaire précoce, en particulier pour ceux qui ont une étiologie
génétique prouvée. Elles ont également démontré que pour ce dernier groupe, I'amélioration de la
perception de la parole durant la premiere année post-IC était plus significative (177) (niveau de preuve
2).

v' En conclusion

Il n'y a pas de recommandations particulieres concernant les tests génétiques a proposer en
accompagnement de l'implant cochléaire, néanmoins I'analyse bibliographique montre que pour
certains individus porteurs de variations pathogénes dans certains génes avaient de meilleurs résultats
gue d’autres notamment les personnes porteuses de variations pathogénes dans le gene GJB2.

Pour les surdités syndromiques, il n’y a pas de contre-indication, les résultats sont méme trés
encourageants pour certaines formes comme pour le syndrome de Waardenburg (178) (niveau de
preuve 2).

Limplant cochléaire est parfois discuté, notamment pour les personnes atteintes de neuropathie

auditive, les résultats rapportés sont contradictoires et concernent des petites séries.
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Il est important a adhérer aux conduites suivantes :

Dans le cadre du bilan étiologique d’une surdité justiciable d’implant cochléaire, il est important de

suivre les conduites suivantes :

- Apres avoir éliminé une cause environnementale, une enquéte génétique, tracant I’histoire
familiale sur trois générations, doit étre effectuée a la recherche d’une forme héréditaire. Un
examen clinique et dysmorphologique détaillés, a la recherche de la moindre anomalie
congénitale, sont nécessaires permettant de distinguer les surdités isolées des surdités
syndromiques.

- Aucasou une étiologie génétique est suspectée, rechercher des variations pathogéniques dans
le gene GJB2 par séquencgage Sanger.

- Au cas ou une altération génétique est déja connue dans la famille, la rechercher par
séquencage Sanger.

- Siles moyens le permettent, procéder a la recherche de variations pathogéniques en faisant
appel aux techniques de séquencage de nouvelle génération par panel de génes le plus
exhaustif possible voire un exome clinique (ensemble de tous les génes impliqués dans des

maladies génétiques humaines connues).

Recommandation 27

Il est recommandé de mettre en place un registre des personnes bénéficiaires de I'implant
cochléaire afin de comparer les résultats de I'IC selon le génotype.

(Accord professionnel/ consensus d’experts)

5.4.4.Evaluation pédopsychiatrique et de environnement familial

L'identification d'une surdité ne doit pas faire négliger la recherche d'autres atteintes associées. En
effet, les études suggerent que, chez 30 a 40% des enfants présentant une surdité, il existe d'autres
atteintes physiques ou neuro-développementales pouvant participer aux troubles de Ia
communication(36 in (3)) (niveau de preuve 2). L'étude prospective menée par Ching et al. en 2013
incluant 451 enfants suivis pour une surdité a démontré que les cing éléments prédictifs d'un
développement favorable du langage chez les enfants de 3 ans sont le sexe féminin, I'absence
d'atteintes associées, une surdité peu sévere, le haut niveau d'éducation maternel et, chez les enfants
implantés, I'age de I'implantation (179) (niveau de preuve 1).

Les comorbidités psychiatriques sont dépistées par le médecin référent, 'orthophoniste et/ou tous les
intervenants dans le processus d’implantation; une évaluation par un psychologue qualifié et/ou

pédopsychiatre est nécessaire au moindre doute.
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Recommandation 28
Chez les enfants candidats a I'lC, au cours du suivi et en post IC, une évaluation pédopsychiatrique
doit étre considérée.

(Grade B, niveau de preuve 2)

Chez les enfants candidats a I'IC, I'évaluation pédopsychiatrique portera sur les différents domaines de
développement (langagier, cognitif, affectif et psychomoteur), le comportement de l'enfant, les

troubles associés ainsi que I'environnement familial.

v Surdité et Troubles du spectre autistique (TSA)

Recommandation 29

En cas d’association de TSA et surdité, doivent étre considérées une évaluation pédopsychiatrique
de la gravité du tableau clinique et une IRM cérébrale.

(Grade B, niveau de preuve 2)

La prévalence mondiale des TSA est de 0,62 a 0,70%, avec un ratio hommes/femmes de 4 a 5,1 et se
présente fréquemment comme une comorbidité avec d'autres déficiences ou troubles (178)(niveau de
preuve 1). L'une des conditions fréquemment associées aux TSA est la perte auditive neurosensorielle
profonde (180) (niveau de preuve 2), bien que les données sur la prévalence de la perte auditive chez
les enfants autistes restent controversées (181) (niveau de preuve 1). Szymanski et al. ont rapporté que
la prévalence de TSA atteignait 6 a 7% chez les enfants sourds agés de 8 ans (180) (niveau de preuve
2).

La combinaison des TSA et de la surdité chez les enfants est un défi pour les cliniciens car elle rend les
décisions de prise en charge plus complexes (182) (niveau de preuve 2). Ceci est lié aux difficultés
majeures de communication et de développement du langage parlé chez les patients ayant un TSA ainsi

qu'a des difficultés d'intégration sensorielle (183) (niveau de preuve 2).

Le TSA est difficile a diagnostiquer chez les enfants malentendants, car les outils spécifiques
manquent ; les instruments classiques tels que I'Autism Diagnostic Observation Schedule (ADOS) ne

peuvent pas étre utilisés de maniere standard (180) (niveau de preuve 2).

La gravité des TSA est évaluée a l'aide du Manuel diagnostique et statistique des troubles mentaux

(DSM-5) et I' échelle d'évaluation de I'autisme infantile (CARS) (182) (niveau de preuve 2).

Alors que, dans le passé, ces préoccupations (association TSA et surdité) ont souvent contre-indiqué la

chirurgie de I'IC ou retardé I'implantation, des études plus récentes ont mis en évidence les avantages
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d'une implantation précoce pour les enfants ayant une perte auditive profonde avec TSA associé,
malgré des résultats extrémement variables (182) (niveau de preuve 2). Mancini et al. ont montré que
les résultats de I'utilisation de I'IC et les procédures d'appareillage sont tous deux influencés par la
gravité des symptomes de TSA plutot que par les variables démographiques ou les troubles associés

(182) (niveau de preuve 2).

La procédure n’interfere pas avec I'évolution des symptomes du TSA, et méme en cas de mauvais
résultats auditifs et linguistiques, elle pourrait aider I'enfant a reconnaitre les sons et a produire des

vocalisations plus souvent que sans IC (183) (niveau de preuve 2).
L'IRM cérébrale fait partie du bilan des suspicions de TSA (184) (niveau de preuve 2).

v Surdité et trouble du comportement

Recommandation 30

Il est recommandé de prendre en charge les troubles du comportement des enfants candidats a
I'implant cochléaire tout en tenant compte des besoins uniques des enfants malentendants et de
leurs familles.

(Grade A, niveau de preuve 1).

Par rapport a leurs pairs normo-entendants, les enfants sourds et malentendants sont plus a risque de
développement social et émotionnel défavorable ce qui peut entrainer un comportement perturbateur
(185) (niveau de preuve 1). lIs peuvent étre deux fois plus susceptibles de présenter des problemes de
comportement, méme aprés réhabilitation auditive adaptée par prothese auditive ou apres IC (186)

(niveau de preuve 4).

Les instruments utilisés pour I'évaluation comportementale sont « the Child Behavior Checklist » (CBCL)
« Vineland Behavior Adaptive Scales » (VBAS) et « Strengths and Difficulties Questionnaire » (SDQ)
(185) (niveau de preuve 1).

