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L'implantation cochléaire (IC) n'est indiquée
que pour les enfants qui ont une perte
auditive supérieure a 90dBHL dans les
hautes fréquences de la parole — qui sont de
2 et 4 KHz. (Directives NICE). Leur perte
auditive peut étre moins sévere dans les
fréquences plus basses, mais ceci ne doit pas
affecter la décision d'implanter. Cependant,
la décision d'implanter des enfants atteints
du syndrome CHARGE doit se baser sur une
étude  minutieuse des données de
recherches existantes.

Les implants cochléaires
L'implantation cochléaire donne la sensation
d'entendre en stimulant les terminaisons

nerveuses directement dans la cochlée, qui a
leur tour envoient les informations sonores
au cerveau a travers le nerf auditif. La
stimulation est transmise par des électrodes
qui sont implantées chirurgicalement dans la
cochlée et répondent aux informations
transmises grace a un processeur de la
parole porté sur la téte. L'implantation peut
étre unilatérale mais est habituellement
bilatérale a moins qu'il y ait des contre-
indications (voir ci-dessous).

L'oreille CHARGE

Les enfants atteints du syndrome CHARGE a
qui I'on a diagnostiqué une perte auditive
sévere a profonde sont prédisposés a avoir
des malformations cochléaires (dysplasie
cochléaire) et peuvent avoir des nerfs
auditifs (cochléaires) fins (« hypoplasiques »)
ou absents. (Collins and Buchman, 2002).
Une cochlée malformée peut n'avoir qu'une
seule cavité, au lieu de la forme en escargot
habituelle avec plusieurs circonvolutions
(Bamiou et al 2001). Dans ce cas, une
insertion compléte de la rangée d'électrodes
peut ne pas étre possible.



Cochlear Implants and the Child

Méme si les cochlées sont normales, mais si
le nerf auditif est absent alors I'implantation
cochléaire ne sera pas possible parce qu'il
n'y a aucun moyen de transmettre les
informations auditives de la cochlée au
cerveau. Cependant, il peut y avoir une
différence entre les deux oreilles, auquel cas
une implantation cochléaire unilatérale
(plutdt que bilatérale) pourrait étre possible
(Bamiou et al. 2001). Bien que I'lmplantation
du Tronc Cérébral Auditif soit possible dans
des cas d'absence de nerfs auditifs, elle est
rarement pratiquée a I'heure actuelle au
Royaume-Uni, et les résultats a long terme
sont encore a préciser.

Diagnostic préimplantatoire

Il est de la plus grande importance que les
enfants qui font I'objet d'une évaluation en
vue de la pose d'un implant cochléaire

puissent bénéficier d'une

tomodensitométrie, et lorsque cela est
possible, d'une IRM au tout début, afin
d'évaluer I'état des oreilles internes et du
trajet des nerfs (Bamiou et al 2001;
Holcomb et al. 2012).

Un test des Réponses du Tronc Cérébral
Auditif sera effectué pour apporter la preuve
objective des réponses auditives. Lorsqu'il
existe des doutes sur la présence d'un nerf
auditif, un test électrique des Réponses du
Tronc Cérébral Auditif peut étre réalisé pour
fournir davantage d'informations et peut
indiquer qu'un enfant est un candidat pour
I'implantation cochléaire, méme lorsqu'il a
été difficile d'identifier un nerf a I'IRM
(Warren et al. 2010).

L'information que I'implantation cochléaire
n‘est pas possible peut étre une nouvelle
dévastatrice pour les parents. On devrait les
mettre au courant de cette possibilité au
début de ['évaluation — particulierement
dans les cas ou il a été démontré qu'il n'y
aurait aucun bénéfice auditif et ou I'enfant
présente un retard des acquisitions motrices
(Bamiou, 2001).

Suivi post-implantation

Le suivi peut aussi étre plus intensif et
prendre plus de temps. Chez les enfants qui
présentent des malformations cranio-
faciales, la grande proximité et le trajet
atypique des nerfs faciaux et auditifs
peuvent produire une stimulation non
auditive (ou ce sont les muscles du visage
qui répondent) lorsque I'implant cochléaire
est stimulé (Bajaj et al. 2012 ; MacArdle et al
2002) et ceci nécessite une étude soigneuse
par un audiologiste expérimenté.

Il existe aussi un risque que le nerf facial
puisse  étre endommagé lors de
I'intervention  chirurgicale, peut-étre de
maniére permanente, et le chirurgien devrait
discuter de ceci avec la famille (Bajaj et al.
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2012). Lorsque seule une insertion partielle
de la rangée d'électrodes est possible (dans
les cas de malformation cochléaire),
I'audiologiste modifiera le réglage des
électrodes disponibles pour fournir la
meilleure réponse possible.

Les résultats

Lorsque que la décision est prise de faire
une implantation cochléaire a un enfant qui
présente des malformations cochléaires
et/ou des nerfs hypoplasiques, on devrait
informer les parents que les résultats seront
plus limités que I'on pourrait I'espérer sans
cela. Ceci est di au moindre niveau
d'informations auditives parvenant au
cerveau en raison du nombre tres inférieur
d'impulsions nerveuses.

Les données des recherches concernant les
résultats de l'implantation cochléaire se
basent sur de petits nombres de cas.
Cependant, un ensemble de documents
démontrent que bien que les résultats soient
variables, ces enfants développent souvent
une conscience auditive, incluant Ia
reconnaissance de la parole, mais pas au
niveau atteint par les enfants qui ont des
oreilles internes normales. Ceci s'applique
aux enfants qui ont une déficience nerveuse,
en dehors d'un diagnostic de syndrome
CHARGE (Arndt et al. 2009 : Kutz et al. 2011 ;
MacArdle et al 2002 ; Lanson et al 2007 :
Southwell et al. 2010).

difficultés
supplémentaires en plus d'étre sourd, cela

Lorsqu'un enfant a des

aura aussi un impact sur les résultats. Plus
I'enfant est complexe, plus il est prévisible
que les résultats soient affectés (Birman et
al. 2012 ; Edwards, 2007) mais les parents

ont rapporté une meilleure connexion avec
I'environnement, une plus grande attention,
et une envie de communiquer (Berrettini et
al. 2008).
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