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INTRODUCTION

1. La Surdité néonatale

La surdité néonatale de I'enfant concerne 1 naissance sur 1000 en France (1). Il s’agit de
la déficience sensorielle la plus fréquente de I'enfant. Afin d’éviter que cette atteinte
sensorielle n’entrave le développement du langage chez les jeunes enfants, celle-ci doit
étre diagnostiquée le plus rapidement possible. Le développement du langage commence
des la naissance, avec dans un premier temps I’expression par un « babillage » et dés 12
mois I'acquisition des premiers mots (2). Si les surdités bilatérales impactent directement
la production du langage chez I'enfant, ceci est moins vrai pour les surdités unilatérales
(3). Il est toutefois considéré que ces derniéres ont un impact négatif sur les

apprentissages de la parole, par difficulté de perception de celle-ci dans le bruit (1).

La surdité a un impact psychologique important chez I’enfant et I'adolescent. Un retard de
diagnostic et de prise en charge peut impacter la vie de ces derniers de plusieurs fagons.
Des le plus jeune age, la déficience auditive impacte I'attachement aux figures parentales,
et le développement émotionnel (4). L’adolescent sourd est plus préne a des difficultés
pour établir son indépendance, a affirmer son identité et a développer son cercle social

(4).

De nombreuses études ont montré que les enfants atteints d’une surdité rapportent une
qualité de vie dégradée comparativement a leurs pairs normo-entendants (5, 6). Une
réhabilitation auditive précoce est donc souhaitable, et permettrait d’obtenir une scolarité

similaire aux enfants normo-entendants, ainsi qu’une meilleure qualité de vie (8).

La surdité infantile, constitue une maladie chronique de I'enfant, source de stress parental
(7), et de modification de la dynamique et qualité de vie familiale (7 ,10). L'importance du
ressenti et de I'intégration de I'aidant principal dans le diagnostic et la prise en charge ne
doit pas étre négligée, afin de les engager au maximum dans le projet thérapeutique et de
réhabilitation (9). De méme, les familles d’enfants avec une surdité rapportent une qualité

de vie inférieure a celle des familles d’enfants normo-entendants (10).
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Il est estimé que les intensités conversationnelles se situent autour de 40 a 60 dB pour des
fréquences de 1000 a 2000 Hz (11). Cette relation entre la perte quantitative et la
détérioration qualitative est en pratique bien plus complexe et dépend de multiples autres
facteurs comme la qualité du nerf auditif (neuropathies) et les capacités centrales de

suppléance et d’analyse (12,13).

2. Dépistage et diagnostic néonatal de la surdité

Le dépistage est défini par I'Organisation Mondiale de la Santé (OMS) comme
« I'identification présumée d'une maladie passée jusque-la inapercue, au sein d'une
population asymptomatique apparemment en bonne santé, au moyen de tests,
d'examens ou d'autres techniques susceptibles d'étre appliquées rapidement et
facilement a la population cible. Un programme de dépistage doit posséder un processus
de dépistage comprenant toutes les composantes de base, depuis la convocation de la
population cible jusqu'a I'accés a un traitement efficace pour les personnes chez qui la

maladie a été diagnostiquée » (14).

Ces dernieres années, en France, nous tendons vers un abaissement de I'dge du
diagnostic : entre 1985 et 1989, I'age médian du diagnostic d’une surdité profonde était
de 50 contre 12 mois pour les enfants nés en 2000 et 2004 (15) et nous pouvons ainsi

proposer une prise en charge de plus en plus précoce.

Par arrété législatif en 2012, le dépistage précoce de la surdité néonatale devient
obligatoire en France (16). Si la HAS n’émet pas de recommandation officielle sur I'age
optimal du diagnostic, le Joint Committee on Infant Hearing (JCIH) et le Bureau
International d’Audiophonologie (BIAP) s’accordent sur un objectif de diagnostic avant 3
mois au mieux, et pas plus tardivement qu’a I'age de 6 mois pour permettre une

réhabilitation auditive précoce, dans leurs rapports respectifs (17,18).

Selon ces mémes rapports, la réhabilitation auditive doit intervenir des que possible, et au
mieux dans les 6 premiers mois de vie. Le rapport HAS de 2009 préconise une mise en

place d’aide auditive la premiere année de vie, et préférentiellement avant 6 mois (17)
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(recommandation grade B). Une implantation cochléaire, si possible, doit étre
préférentiellement réalisée avant I'age de 2 ans. Aucun bilan étiologique type n’est a ce
jour recommandé officiellement (19). L'objectif d’'une réhabilitation auditive dés le plus
jeune age, est de permettre une scolarisation normale chez les enfants en bénéficiant.
L’étude de Venail et al. réalisée en 2010 portant sur les enfants receveurs d’une
implantation cochléaire avant 6 ans, montre que 77% d’entre eux sont scolarisés en école
classique a temps plein (20). Dans I'étude de Francois et al. publiée en 2015, 84% des
enfants atteints de surdité bilatérale, nés entre 2002 et 2006, bénéficient d’'une scolarité

en milieu classique (5).

a. Organisation du dépistage dans notre région

Dans notre région, le dépistage se déroule d’apres le protocole interne du Centre de

Diagnostic et d’Organisation de la prise en charge de la surdité (CDOS) :

- A la naissance, réalisation d’'un premier test auditif de dépistage par Otoémissions
Acoustiques (OEA) ou Potentiels Evoqués Auditifs automatisés (PEAa). Si le résultat est
normal, le dossier est alors cloturé. Si le résultat est anormal, un deuxieme test de
méme type (T2 ou re test) est réalisé a la maternité.

- Sile résultat de ce deuxieme test est normal, le dossier est cléturé sur la plateforme
VOOZANOO, plateforme qui centralise les données du dépistage auditif, pilotée par
Santé Publique France, sous I'égide du ministére de la santé.

- Sile test est anormal, I’enfant est alors considéré comme « suspect » de surdité, uni
ou bilatéral et doit bénéficier d’un troisieme test (T3). Ce nouveau test par OEA ou
PEAa est réalisé soit a la maternité, soit chez un Oto-Rhino-Laryngologiste (ORL).

- Si ce troisieme test est normal, le dossier est a son tour cloturé. Si le résultat est
anormal, une consultation ORL s’impose rapidement pour réalisation de tests
diagnostiques.

- Dans le cas particulier des enfants nés a un terme inférieur a 32 semaines
d’aménorrhée ou a un poids inférieur a 2,2 kg doivent étre convoqués au CDOS.

L’organisation du dépistage est schématisée dans la Figure 2.
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Naissance : Test 1 (T1) en
maternité

T1 normal : cléture du

T1 anormal : réalisation d'un
dossier retest (T2) en maternité

T2 anormal : T3 par un ORL en

. T2 normal : cléture du dossier
ville ou au CHU ou en

maternité

” T3 normal : cloture du dossier ”‘ T3 anormal : test diagnostic par le

centre diagnostic ORL

Figure 1 : Organigramme du dépistage de la surdité dans notre région

b. Diagnostic de la surdité

En cas de résultats anormaux lors du dépistage initial, des examens diagnostiques plus
approfondis sont réalisés pour confirmer la surdité et en évaluer le degré et le type. Ces

examens peuvent étre effectués par un médecin ORL.

Il est actuellement proposé par la HAS (21) et en pratique clinique courante (20), un bilan

diagnostic complet par :

- Potentiels Evoqués Auditifs (PEA) avec mesure de seuil par clics : pour détermination
des seuils auditifs sur les fréquences principalement aigués. Ils sont également
appelés PEA « précoces » ou PEA du tronc cérébral. Entre 2000Hz et 4000Hz , ils
présentent une bonne corrélation aux seuils auditifs, car I'oreille humaine est sensible

aux clics dans cette tranche de fréquence, méme s'’ils sont peut spécifiques.
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- En pratique clinique, ils permettent la détermination des seuils auditifs par
enregistrement de la conduction nerveuse sur les voies auditives provoquée par un
son bref (11). lls présentent I'avantage de pouvoir déterminer le niveau d’atteinte
auditif : endo ou rétrocochléaire. Les PEA seuils clics peuvent étre complétés par des
Auditory Steady State Response (ASSR), qui enregistrent I'activité cérébrale via un
Electro-encéphalogramme (EEG) en réponse a une stimulation auditive continue. Ils
permettent une détermination plus précise des seuils auditifs sur les fréquences 500
et 1000 Hz, qui sont peu explorées par les PEA clics. Ils remplacent en pratique
courante les PEA type « bouffée tonale », qui sont plus longs a réaliser que les clics.

- Audiométrie comportementale : réalisable méme chez le nourrisson ou le jeune
enfant, par I'étude des réflexes comportementaux, conditionnement visuel ou
ludique, a I'aide de jouets sonores, de mots adaptés au vocabulaire de I'enfant et la
désignation des images. Cet examen vise a observer les réactions de I'enfant en
réponse aux différentes stimulations sonores, de différentes fréquences et intensités.
Il s’agit d’'une exploration dite subjective (21).

Ces examens doivent étre complétés par un bilan ORL complet. Un bilan génétique, peut,

selon les cas, étre proposé (22).

3. Stratégie de réhabilitation auditive

En fonction du degré et du type de surdité, différents types de réhabilitation auditive sont

possible :

- Protheses auditives (PA) en conduction aérienne dans la majorité des cas ou osseuse
en cas de malformation des oreilles externe et moyenne avec une surdité de
transmission

- Implants d’oreille moyenne en cas de dysplasie de I'oreille moyenne ou externe
comme une alternative aux prothéses a ancrage osseux.

- Implantation cochléaire (IC) pour les surdités sévéres ou profondes

- Ossiculoplasties et canaloplasties dans des cas sélectionnés de dysplasies d’ oreille

externe ou moyenne.
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Ces aides auditives ont pour vocation d’offrir une meilleure scolarité et qualité de vie possible
aux enfants atteints de surdité congénitale (5). Si les recommandations concernant les ages
de réhabilitation auditive different selon les pays et les auteurs, le consensus international est
en faveur d’une réhabilitation la plus précoce possible et si possible avant I'apparition du

langage (16).

4. Motif de I’étude

Bien avant l'arrété de 2012 rendant le dépistage néonatal de la surdité obligatoire, son
efficacité avait été démontrée en région Champagne-Ardenne lors de son implémentation
entre janvier 2004 et décembre 2005 : avant 2004 et le dépistage auditif systématique a la
naissance, I'age moyen au diagnostic était de 17 mois, contre 11 semaines aprés 2004 (23).
L’utilisation d’'un dépistage systématique a la naissance a permis un diagnostic avant I’age de
4 mois pour 90% des enfants atteints selon I’étude espagnole d’Escobar et al (24).

Dans I'étude de 2003, Yoshinaga-Itano et al. soulignent I'impact et les résultats du dépistage
auditif néonatal réalisé dans les hopitaux du Colorado et montrent que les enfants sourds
ayant participé au programme de dépistage ont une probabilité de 80% d’avoir un
développement normal du langage, soit 2,6 fois plus que les enfants sourds non dépistés (25).
La réhabilitation auditive avant I'age de 12 mois est également associée a un niveau de
langage supérieur que chez les enfants ayant regu une intervention plus tardive (26).
Certains facteurs socio-économiques ont été identifiés comme pourvoyeurs de retard
diagnostic et de difficultés de prise en charge et réhabilitation. La distance au centre de
référence est I'un d’eux, comme le souligne I'étude de Bush et al. : les enfants des comtés les
plus ruraux du Kentucky (distance moyenne au centre de 81.8 miles) présentaient un age
moyen au diagnostic de la surdité de 53 semaines, contre 31 semaines chez les enfants issus
de milieux urbains et de banlieue (distance moyenne au centre de 22,6 miles, 29).

L'étude de Boss et al. observe également une disparité d’acceés aux soins dentaires et
médicaux chez les enfants atteints de surdité comparativement aux enfants normo-
entendants : ils sont 1,23 fois plus a risque d’étre issus de famille vivant sous le seuil de
pauvreté, 2,72 fois plus a risque de ne pas pouvoir payer une prescription médicale (28).
Nous avons donc vu que le diagnostic précoce (a moins de 6 mois) et la réhabilitation a moins

d’un an de vie sont associés a des meilleures performances scolaires et linguistiques. Il semble
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pertinent de noter également le bénéfice économique de cette prise en charge précoce.
L'implantation cochléaire bilatérale avant le développement du langage est associée a un
bénéfice net de 433 000 euros sur la vie entiere (29). Comparativement a un enfant n’ayant
pas recu d’implantation bilatérale pour sa surdité, le colt éducatif est réduit de 118 000 euros

(29) chez les enfants porteurs d’'implants cochléaires sur les deux oreilles.