Certaines données suggérent que les implants cochléaires peuvent entrainer une réduction de certains
problemes de comportement. Toutefois, selon I'étude de Stevenson (187) (niveau de preuve 2). Le
traitement de la perte auditive seul n'est probablement pas suffisant pour traiter les problemes de
comportement perturbateur. Bien qu'il existe des preuves d’interventions comportementales qui ont
été testées chez des enfants normo-entendants, une enquéte plus approfondie est nécessaire
impliquant I'adaptation de ces interventions parents/famille visant a résoudre les problémes de
comportement perturbateurs tout en tenant compte des besoins uniques des enfants malentendants

et de leurs familles (185) (niveau de preuve 1).
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v' Evaluation de I'environnement familial

Recommandation 31

L'évaluation des ressources, des difficultés et des besoins de I'environnement familial des enfants
déficients auditifs est a considérer. Lévaluation de l'environnement familial et des capacités
d’investissement de la famille dans la prise en charge ultérieure sont deux critéres faisant partie
intégrante du bilan pré-implantation.

(Grade B, niveau de preuve 2).

L'implication de la famille est fondamentale dans le processus de réhabilitation de I'enfant sourd,
principalement pour la stimulation quotidienne ; plus cette implication est grande plus le

développement du langage de I'enfant est favorable (188) (Niveau de preuve 2).
Les responsabilités de la famille sont les suivantes (189) (niveau de preuve 1):

- Veiller a l'utilisation réguliére de I'IC par I'enfant,

- Préter attention au bon fonctionnement de |'appareil ;

- Encourager le dialogue pour enrichir le vocabulaire et améliorer la communication ;

- Suivre l'enfant a I'école, en maintenant un contact permanent avec les enseignants et

participer aux différentes étapes de la prise en charge.

L'accompagnement doit permettre d’organiser |'orientation vers une prise en charge psychosociale si
nécessaire et d’identifier dans la famille les comportements de surprotection, de peur exacerbée...

(188) (niveau de preuve 2).

5.5. Implant cochléaire et polyhandicaps

Recommandation 32

Les parents d'enfants atteints de pathologies associées a une perte auditive (polyhandicap) doivent
étre informés que les résultats de I'lC peuvent étre limités ; ils doivent réfléchir a leurs attentes en
concertation avec une équipe pluridisciplinaire.

(Grade B, niveau de preuve 2).

Parallelement aux résultats positifs signalés pour la grande majorité des personnes implantées, les
criteres de candidature se sont progressivement élargis au fil du temps pour inclure de nouveaux
groupes. L'un d'entre eux concerne les enfants polyhandicapés, pour lesquels les résultats varient

considérablement (190) (niveau de preuve 2).
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Définir des mesures et des critéres de résultats pour ces enfants peut étre difficile lorsque les fonctions
intellectuelles sont retardées (184) (niveau de preuve 2). Un quotient intellectuel (Ql) faible ne contre-
indique pas en soi I'lC, mais doit étre inclus dans I'évaluation multidisciplinaire. La rééducation audio-
phonologique n'améliore pas significativement le Ql, mais une meilleure audition peut faciliter la

scolarisation et |'apprentissage (191) (niveau de preuve 2).

Les avantages autres que la perception de la parole peuvent étre aussi pertinents, par exemple la

reconnaissance des voix, de la musique et des sons environnementaux (184) (niveau de preuve 2).

Ainsi, le but de I'lC, en cas de déficit des capacités intellectuelles, devrait étre d’atteindre des
compétences optimales en communication et une information auditive environnementale par rapport
au niveau d’intelligence du sujet. Par conséquent, les mesures des résultats reflétant des objectifs
autres que les compétences linguistiques orales devraient étre prises en compte, telles que les
observations des parents, des soignants et des enseignants ainsi que les évaluations de la qualité de

vie (184) (niveau de preuve 2).

5.6. Questionnaires de qualité de vie, de perception et de cognition

L'évaluation fonctionnelle globale de la qualité de vie de I'enfant sourd est un élément fondamental qui
doit étre pris en compte dans la décision d’adresser I'enfant pour une implantation cochléaire (192,193)

(niveau de preuve 3).

Le groupe de travail de la SFORL a énoncé que la corrélation entre les résultats aux tests perceptifs et
ceux aux instruments de qualité de vie est limitée, ce qui renforce l'intérét d'explorer cette dimension

subjective, complémentaire de I'évaluation audiométrique (194,195) (niveau de preuve 1).

La mesure du ressenti de qualité de vie (QV) fait partie intégrante des études médico-économiques qui

évaluent le rapport colt/efficacité d'une intervention thérapeutique (196) (accord professionnel).

Recommandation 33
Il est recommandé d'évaluer la qualité de vie des patients avant et aprés implantation cochléaire,
en complément des évaluations audiométriques.

(Grade A, niveau de preuve 1)

Recommandation 34
Il est recommandé d'élaborer des questionnaires de qualité de vie destinés a I'évaluation des
enfants avant et aprés implantation cochléaire en dialecte arabe tunisien.

(Grade A, niveau de preuve 1)
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Les différents types de questionnaires
Questionnaires génériques

Les questionnaires génériques sont élaborés a partir de questionnaires utilisés dans la population
générale et permettent des comparaisons entre diverses populations ou maladies. Ils ont I'avantage
d'étre validés et de disposer de valeurs normatives permettant leur interprétation, et s'avérent plus
lisibles pour les décideurs publics en matiere de santé. Cependant, ils ne peuvent pas rendre compte
avec détail de la spécificité de chaque pathologie abordée et manquent donc de sensibilité pour des
variations plus faibles d'état de santé (197,198) (niveau de preuve 2). Un ensemble complexe de
difficultés, y compris les facteurs psychosociaux et les comorbidités de la déficience auditive, pourrait
avoir une influence sur le résultat de I'lC, ce qui peut étre difficile a identifier avec un questionnaire
générique seul. Par conséquent, il est recommandé d'ajouter des questionnaires spécifiques a
|'audition et/ou a I'IC pour obtenir des informations supplémentaires et plus détaillées (199) (niveau

de preuve 2).

Les questionnaires génériques, comme le Health Utility Index 3 (HUI 3) ou I'EuroQol-5D (EQ-5D),
servent a déterminer |'utilité d'un traitement et a standardiser cette mesure en comparaison a d'autres
traitements, y compris dans d'autres spécialités médicales. Le HUI 3 est réputé plus sensible aux déficits

sensoriels comme la surdité que les autres questionnaires génériques.

Les questionnaires génériques utilisés dans la littérature dans le cadre de I'évaluation de I'implantation
cochléaire chez I'enfant sont énumérés dans les tableaux 2 (197) (niveau de preuve2) (200,201) (niveau

de preuve 4).
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dans le cadre d'une implantation cochléaire

Tableau 2. Instruments génériques utilisés pour I'évaluation de la qualité de vie chez I'enfant

Instruments

EQ-5D

Langue
originale

Validation
frangaise

arabe

Validation

(années)

Age cible

Répondants

Domaines
explorés

(EuroQol-5D)

HUI 3

Anglais Oui

Oui

Non

précisé

EetP

Qv

(Health Utility
Index 3)

CHIP

Anglais

Oui

Non

>5

Scores
d'utilité
QALY

(Child Health and
llness Profile)

CHQ
(Child Health

Anglais

Oui
(version
AEet PRF)

Non

6-17

EetP

Qv

Questionnaire)

PedsQL 4.0

Anglais

Oui

Oui

5mois—18

EetP

Qv

(Pediatric Quality
of Life 4.0)
KINDL
(Kinder

Anglais

Oui

Oui

2-18

EetP

Qv

Lebensqualitiits-
frabebogen)

YQOL

Allemand

Oui

Oui

4-16

EetP

Qv

(Youth Quality of
Life Instrument)

Anglais

Anglais

Non

Oui

Non

Non

11-18

Qv

KIDSCREEN-27

GCBI
(Glasgow

8-18

EetP

Qv

Children's Benefit
Inventory)

Anglais

Non

Oui

Frangais,

1-15

EetP

QVapreés une
intervention
ORL

QUALIN

espagnol,
italien et

Oui Non

anglais

<3

Qv

E : enfant; P : parent; QALY : quality-adjusted life years ; QV : qualité de vie
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Questionnaires spécifiques

L'instrument peut étre spécifique d'une pathologie donnée ou d'une population donnée. Ces
guestionnaires se révelent généralement plus sensibles aux variations cliniques, notamment en cas
d'intervention thérapeutique et sont donc plus sensibles a un changement fonctionnel (202) (niveau
de preuve 1) (203) (accord professionnel).