Nous ne disposons pas de données épidémiologiques et socio-économiques sur les enfants
atteints de surdité infantile, et leurs familles que nous suivons dans notre centre.

Aucune étude ne porte sur le retour d’expérience du dépistage auditif en Bourgogne. Pour
cette étude, nous nous limiterons aux patients nés et diagnostiqués en Bourgogne, ayant
consulté au CHU. Le dépistage n’étant encadré et légalement obligatoire que depuis 2012, les
enfants éligibles seront ceux nés entre le 1¢" janvier 2013 et le 31 décembre 2022.

La fusion régionale Bourgogne-Franche-Comté étant effective en 2015, nous avons choisi de
conserver le territoire d’étude initial ; les enfants nés en Franche-Comté sont principalement

suivis et diagnostiqués au CHU de Besangon.

L'objectif principal de cette étude était de réaliser une description épidémiologique des
enfants atteints de surdité néonatale dans un centre hospitalo-universitaire de référence en
France.

Dans un second temps, nous souhaitions, au travers de cette étude, identifier les facteurs

impactant et freinant le suivi optimal des enfants atteints de surdité congénitale.

Par ailleurs, depuis plusieurs années, le recueil des mesures des résultats rapportés par les
patients (Patient-Related Outcome Measures, PROM) tend a se développer dans de
nombreuses études cliniques de toutes spécialités (32,33) mais aussi dans le domaine de I'ORL
pédiatrique (34,35). Cette généralisation est justifiée par le fait que les PROMs refletent
davantage la qualité de vie des patients et des usagers que les parametres de santé mesurés

par les praticiens.

Nous nous sommes attachés a étudier les résultats et performances auditives dans la vie
courante des enfants participant a I’étude par I'utilisation des questionnaires validés dans ce
domaine. Nous avons également recherché les situations pourvoyeuses de stress parental au
cours du processus de dépistage, diagnostic, réhabilitation et dans la vie quotidienne des

parents d’enfants sourds.
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MATERIEL ET METHODE

1. Population

Nous avons réalisé une étude de cohorte, longitudinale, rétrospective et monocentrique. Les
patients éligibles ont été sélectionnés apres consultation du dossier médical informatisé ou
papier, du centre hospitalier universitaire (CHU) de Dijon (référent local pour le dépistage de

la surdité néonatale), de janvier 2023 a juillet 2023.

La population étudiée est celle des enfants diagnostiqués sourds de facon uni- ou bilatérale,
apres un dépistage néonatal de la surdité et nés dans la région couverte par ce centre, entre

le 1¢" janvier 2013 et le 31 décembre 2022.

Ainsi, les criteres d’inclusion ont été définis tels que suit :

Parent ou tuteur légal n’ayant pas communiqué son opposition aprés note
d’information.

Enfant né dans la région entre 01/01/2013 et le 31/12/2022.

Enfants atteints de surdité congénitale définie comme une perte auditive > 30 dB.

Patient ayant été diagnostiqués d’une surdité congénitale dans le centre par PEA-ASSR.

2. Classification audiométrique des surdités

Dans ce document, nous utiliserons les définitions et seuils auditifs utilisés et validés dans le
rapport publié par Santé Publique France en 2019 sur I'évaluation du dépistage universel de
la surdité permanente bilatérale néonatale (36). Ces définitions et valeurs sont également
celles recommandées par le Bureau International d’Audiophonologie (BIAP) dans le rapport

de 2017 (13, Tableau 1).
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Sévérité de la surdité

Perte tonale moyenne en
décibels (dB) sur la meilleure

Manifestations cliniques

oreille
Parole pergue a voix normale, mais
N 21-40 dB difficilement pergue a voix basse ou
Légére
lointaine.
Parole pergue si on éléve la voix.
Moyenne 41-70 dB Quelques bruits familiers sont encore
pergus.
L. Parole pergue a voix forte prés de
Sévere 71-90 dB , .
I'oreille. Les bruits forts sont pergus.
Aucune perception de la parole. Seuls
Profonde 91-119dB P P P

les bruits trés puissants sont pergus.

Totale (Cophose)

120 dB et plus

Rien n’est pergu par I'enfant.

Tableau 1 : Classification audiométrique des surdités de I'enfant selon le BIAP.

3. Méthode de sélection des patients

Une pré-sélection de patients éligibles a été réalisée aprés recherche de dossiers médicaux

ayant regu un codage d’intérét selon le Programme de Meédicalisation des Systemes

d’Information (PMSI).

Les codages d’intéréts utilisés dans cette étude étaient les suivants :

- Selon la Classification statistique Internationale des Maladies dans sa 10°™ révision

(CIM-10) :

o H90 (Surdité de transmission et neurosensorielle).

o H91 (Autres pertes de I'audition) et toutes leur sous-catégorie.

- Selon la Classification Commune des Actes Médicaux (CCAM) :

o CDLAO0O2 : Pose d'un implant auditif a électrodes du tronc cérébral.

o CDLAOO3 : Pose d'un implant auditif a électrodes intra cochléaires.

o CDLAOQO4 : Pose d'un implant auditif a électrodes extra cochléaires.
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o CDMPOQ02 : Séance d'adaptation et de réglage secondaires d'implant auditif a
électrodes intra cochléaires ou a électrodes du tronc cérébral.

o CBMPO0OO01 : Séance d'adaptation et de réglage secondaires d'une prothese
auditive implantée dans I'oreille moyenne.

o CDQPO014: Enregistrement des potentiels évoqués auditifs précoces pour
recherche de seuil, étude des temps de conduction et mesure des amplitudes,
sous anesthésie générale.

o CDQPO006 : Enregistrement des potentiels évoqués auditifs précoces pour
recherche de seuil, étude des temps de conduction et mesure des amplitudes,
sans anesthésie générale.

o CBLAOO1 : Pose d'une prothése auditive implantable dans I'oreille moyenne

o CBLAO0O2 : Pose d'un appareillage auditif ostéo-intégré dans I'oreille moyenne,

en un temps.

4. Recueil des données

a. Données épidémiologiques sur le dépistage de la surdité dans notre région

Les données épidémiologiques du dépistage de la surdité néonatale de la région ont été
recueillies aupres de la référente locale du centre de dépistage néonatal. Celle-ci coordonne
et centralise les données de dépistages T1, T2 et T3 chaque année, en concertation avec le
Centre de Diagnostic et d’Organisation de la prise en charge de la surdité (CDOS) local. Elle
reporte ensuite les données pour chaque patient sur une plateforme web national, gérée par
Santé Publique France (agence nationale de Santé Publique sous tutelle du ministére chargé
de la Santé). Sont extraites de cette base de données, le nombre de naissance pour les années

2014 a 2022, ainsi que le nombre de T1, T2 et T3 par années.

Pour I'année 2013, les données n’étaient pas disponibles sur la plateforme. Le nombre

d’enfants sourds n’a pu étre retrouvé pour les années 2014, 2015 et 2016.

La différence entre le nombre de naissances sur la région et le nombre d’enfants a tester
s’explique par retrait des enfants nés a domicile ou hors conventions, qui, s’ils doivent

bénéficier de tests auditifs, ne rentrent pas dans le cadre du dépistage organisé en maternité
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de notre centre. Le nombre de tests T1 et T2 réalisés est obtenu en prenant en compte des

refus, données manquantes et perdus de vue, et déces.

b. Données épidémiologiques sur les enfants atteints de surdité congénitale
diagnostiquée dans notre centre

Pour chaque patient inclus, un recueil de donnée médical a été effectué sur dossier physique

et informatique, les données ont été reportées sur le Case Report Form (CRF, Annexe 1).
Les données épidémiologiques et médicales recueillies sont les suivantes :

- Nom, prénom, date de naissance et sexe de I'enfant ;

- Dépistage de la surdité réalisé en période néonatale, si oui par quel moyen (PEAa ou
OEA) ainsi que le résultat (positif ou négatif). Il était noté si la donnée était
manquante ;

- Le diagnostic de la surdité : degré de surdité, type de surdité, age au diagnostic (en
mois) ;

- Laréhabilitation auditive : réalisée ou non, I'age a la réhabilitation (en mois) et le type
de réhabilitation proposé ;

- L'étiologie de la surdité : si elle a été recherchée, la réalisation d’une consultation
génétique ou non.

o Infection in utero (rubéole - cytomégalovirus - toxoplasmose congénitale -
syphilis congénitale - herpés) ;

o Anomalies cranio-faciales

o Poids de naissance inférieur a 1,5 kg ;

o Hyperbilirubinémie nécessitant une exsanguino-transfusion ;

o Médicaments ototoxiques ;

o Meéningite bactérienne ;

o Score d’Apgar de 0-4 a 1 minute ou de 0-6 a 5 minutes de vie ;

o Ventilation mécanique prolongée pendant plus de 10 jours ;

o Antécédents familiaux de SPN ;

o Présence de signes cliniques associés a un syndrome connu comportant une
surdité.
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Nous avons contacté les parents des enfants éligibles lors d’un rendez-vous de consultation
de suivi déja prévu lorsque cela était possible, par téléphone ou courriel pour leur remplir les
guestionnaires le cas échéant. Pour les parents joints par courriel, les questionnaires ont été

remplis lors d’un rendez-vous téléphonique.
Le questionnaire socio-économique comportait les informations détaillées en Annexe 2.

Pour cette étude, le suivi optimal qui peut étre proposé a un enfant atteint de surdité de
perception uni- ou bilatérale congénitale, diagnostiquée a la suite du dépistage néonatal a été
défini comme suivant : diagnostic porté avant I'age de 6 mois et/ou une réhabilitation

auditive débutée avant I’age de 1 an.

c. Questionnaires

Dans un second temps, deux questionnaires additionnels ont été proposés aux parents.

Le premier correspond au questionnaire Meaningful Auditory Integration Scale (MAIS, 35) et
sa version Infant-Toddler Meaningful Auditory Integration Scale (IT-MAIS) pour les enfants de
0 a 2 ans (38) ; en version frangaise traduite par I’équipe montpellieraine de I'Institut Saint-
Pierre (39). La version compléete des questionnaires est disponible dans les annexes 3 et 4.
Chaque item propose une situation de vie quotidienne mettant en jeu des stimulations
auditives, et peut-étre gradé tel que suit : 0 (jamais), 1 (rarement), 2 (de temps en temps), 3
(souvent), 4 (toujours). Chaque item est indépendant. Un score total sur 40 est calculé : plus
le résultat est élevé, meilleure est l'intégration des stimulations auditives dans la vie
quotidienne de I'enfant. La version IT-MAIS reprend les mémes items que le MAIS, hormis les
deux premiers qui sont adaptés a I'age. Les scores de ces deux questionnaires sont analysés

ensemble.

Le deuxieme questionnaire proposé est le Pediatric Hearing Impairment Caregiver Experience
(PHICE, 38,39) dans sa version modifiée et validée par Lim et al. (42). Il propose 42 situations
indépendantes que les parents d’enfants atteints de surdité infantile ont pu rencontrer au
cours du dépistage, diagnostic et suivi de leur enfant. Il évalue le niveau de stress ressenti
pour chaque situation. Il est noté selon une échelle de Likert de 1 (Non applicable), 2 (Pas de

stress), 3 (Tres faible stress), 4 (Faible stress), 5 (Stress modéré), 6 (Stress élevé), 7 (Stress tres
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élevé) a 8 (Stress extrémement élevé). Les résultats de chaque situation sont évalués de fagon

indépendante.

Quatre-cent cinquante dossiers ont été sélectionnés comme répondant aux criteres de
codages cités précédemment. Sur ces 450 dossiers, 86 répondaient aux criteres d’inclusions.
Les 86 patients ont été contactés pour administration des questionnaires ; sur ces 86 patients,
37 ont accepté de répondre (43%), 24 ont exprimé leur refus (28%) et 25 n’ont pas répondu

aux sollicitations (29%).

5. Autorisations

Aprés consultation aupres du Centre de Recherche et d’Investigation Cliniques (CRCI) du
centre d’étude, cette étude ne correspond pas aux modalités de Recherche Impliquant la
Personne Humaine (RIPH), telles que décrites par la loi Jardé du 5 mars 2012. De ce fait, il n’a
pas été nécessaire d’obtenir 'autorisation de recherche par un Comité de Protection des
Personnes (CPP). Cette étude vise en effet I'évaluation des modalités d'exercice des
professionnels de santé ou des pratiques d'enseignement dans le domaine de la santé

conformément a I'article R1121-1 du Code de la Santé Publique.

6. Analyse statistique

Les variables quantitatives sont exprimées en moyenne * écart type. Les variables qualitatives
sont exprimées en effectif (pourcentage).

Les analyses statistiques ont été réalisées avec le logiciel StatA v.14 (STATA CORP). Pour toutes
les comparaisons, le risque a est égal a 0,05. Les variables continues ont été comparé par un
test de Mann-Whitney et les variables catégorielles ont été testées par un test de Fisher ou
un test de Chii-2 en fonction du nombre de variables. Une valeur de p inférieure a 0,05 était
définie comme significative (noté *), une valeur inférieure a 0,01 un résultat trés significatif

(noté **) et une valeur inférieure a 0,001 un résultat hautement significatif (noté ***).

26



RESULTAT

1. Dépis

S

tage de la surdité

En 2014, soit

moins de deux ans aprés la mise en place du dépistage obligatoire, le nombre

d’enfants a tester était de 16471, et le nombre de tests réalisés de 1823 (T1 et T2 confondus,

Figure 2). De 2014 a 2022, I'exhaustivité des données s’est améliorée.

L’exhaustivité du dépistage et du recueil de données est depuis 2016 supérieur a 95% (Figure

3). Parallélement, le nombre de cas « manquants », englobant ici les données manquantes,

perdus de vus et décés a tendance a diminuer et représentait environ 1% des enfants apres

2018.
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Figure 2: Evolution du nombre de naissances, enfants d tester, tests T1-T2 réalisés, suspects de surdité

l'issue de T1-T2 et enfants sourds, dans notre région, entre 2014 et 2022
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2. Données de la surdité infantile dans notre centre

Quatre-vingt-six patients ont été inclus et 37 questionnaires obtenus. Les caractéristiques de
la population sont résumées dans les tableaux 2 et 3. Le sex ratio était de 1,39. L’age moyen
de la cohorte était de 69 *+ 28,6 mois. L'age moyen au diagnostic est de 17 £ 13,7 mois. A noter
que 5 patients (6%) ont refusé la réhabilitation auditive. Pour les 81 autres patients, I'age

moyen lors de la mise en place d’une réhabilitation auditive était de 25 + 16,7 mois.

Pour 71 (83%) des enfants diagnostiqués sourds, le test de dépistage néonatal de la surdité
avait été positif. Pour 14% des enfants, le dépistage n’avait pas eu lieu et pour 3% le résultat
était négatif.

Les surdités étaient majoritairement de type perception (94%). Les autres surdités
diagnostiquées étaient mixtes (1%) et transmissionnelles (5%). Dix pourcent des surdités
étaient unilatérales et 90% bilatérales. Ces surdités étaient |égeres dans 5% des cas, modérées
dans 24%, séveres dans 27%, profondes dans 41% et totales dans 3%.

La méthode de réhabilitation auditive était un appareillage conventionnel dans la plupart des
cas (69%), suivi par I'implantation cochléaire (27%) les appareils a ancrage osseux (2%) par
ordre de fréquence. Deux enfants (2%) n’avaient pas de réhabilitation auditive.
Cinquante-neuf enfants (69%) ne présentaient aucune comorbidité. Pour les autres, la
répartition des facteurs de risques de surdité et des comorbidités est détaillée Tableau 2.
Concernant la démographie familiale, la composition de la famille était disponible pour 59
patients, et celle de la fratrie pour 55 d’entre eux. Nous avons observé 95% de familles
biparentales, et 5% de familles monoparentales. Les autres caractéristiques des familles sont
décrites dans le Tableau 3. Il existait une disparité importante de distance domicile-centre,
avec une moyenne de 82 + 74,1 km mais un maximum de 356 km. Le revenu moyen par foyer

était de 43615 + 14503,4 euros annuels.

Tous les parents ont bénéficié d’une scolarisation, et tous avaient un niveau scolaire au moins
égal au College/CAP. Le niveau d’étude des parents est détaillé Tableau 3. Le parent 1
désignait le parent ayant répondu au questionnaire, le parent 2 le partenaire qui n’avait pas

répondu.
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Les enfants étudiés étaient tous scolarisés, hormis 2 (4%), qui présentaient également des

comorbidités. L'utilisation ou non d’une aide scolaire n’a pu étre déterminée que pour 40

enfants.

Tableau 2 : Facteurs de de risques de surdité et comorbidités

Groupe réhabilitation < 12 mois

Groupe réhabilitation > 12 mois

Facteurs de risques

n=23 n=58
Aucun 8(35) 10 (17)
Surdité familiale 5(22) 9 (16)
Prématurité 1(4) 9 (16)
Infection in utero 1(4) 4(7)
Médicaments ototoxiques 0 1(1)
Syndrome malformatif 3(13) 4(7)
Complications a I'accouchement 1(4) 4(7)
Surdité génétique 4 (18) 17 (29)
Comorbidités n= n=20
Visuelle 0 2 (10)
Neurologique 2 (33) 8 (40)
Autre 4 (67) 10 (50)
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Tableau 3 : Caractéristiques socio-économiques

Groupe réhabilitation <  Groupe réhabilitation >

12 mois 12 mois
Nombre d'enfants dans la fratrie n=13 n= 39%**
0/1/2/3/4/5/6 4/3/6/0/0/0/0 7/24/0/3/3/1/1
Langue principale parlée au n=8 n=29
domicile
Frangais 7 (87) 23 (79)
Autre 0 2(7)
Bilingue 1(13) 4 (14)
Niveau d'études du parent 1 n=8 n=27
Collége ou CAP 2 (25) 7 (26)
Lycée/Baccalauréat 2 (25) 10 (37)
Etudes supérieures 4 (75) 10 (37)
Niveau d'études du parent 2 n=8 n=26
Collége ou CAP 1(11) 11 (42)
Lycée/Baccalauréat 1(11) 5(19)
Etudes supérieures 7 (78) 10 (39)
Scolarisation n=13 n=39
Non scolarisé 1(8) 1(3)
Créche/préscolaire 5(38) 5(13)
Primaire classique 5(38) 23 (58)
Primaire spécialisée 1(8) 5(13)
Institut spécialisé 1(8) 5(13)
Aides scolaires n=9 n=31
Non 4 (45) 10 (32)
AVS ou AESH 2(22) 13 (42)
Autre 1(11) 4 (13)
Non concerné 2(22) 4 (13)

Résultats exprimés en nombre (%) sauf pour la fratrie (n/n/n/n/n/n/n). *** p <0,001, test de Chi-2.
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3. Comparaison des groupes selon remplissage du questionnaire

Le sexe ratio était de 1,1 dans le groupe répondeur et similaire a celui du groupe non-
répondeur (1,7, non significatif, test exact de Fisher). Bien que I'age a linclusion et au
diagnostic ne soient pas différents, I'age a la réhabilitation était plus élevé dans le groupe qui

a rempli les questionnaires (Tableau 4).

Tableau 4 : L’dge des enfants dont les parent ont rempli le questionnaire et le groupe n’ayant pas rempli le

questionnaire.
Questionnaire rempli (n=37) Questionnaire non rempli (n=49)
Age aI'inclusion 66 +23,3 72+32,0
Age au diagnostic 17 + 14,5 16+ 13,2
Age ala réhabilitation 29 +19,2 21 +13,5%

* p<0,05, test de Mann Whitney. Résultats exprimés sous la forme moyenne * écart type.

Dans chaque groupe, une majorité des patients ont bénéficié du dépistage, avec un résultat

positif (78% pour les répondeurs et 86% pour le groupe non répondeur).

Les deux groupes avaient une répartition différente des types de surdité (p=0,031, Test de Chi-
2) : nous avons observé 11% surdités de transmission et 89 % de surdité de perception dans
le groupe ayant répondu au questionnaire, contre 98 % de perception et 2% de surdités mixtes
dans l'autre groupe. Les surdités étaient principalement profondes dans les deux groupes
(49% pour les répondeurs et 35% pour les non répondeurs). Les surdités unilatérales étaient
plus fréquentes dans le groupe avec questionnaire : 19% contre 2% dans le groupe sans
questionnaire (p=0,018, Test de Fisher). Similairement, le type de réhabilitation différait entre
les deux groupes (p=0,004, Test de Chi-2) : avec une absence de réhabilitation ou un ancrage
osseux pour 5% des patients dans le groupe ayant rempli le questionnaire (0% dans le groupe
non répondeur), un implant cochléaire pour 38% des patients du groupe répondeur versus
17% du groupe non répondeur. L'appareillage conventionnel concernait 52% du groupe

répondeur et 83% du groupe non répondeur (différence, p=0,004, Test de Chi-2).
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73% des répondeurs et 65% des non répondeurs n’avaient pas de comorbidités (différence
non significative, test de Chi-2). La proportion des enfants avec un facteur de risque était
similaire dans les groupes répondeur et non répondeur : un contexte familial de surdité dans
8 versus 27% respectivement, une maladie génétique avérée dans 27 versus 25% et aucun

facteur dans 19 versus 25% (différences non-significatives, test de Chi-2).

La proportion des familles biparentales était également similaire (test de Chi-2, non
significative) : 92% dans le groupe répondeur (n=37) versus 100% des non-répondeurs (n=22,
données manquantes). La composition de la fratrie était similaire dans les deux groupes .La
langue parlée au domicile était principalement le francais (82%) chez les répondeurs versus
33% pour les non répondeurs (p=0,12 test de Chi-2, données manquantes). Le domicile n’était
pas plus éloigné du centre de référence dans le groupe n’ayant pas rempli le questionnaire
(95 £ 81,6 km) que dans le groupe y ayant répondu (64 + 59,6 km, non significatif, test de
Mann-Whitney).

4. Comparaison des groupes en fonction de I’age de réhabilitation

a. Description de la population

Le sexe ratio était de 0,77 dans le groupe réhabilitation précoce similaire a celui du groupe

réhabilitation tardive (1,7, non significatif, test exact de Fisher).

L’age moyen a l'inclusion dans le groupe réhabilitation < 12 mois (60 + 31,6) était similaire a
celui du groupe réhabilitation > 12 mois (74 + 27,6, non significative, test de Mann-Whitney).
En revanche, I’age moyen au diagnostic était plus faible dans le groupe réhabilitation < 12
mois par rapport au groupe réhabilitation > 12 mois 7 + 1,9 mois versus 21 + 14,4

respectivement, (p=0 test de Mann-Whitney).

Un test de dépistage positif a été noté pour 22 (95%) des enfants du groupe réhabilitation <
12 mois et 44 (76%) du groupe réhabilitation > 12 mois . Les surdités du groupe réhabilitation
< 12 mois étaient toutes de type perception. Dans le groupe réhabilitation tardive, 54 (93%)

des pertes était de type de perception, 3 (5%) de transmission et 1 (2%) étaient mixte
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(différence de répartition non significative, test de Chi-2). La répartition des niveaux de
sévérité de la surdité était similaire entre les deux groupes : dans le groupe réhabilitation
précoce, elles étaient profondes dans 9 cas (40%), sévere dans 7 cas (30%) et modérées dans
7 cas (30%). Dans le groupe de réhabilitation tardive, 23 (40%) étaient profondes, 16 (26%)
séveres, 13 (23%) modérées, 4 (7%) légeres et 2 (4%) étaient des cophoses (non significative,

test de Chi-2).

La proportion des surdités bilatérales était également similaire : 21 (91%) cas dans le groupe
réhabilitation précoce et 54 (93%) cas dans le groupe réhabilitation tardive (non significative,

test de Fisher).

Dans le groupe réhabilitation précoce, 20 (87%) enfants ont été réhabilités par un appareillage
conventionnel, contre 37 (64%) dans le groupe réhabilitation > 12 mois (non significative, test
exact de Fisher). Les implants cochléaires concernaient 3 (13%) patients du groupes
réhabilitation précoce (<12 mois) et 19 (33%) du groupe réhabilitation tardive (> 12 mois, non
significatif, exact test de Fisher). Aucun enfant n’a bénéficié d’'un appareil a ancrage osseux
dans le groupe réhabilitation précoce et un (3%) était concerné dans le groupe réhabilitation

tardive.

L'origine génétique était rapportée dans une proportion similaire dans les 2 groupes (26%).
Nous n’avons pas observé de différence significative concernant les comorbidités entre les

deux groupes (Tableau 2).