Pour la population pédiatrique, nous disposons des versions arabes validées des questionnaires ELFRA
1 et 2 (204) (niveau de preuve 4). Les questionnaires originaux ont été traduits de I'allemand vers
I'arabe, puis retraduits de I'arabe vers I'allemand a I'aide d'un ensemble d'experts. Les questionnaires
ELFRA-1 et ELFRA-2 ont été remplis par un nombre total de 82 parents d'enfants normo-entendants et
72 enfants porteurs d'un implant cochléaire. Leur age était entre 12 mois et 24 mois. La traduction
d'ELFRA-1 n'a pas nécessité de modification de la structure du questionnaire ELFRA-1. Cependant,
certains éléments ont été modifiés lors de la traduction du questionnaire ELFRA-2. Les versions arabes
traduites et standardisées des questionnaires ELFRA sont des outils utiles pour évaluer le bénéfice de
I'implantation cochléaire a un stade précoce aprés la naissance.

Tableau 3 : Instruments spécifiques a I'évaluation de la qualité de vie et/ou des performances auditives

chez I'enfant et/ou I'adolescent dans le cadre d'une implantation cochléaire*.

Instruments Langue Validation | Validation | Age cible | Répondants | Domaines
originale frangaise arabe (années) explorés
YQOL-DHH
(Youth Quality Of Anglais Non Non 11-18 EetP Qv
Life — Deaf and
Hard of Hearing)
PVECIQ Perceptions
(Parent's Views parentales
and Experiences sur
with pediatric Anglais Non Non 5-16 P bénéfices/lim
Cochlear Implant itations dus a
Questionnaire) I'implant, et
surlaQV de
leur enfant
PAQL QV des
(Pediatric Anglais Non Non 3-18 P enfants avec
Audiology Quality comorbidités
of Life associées

Questionnaire)

KINDL-CI module
(Kinder
Lebensqualitdtsfr Allemand Oui Non 4-16 EetP Qv
abebogen —
Cochlearlmplant
module)

ELFRA 1 et ELFRA
2(Elternfrageboge Allemand Oui 1-2 P Qv
nfiir Risiko kinder)
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Etude de la QV + performances auditives subjectives

Bien-étre physique
HEAR-QL
. et mental
(Hearing + difficultés
Environments and Anglais Non Non 7-17 E .
. d'écoute dans
Reflection on certains
uality of Life
Q y of Life) environnements

Les enfants présentant une déficience auditive associée a des troubles vestibulaires peuvent présenter
diverses plaintes subjectives. Ces enfants peuvent ne pas étre en mesure de verbaliser leurs plaintes
et leur retentissement sur les activités quotidiennes. Les cliniciens peuvent quantifier la gravité et
I'impact des symptomes a l'aide de questionnaires destinés aux parents, aux soignants ou aux enfants
(205) (niveau de preuve 2). Par exemple, le Dizziness Handicap Inventory pour les parents et les
soignants (DHI). Le questionnaire pour les symptomes vestibulaires pédiatriques (PVSQ) destiné a
I'enfant et qui permet de quantifier (sur une échelle de Likert) la gravité de ses symptomes
vestibulaires. Enfin, le Pediatric Visually Induced Dizziness Questionnaire (PVID) (205) (niveau de
preuve 2), questionnaire dont une version arabe a été élaborée par Shabana (206) (niveau de preuve

2).

5.7. Bilan radiologique

Le bilan radiologique préimplant cochléaire est fondamental. Ce bilan a pour finalités de (207) (niveau

de preuve 2):

- Confirmer 'indication, en vérifiant la présence de cochlée et de nerf cochléaire,

- Planifier le geste chirurgical en recherchant les variantes anatomiques, aider au choix du c6té
a implanter et choisir le type de porte électrodes adapté.

- Porter un pronostic concernant le résultat post opératoire, en particulier en cas d'oreille

malformée, anomalie du nerf ou cérébrale associée (109) (Niveau de preuve 2).

Ceci permet de prédire le résultat post opératoire et fournir une information claire a la famille

concernant les risques et les attentes réalistes de I'implantation cochléaire (207) (niveau de preuve 2).

Recommandation 35

Avant implantation cochléaire chez I'enfant, un bilan radiologique doit étre considéré et comporte :
e Une TDM des rochers (ou Cone Beam, performant en otologie)
o Une IRM de l'oreille et des voies auditives et une IRM cérébrale.

(Grade B, niveau de preuve 2)

86



Dans la population pédiatrique, le bilan radiologique préimplant cochléaire se base sur un moyen
irradiant qui est la tomodensitométrie (TDM) ou le Cone Beam (CBCT) et un autre moyen non irradiant
qui est 'imagerie par résonance magnétique (IRM). Ces deux examens fournissent des renseignements
complémentaires concernant I'état de 'oreille moyenne et interne et les voies nerveuses auditives

(208,209) (niveau de preuve 3).

La chirurgie de I'implantation cochléaire nécessite d’aborder la fenétre ronde par tympanotomie
postérieure, de ce fait, I'dentification des balises chirurgicales et surtout de la position du nerf facial
est indispensable pour planifier la chirurgie et éviter les complications peropératoires. Le scanner ou
le Cone Beam permettent une excellente analyse de I'os et du trajet du nerf facial et sont supérieurs a

I'IRM dans cette analyse (210,211) (niveau de preuve3).

De plus la TDM permet d’analyser I'accessibilité de la fenétre ronde, d’étudier la longueur du canal
cochléaire et prédire I'angle d’insertion de I'électrode, ceci permet de mieux préparer la chirurgie,
adapter la longueur du porte électrode et optimiser le résultat postopératoire (212,213) (niveau de

preuve 3).

Les malformations de l'oreille interne sont rapportées chez 30% des enfants présentant une surdité
congénitale et candidats a I'implant cochléaire (210) (niveau de preuve 3). Ces anomalies sont de
sévérité variable et modifient parfois I'indication opératoire, le type et la longueur du porte électrodes
et nécessitent aussi le recours a des mesures complémentaires (gérer le Geyser). L'impact pronostique
de ces malformations est variable, les malformations a type de cavité commune et cochlée
hypoplasique sont corrélées a un moins bon résultat et a plus de difficultés de réglages de I'implant en
post opératoire (210) (niveau de preuve3). Pour cela, I'identification exacte de ces malformations est
indispensable. Le scanner permet une excellente analyse des malformations osseuses cochléo-
vestibulaires, permet d’évaluer le risque de geyser et de détecter les calcifications labyrinthiques dans
les labyrinthites ossifiantes qui rendent difficile voire impossible Iinsertion des électrodes (210)
(niveau de preuve3). U'IRM permet d’analyser l'oreille interne, le labyrinthe membraneux et vérifier
I'absence d’extinction des liquides labyrinthiques due a la fibrose lors d’une labyrinthite non ossifiante
débutante (post méningitique ou post traumatique).Ces constatations vont prédire les difficultés ou

I'impossibilité de I'insertion totale de I'électrode. (214) (niveau de preuve 3).

Labsence du nerf cochléaire réfute I'indication de I'implantation cochléaire et I'lanomalie du nerf
constitue un facteur pronostique péjoratif (109) (niveau de preuve 2) donc l'analyse de I'état du nerf
est capitale avant I'implantation cochléaire. La supériorité de I'IRM dans l'analyse du nerf cochléo-
vestibulaire est incontestable, Komatsubara et al. ont mesuré la dimension du canal cochléaire depuis

la base du modiolus jusqu’au fundus, ils ont trouvé qu’un diametre inférieur a 1,5 mm était corrélé a
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une anomalie du nerf cochléaire a I'IRM avec une sensibilité de 88,9% (215) (niveau de preuve 4).
Roche JP et al ont rapporté un aspect et une dimension normaux du canal cochléaire et du conduit
auditif interne a la TDM, alors que le nerf cochléaire était absent ou hypoplasique a I'IRM. La TDM ne
constitue pas un moyen fiable pour examiner le nerf cochléaire et le conduit auditif interne (216)

(niveau de preuve 3). Un complément par une IRM est indispensable (209) (niveau de preuve 3).