Les familles étaient en majorité biparentales : 14 (91%) dans le groupe réhabilitation précoce
et 40 (93%) dans le groupe réhabilitation tardive. L'ensemble des caractéristiques familiales
est résumé tableau 3. Le nombre d’enfants dans la fratrie était le seul critere différent entre
les deux groupes, avec une fratrie plus importante dans le groupe réhabilitation tardive

(Tableau 3).

Tous les parents avaient un niveau scolaire supérieur au College ou CAP. Le niveau d’études

du parent 1 ou 2 n’était pas associé a une réhabilitation plus précoce (Tableau 3).

Il n"existait pas de différence de ressources économiques. Les revenues annuelles des familles
avec une réhabilitation précoce étaient estimées a 39857 + 14814 euros contre 45012 + 14708
pour les cas de réhabilitation tardive (non significative, test de Mann-Whitney). La distance

domicile-centre était également similaire dans les deux groupes: 97 + 78,6 km (groupe
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réhabilitation < 12 mois) et 76 + 72,9 (groupe réhabilitation > 12 mois, non significative, test

de Mann-Whitney).

Enfin, les enfants étaient principalement scolarisés en primaire classique dans les deux

groupes (Tableau 3).

b. Réponses au questionnaire MAIS et IT-MAIS

Le questionnaire a été rempli par au moins un parent pour 37 enfants. La version MAIS a été
complétée pour 31 enfants (84%) et la version modifiée pour enfants de moins de 2 ans (IT-
MAIS) pour 6 d’entre eux (16%). Les scores n’étaient pas différents entre les deux groupes de
réhabilitation précoce et tardive (Fig. 3). Dans les deux groupes, la réaction au premier appel
dans le silence (item 3) et aux bruits familiers (item 5), la reconnaissance des bruits familiers
(item 7) et des interlocuteurs (item 8), et des intonations vocales (item 10) était bonne, avec

un score moyen supérieur a 3 (souvent).

El Réhabilitation tardive (n=27)

5 3 Réhabilitation précoce (n=10)
4- -
g 3-
® |
o
o
" 2=
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2 3 4 5 6 7 8 9 10

MAIS/MAIS-IT items

Figure 3 : Score au questionnaire MAIS. Il n’y avait pas de différence entre les groupes d’habilitations précoce
et tardive (test de Mann-Whitney).
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c. Réponses au questionnaire PHICE

Le questionnaire a été complété pour 37 patients. Les résultats sont présentés par sous-

catégories dans les Figure 4 et 5.

Pour la catégorie travail, il n’existait pas de différence entre les 2 groupes. Pour I'ensemble
des items, le score moyen se situait entre 2 (Pas de stress) et 4 (Peu de stress) suggérant une
bonne gestion et un faible impact de la surdité de leur enfant sur leur travail. Concernant la
gestion par les mutuelles et assurances (items 28 et 39), les scores moyens étaient similaires

(3 dans chaque groupe).

Dans la seconde partie du questionnaire, le score moyen la qualité de relation avec I'équipe
paramédicale (item 43) était plus élevé dans le groupe réhabilitation < 12 mois que dans le
groupe réhabilitation > 12 mois (Fig. 4). Par ailleurs, les difficultés d’obtention d’informations
médicales ont généré plus de stress dans le groupe réhabilitation < 12 mois (Fig. 4). Ces
éléments suggerent une implication plus importante des parents des enfant réhabilités
précocement. Lors du recueil des questionnaires, il était notifié de fagon récurrente, une
difficulté particuliere de la gestion des rendez-vous médicaux : score de 6 + 1,3 (groupe
réhabilitation précoce) et 5 + 1,6 (groupe réhabilitation tardive, non significatif, Test de Mann-

Whitney).

En milieu scolaire, les réponses des deux groupes semblaient similaires. Les parents
semblaient inquiets concernant le manque d’opportunités éducatives pour leur enfant (4 £
1,8). La capacité de lecture de I'enfant n’apparaissait que peu préoccupante, avec un score

moyen entre 2 et 3 pour chaque groupe.

Le score moyen de I'item 23 suggérait une inquiétude des parents sur le fait qu’autrui puisse
profiter de leur enfant (score moyen 5 + 2,1 dans chaque groupe, non significatif, Test de
Mann-Whitney). Dans les deux groupes, la culpabilité ressentie des parents a I'égard de leur
enfant était source d’un stress ressenti modéré a élevé (scores moyens: 6 + 1,3 pour les
réhabilités précoces, 5 + 2 pour les réhabilités tardifs). Il semblait exister une tendance vers
une différence entre les deux groupes pour I'item 66 (absence de soutien des proches) avec
des scores moyens de 4 + 2,1 (groupe réhabilitation précoce) et 3 + 1 (groupe réhabilitation

tardive, p=0,06, test de Mann-Whitney).
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Lorsque I'on considérait la sphere familiale, il apparaissait que I'excuse de la surdité pour
justifier un mauvais comportement par I'enfant (item 11) était source de stress plus important
dans le groupe réhabilitation < 12 mois (5 £ 1,7) que dans le groupe réhabilitation > 12mois (3
+ 1,4, p=0,013, Test de Mann Whitney). La fatigue physique et émotionnelle liée aux soins et
au processus de diagnostic et de réhabilitation était une situation ayant un score moyen
important (scores moyens supérieurs a 5 dans chaque groupe, non significative, Test de Mann

Whitney).

Travail
Droits (44)

Intéraction mutuelle (39)
Temps aménagé (33)
Couverture mutuelle (28)

Compréhension employeur (10)

I T T T
0 2 4 6
Score

Intéractions avec le milieu médical

o -

Difficulté a obtenir réhabilitation (53)

Colt équipements (50)

Difficulté obtenir infos (45)

Relations paramédicales (43)

Gestion rendez-vous (42)

Confusions m’_—

Relations médicales (20)-]
Ecoute (09);

Education

Capacité lecture (59)
Manque d'opportunités (49)

Performances démiques (48)
Comportment a I'école (38) Réhabilitation
| A _
précoce(n=8)
Inquiétude sur les choix (27) = Réhabilitation
tardive (n=27)
Relation enseignants (03)

Figure 4: Scores au questionnaire PHICE dans les domaines du travail, interaction avec le milieu médical et
éducation. Les résultats sont exprimés en score moyen % écart type.
* p<0,05, test de Mann-Whitney, versus réhabilitation tardive.
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Soutien
Absence soutien proches (66) $
Déménagement pour soins (62)
Manque de réseau parents (56)
Choix réhabilitation (54)
Integration communauté entendante (46)
Changement relation couple (41)

Capacités d'integration enfant (35)
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Crainte de profit (23)-
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Fatigue liée aux soins (40)
Equipement génant I'activité (16)
Voix de I'enfant irritante (13)
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Mauvais comportment enfant (11)
Retard implantation (08)
Réhabilitation décevante (07)

1
*
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Figure 5: Scores au questionnaire PHICE dans les domaines du soutien et de I'adaptation. Les résultats sont
exprimés en score moyen * écart type.
* p<0,05 et S p=0.06 (tendance), test de Mann-Whitney, versus réhabilitation tardive.



DISCUSSION

Ce travail nous a permis d’étudier le dépistage néonatal dans notre région et le suivi de la
surdité dépistée en période néonatale dans notre centre. Nous avons pu comparer les chiffres
du dépistage depuis sa mise en place en 2014 jusqu’en 2022. Le nombre d’enfant testés tend
a se rapprocher de celui a tester, et I'exhaustivité du dépistage et du recueil des données a
atteint plus de 95% depuis 2015. Dans la population étudiée, I’age moyen au diagnostic de la
surdité était de 17 mois pour une réhabilitation survenant en moyenne a 25 mois. Aucun
facteur socio-économique n’était différent entre les groupes réhabilitation < 12 mois et > 12
mois, hormis le nombre d’enfants dans la fratrie. La comparaison des deux groupes selon le
remplissage du questionnaire a permis de mettre en évidence une différence des
caractéristiques des surdités entre les groupes. Le groupe répondeur contenait plus de
surdités de transmission que le groupe non répondeur. Il existait plus de surdités unilatérales
dans le groupe répondeur. Enfin la réhabilitation par implant cochléaire était plus importante
chez les répondeurs et I|'appareillage auditif conventionnel majoritaire chez les non
répondeurs. Les enfants non répondeurs étaient réhabilités plus précocement que ceux ayant

répondu.

Concernant les performances auditives, nous n’avons pas pu mettre en évidence de différence
entre les groupes selon le délai de réhabilitation auditive. Enfin, nous avons questionné les
parents des enfant suivis sur les situations pourvoyeuses de stress rencontrées. Trois
situations étaient plus stressantes dans le groupe réhabilitation < 12 mois : relation avec
équipe paramédicale, I'obtention d’informations meédicales sur la surdité, mauvais

comportement de I’enfant justifié par la surdité.

Les programmes de dépistage sont internationalement considérés comme ayant un bon ratio
« colt-efficacité » (30,43). Dans notre région, le recueil des données est organisé par le CDOS
local. Si I'extraction des données par la plateforme de santé publique est aisée, leur
interprétation a nécessité un avis expert. Une simplification du processus de recueil et de

saisie des données est en cours.

Au-dela du co(t sociétal de la surdité, celle-ci a un co(t individuel, humain et économique
pour les familles d’enfants sourds (44). Certains facteurs socio-économiques familiaux
impactent la prise en charge de ces derniers. Nous n’avons pu démontrer les critéres qui
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entravent dans notre région le diagnostic, la réhabilitation ou le suivi des enfants, hormis le
nombre d’enfant dans la fratrie, dont la pertinence clinique peut étre critiquée. Aux Etats-
Unis, des les prémices de I'implant cochléaire, les familles qui s’y orientaient plus rapidement
était principalement de haut niveau éducatif et économique (45,46). Comme souligné par Boss
et al, les familles issues de milieux socio-économiques modestes sont plus susceptibles
d’habiter dans des zones a accés limité aux soins de santé, et d’étre moins conscients des
signes et symptémes de la perte auditive (30). Similairement, il est suspecté que la barriére
de langue puisse étre un frein a la bonne prise en charge de I'enfant malentendant (47). Dans
notre étude, la majorité des participants parlent le frangais, au moins en premiere langue. Il
n’est pas possible d’exclure qu’une partie des non répondeurs puisse I'étre en raison d’une
non-compréhension de I'étude et des sollicitations écrites ou vocales. Il aurait pu étre préféré
un entretien face a face, ou par le biais d’un traducteur. Par ailleurs, avec des distances au
centre de référence élevées, I'acceés aux soins peut-étre également un frein pour les familles
concernées. Actuellement, en France, le nombre d’ORL en France est en diminution, selon le
rapport du Conseil National de I’Ordre des Médecins de 2022 (48). Associée a cette tendance,
une désertification médicale toute spécialités confondues est notable dans notre région, de
fagon plus marquée que dans d’autres régions, selon le méme rapport. L’acces aux soins est

donc, pour nos patients, en enjeu majeur auquel nous devons répondre.

Avec ces difficultés, le processus de dépistage, diagnostic et gestion de la surdité est source
de stress pour les parents (49). Dans cette étude, les groupes répondeurs aux questionnaires
et les non répondeurs sont similaires concernant la majorité des aspects démographiques
(sexe, age, niveau socio-économique), ce qui suggére que les réponses obtenues sont
représentatives de la population globale étudiée. Au travers du questionnaire PHICE, nous
avons pu mettre en évidence des situations particulierement préoccupantes pour les parents :
la gestion des rendez-vous médicaux, la culpabilité liée au diagnostic, la confusion et la
difficulté d’obtenir des informations médicales, la fatigue physique et émotionnelle liée a
I'ensemble du processus. Bien que leurs scores moyens ne soient pas les plus élevés, la
difficulté a accepter le diagnostic ainsi que la relation avec I’équipe médicale étaient des
problématiques récurrentes lors des entretiens. Pour limiter I'impact psychologique de
I’'annonce, la HAS préconise une consultation dédiée, si possible pluridisciplinaire, expliquant
d’emblée les possibilité de réhabilitation auditive (19). Chez I’adulte, la communication dans

la relation médicale est considérée comme une difficulté dans le processus de soins pour

39



certains patients sourds (50), et I’étude souligne la nécessité d’augmenter I'accessibilité aux
patients sourds : alternatives aux entretiens téléphoniques (notamment pour les études
cliniques), matériel éducatif adapté (traduction en langue des signes), développement
d’applications adaptées. La surdité entraine une fatigue et un besoin d’aide extérieure de
fagon plus importante pour les familles d’enfants sourds que pour celles de leurs pairs normo-
entendants (51). Pour les familles interrogées dans notre étude, une meilleure information
sur les lois et droits liés a la surdité serait souhaitable. Similairement a I'étude utilisant ce
qguestionnaire de Meinzen et al. en 2008, nous avons pu démontrer que certains facteurs de
stress ressenti chez les parents d’enfants diagnostiqués plus tét étaient plus important que
ceux diagnostiqués plus tardivement (40). Si les capacités de lectures ne sont une
préoccupation majeure dans notre population, le manque d’opportunités éducatives et le

futur des enfants semblent inquiéter les parents.

Si, dans notre population, I'age moyen du diagnostic de la surdité est plus tardif que proposé
dans le rapport de la HAS (19), la réhabilitation intervient tout de méme en moyenne a 2 ans,
au début du développement du langage. Nous n’avons d’ailleurs pas pu observer de différence
des performances auditives entre les groupes selon I’'age de la réhabilitation. L’intégration
des stimulations sonores au quotidien était bonne, avec un score moyen élevé. La réponse
dans le bruit était la situation la moins satisfaisante selon les parents, entrainant une
inquiétude pour la vie quotidienne rapportée. Nous n’avons pu démontrer que I'age de la
réhabilitation auditive améliorait significativement les performances auditives, comme
constaté dans la littérature internationale. En effet, les enfants implantés avant 3 ans avaient
des scores d’intelligibilité et d’intégration auditive au quotidien supérieurs a leurs pairs
implantés plus tardivement (52). Indépendamment de la réhabilitation auditive, la
rééducation orthophonique joue un réle majeur dans le développement et I'amélioration du
langage et de l'intégration auditive chez I'enfant sourd (53). Il pourrait étre cliniquement
pertinent d’évaluer avec le MAIS les performances auditives en fonction de la rééducation

orthophonique.
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CONCLUSION

Cette étude s’inscrit dans le cadre d’une évaluation des pratiques du service, avec évaluation
d’un procédé de dépistage et du suivi des enfants diagnostiqués aprés celui-ci. Le programme
de dépistage de la surdité néonatale dans notre région montre une exhaustivité quasi-totale,
avec 99% de tests réalisés sur les enfants éligibles. L’age moyen au diagnostic de la surdité sur
la période étudiée est de 17 mois avec une réhabilitation survenant en moyenne a 25 mois.
Nous n’avons pas démontré de différence médico-socio-économique significative entre le
groupe réhabilitation £ 12 mois et le groupe réhabilitation > 12 mois en dehors d’une fratrie
plus importante dans le groupe de réhabilitation tardive. Les performances auditives sont
similaires entre les deux groupes et ne semblent pas varier selon I'age de la réhabilitation.
Certains facteurs de stress parental sont significativement plus élevés dans le groupe

réhabilitation < 12 mois, comme retrouvé dans la littérature internationale.
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ANNEXES

1. Annexe 1 : Case Report Form

Chef de Service :
Professeur A. BOZORG GRAYELI

Praticiens Hospitaliers :
Docteur Ch. DUVILLARD
Docteur M. FOLIA
Docteur C. GUIGOU

Assistants Chefs de Clinique :
Docteur M. GARCIER
Docteur A. CHARLERY-ADELE
Docteur F. THIBOUW

Attaché :
Docteur G. BOUILLY

Audioprothésistes :
C. GAGNEUX
C.E. SONNET

Orthophonistes :

D. DELTONNE

G. PAQUETTE

Tél : 03.80.29.52.14

Secrétariat Médical
Prise de Rendez-Vous
Tél : 03.80.29.37.58
Fax : 03.80.29.35.98

Service d’Hospitalisation Adultes
Cadre de Santé

Tél : 03.80.29.37.06

Fax : 03.80.29.51.60

Service d'Hospitalisation Hopital
d’Enfants :

Unité de chirurgie ambulatoire
pédiatrique

Tél : 03.80.29.53.83

Tél secrétariat : 03.80.29.59.90

Unité médico-chirurgicale grands
enfants

Secrétariat d'Hospitalisation :
Tél: 03.80.29.33.53

Case Report Form sur dossier médical

[N\ L] o 2 VOO URRRRR

<YYo o o VOO RRT

Date de naissance .......ccooeeeevverneenn. SEXE & e

(DY =0 M1 a Lol [V Yo o N
COA@INCIUSION & ...ttt eet s
Dépistage CIREaliS€ (Par fuveeveieeereeriee e ), résultat :

O Nonréalisé O Ne sait pas/donnée manquante

Diagnostic : Date : Age au diagnostic (en mois) :

Type de surdité :

Réhabilitation Date :
Type de réhabilitation:

Age a la mise en place (en mois) :

O Nonréalisé O Ne sait pas/donnée manquante
(J Consultation génétique

Facteurs de risques :
O Infection in utero (rubéole - cytomégalovirus - toxoplasmose
congénitale - syphilis congénitale - herpes) ;
O Anomalies cranio-faciales
(3 Poids de naissance inférieur a 1,5 kg ;
O Hyperbilirubinémie nécessitant une exsanguino-transfusion ;
O Médicaments ototoxiques ; -
O Méningite bactérienne ;
(O Score d’Apgar de 0-4 a 1 minute ou de 0-6 a 5 minutes de vie ;
O Ventilation mécanique prolongée pendant plus de 10 jours ;
O Antécédents familiaux de SPN ;
O Présence de signes cliniques associés a un syndrome connu comportant
une surdité.

Autres remarques :




2. Annexe 2 : Questionnaire socio-économique :

Chef de Service :
Professeur A. BOZORG GRAYELI

Praticiens Hospitaliers :
Docteur Ch. DUVILLARD
Docteur M. FOLIA
Docteur C. GUIGOU

Assistants Chefs de Clinique :
Docteur M. GARCIER
Docteur A. CHARLERY-ADELE
Docteur F. THIBOUW

Attaché :
Docteur G. BOUILLY

Audioprothésistes :
C. GAGNEUX
C.E. SONNET

Orthophonistes :

D. DELTONNE

G. PAQUETTE

Tél : 03.80.29.52.14

Secrétariat Médical
Prise de Rendez-Vous
Tél : 03.80.29.37.58
Fax : 03.80.29.35.98

Service d’Hospitalisation Adultes
Cadre de Santé

Tél : 03.80.29.37.06

Fax : 03.80.29.51.60

Service d'Hospitalisation Hopital
d’Enfants :

Unité de chirurgie ambulatoire
pédiatrique

Tél : 03.80.29.53.83

Tél secrétariat : 03.80.29.59.90

Unité médico-chirurgicale grands
enfants

Secrétariat d'Hospitalisation :

Tél : 03.80.29.33.53

QUESTIONNAIRE SOCIO-ECONOMIQUE

Dans le cadre d’une enquéte réalisée au CHU de Dijon concernant la surdité chez I'enfant, ainsi
que les facteurs socio-économiques des familles d’enfants sourds, nous vous faisons parvenir le
questionnaire suivant pour compléter notre recueil de données. Ces données seront toutes
anonymisées.

Personne remplissant le questionnaire

NOM :
PRENOM :

LIEN AVEC ENFANT INCLUS DANS L’ETUDE : Parent [J
Tuteur légal O

ADRESSE :

TELEPHONE :

E-MAIL :

Enfant concerné par le recueil de données

Nom de ’enfant :
Prénom de I’enfant :
Date de naissance de I’enfant

Composition de la famille :
Nombre d’adultes :
Nombre d’enfants :

Commentaires :

Origine ethnique et géographique :
Langue(s) parlée(s) au domicile :

Commentaires :

Concernant les parents :
Parent 1 :
Profession parentale :

Salaire mensuel (en euros, net) :

Au niveau éducatif :
Quel est le plus haut statut de scolarité que vous avez complété?

O Aucune scolarité formelle
O Ecole primaire
CCollége ou CAP
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Chef de Service :
Professeur A. BOZORG GRAYELI

Praticiens Hospitaliers :
Docteur Ch. DUVILLARD
Docteur M. FOLIA
Docteur C. GUIGOU

Assistants Chefs de Clinique :
Docteur M. GARCIER
Docteur A. CHARLERY-ADELE
Docteur F. THIBOUW

Attaché :
Docteur G. BOUILLY

Audioprothésistes :
C. GAGNEUX
C.E. SONNET

Orthophonistes :

D. DELTONNE

G. PAQUETTE

Tél : 03.80.29.52.14

Secrétariat Médical
Prise de Rendez-Vous
Tél : 03.80.29.37.58
Fax : 03.80.29.35.98

Service d’Hospitalisation Adultes
Cadre de Santé

Tél : 03.80.29.37.06

Fax : 03.80.29.51.60

Service d'Hospitalisation Hopital
d’Enfants :

Unité de chirurgie ambulatoire
pédiatrique

Tél : 03.80.29.53.83

Tél secrétariat : 03.80.29.59.90

Unité médico-chirurgicale grands
enfants

Secrétariat d'Hospitalisation :

Tél : 03.80.29.33.53

Concernant les parents :
Parent 2 :
Profession parentale :

Salaire mensuel (en euros, net) :

Au niveau éducatif :

Quel est le plus haut statut de scolarité que vous avez complété?
O Aucune scolarité formelle

O Ecole primaire

OCollege ou CAP

O Lycée (général, professionnel etc) avec obtention du baccalauréat
O Etudes supérieures (BTS, Université, Grandes écoles etc)

Commentaire

(DFECISIONS) <.ttt e

Au niveau de la scolarité de votre enfant :
Celui/Celle-ci est :

ONon scolarisé(e)
OJA la créche
OJA I'école primaire :[ classique
Cen classe spécialisée
O En institut spécialisé (précisez) :
O Scolarisé(e) a domicile

En cas de scolarité dite « classique), votre enfant bénéficie-t-il/elle de :
O Une auxilliaire de vie scolaire (AVS)
[0 Une aide autre (précisez) :
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3. Annexe 3 : Meaningful Auditory Integration Scale

Advanced Bionics : Recueil de Tests évaluant la Perception
et la Production de la Parole chez les enfants sourds

Echelle d’Intégration Auditive Pertinente (MAIS)

Meaningful Auditory Integration Scale (MAIS)
A. M. Robbins, J. J. Renshaw, S. W. Berry

Référence
Robbins A.M.; Renshaw J.J.; Berry S.W.; (1991); Evaluating meaningful auditory integration in
profoundly hearing impaired children; Am. J. Otology 12(Suppl): 144-150.

CODE SUJET : DATE :

SESSION :

1. Répondez a la question 1a si I’enfant a moins de 5 ans et a la question
1b s’il a plus de 5 ans.

1a. L’enfant porte-t-il I'appareil SANS résistance pendant tout le temps
qu’il est éveillé ?

Demandez aux parents : «A quel rythme faites-vous porter a son appareil tous les
jours ?» Faites-leur expliquer pendant combien de temps I'enfant porte 'appareil, et déterminez
si I'enfant le porte SANS résistance pendant tout le temps qu'il est éveillé, ou seulement
pendant des durées limitées. Demandez : «Si un jour il vous arrivait de ne pas mettre I'appareil
a , est-ce qu'il/elle vous ferait comprendre que cela lui manque (par exemple en
vous prenant par le bras, en montrant son oreille, en allant 1a ou l'appareil est rangé, en
prenant l'air inquiet ou intrigué, etc.) ?» Vous pouvez demander également : «Votre enfant
vous indique-t-il de maniére non verbale qu'il est mécontent lorsque I'appareil est retiré (par ex.
en pleurant ou en étant difficile)?»

0 = Jamais : Si les parents ne font porter I'appareil que rarement
parce que 'enfant y oppose une résistance.

1 = Rarement : Si I'enfant ne porte 'appareil que pendant de courtes
périodes, mais en y opposant une résistance.

2 = De temps a autre : Si I'enfant ne porte 'appareil que pendant de courtes
périodes, mais sans résistance.

3 =Souvent: Si I'enfant porte 'appareil sans résistance pendant tout
le temps qu'il est éveillé.

4 =Toujours : Si I'enfant porte I'appareil pendant tout le temps qu'il est
éveillé et fait comprendre qu'il est mécontent ou que
I'appareil lui manque lorsqu'il n’est pas branché ou que
ses parents ont oublié de le lui mettre.

Observations :

CR_TB(P)MAIS_FR_Frm_N Section 3.1
Advanced Bionics Clinical Research Department Europe
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1b. L’enfant demande-t-il a porter I'appareil ou a le faire mettre en
marche, ou le met-il lui-méme SANS qu’on le lui dise ?