L'IRM est également le seul moyen fiable pour I'analyse des voies nerveuses auditives jusqu’au cortex
et l'identification des anomalies cérébrales associées. Ces-dernieres sont rapportées dans 20- 56% des
surdités neurosensorielles (217) (niveau de preuve 3) (218) (niveau de preuve 2). Lanomalie la plus
fréquente étant celle de la substance blanche. Son impact pronostique étant toutefois discuté (218)

(niveau de preuve 2).

Il faut noter que le scanner est nettement plus irradiant et plus couteux qu’un Cone Beam, et que ce
dernier, pratiqué chez le nourrisson nécessite un modele muni d’une table horizontale et qu’il nécessite
parfois une anesthésie générale. L'IRM bien que non irradiante, est considérée comme invasive chez le
petit enfant car elle nécessite une anesthésie générale d’olu la recommandation de réaliser les deux

examens soit TDM /CBCT et IRM par la méme anesthésie (207) (niveau de preuve 2).

v' La TDM ou CBCT des rochers

Lexploration radiologique des rochers est basée sur la TDM ou CBCT (Cone Beam) (219) (niveau de
preuve 2) réalisée sans injection de produit de contraste centrés sur la région des rochers; I'acquisition
est volumique, la reconstruction est faite dans les différents plans axial, coronal et sagittal en fenétre

osseuse (220) (niveau de preuve 2).

v" IRM de l’oreille et voies auditives
La zone d’intérét doit étre centrée sur les CAl (les paquets acoustico- faciaux et les oreilles internes) et

les voies auditives.

Lexamen doit comporter des séquences hyper-pondérées T2 type Fiesta, Cis 3D, TruFisp selon la
marque de la machine sur le labyrinthe membraneux et des séquences T1 avant et apres injection de

gadolinium sur les paquets acoustico-faciaux et oreilles internes.

Auquel cas on peut compléter I'examen par d’autres séquences type, SE T2, FLAIR, 3DT1+/- GADO,

diffusion, angioMR ....
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v" Autres examens radiologiques
Une échographie rénale est indiquée en cas de :

- Fistule préhélicienne, malformation du pavillon ou anomalie des arcs branchiaux

- Malformation de Mondini ou acqueduc du vestibule large

- Surdité de transmission ou mixte permanente

- Tableau évoquant une atteinte syndromique qui inclut I'atteinte rénale exemple : syndrome de

CHARGE

La découverte d’une anomalie rénale devant une surdité sévere a profonde isolée est rare, en effet la
confirmation d’un syndrome de BOR en I'absence de fistules ou de malformation de pavillon est rare,
c’est pourquoi les indications de I'échographie rénale doivent étre guidées par le contexte clinique

(221) (niveau de preuve 4).

Un tiers des enfants avec des malformations congénitales multiples suggérant une surdité syndromique
ont une anomalie rénale associée contre un enfant sur 9 avec une malformation auriculaire isolée (222)
(niveau de preuve 2). Les syndromes associant des malformations rénales et auriculaires sont les
syndromes de : CHARGE, Townes-Brocks, branchio-oto-renal, Nager, Miller, et les embryopathies liées
au diabéte maternel. La recherche d’anomalie rénale est indiquée devant une malformation
auriculaire, le risque étant plus important en cas de malformations majeures ou syndromiques (222)

(niveau de preuve 2), (223) (niveau de preuve 4).
6. Particularités de I’évaluation pré implant cochléaire de I’'adulte

L'évaluation de I'adulte candidat a I'implantation cochléaire est multidisciplinaire, associant un médecin
ORL, un audioprothésiste, un orthophoniste et un psychologue, dans un centre référant en

implantation cochléaire. L'évaluation clinique pré opératoire est réalisée par le chirurgien otologiste.
Un adulte est une personne agée de plus de 19 ans (2).

6.1. Evaluation otologique

Lexamen clinique otologique doit étre complet, il précise :

- Les caractéristiques de la surdité (Age d’apparition, étiologie, réhabilitation auditive optimale, son

observance et son bénéfice)
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- Les besoins personnels du patient en audition et en communication dans son environnement
familial, professionnel et social et tout facteur pouvant influer sa motivation pour améliorer sa
perception auditive et communication (2).

- Les antécédents médico-chirurgicaux, en insistant sur les antécédents a risque de fibrose
cochléaire (méningite bactérienne, fracture du rocher bilatérale, ostospongiose, maladie auto-
immune) et les chirurgies otologiques antérieures.

- Toute condition pathologique pouvant nécessiter une prise en charge spécifique (avant ou au
méme temps que l'implantation cochléaire), ou une considération particuliere de la technique

chirurgicale (difficulté d’acces de la fenétre ronde).
6.2. Evaluation audiométrique
Le bilan audiométrique de I'adulte candidat a I'implant cochléaire comporte :

e Une audiométrie tonale liminaire, pour évaluer le degré et le type de surdité en précisant les
seuils audiométriques et les seuils d’inconfort afin d’évaluer le champ auditif dynamique du
patient (2).

e Une audiométrie vocale (utilisant des listes de mots dissyllabiques) avec et sans prothéses en
conduction aérienne et/ou osseuse, chaque oreille a part et en champs libre dans le silence et
dans le bruit.

Avant d’indiquer une implantation cochléaire chez I'adulte, il faut s’assurer que I'appareillage
auditif prescrit est optimal (2).

e Un enregistrement des potentiels évoqués auditifs (PEA) (2).

6.3. Evaluation de la fonction vestibulaire

L'atteinte vestibulaire, chez les adultes candidats a I'implantation cochléaire, est fréquente : un patient
sur deux décrit des vertiges avant implantation cochléaire (224) (niveau de preuve 4) (225) (niveau de
preuve 3), un déficit vestibulaire uni ou bilatéral est objectivé dans plus de la moitié des cas(226)(niveau
de preuve 2) et une atteinte des potentiels évoqués otolitiques (PEO) dans presque deux cas sur trois

(227) (niveau de preuve 2).

Le résultat de I'évaluation pré opératoire de la fonction vestibulaire permet de mieux orienter le choix

de l'oreille a implanter.

Recommandation 36
Il est recommandé de réaliser un bilan neuro-vestibulaire complet avant I'implantation cochléaire uni

ou bilatérale. (Grade A, niveau de preuve 1)
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Recommandation 37

a) En cas d’implantation bilatérale chez I'adulte, il convient de faire un bilan vestibulaire complet
avant de planifier la chirurgie du c6té controlatéral. En cas d’aréflexie vestibulaire du c6té déja
opéré, la décision d’'implanter le c6té controlatéral doit étre réfléchie.

b) Chez les sujets fragiles, avec une tendance a la chute, une information claire sur le risque
d’aggravation de leur fonction vestibulaire doit étre fournie.

(Grade B, niveau de preuve 2).

Aprés une implantation cochléaire, une atteinte de la fonction vestibulaire est objectivée dans 30% a
70% des cas (225,228) (niveau de preuve 3) (229) (niveau de preuve 1) et un vertige est ressenti chez
12% a 49% des patients (230,231) (niveau de preuve 3) (232) (niveau de preuve 2). Latteinte peut
toucher les récepteurs canalaires, et/ ou les récepteurs otolithiques (233) (niveau de preuve 2), avec
une atteinte plus fréquente des récepteurs sacculaires que les récepteurs canalaires (234) (niveau de
preuve 2) (235) (niveau de preuve 3). La méta-analyse de Krause et al. a conclu a une perte entre 86 et
100% des PEO apres la chirurgie d’'implantation cochléaire (234) (niveau de preuve 2). Ces données
sont concordantes aux analyses histologiques qui ont retrouvé des modifications plus fréquentes et
plus importantes au niveau du saccule et de I'utricule gu’au niveau des canaux semi-circulaires (236)

(niveau de preuve 1).