Demandez : <A quel rythme met-il/elle son appareil chaque jour ?» Faites expliquer
par les parents si c’est eux ou si c’est I'enfant qui en prend l'initiative. Demandez : «Si un jour il
vous arrivait de ne pas mettre I'appareil a , sans le lui dire, est-ce que

vous demanderait de le mettre et serait mécontent de ne pas lavoir ?» Vous pouvez
également demander : «Votre enfant porte-t-il généralement I'appareil comme prévu (par ex.
toute la journée a I'école et une heure le soir), ou demande-t-il a le porter pendant tout le temps
qu'il est éveillé ?» (par exemple, le porte-t-il le soir méme aprés le bain ?) Ce dernier cas de
figure indiquerait un enfant qui est plus attaché a son appareil et plus tributaire de lui.

0 = Jamais : Si 'enfant oppose une résistance au port de I'appareil.

1 = Rarement : Si les parents affirment que I'enfant porte I'appareil sans
résistance, mais ne le réclame jamais.

2 =De temps a autre : Si I'enfant réclame parfois I'appareil, mais se contente
de le porter sans respecter des horaires particuliers.

3 =Souvent: Si I'enfant porte 'appareil sans résistance pendant tout
le temps qu'il est éveillé.

4 = Toujours : Uniquement si I'enfant porte I'appareil pendant tout le

temps qu'il est éveillé et le considére comme une partie
de son corps (comme le seraient des lunettes).

Observations :

Code Sujet : Date :

CR_TB(P)MAIS_FR_Frm_N Section 3.2
Advanced Bionics Clinical Research Department Europe
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2. L’enfant affirme-t-il é&tre mécontent ou parait-il I'étre si son appareil ne
fonctionne pas pour une raison quelconque ?

Demandez aux parents de vous donner des exemples de ce que I'enfant fait (en s’exprimant
oralement ou non-verbalement) lorsque I'appareil ne fonctionne pas. Demandez aussi : «Vous
est-il déja arrivé de contréler 'appareil de et de vous apercevoir qu'il ne fonctionnait
pas (ou que le microphone-antenne était tombé) sans que I'enfant ne s’en rende compte ou
sans qu'il ne vous l'ait dit ?» Pour les enfants encore jeunes, demandez : «Vous est-il déja
arrivé de contréler 'appareil de et de vous apercevoir qu'il ne fonctionnait pas, mais
que l'enfant ne vous en avait donné aucune indication non-verbale (par ex. en pleurant, en
mettant la main sur le microphone-antenne etc.) ?

0 = Jamais : Si I'enfant ignore si I'appareil fonctionne ou non.

1 =Rarement : Si les parents affirment que l'enfant ne constate
qu’occasionnellement le mauvais fonctionnement de
I'appareil (en le faisant savoir de maniéere orale ou non-
verbale).

2 =De temps a autre : Si les parents peuvent donner quelques exemples de
cas ou I'enfant se rend compte que I'appareil fonctionne
mal (ou que le microphone-antenne est tombé) dans
plus de 50% des cas, et commence éventuellement a
différencier entre plusieurs problemes de I'appareil.

3 =Souvent: Si les parents donnent de nombreux exemples ou
I'enfant peut souvent distinguer entre différents types de
mauvais fonctionnement du systeme (par ex. cordon
défectueux ou batteries faibles).

4 = Toujours : Si & chaque occasion lenfant repére et signale

immédiatement un probleme avec son appareil et est
capable de l'identifier aisément.

Observations :

Code Sujet : Date :
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3. L’enfant réagit-il spontanément lorsque son nom est prononcé
uniquement oralement dans un environnement calme, sans indices
visuels ?

Demandez : «Si vous vous trouvez derriére et que vous prononcez son nom dans
une piece calme, sans indices visuels, avec quelle fréquence réagit-il/elle au premier appel ?»

0 = Jamais : Si 'enfant ne réagit jamais.

1 =Rarement : Si 'enfant n'a réagi qu'a une ou deux occasions, ou
seulement aprés que son nom a été répété plusieurs
fois.

2 =De temps a autre : Si I'enfant réagit dans environ 50% des cas, lorsque son
nom est prononcé pour la premiere fois, ou réagit
régulierement, mais seulement lorsque les parents
répetent son nom plus d’une fois.

3 =Souvent: Si l'enfant réagit dans au moins 75% des cas lorsque
son nom est prononcé pour la premiére fois.

4 = Toujours : Si I'enfant réagit de maniére fiable et systématique a

chaque fois que son nom est prononcé, comme le ferait
un enfant entendant. Demandez des exemples.

Observations :

Code Sujet : Date :
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4. L’enfant réagit-il spontanément lorsque son nom est prononcé
uniquement oralement, sans indices visuels, alors qu’il existe un bruit
de fond ?

Demandez : «Si vous vous trouvez derriere et que vous prononcez son nom, sans
indices visuels, dans une piéce bruyante ou des gens parlent et ou la télévision est en marche,
avec quelle fréquence réagit-il/elle au premier appel ?»

0 = Jamais : Sil'enfant ne réagit jamais.

1 = Rarement : Si l'enfant n'a réagi qu'a une ou deux occasions, ou
seulement aprés que son nom a été répété plusieurs
fois.

2 = De temps a autre : Si 'enfant réagit dans environ 50% des cas, lorsque son
nom est prononcé pour la premiere fois, ou réagit
régulierement, mais seulement lorsque les parents
répetent son nom plus d’une fois.

3 =Souvent : Si l'enfant réagit dans au moins 75% des cas lorsque
son nom est prononcé pour la premiére fois.

4 =Toujours : Si I'enfant réagit de maniere fiable et systématique a

chaque fois que son nom est prononcé, comme le ferait
un enfant entendant. Demandez des exemples.

Observations :

Code Sujet : Date :
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5. L’enfant réagit-il spontanément a des bruits de son environnement
(sonnette, téléphone) sans étre incité oralement ou non a le faire ?

Demandez : «A quels genres de bruits de son environnement est-il/elle
exposé(e) ? Donnez-moi des exemples.» Questionnez les parents pour étre sir(e) que I'enfant
réagit exclusivement a une sollicitation auditive, sans indices visuels. Citons comme exemples
la sonnerie du téléphone, la sonnette de la porte d’entrée, un chien qui aboie, de I'eau qui
coule, le bruit d’'une alarme de fumée, une chasse d'eau, un moteur qui vrombit, un klaxon, la
sonnerie d’un four a micro-ondes, le changement de cycles d’un lave-linge, le tonnerre, etc.
Les exemples doivent éveiller I'attention de I'enfant spontanément et sans sollicitation de la
part des parents.

0 = Jamais : Si les parents ne peuvent pas donner d’exemple ou si
I'enfant ne réagit qu'aprés avoir été sollicité.

1 = Rarement : Si les parents ne peuvent donner qu'un ou deux
exemples, ou fournissent plusieurs exemples ou les
réactions de I'enfant ne sont pas systématiques.

2 =De temps a autre : Si I'enfant réagit dans environ 50% des cas a plus de
deux bruits de son environnement.

3 =Souvent : Si I'enfant réagit systématiquement & un grand nombre
de bruits de son environnement dans au
moins 75% des cas.

4 = Toujours : Si I'enfant réagit en général a tous les bruits de son

environnement comme le ferait un enfant entendant.
S'il existe un certain nombre de bruits récurrents auxquels I'enfant ne réagit pas (méme s'il

réagit régulierement a deux bruits tels que la sonnerie du téléphone ou la sonnette de la porte
d’entrée), la note ne peut pas étre supérieure a 2 : de temps a autre.

Observations :

Code Suijet : Date :
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6. L’enfant réagit-il spontanément a des sighaux auditifs lorsqu’il est
placé dans un environnement nouveau ?

Demandez : «Votre enfant présente-t-il une curiosité (orale ou non verbale) a I'égard de bruits
nouveaux lorsqu'il est placé dans un contexte inhabituel, par exemple chez quelqu’un d’autre
ou dans un restaurant, en demandant : «qu’est-ce que c'est que ce bruit ?» ou en disant
«j'entends quelque chose.» Un enfant encore jeune indique parfois de maniere non verbale
quil a entendu un bruit nouveau : ses yeux s'écarquillent, il prend un regard étonné, il
recherche l'origine du bruit nouveau, il imite ce bruit (par exemple en jouant avec un jouet
nouveau). Parmi les exemples mentionnés par les parents, citons les cas ol I'enfant pose des
questions sur le bruit d'assiettes qui s’entrechoquent dans un restaurant, des cloches qui
retentissent dans un grand magasin, un systéme d’annonces dans un béatiment public, les
pleurs d’'un enfant hors de vue dans une autre piece.

0 = Jamais : Si les parents ne peuvent pas donner d’exemple.
1 = Rarement : Si les parents ne peuvent donner qu'un ou deux
exemples.

2 = De temps a autre : Si I'enfant a réagi de la sorte a plusieurs reprises et que
les parents peuvent donner plusieurs exemples.

3 =Souvent: Si les parents peuvent donner beaucoup d’exemples et
que le phénomene est fréquent.

4 =Toujours : Si trés peu de bruits se produisent sans que I'enfant ne
pose de question a leur sujet (ou ne présente une
curiosité non verbale a leur égard, dans le cas d'un
enfant encore jeune).

Observations :

Code Suijet : Date :
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7. L’enfant RECONNAIT-il spontanément des signaux auditifs faisant
partie de ses habitudes a I’école ou chez lui ?

Demandez : «Est-ce que reconnait régulierement ou réagit convenablement a
des signaux auditifs en classe (par ex. cloche de I'école, systtme d'annonces, alarme
incendie) ou chez lui (par ex. en courant a la fenétre pour voir quel membre de la famille vient
d’arriver lorsqu'il/elle entend la porte du garage ; en allant & table lorsque la sonnerie du four a
micro-ondes a retenti, signalant que le diner est prét) sans indices visuels ni autres
sollicitations ?»

0 = Jamais : Si I'enfant ne le fait jamais.
1 =Rarement : S'il n'existe qu’un ou deux cas ou I'enfant a réagi a de
tels signaux.

2 =De temps a autre : L'enfant réagit a ces signaux dans environ 50% des
cas.

3 =Souvent: Si de nombreux exemples sont donnés et que I'enfant y
réagit dans 75% des cas.

4 = Toujours : Si 'enfant a manifestement maitrisé cette compétence
et réagit tout le temps.

Observations :

Code Suijet : Date :
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8. L’enfant manifeste-t-il une capacité a distinguer spontanément entre
deux personnes qui parlent, en utilisant I’audition seule (par ex. la voix
de son pére/de sa mére, ou la voix de ses parents/celle de ses fréres et
sceurs) ?

Demandez : «Est-ce que peut faire la différence entre deux voix, par ex. celle de
Maman et de Papa (ou de Susie et de Jean) simplement en les entendant ?»

0 = Jamais : Si les parents ne peuvent donner aucun exemple ou
I'enfant a fait la différence entre deux voix.

1 = Rarement : Les parents donnent un ou deux exemples.

2 =De temps a autre : Si plusieurs exemples sont donnés et que I'enfant le fait
dans au moins 50% des cas.

3 =Souvent : Si de nombreux exemples sont donnés et que I'enfant le
fait dans 75% des cas.

4 = Toujours : Si'enfant le fait toujours sans se tromper.
Observations :
Code Sujet : Date :
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9. L’enfant reconnait-il spontanément, a la simple écoute, la différence
entre les stimuli venant de la parole et ceux qui viennent du bruit ?

Demandez : «Est-ce que reconnait la parole comme une catégorie de sons
différents des bruits ?» Par exemple, si vous vous tenez derriére votre enfant et qu'un bruit
survient, lui arrive-t-il de dire : «quel était ce bruit ?». Dans le cas d’enfants encore jeunes,
demandez : «Est-ce qu'il arrive que se précipite dans la piece voisine pour
chercher la voix d'un membre de la famille, au lieu d’aller a la fenétre voir s'il y a un chien ou
un camion de pompiers dans la rue ?»

0 = Jamais : Si les parents ne peuvent donner aucun exemple ou
I'enfant a fait la différence entre parole et bruit.

1 = Rarement : Si un ou deux exemples sont donnés.

2 =De temps a autre : Si plusieurs exemples sont donnés et que 'enfant réagit
ainsi dans au moins 50% des cas.

3 =Souvent : Si de nombreux exemples sont donnés et que I'enfant
réagit ainsi dans 75% des cas.

4 = Toujours : Si 'enfant réagit toujours ainsi sans jamais se tromper.
Observations :
Code Sujet : Date :
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10. L’enfant associe-t-il spontanément, a la seule écoute, le ton de la
voix (colére, excitation, peur) et le sens des paroles ?

Demandez : «<En les écoutant seulement, est-ce que peut dire quelle est 'émotion
transmise par la voix de quelqu’un, par ex. colére, excitation, etc.?» (par ex. le pére crie & son
enfant de se dépécher a travers la porte de la salle de bains et I'enfant répond en criant :
«pourquoi es-tu faché ?» ). Autre exemple : le pére ou la mere lit un nouveau livre & un jeune
enfant assis sur ses genoux sans pouvoir voir son visage (par ex. Maman dit : «le petit garcon
cria «allons 1»» et 'enfant dit : «le petit garcon est content d’aller se promener.»)

0 = Jamais : Si les parents ne peuvent donner aucun exemple ou si
I'enfant n'a jamais eu l'occasion de le faire.

1 =Rarement : Si'enfant le fait dans 25% des cas.

2 = De temps a autre : Si'enfant le fait environ dans 50% des cas.

3 =Souvent: Si'enfant le fait dans 75% des cas.

4 = Toujours : Si I'enfant peut identifier systématiquement plus d’une

émotion en condition d’écoute uniquement.

Observations :

SCORE TOTAL : /40

Code Sujet : Date :
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4. Annexe 4 : Infant-Toddler Meaningful Auditory Integration Scale (IT-
MAIS)

Echelle d’Intégration Auditive Pertinente
pour les Jeunes Enfants (IT-MAIS)
Infant-Toddler: Meaningful Auditory Integration Scale
S. Zimmerman-Phillips, A.M. Robbins,
M.J. Osberger, (2000)

CODE SUJET : DATE:

SESSION :

1. L’enfant modifie-t-il son comportement vocal lorsqu’il porte sa
prothése ou son implant cochléaire ?

Chez les tres jeunes enfants, c'est tres souvent au niveau des productions de la parole
qu'apparaissent les premiéres manifestations d’'un bénéfice auditif. La fréquence et la qualité
des vocalisations peuvent changer lorsque I'appareil est en marche, lorsqu'il est a I'arrét ou
bien lorsqu'il ne fonctionne pas convenablement.

Demandez aux parents : «Décrivez-moi les vocalisations de lorsque vous mettez son
appareil en marche chaque matin». Demandez aux parents de vous décrire les vocalisations
de leur enfant et de vous dire si ces vocalisations sont modifiées lorsque la prothése est mise
le matin. Demandez : «Si vous oubliez de mettre en marche I'appareil de ou bien si
I'appareil ne fonctionne pas convenablement, est-ce que vous-méme et/ou d'autres personnes
remarquent que les vocalisations de different d'une quelconque maniere (par exemple,
la qualité, la fréquence d'occurrence) ?» Vous pouvez également demander : «Est-ce que
I'enfant «teste» I'appareil en vocalisant lorsque vous le mettez en marche ?».

0 = Jamais : Aucune différence n'apparait dans les vocalisations de
I'enfant avec ou sans appareil.
1 = Rarement : Légere augmentation du nombre de vocalisations de

I'enfant (accroissement de 25 % environ) avec l'appareil
en marche (ou diminution similaire avec I'appareil a
Iarrét).

2 =De temps a autre : L'enfant vocalise toute la journée et les vocalisations
augmentent (accroissement de 50 % environ) avec
I'appareil en marche (ou diminution similaire avec
I'appareil & I'arrét).

3 =Souvent: L'enfant vocalise toute la journée et il y a un
accroissement notable des vocalisations
(accroissement de 75 % environ) avec l'appareil en
marche (ou une diminution similaire avec l'appareil a
I'arrét). Les parents peuvent rapporter par exemple que
certaines personnes de l'extérieur remarquent une
modification dans la fréquence des vocalisations de
I'enfant avec et sans appareil.

4 =Toujours : Les vocalisations de I'enfant augmentent de 100 % avec
I'appareil en marche par rapport a la fréquence
d'occurrence avec l'appareil a l'arrét.
Observations :
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2. L'enfant produit-il des syllabes et des chaines de syllabes
assimilables a de la «parole»?

Ce type d'émission est caractéristique de la parole des jeunes enfants. Ces productions
contiennent des sons de la parole et des syllabes qui sont reconnus comme s'agissant de
«langage» par les parents (par exemple, «mamama», «dadada», «bababa» ou «yayaya»).
Souvent, les parents déclarent que le bébé «parle». Demandez : «Est-ce que vous
«parle» ou parle aux objets ?» Demandez, «Lorsque joue tout/e seul/e, quels types de
sons produit-il/elle lorsque I'appareil est en marche ?» Demandez aux parents, «Est-ce que
reproduit des sons et des mots utilisés dans les comptines ou dans les jeux
d’associations vocales ?» (par exemple, «hop hop», «moo», «baaa», «choo» «choo»,
«mmmm»). Demandez aux parents de vous donner des exemples bien spécifiques des
productions de I'enfant et de vous signaler la fréquence a laquelle elles sont produites.

0 = Jamais : L'enfant ne produit jamais de sons de la parole ; I'enfant
ne produit que des vocalisations indifférenciées ; ou
bien les parents ne peuvent pas citer d'exemple.

1 = Rarement : L'enfant produit quelques sons de la parole de temps a
autre (environ 25% du temps), mais uniquement
lorsqu'on lui fournit un modéle.

2 =De temps a autre : L'enfant produit des sons de la parole 50 % du temps
lorsqu'on lui fournit un modéle.

3 =Souvent: L'enfant  produit ces sons de la parole
approximativement 75% du temps; demandez aux
parents de citer de nombreux exemples. L'enfant
produit des chaines de syllabes spontanément mais
avec un répertoire phonétique limité. L'enfant peut
imiter clairement et de maniére fiable un modéle de
chaines de syllabes.

4 = Toujours : L'enfant  produit des séquences  syllabiques
régulierement et de fagon spontanée (c'est-a-dire, sans
modele). Les productions de I'enfant incorporent un
grand nombre de sons.

Observations :

Code Sujet : Date :
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3. L'enfant répond-il spontanément a son nom dans une piéce
silencieuse avec des indices auditifs seulement (c'est-a-dire aucun
indice visuel) ?

Les trés jeunes enfants manifestent des réponses tres variées aux sons et aux bruits. Des
exemples de ces réponses chez un tres jeune enfant peuvent étre: une cessation
momentanée d'une activité (par exemple, s'arréter de bouger, de jouer, de téter, de pleurer),
une recherche de la source sonore (par exemple, I'enfant de premier &ge leve les yeux ou
regarde derriere lui aprés avoir entendu son nom), en écarquillant les yeux ou en clignant des
yeux. Demandez aux parents : «Lorsque vous avez appelé le nom de derriére son dos
dans une piece silencieuse et sans indice visuel, quel est le pourcentage de fois ou il/elle a
répondu la_premiére fois que vous avez appelé son nom ?» De nombreux jeunes enfants
manifestent parfois une réponse différée lorsque la stimulation auditive cesse; tout
comportement qui peut étre reproduit est considéré comme une réponse a condition que
I'enfant manifeste ce comportement de maniere cohérente. Demandez des exemples
spécifiques des types de réponses observées par les parents, en particulier lorsqu'il s'agit
d'attribuer les notes les plus élevées.

0 = Jamais : L'enfant ne répond jamais & son nom, ou bien les
parents ne peuvent pas citer d'exemple.

1 =Rarement : L'enfant ne répond a son nom que 25 % environ du
temps lors du premier essai ; ou bien seulement aprés
de multiples répétitions.

2 = De temps a autre : L'enfant répond a son nom environ 50 % du temps lors
du premier essai; ou bien ne le fait régulierement
qu'aprés que les parents ont répété le nom plus d'une
fois.

3 =Souvent: L'enfant répond a son nom au moins 75 % du temps
lors du premier essai.

4 = Toujours : L'enfant répond & son nom de fagon fiable et réguliere
lors du premier essai.

Observations :

Code Sujet : Date :
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4. L'enfant répond-il spontanément a son nom en présence d'un bruit de
fond avec des indices auditifs seulement (c'est-a-dire sans indice
visuel) ?

Demandez aux parents : «Lorsque vous avez appelé le nom de derriére son dos sans
indice visuel dans une piece bruyante (par exemple, des gens qui parlent, des enfants qui
jouent, la télévision en marche), a quelle fréquence vous a-t-il/elle répondu la premiére fois que
vous avez prononcé son nom ?» Utilisez les criteres de réponse qui sont spécifiés dans la
question 3 pour noter les observations des parents. Demandez des exemples spécifiques des
types de réponses que les parents observent.

0 = Jamais : L'enfant ne répond jamais a son nom en présence de
bruit, ou bien les parents ne peuvent pas citer
d'exemple.

1 = Rarement : L'enfant répond a son nom en présence de bruit environ

25 % du temps lors du premier essai; ou seulement
aprés de multiples reprises.

2 = De temps a autre : L'enfant répond a son nom en présence de bruit environ
50 % du temps lors du premier essai ; ou bien ne le fait
régulierement qu'aprés que les parents aient répété le
nom plus d'une fois.

3 =Souvent : L'enfant répond a son nom en présence de bruit au
moins 75 % du temps lors du premier essai.

4 =Toujours : L'enfant répond & son nom en présence de bruit de
facon fiable et réguliere lors du premier essai.

Observations :

Code Sujet : Date :
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5. L'enfant réagit-il spontanément a des sons de I’environnement (chien,
jouets) a la maison sans qu'on le lui demande ou qu'on le lui suggeére ?

Demandez aux parents : «Précisez-moi les types de sons de 'environnement auxquels

répond a la maison et dans des situations familiéres (par exemple, chez I'épicier, au restaurant,
au terrain de jeux). Donnez-moi des exemples.» Questionnez les parents pour s'assurer que
I'enfant répond via l'audition, sans indice visuel. Demandez aux parents de citer des exemples
spécifiques, tels que la réaction au téléphone, a la télévision, aux aboiements du chien, a
I'alarme d'incendie, aux jouets sonores (par exemple, des boites a musique, des jouets mobiles
a musique), au retentissement d'un klaxon, au lave-vaisselle, a la sonnerie du four a micro-
ondes. L'enfant doit réagir spontanément au son sans que les parents ne I'y sollicitent. Utilisez
les criteres de réponse spécifiés dans la question 3 pour noter les observations des parents.
Les comportements de réponse peuvent étre manifestés lorsque le son vient d’étre détecté ou
bien lorsqu'il cesse.

0 = Jamais : L'enfant ne manifeste jamais le comportement; les
parents ne peuvent pas citer d'exemple; ou bien
I'enfant ne répond qu'apreés sollicitation.

1 = Rarement : L'enfant répond environ 25 % du temps a différents
sons. Les parents ne peuvent citer qu'un ou deux
exemples, ou bien peuvent citer plusieurs exemples de
sons auxquels lenfant répond de maniére
contradictoire.

2 = De temps a autre : L'enfant répond environ 50 % du temps a plus de deux
sons de I'environnement. S'il existe un nombre de sons
qui surviennent régulierement et auxquels I'enfant ne
réagit pas (méme s'il répond régulierement a deux sons
tels que le téléphone et la sonnerie de la porte
dentrée), nattribuez pas de note supérieure a
«QOccasionnellement».

3 =Souvent : L'enfant répond régulierement a de nombreux sons de
I'environnement au moins 75 % du temps.

4 = Toujours : L'enfant répond a tous les sons de 'environnement de
facon fiable et cohérente.

Observations :

Code Sujet : Date :
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6. L'enfant réagit-il spontanément aux sons de I’environnement dans
des environnements non familiers ?

Demandez aux parents, «Est-ce que manifeste de la curiosité (verbale ou non verbale)
vis-a-vis des sons et des bruits lorsqu'il/elle se trouve dans des cadres qui lui sont étrangers
(par exemple chez quelqu'un d'autre, dans un magasin qu'il/elle ne connait pas, ou bien dans
un restaurant ?)» Parmi les exemples : des plats qui s'entrechoquent dans un restaurant, des
sonneries qui retentissent dans un grand magasin, un systéme de sonorisation par haut-
parleur dans les édifices publics, un bébé qui pleure dans une autre piece, une alarme
d'incendie, un jouet qu'il/elle ne connait pas dans la maison d’un copain. Un enfant plus jeune
peut fournir des indices non verbaux qui indiquent qu'il/elle a entendu un nouveau son en
écarquillant les yeux, en frongant les sourcils, en souriant, en recherchant la source du
nouveau son, en imitant le nouveau son (par exemple en jouant avec un nouveau jouet), en
commengcant a pleurer & la suite d'un son fort ou inhabituel, ou bien en se tournant vers les
parents pour obtenir des informations. Ces réponses peuvent se manifester lorsque le son
vient d'étre détecté ou bien lorsqu'il cesse.