Leffet de I'implantation cochléaire bilatérale sur la fonction vestibulaire a été évalué par Wagner et al.
qui ont étudié I'incidence des troubles vestibulaires aprés chaque intervention chirurgicale chez des
patients subissant une implantation cochléaire séquentielle bilatérale montrant une augmentation
significative du vertige subjectif aprés la deuxiéme intervention chirurgicale (237) (niveau de preuve
3). lls ont conclu que cela était di a une possible altération bilatérale des récepteurs vestibulaires (237)

(niveau de preuve 3).

Le Dizziness Handicap Inventory (DHI) est un moyen utile pour I'évaluation des symptémes subjectifs
du vertige avant et apres une implantation cochléaire. Dans la méta-analyse d’Abouzayd et al., les
auteurs ont essayé de trouver le meilleur test pour I'évaluation de la fonction vestibulaire aprés
implantation cochléaire. Ils ont mis en évidence qu’aucun de ces tests n‘atteignait une sensibilité de
50%, avec une faible corrélation entre les mesures objectives et subjectives par le DHI (238) (niveau de

preuve 2).
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6.4. Evaluation des acouphéness

Recommandation 38
Chez les adultes candidats a un implant cochléaire, il est suggéré de faire une évaluation des

acouphenes par des questionnaires et des échelles. (Grade B, niveau de preuve 2)

Les recommandations de la SFORL ont énoncé que l'impact d'une stimulation électrique sur la
réduction de la perception des acouphénes associés a une surdité profonde est connu depuis de
nombreuses années, chez les patients sourds profonds bilatéraux implantés cochléaires. Baguley et
Atlas, en 2007, rapportent dans une revue de la littérature une efficacité au moins partielle de Ia
stimulation par un implant comprise entre 57% et 86% des patients présentant un acouphénes avant
I'intervention (239) (niveau de preuve 4). Olze et al., en 2011, ont réalisé une étude prospective chez
43 sujets qui démontre |'effet favorable de I'IC sur le controle des acouphenes évalués par différents
guestionnaires (Tinnitus Questionnaire, Health-RelatedQuality of Life [HRQoL], et échelles : de stress,
de dépression, d'anxiété , stratégies d'adaptation aux acouphénes [coping strategies]) (240) (niveau de
preuve 2).

Cela a conduit a la réalisation d'études pour évaluer la perception de la parole et I'effet sur les
acoupheénes de l'implantation cochléaire dans les surdités unilatérales ou SSD.

Arts et al. dans leur étude prospective (en simple aveugle) ont étudié les conditions de stimulations
électriques et leurs conséquences sur la réduction des acouphénes chez les adultes avec une surdité
sévere a profonde bilatérale. Un tiers des conditions de stimulation ont conduit a réduire les
acouphenes d'au moins 30%. Au moins une condition de stimulation a conduit a la réduction des
acouphénes chez 9 des 11 sujets testés (82%). Une suppression compléte de les acouphénes a été

obtenue dans 6 des 107 conditions testées chez tous les sujets (6%) (241) (niveau de preuve 2).

Une évaluation clinique subjective pré opératoire des acouphéness est réalisée grace a des
questionnaires et des échelles validés : Tinnitus Handicap Inventory (THI) (validé en langue arabe),

Tinnitus Questionnaire (TQ), Tinnitus Functional Index (TFl), et Echelle Visuelle Analogique (EVA).

6.5. Evaluation psycho-cognitive

Recommandation 39

a) Il est recommandé d’adresser le patient pour un bilan neuropsychologique, en cas de suspicion
de trouble cognitif [éger ou majeur, avant I'implantation cochléaire.

b) Il est utile d’évaluer le degré d’autonomie ou les possibilités d’'un encadrement adapté du sujet

agé, pour permettre I'entretien du matériel et le suivi (Accord professionnel).
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Le « trouble cognitif léger » ou « Mild Cognitive Impairment » (MCI) est défini comme le déficit d'un ou
de plusieurs domaines cognitifs, plus important que ce que |'on attendrait compte tenu de I'age et du
niveau culturel du patient, avec une notion d'évolutivité rapportée par le patient, son entourage ou le
clinicien, mais avec une préservation de l'indépendance dans la vie quotidienne (242,243) (accord
professionnel). Le trouble cognitif majeur, proposé par le guide DSM-5, est caractérisé sur le plan
clinique par une dégradation de la mémoire et d'une ou de plusieurs autres fonctions cognitives, plus
importante que celle que I'on pourrait attendre pour I'dge, conduisant a une perte d'autonomie (244)
(accord professionnel). Une association entre la surdité et les troubles cognitifs a été retrouvée dans
de nombreuses études, ainsi que dans une méta-analyse incluant 40 études, soit un total de 20 264
sujets (245-252) (niveau de preuve 2). Dans le rapport sur la prévention de la démence, présenté par
la commission Lancet 2020(253) (accord professionnel), les auteurs ont montré que la surdité a I'age
moyen (45-65 ans) est le principal facteur de risque potentiellement modifiable des troubles cognitifs,
avec un risque relatif (RR) de 1,9 [1,4-2,7] de survenue de troubles cognitifs majeurs en cas de surdité
al’age moyen. Une étude transversale de Golubls et al, intéressant 6451 individus d’age moyen de 59,4
ans, a constaté un déclin des performances cognitives avec chaque perte auditive de 10dB, avec une
relation statistiquement significative entre la surdité chez I'adulte (seuil auditif inférieur a 25dB) et le
déclin cognitif (254) (niveau de preuve 2).

Une enquéte nationale des Etats-Unis, auprés de 2040 adultes agés de plus de 50 ans testés tous les
deux ans pendant 18 ans, a constaté que la mémoire se détériorait moins apres le début de I'utilisation
des appareils auditifs (255) (niveau de preuve 2). L'utilisation des appareils auditifs était le facteur de
protection contre le déclin de la mémoire le plus important (coefficient de régression  1,53; p<0 001).
Les résultats de cette étude prospective, de longue durée de suivi, suggéraient que la réhabilitation
auditive est protectrice contre les troubles cognitifs. L'étude PAQUID en France, a montré que les
adultes sourds appareillés ont un pronostic cognitif meilleur que les sourds non appareillés, et voisin
de celui des personnes n'ayant pas d'hypoacousie (251,256) (niveau de preuve 2).

Il n'existe actuellement pas d'études randomisées d'une puissance suffisante prouvant le bénéfice de
I'implant cochléaire sur les fonctions cognitives. Certaines études non randomisées ont été publiées,
et ont montré une amélioration des performances neurocognitives essentiellement des fonctions
d’exécution chez les adultes aprés une implantation cochléaire (44,257-260) (Niveau de preuve 2). Ces
résultats sont confirmés par I'étude de Volter et al(261)(niveau de preuve 2). Cette étude a inclus 71
patients agés de 50 ans et plus, présentant une surdité profonde bilatérale et candidats a l'implant
cochléaire, qui ont été testés avant l'implantation et a 1 an post-implantation, au test cognitif ALA cog.
Les auteurs ont montré que I'amélioration de la fonction cognitive apres implantation cochléaire était

différente en fonction du domaine cognitif évalué, et que le bénéfice au niveau du domaine de
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I'attention est supérieur aux autres. Lamélioration de I'attention était significativement associée a une
amélioration de l'intelligibilité.

Chez les sujets agés, l'indication est posée aprés une évaluation psycho-cognitive et, si possible,
gérontologique. Les données de la littérature ne permettent pas actuellement de préciser I'age a partir
duquel le bilan neuropsychologique est indiqué, et le type de bilan a réaliser chez les patients sourds.
Des tests appréciant les performances cognitives peuvent permettre de réaliser un dépistage d’un
trouble cognitif non connu, et ainsi de proposer un bilan neurocognitif plus approfondi et de débuter
la prise en charge orthophonique (accord professionnel).

L’évaluation des performances cognitives a I'aide de tests verbaux peut mener a une sous-estimation
des capacités cognitives des sujets agés. Ceci a conduit a la mise au point de tests cognitifs
spécialement adaptés aux adultes malentendants comme le Montreal Cognitive Assessment test
(MoCA test), le Cambridge Neuropsychological Test Automated Battery (CANTAB), la Repeatable
Battery for the Assessment of NeuropsychologicalStatus for hearing-impairedindividuals (RBANS-H), et
le ALAcog (262-265). Le principal test de dépistage validé en francais est le MoCA test

(www.mocatest.org) (264) (niveau de preuve 2), (266) (niveau de preuve 4). Les autres tests validés en

francais, comme le CODEX (www.testcodex.org) (267) (niveau de preuve 2) et le Mini-Mental State

Examination (MMSE) (268) (niveau de preuve 4), doivent étre présentés visuellement afin d'éviter un
biais lié a une mauvaise compréhension des consignes (accord professionnel) chez les adultes a surdité

sévere a profonde. Le seul test validé en langue arabe est le MMSE (269) (Niveau de preuve 2).

6.6. Qualité de vie

Recommandation 40
a) Il est recommandé d’évaluer la qualité de vie liée a la santé des adultes avant implantation
cochléaire.
b) Il est recommandé de disposer de questionnaires de qualité de vie spécifique a I'implantation
cochléaire et présentés par une langue maitrisée par l'adulte.

(Grade A, niveau de preuve 1)
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Différents types de questionnaires
Questionnaires génériques

Les questionnaires génériques sont proposés a partir de questionnaires utilisés dans la population
générale. L'inconvénient majeur est le manque de spécificité de chaque pathologie abordée, et
manquent donc de sensibilité pour les variations d'état de santé liées a I'implant cochléaire (203)
(niveau de preuve 4). En langue arabe, est actuellement validée I'échelle de qualité de vie liée a la
santé SF-36 (270) (niveau de preuve 1).

Questionnaires spécifiques
Les questionnaires spécifiques sont plus sensibles aux variations cliniques, et aux changements

fonctionnels (202) (niveau de preuve 1) (203) (niveau de preuve 4).

Les questionnaires spécifiques de la littérature, dans le cadre de I'évaluation des résultats de I'implant

cochléaire de I'adulte sont énumérés dans le tableau 4

Tableau 4 : Instruments spécifiques a I'évaluation de la qualité de vie et des performances auditives

chez I'adulte dans le cadre d'une implantation cochléaire

. . Langue . z
Questionnaire K .g. Langue arabe Domaines explorés Etudes
d’origine
HHIA
Hearing Handica
( g P Anglais Non disponible Domaines émotionnel et psychosocial Newman,
Inventory for 1990
Adults) (271)
HHIE Ventry,19
(Hearing Handicap , A S . 82 (272)
Anglais Disponible Domaines émotionnel et psychosocial Ismail,
Inventory for 2020
Elderly) (273)
NCIQ
(Nijmegen bomai sl
Cochlear Anglais Non disponible omaines physique, ) )
. psychologiqueetsocial Hinderink,
Implantation 2000 (66)
Questionnaire)
ERSA
(Evaluation du e de e codal X
retentissement de Frangais Non disponible Qualite de vie personnete, soclale et Ambert-
_, professionnelle Dahan,
la surdité chez 2017
I'adulte) (274)
(ClQOL)-35 Profile _ o
(the Cochlear . . . D’omanlnes de cgmmymcatuon, McRacka,
I p Anglais Non disponible émotionnel, divertissement, 2021
Implant Quality Of environnement, effort d’écoute, et social
Life) (275)
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7. Vaccination pré implantation cochléaire

Selon différentes études, la prévalence de méningite chez les porteurs d'implants cochléaires est
supérieure au taux trouvé dans la population générale. Ceci est expliqué non seulement par la
procédure chirurgicale en elle-méme mais aussi par la fréquence plus élevée de malformation de

I'oreille interne avec ou sans fuite de liquide céphalorachidien chez ces patients malentendants (276).

Les principaux germes incriminés dans les méningites bactériennes sont I'Haemophilus influenzae, le
Neisseria meningitidis et le Streptococcus pneumoniae. Ce dernier serait a I'origine de la plupart des

cas de méningite en post implantation (276).

Plusieurs institutions tel que le Center for Disease Control and Prevention (CDCP) et la Haute autorité
de santé (HAS) ont publié des recommandations au sujet de la vaccination des implantés cochléaires,
population considérée a haut risque de méningite. Les protocoles différent selon I'age, mais la

vaccination anti Pneumocoque et anti Haemophilus de type b (Hib) sont recommandées (105,277,278).

Cette vaccination est recommandée au moins 2 semaines avant I'implantation cochléaire, selon le CDC,
afin d’assurer une protection maximale pendant et apres la chirurgie (105). En pratique, la vaccination
adaptée au calendrier des patients a haut risque est initiée dés que l'indication d’implantation
cochléaire est posée. Elle sera adaptée en fonction de I'dge et du statut vaccinal antérieur et sera
complétée dans la période postopératoire si nécessaire. Bien qu’il n'y ait pas de recommandations
spécifiques du CDC pour cette situation, 'Agence de réglementation des médicaments et des produits
de santé de Grande-Bretagne déclare explicitement que I'implantation ne doit pas étre retardée par

un calendrier incomplet et que la vaccination peut étre reprise aprés 'opération (279)

En Tunisie, le calendrier vaccinal est un peu différent des autres pays du monde. L'épidémiologie des

méningites bactériennes est aussi différente selon les pays et leurs stratégies vaccinales.

7.1.Vaccination anti-pneumococcique

Chez les patients implantés ou candidat a I'implantation cochléaire, un schéma vaccinal
renforcé est préconisé qui repose sur la vaccination par le vaccin conjugué 13-valent (VPC13),
complétée par le vaccin polyosidique 23-valent (VPP23) chez les patients agés de plus de 2 ans.
Ce calendrier doit étre adapté en fonction de I'age auquel I'indication d’implantation a été

posée et du statut vaccinal préalable a I'implantation cochléaire (105,277,278)
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7.1.1.Calendrier vaccinal anti-pneumococcique selon la haute autorité de santé (HAS)

Selon les recommandations de la HAS (278), le protocole de vaccination anti pneumococcique pour les
sujets candidats a une implantation cochléaire est le suivant:

v' Chez les nourrissons agés de moins de 2 ans : La vaccination par le vaccin pneumococcique
conjugué 13-valent (VPC13) est effectuée selon un schéma de primovaccination avec trois
injections a un mois d’intervalle (a I'age de 2 mois, 3 mois et 4 mois) suivies d'une dose de
rappel a I'age de 11 mois.

v" Chezles enfants 4gés de 2 ans @ moins de 5 ans (59 mois) : I'attitude dépend du statut vaccinal
antérieur

- Les enfants antérieurement non vaccinés avec le VPC13 : le protocole vaccinal préconise
deux doses de VPC13 a deux mois d’intervalle, suivies apres au moins deux mois, d’'une dose de vaccin
23-valent (VPP23).

- Les enfants vaccinés avant l'dge de 2 ans avec le VPC13 : Une dose de VPP23 doit étre
administrée.

v Chez les patients adultes ou enfants, 4gés de 5 ans et plus : I'attitude dépend du statut vaccinal
antérieur

- Les personnes non antérieurement vaccinées : le calendrier vaccinal préconise une dose
de VPC13 suivie aprés deux mois d’'une dose de VPP23.