0 = Jamais : L'enfant ne manifeste jamais le comportement ou bien
les parents ne peuvent pas citer d'exemple.

1 = Rarement : L'enfant manifeste le comportement, mais ne le fait
qu'environ 25 % du temps ; les parents ne peuvent citer
qu'un ou deux exemples de ce comportement.

2 = De temps a autre : L'enfant manifeste le comportement & de nombreuses
reprises (environ 50 % du temps) et les parents
peuvent citer un certain nombre d'exemples différents.

3 =Souvent : L'enfant manifeste le comportement environ 75 % du
temps, les parents peuvent citer de nombreux
exemples différents.

4 = Toujours : Il'y a trés peu de nouveaux sons vis-a-vis desquels
I'enfant ne manifeste pas de réponse ou de curiosité.

Observations :

Code Sujet : Date :
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7. L'enfant reconnait-il spontanément des signaux auditifs qui font partie
de sa routine quotidienne ?

Demandez : «Est-ce que reconnait ou répond de fagon réguliere et appropriée a des
signaux auditifs a la garderie, a I'école maternelle, ou a la maison sans indice visuel ou autres
indices ?» Des exemples de comportement : chercher un jouet familier que I'enfant entend
mais qu'il ne peut pas voir, se tourner vers le four & micro-ondes lorsque celui-ci s'arréte ou
vers le téléphone lorsque celui-ci sonne, regarder la porte lorsque le chien aboie a I'extérieur
pour rentrer dans la maison, se tourner vers la porte en entendant la porte du garage qui

s'ouvre...

0 = Jamais : L'enfant ne manifeste jamais le comportement ou bien
les parents ne peuvent pas citer d'exemple.

1 = Rarement : Les parents peuvent citer un ou deux exemples du
comportement ; I'enfant répond a ces signaux 25 % du
temps.

2 =Detemps a autre : Les parents peuvent citer plus de deux exemples.
L'enfant répond & ces signaux environ 50 % du temps.

3 =Souvent : Les parents peuvent citer de nombreux exemples.
L'enfant manifeste des réponses a ces signaux 75 % du
temps.

4 =Toujours : L'enfant a clairement maitrisé cette capacité auditive et
répond de fagon routiniere a des signaux auditifs qui
font partie de sa routine quotidienne.

Observations :
Code Sujet : Date :
CR_TB(P)IT-MAIS_FR_Frm_P Section 2.9
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8. L'enfant est-il capable de distinguer spontanément deux locuteurs a
I'aide d'indices auditifs seulement (c'est-a-dire sans indice visuel) ?

Exemples : distinguer la voix de la mére ou du pere de celle dun/e frére/sceur, ou bien
distinguer les voix de la mére et du pére. Comportement : I'enfant préte attention ou répond au
parent qui s'exprime a partir d'indices auditifs uniquement. Demandez : «Est-ce que

peut faire la différence entre deux voix, comme celle de maman ou frere/sceur, simplement en
les écoutant ?» A un niveau plus difficile, demandez: «Lorsque joue avec deux
freres/sceurs et qu'un/e seulle frere/sceur parle, regarde-t-il/elle dans la direction du
frere/de la sceur approprié/e ?»

0 = Jamais : L'enfant ne manifeste jamais le comportement ou bien
les parents ne peuvent pas citer d'exemple.

1 =Rarement : L'enfant peut distinguer entre deux voix trés différentes
(adulte/enfant) environ 25 % du temps.

2 = De temps a autre : L'enfant peut distinguer entre deux voix trés différentes
(adulte/enfant) environ 50 % du temps.

3 =Souvent: L'enfant distingue entre deux voix trés différentes
(adulte/enfant) 75 % du temps ; est capable de parfois
distinguer entre deux voix similaires (par exemple les
voix de deux enfants).

4 = Toujours : L'enfant distingue systématiquement entre deux voix
tres différentes ; distingue trés souvent entre deux voix
similaires.

Observations :
Code Sujet : Date :
CR_TB(P)IT-MAIS_FR_Frm_P Section 2.10
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9. L'enfant fait-il spontanément la différence entre les sons de la parole et
d’autres stimuli ?

L'objet de cette question est d'évaluer si I'enfant reconnait la parole comme une catégorie de
sons différents des bruits. Nous examinons ceci en demandant aux parents des exemples
montrant que 'enfant confond ces deux types de stimulis. Par exemple, lorsqu'un enfant a une
réponse établie a certains stimuli (par exemple, en se balancant en réponse a de la musique),
manifeste-t-il ce méme comportement vis-a-vis de stimuli vocaux ?

Demandez : «Est-ce que reconnait le langage comme une catégorie de sons qui
different des sons non vocaux ?» Par exemple, si vous vous trouvez dans une piéce avec votre
enfant et que vous I'appelez, regarde-t-il/elle vers vous ou vers un jouet favori ?

0 = Jamais : L'enfant ne manifeste jamais le comportement ou bien
les parents ne peuvent pas citer d'exemple.

1 =Rarement : L'enfant manifeste le comportement environ 25 % du
temps ; les parents ne peuvent citer qu'un ou deux
exemples.

2 = De temps a autre : L'enfant manifeste le comportement environ 50 % du
temps ; les parents peuvent citer un certain nombre

d'exemples différents.

3 =Souvent: L'enfant manifeste le comportement 75 % du temps ;
les parents peuvent citer de nombreux exemples
différents.

4 = Toujours : L'enfant manifeste de fagon réguliére et fiable le

comportement ; I'enfant ne fait essentiellement aucune
erreur pour distinguer les sons de la parole d'autres
stimuli non vocaux.

Observations :

Code Sujet : Date :
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10. L'enfant associe-t-il spontanément, et par I'audition uniquement, une
intonation particuliére (colére, excitation, anxiété) a sa signification ?

L’enfant reconnait-il les changements d'émotion transmis par la voix généralement utilisés
dans le langage maternel ? Exemples de comportement : le rire ou le gazouillis en réponse a
de grands changements d'intonation ou de mélodie, la géne lorsqu'on le gronde ou qu'on lui dit
fermement «Non-non», méme sans accroissement sensible de l'intensité vocale. Demandez
aux parents : «Est-ce que peut reconnaitre auditivement I'émotion transmise par la
voix, par exemple une voix coléreuse, une voix excitée, etc ?» (Par exemple, maman hurle et
I'enfant est effrayé et pleure en réponse, ou bien I'enfant rit ou sourit en réponse a des
changements d'intonation et de prosodie dans les voix des parents sans voir leur visage).

0 = Jamais : L'enfant ne manifeste jamais le comportement; les
parents ne peuvent pas citer d'exemple ; I'enfant n'a
pas eu l'occasion de montrer le comportement.

1 =Rarement : L'enfant manifeste le comportement environ 25 % du
temps.

2 = De temps a autre : L'enfant manifeste le comportement environ 50 % du

temps.

3 =Souvent : L'enfant manifeste le comportement environ 75 % du
temps.

4 =Toujours : L'enfant répond de fagon réguliere et appropriée a une

gamme de tons vocaux.

Observations :

SCORE TOTAL : 140

Code Sujet : Date :
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5. Pediatric Hearing Impairment Caregiver Experience (PHICE), d’apres Lim

etal (42).

Items

Not
applicable
(1)

No
stress

(2)

Very
Low
Stress

(3)

Low
Stress

(4)

Moderate
Stress (5)

High
Stress

(6)

Very
High
Stress

(7)

Extremely
high
stress (8)

Policy

Inadequate support or understanding from an
employer (10)

Inadequate insurance coverage for treatment of
hearing impairment (28)

Not able to take time off from work to tend to
child’s needs (33)

Problems dealing with insurance company. (39)

Understanding the laws related to hearing
impairment. (44)

Healthcare

Feeling that healthcare providers do not listen to
me. (09)

Working together with doctors (20).
Feeling confused about medical information (32).

Keeping large number of medical appointments
(42).

Working with the nursing or rehabilitation team.
(43)

Difficulty getting information about hearing
impairment or rehabilitation. (45)

Costly medical equipment and expenses. (50)

Difficulty getting medical and rehabilitation care.
(53)

Education

Working together with education professionals
(03).

Worries about decisions | have made for my child’s
education (27)

Child’s behavior in school. (38)
Child’s academic achievement in school (48)
Lack of educational opportunities for my child. (49)

Child’s reading ability (59).

Support

Obtaining special learning materials for my child
(e.g. books, captioned videos).(15)

Worries about the deaf community’s perceptions
of my decisions for my child (21).

71




Worries about others taking advantage of my child
(23).

Worries about choosing the best form of
communication for child (oral, sign, total) (26).

Feeling partly responsible for my child’s hearing
impairment (29)

Worries about my child’s ability to make friends
(35)

Changes in my relationship with my partner or
spouse.(41)

Worries about how my child fits into the hearing
community (46)

Worries about whether my child should have a
hearing aid, cochlear implant, or no aid (54).

Lack of support network of parents facing similar
problems.(56).

Relocation to be near resources that meet my
child’s special needs. (62).

Inadequate support or understanding from friends
and relatives. (66).

Adaption

Child has temper tantrums related to hearing loss.
(01)

Worries about my child losing or damaging his/her
equipment. (04)

Being unable to go to work.(05)

Having difficulties accepting that my child is
hearing impaired.(06)

Hearing aids or cochlear implants not meeting
expectations (07).

Delayed cochlear implantation.(08)

Child uses hearing loss as an excuse to behave
badly. (11)

Feeling uncertain about my child’s future. (12)

Sound of child’s voice is irritating, lourd or shrill
(13).

Equipment interfering with child’s activities. (16).

Tired due to caring for my child with hearing
impairment.(40)
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Introduction : L'objectif principal de cette étude était de réaliser une description
épidémiologique des enfants atteints de surdité néonatale dans un centre hospitalo-
universitaire de référence en France.

Matériel et méthodes : Nous avons réalisé une étude de cohorte, longitudinale, rétrospective
et monocentrique. Les enfants diagnostiqués sourds de fagon uni- ou bilatérale, aprés un
dépistage néonatal de la surdité et nés dans la région couverte par le CHU de Dijon, entre le
1°" janvier 2013 et le 31 décembre 2022 ont été sélectionnés apres consultation du dossier
médical. Les données médicales étaient recueillies pour la population, et les participants a
I’étude ont rempli un questionnaire socio-économique, un questionnaire de performance
auditive (MAIS) et de stress ressenti sur le parcours de soin (PHICE). Les patients ont été
comparés en fonction de I’age de la réhabilitation auditive (avant ou aprés 12 mois).

Résultats : Le programme régional de dépistage de la surdité néonatale exhaustivité quasi-
totale, avec 99% de tests réalisés. Les deux groupes étaient similaires sur les facteurs médico-
socio-économiques sauf sur le nombre d’enfant dans la fratrie . L’age moyen au diagnostic de
la surdité sur la période étudiée est de 17 mois avec une réhabilitation survenant en moyenne
a 25 mois. La comparaison des deux groupes selon le remplissage du questionnaire a mis en
évidence une différence sur I'age de la réhabilitation et sur les critéres du coté et type de
surdité, type de réhabilitation. Les performances auditives, étaient similaires entre les groupes
selon I'age de la réhabilitation. Trois situations étaient plus stressantes dans le groupe
réhabilitation < 12 mois par rapport a I'autre groupe : relation avec équipe paramédicale,
I’'obtention d’informations médicales sur la surdité, le comportement de I’enfant.

Conclusion : L’évaluation du procédé de dépistage régional montre une exhaustivité quasi-
totale. L’age moyen au diagnostic de la surdité reste tardif par rapport aux recommandations
et pourrait étre amélioré. Il n’existe pas de différence médico-socio-économique ou de
performance auditive selon les ages de réhabilitation. Un dépistage et diagnostic précoce
semble étre plus associé a un stress parental ressenti.

MOTS-CLES : Dépistage surdité, surdité infantile, surdité néonatale, performances auditives.