- Les personnes déja vaccinées avec la séquence VPC13 - VPP23 : doivent recevoir une
nouvelle injection de VPP23 a un délai minimal de cing ans apres la derniére injection de VPP23.

- Les personnes antérieurement vaccinées uniquement par le vaccin VPP23 : Ces patients

peuvent recevoir une injection de VPC13, au minimum, une année aprés la derniére dose de VPP23.
Linjection ultérieure du VPP23 sera pratiquée avec un délai minimal de cing ans par rapport a la date

d’injection du VPP23.

Ce méme schéma doit étre adopté méme en cas de méningite antérieure a pneumocoque car

I'infection n'offre pas une protection suffisante contre une nouvelle forme de méningite (278).

7.1.2. Calendrier vaccinal anti-pneumococcique selon le Center for Disease Control and

Prevention

Aux Etats unis, outre le PCV13 et VPP23, d’autres vaccins anti pneumococcique conjuguées sont mis sur
le marché et figurent dans le calendrier vaccinal tel que le PCV15 et PCV20 (105). Le CDC recommande
pour les candidats a I'implantation cochléaire ou implantés le calendrier vaccinal suivant qui a été

actualisé en 2023 (277).
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v' Chez les enfants 4gés de moins de 2 ans :
Le schéma vaccinal comporte une primovaccination avec trois injections de PCV13 ou PCV15 a deux
mois d’intervalle (a I'age de 2 mois, 4 mois et 6 mois) suivies d’'une dose de rappel a I'age de 12 a 15
mois. Un intervalle minimal de 2 mois entre les injections est préconisé.
v' Chez les enfants dgés de 2 ans & moins de 6 ans (71 mois)
- En cas de vaccination compléte parle PCV (13 ou 15) : Une injection d’une dose de VPP23
a au moins 8 semaines aprés toute dose antérieure de PCV est préconisée.
- En cas de vaccination incompléte avec un patient qui a recu 3 doses de PCV (13 ou 15 ):
Le schéma vaccinal est complété par une dose de PCV13 ou PCV15 a au moins 2 mois apres
toute dose précédente de PCV13, suivie aprés au moins deux mois, d’'une dose de vaccin 23-
valent (VPP23).
- En cas de vaccination incompléte avec un patient qui a recu moins de 3 doses de PCV (13
ou 15) : Deux doses de PCV (13 ou 15) sont administrées a 2 mois d'intervalle et au moins 2
mois aprés toute dose précédente de PCV. Une dose de VPP23 est systématique selon le
protocole sus décrit.
v Chez les enfants 4gés entre 6 et 18 ans :
- Les personnes non antérieurement vaccinées : le calendrier vaccinal préconise une dose
de VPC13 suivie aprés au moins deux mois d’'une dose de VPP23.
- Les personnes vaccinées exclusivement par le PCV1 (13 ou 15) : une vaccination par le
VPP23 est préconisée au minimum deux mois apres la derniére dose de PCV (13 ou 15).
- Les personnes vaccinées exclusivement par le PPSV 23 : le CDC préconise une vaccination

par le PCV (13 ou 15), au moins 8 semaines apres la derniére dose de VPP23.

v Chez l'adulte 4gé de 19 ans et plus :

- Les personnes non antérieurement vaccinées ou dont le statut vaccinal est inconnu : le
calendrier vaccinal préconise une dose de PCV15 suivie aprés au minimum deux mois d’'une dose de
VPP23 ou une injection exclusive de PCV 20.

- Les personnes vaccinées exclusivement par le PCV13 : le CDC recommande une dose de
PCV20 au minimum une année aprés la derniére dose de PCV13 ou une dose de VPP23 apres au
minimum deux mois d’une dose de PCV13.

- Les personnes vaccinées exclusivement par le VPP23 : Une injection de PCV15 ou PCV20
au minimum 12 mois apres la derniére dose de VPP23 est préconisée.

- Les personnes incomplétement vaccinées par le PCV13 et VPP23 : le CDC recommande

une dose de PCV20 au minimum 5 ans aprés la derniére dose de VPP23.
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En résumé, les deux recommandations se rapprochent. Cependant méme si le schéma vaccinal du
CDC est plus détaillé, le recours a des vaccins non disponibles en Tunisie rend son application difficile.
Ainsi, nous recommandons en |'absence de recommandations tunisiennes de suivre le calendrier

vaccinal de la HAS dans notre pratique quotidienne.
7.2. Vaccination anti Haemophilus influanzae type B

En Tunisie, le vaccin conjugué anti-Hib a été introduit dans le calendrier vaccinal en octobre 2002. Vu
son co(t élevé, il a été supprimé au début de I'année 2006 pour étre ré-introduit en avril 2011. Sur le
plan épidémiologique, 99 cas de méningite a Hi type B ont été enregistrés entre 2000 et 2011 et un cas
a été enregistré de 2014 a mi-2017. Ceci suggeére l'efficacité de la réintroduction du vaccin conjugué
Hi type b depuis 2011, comme cela a déja été démontré dans d'autres régions du monde. Selon le
calendrier vaccinal tunisien, le vaccin anti Hib combiné est administré au rythme de 3 doses a I'age de

2 mois, 3 mois et 6 mois.

7.2.1.Calendrier vaccinal anti-Haemophilus selon la haute autorité de santé (HAS)

En France, le vaccin combiné contenant la valence Hib est administré au rythme de 3 doses a I'age de
2 mois, 4 mois et 11 mois. Il n’y a pas de données justifiant un schéma renforcé pour la vaccination
contre I’Haemophilus influenzae de type b notamment chez les patients candidats a I'implantation
cochléaire (278). Toutefois, un rattrapage vaccinal est recommandé chez les enfants et les adolescents

jusqu’a I'age de 15 ans révolus avec un schéma simplifié a deux injections séparées de six mois.

7.2.2.Calendrier vaccinal anti-Haemophilus selon le Center for Disease Control and

Prevention

Aux Etats Unis (277), le calendrier vaccinal anti-Haemophilus dépend de I'age:

v' Chez les enfants 4gés de moins de 5 ans
La CDC recommande la vaccination anti Haemophilus de type B (Hib) pour tous les enfants candidats a
I'implantation cochléaire. Le calendrier vaccinal est le méme que celui préconisé aux enfants non a
risque de méningite.
Si la vaccination reste indiquée chez les nourrissons ayant eu une méningite a Hib avant I'age de deux
ans, elle n’est plus recommandée si la méningite est survenue a I'age de deux ans ou plus tard.
Le protocole vaccinal de routine préconise une primo-vaccination par 2 a 3 injections a 2 mois
d’intervalle selon le type de vaccin utilisé suivie par un rappel vers I'age de 12 a 15 mois.
En cas de vaccination incomplete, I'attitude dépend de I’age auquel la premiere injection de vaccin Hib

a été prise :
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- 1°*dose regue vers I'dge 7 a 11 mois : une 2°™ dose de vaccins est administrée aprés un
minimum de 1 mois avec un rappel a 2 mois aprées la derniére injection ou vers I'age de 12 a 15 mois.

- 1 ®* dose regue vers I'age de 12 & 14 mois : un complément par une deuxiéme dose est
recommandé au minimum 2 mois apres la premiere dose.

- 1**dose regue avant I'Age de 12 mois et 2°™dose recue avant I’Age de 15 mois : Une
troisieme dose de vaccin Hib est Administrée au minimum 2 mois apres la premiere dose.

- 1°*dose regue vers I’dge de 15 mois ou plus tard : Le CDC ne recommande aucune dose
complémentaire de vaccination Hib.

- Chez les enfants agés de 15 a 59 mois non vaccinés : Une seule dose de vaccination Hib

est administrée.

v’ Les enfants agés de plus de 5 ans et les adultes : Le CDC ne recommande pas la vaccination

Hib.

7.3. Vaccination anti-méningocoque

La Haute Autorité de Santé et le CDC ne recommandent pas la vaccination contre le méningocoque de
facon spécifique pour les implantés cochléaires. Ces patients recoivent la vaccination anti

meéningococcique selon le calendrier vaccinal de routine du pays.

En France, la Haute Autorité de Santé préconise une primovaccination a I'age de 5 mois pour tous les
nourrissons, suivie d’un rappel a I'age de 12 mois avec un intervalle minimal de 6 mois entre les 2 doses.
Elle recommande pour les patients agés 1 a 24 ans révolus une dose unique du vaccin conjugué

méningococcique C.

La vaccination contre les méningocoques de sérogroupe B est recommandée chez I'ensemble des
nourrissons selon le schéma suivant : premiéere dose a I'age de 3 mois, deuxieme dose a 5 mois et dose

de rappel a 12 mois (M3, M5, M12) (278).

Aux états Unis, le CDC préconise une vaccination par le un vaccin tétravalent conjugué ACWY a 'age de
11-12 ans, suivis d’'un rappel a I'age de 15 ans avec un intervalle minimal de 2 mois. La vaccination
contre les méningocoques de séro-groupe B est recommandée chez I'ensemble des nourrissons avec

deux doses de primo-vaccination a I'dge de 3 mois et 5 mois et une dose de rappel a 12 mois (277).

La vaccination contre les méningocoques de sérogroupe B est recommandée chez les patients agés
entre 16 et 23 ans, au nombre de deux doses. Lintervalle entre les deux doses dépend du type de

vaccin utilisé (277).

100



En Tunisie, une seule étude a évalué I'épidémiologie microbiologique chez 253 cas de méningites
bactériennes dans la région du nord de la Tunisie sur une période de Janvier 2014 a juin 2017, le germe
a été isolé dans 63 cas. Il s‘agissait de 44 cas de méningite a pneumocoque, 18 cas de méningite a
méningocoque et un cas de méningite a Hib (279). Les données, actuellement, publiées sur le profil
bactériologique des méningites bactériennes ne sont pas suffisantes pour suggérer une vaccination
anti-méningocoque systématique chez les patients implantés ou candidats a I'implantation cochléaire

en Tunisie.

Recommandation 41
Des études Tunisiennes doivent étre réalisées pour valider un schéma de vaccination chez les
candidats a I'implant cochléaire dans notre pays.

(Accord professionnel)
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ANNEXES

Annexe 1: PIPOH

Population :

Enfant et adulte atteint de déficit auditif nécessitant une implantation cochléaire
Interventions :

Indications, pré implantation, chirurgie de I'implant, orthophonie, post implantation, surveillance
Professionnels :

- Meédicaux : Médecins ORL, Médecin de famille, Médecin généraliste, Pédiatre, néonatologue,
radiologue, neurologue, ophtalmologue, cardiologue, médecin généticien, psychiatre,
médecins anesthésistes, médecin scolaire

- Paramédicaux : orthophoniste, audioprothésiste, sage-femme, infirmiers, psychologue,

ergothérapeute, puericulteur, généticien biologiste, instrumentiste

Objectifs ou Outcome du GPC (guide pratique clinique)

Implantation en respectant les urgences
Amélioration de la qualité de vie
Assurer réinsertion scolaire, professionnelle et sociale

Réduire le cout de I’handicap auditif

Horizons de soins ou Health care setting and context

- Public et privé

- Médecins généralistes et spécialistes
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Annexe 2: Evaluation des 4 guides choisis par Agree Il

GPC Implant cochléaire
=@==GUIDE1 GPC-1 ==@-GUIDE2 GPC-2

Domain 1. Scope and
purpose
1,00

Domain 2. Stakeholder
involvement

Domain 6. Editorial
Independence

Domain 3. Rigor in

Domain 5. Applicability elaboration

Domain 4. Clarity and
Presentation
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Annexe 3:

Approbation de "adaptation du Guide de pratique clinique
sIndications des implants cochléaires chez Fadulte et chez I'enfants

Au nom du groupe d'élaboration de la recommandation pour la prafique Clinigue
« indications de I'implant cochléaire chez l'adulte et chez I'enfant » de 2018,
le soussigné Pr Vincent Couloigner, autorise & la Société Tunisienne d'ORL
d'adapter la recommandation suscitée a la situation tunisienne, sslon les conditions
suivantes:

1- Le guide sera rédigé en francais et pourrait &tre fraduit en anglais

2- Il n'est pas autorisé d'ufilizer des moms commerciaux pour les medicaments

3 Le document peut étre diffusé en format de poche, DVD, USB ou en ligne sur le site
Web de la STORL ww.iwgdfguidelines org.

4- Des photos de la recommandation « Signes dimplants cochléaires chez Fadulte et
chez l'enfant » peuvent étre incuses dans le document adapté. Une référence spécifique
sera donnée a chagque figure utilisée.

5- Le document adapté doit mentionner I'autorisation accordée.

Je confirme par la présente mon acceptation des conditions susmentionnées.

Mom: COULOIGNER
Adresse Vincent

Téléphone :0033144494682

E-mail: vincent.couloigneri@aphp.fr

Signature Date 16/05/2023
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Permission for adaptation of « Guidelines for Bast Practice in the Audiclogical
Management of Adults with Severe and Profound Hearing Loss »

documents for the STORL

On b=haif of the international Working Group on the « Guidelines for Best Practice in the
Audiological Management of Adults with Severs and Frofound Hearing Loss = and its Editorial
board, the undersignad Laars Turton MsC grants you, Sodiete Tunisienne d'ORL, the permession to
niEaat the 2020 « Guidelines fior Best Practice in the Audiolosioal Menagement of Aduls with Sovere
ard Profound H:urinE Loss = fior the Tunisian sibuation, :u.-:n:!rdir'ﬁt:-mz fnlh:rn-inE conditicns:

i- The apgroval will De final only sfer the chair of Laura Turton, heve provided & written
approval of the: final text.

- [Itismgreed that the user will write the adapt=d version in the French Langage

3- iz motallowed touse Drand memes in the e, unlllla'en:ri: names of regbments, devicss,
or antibiotics showkd be wsed, as in ihe nl'iE'inuI bExt

4- The Socumants can be distriouted as bookiet, DVD, WSS stick or onlire. The sdsobed teet will
milso b= made availabls on STORL sit=web ;w.FwEdeuidclhzs.urE.

3- Al pactures and photographs that are part of the «Guidelines for Best Practice in the
Audictozical Managemant of Adults with Severs and Profound Hearing Loss = can be
inChsded in the doouments. A specific refarence to the source document showkd be siven in
thie legend of esch fisure wsed.

6- The adsgted version of the Guideline should include & statement that permission was
obiaired from responsibée of the guideline

7- After having comaleted the sdspeation, the document have to be sent o the respansiole of
guidelires Laura Turton

1 heraby confirm thet 1 agres with the terms desoribed abave and will 52 acconding o tha
conditions outlined.

Marme: Laura Turton
Address: Sudiology, NHS Tayside, Sootland, LU

[T 424 FRAREE1 305

E-mail: Laurs. turtenSégmsil. com

Sigrature . . Dratex 4. 522
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Annexe 4:

Facteurs de risque de surdité selon le Joint Committee on Infant Hearing (JCIH) de 'académie
américaine de pédiatrie en 2007 actualisé en 2019 :

1.

Infection in utero connue comme pouvant entrainer des troubles auditifs (toxoplasmose

congénitale, rubéole, syphilis congénitale, cytomégalovirus, herpés)

2.
3.

Anomalies cranio-faciales

Poids de naissance inférieur a 1,5 kg

. Hyperbilirubinémie nécessitant une exsanguino-transfusion
. Médicaments ototoxiques

4
5
6.
.
8
9

Méningite bactérienne

. Score d’Apgar de 0-4 a 1 minute ou de 0-6 a 5 minutes de vie
. Ventilation mécanique prolongée pendant plus de 10 jours

. Antécédents familiaux de surdité

10. Présence de signes cliniques associés a un syndrome connu comportant une surdité
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