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INTRODUCTION

Depuis 1957, date du premier essai d’implantation chez un adulte, effectué par André Djourno
et Charles Eyries [19] a Paris, les techniques chirurgicales et les implants cochléaires (IC)
n’ont cessé de se développer, permettant d’¢largir les indications & un nombre croissant de
cas. Au début des années 70, les IC étaient réservés a des adultes souffrant d’une surdité
profonde acquise. Au vu des succes obtenus, les indications ont été élargies a la réhabilitation
des surdités congénitales chez 1’enfant, des les années 90, aux Etats-Unis [12-14, 59].
Parallelement au développement de 1’IC, de nouvelles techniques d’évaluations
audiologiques, rapides, fiables et non invasives sont apparues, permettant la mise en route de
programmes de dépistage systématique de la surdité a la naissance aboutissant a un diagnostic
plus précoce. Aujourd’hui, on estime qu’une surdité néonatale survient dans 1 a 3%o
naissances et une perte auditive dans la premiére année de vie chez 1%o enfants [10].
L’association du développement des tests diagnostiques et de I’IC a conduit a accroitre les

indications d’implantations chez des enfants de plus en plus jeunes, dés I’age de 6 ou 12 mois.

Un déficit vestibulaire est un des risques liés a I’'IC. 11 a été longtemps négligé voir ignoré.
Pourtant, il se congoit facilement si on considére la proximité anatomique et fonctionnelle
ainsi que l’origine embryologique commune de la cochlée et du vestibule. Les atteintes
vestibulaires aprés implantation sont classiquement attribuées a diverses causes, comme la
pénétration de I’oreille interne par le faisceau d’¢lectrodes mais aussi la diffusion du courant
¢lectrique de stimulation lors de la mise en marche de I’implant [1-5, 8, 9, 11, 30-36, 40, 45,
48, 50, 52, 53, 60, 61, 65, 66] ou a la diffusion d’une infection de I’oreille moyenne a 1’oreille

interne via la cochléostomie.

De facon générale, la fréquence des atteintes vestibulaires chez I’enfant et leurs relations avec
les pathologies de I’oreille interne sont trés peu documentées. Une attention un peu plus
grande a été portée aux conséquences de I’implantation sur la fonction vestibulaire depuis que
I’IC s’adresse a des enfants, mais les travaux publi€s restent peu nombreux, tant concernant
I’incidence des déficits vestibulaires aprés IC que les conséquences d’une telle atteinte chez
I’enfant [18, 24, 36, 59]. Les atteintes vestibulaires secondaires a la pose d’IC sont
considérées comme rares mais ce risque est sous-estimé, comme le suggerent les résultats

d’une étude préliminaire de 40 enfants implantés, qui montrent 5,5% d’aréflexie vestibulaire.



Cette sous-estimation est due au fait que peu d’enfants bénéficient de bilans vestibulaires
complets pré et postopératoires. Par ailleurs, la plasticité¢ centrale permet aux enfants de
compenser un déficit vestibulaire plus rapidement que les adultes et le déficit peut ainsi passer
inapergu [42, 72]. Cependant une aréflexie vestibulaire bilatérale congénitale ou acquise
précocement, durant les 18 premiers mois de la vie, peut avoir de graves conséquences. Elle
se manifeste par une hypotonie axiale, marquée par un retard important a I’acquisition de la
tenue de téte, de la position assise ainsi que par un retard d’acquisition de la marche autonome
[38, 42, 43, 47, 49, 71-73]. Ce tableau est encore malheureusement trop souvent considéré
comme la traduction d’une atteinte centrale. Face aux handicaps moteurs ou sensoriels acquis
au cours de la vie, les capacités de compensation sont connues comme dépendantes de la
richesse des informations sensorielles disponibles [7, 41, 70]. Il est donc raisonnable d’éviter
dans toute la mesure du possible de priver un enfant d’informations sensorielles vestibulaires

pour le reste de sa vie.

Les buts de ce travail sont :

1) Evaluer la prévalence des atteintes vestibulaires chez les enfants sourds profonds
candidats a un implant cochléaire ;

2) Evaluer le risque d’atteinte vestibulaire consécutive a la pose d’un implant cochléaire
chez les enfants ;

3) Déterminer si I’importance ou la cause de la surdité, ou encore le type d’IC permettent

de présager de I’importance de ’atteinte vestibulaire.



MATERIEL ET METHODE

COLLECTIF

Il s’agit d’une étude a la fois rétrospective et prospective qui porte sur une population
d’enfants sourds profonds, avec une surdité neuro-sensorielle profonde bilatérale. La part
rétrospective de 1’étude porte sur les dossiers d’analyse vestibulaire pré-implantation. Aucun
individus n’a été écarté de 1’étude. La part prospective réside dans le rappel d’une partie des
enfants qui n’avaient pas encore pu bénéfici¢é d’une évaluation vestibulaire aprés la pose de

I’implant cochléaire.

Chaque famille a donné son accord pour la participation de son enfant a 1’étude.

Le collectif est constitué¢ de 224 enfants, 117 garcons et 107 filles, d’un 4ge moyen au premier
examen de 51 mois + 34 mois (médiane : 42 mois), avec des extrémes allant de 7 a 198 mois
(16% ans). Tous souffraient de surdité profonde bilatérale et étaient candidats a un IC. Ils ont
tous bénéficié d’une évaluation oto-neuro-vestibulaire avant I’implantation. Ils constituent le
groupe ‘candidats’. Apres ’implantation, 89 de ces patients ont pu étre revus, 1 fois ou plus,

et constituent le groupe ‘suivis’.

TECHNIQUE CHIRURGICALE

Chez I’enfant, I’insertion du faisceau d’¢lectrodes au travers de la fenétre ronde est souvent
difficile en raison de la faible pneumatisation de la mastoide et de I’étroitesse de la
tympanotomie postérieure. Dans la plupart des cas, le faisceau d’électrodes a été introduit via
une cochléostomie a la verticale de la fenétre ronde, aussi inférieurement que possible, afin

d’éviter une insertion dans la rampe vestibulaire ou une Iésion de la lame spirale.

EVALUATION OTO-NEURO-VESTIBULAIRE

Un examen clinique otoneurologique débute par des tests de stabilité posturale (Romberg et

Unterberger) sur sol dur et sol mou puis par 1I’étude des voies visuelles, avec un test de



poursuite oculaire et des saccades, et I’évaluation des réponses nystagmiques a la stimulation
optocinétique, de la convergence oculaire et de 1’oculomotricité (test des nerfs craniens III,
IV et VI). Elle est suivie d’un test d’Halmagyi, puis de la recherche d’un nystagmus spontané
ou provoqué (Head Shaking Test et nystagmus positionnel), et de 1’évaluation de 1’inhibition

des réponses nystagmiques par la fixation visuelle.

Tests des fonctions canalaires

Les examens de la fonction canalaire comprennent un test d’Halmagyi, des impulsions
rotatoires selon un axe vertical et un examen calorique. Nous avons renoncé au classique test
pendulaire (rotations sinusoidales a la fréquence de 0,05 Hz avec une amplitude de 25°/sec)
comparant les réponses des canaux semi-circulaires (CSC) latéraux droit et gauche en
alternance. Ce test donne peu d’information, car les asymétries observables lors d’une atteinte
vestibulaire périphérique en phase aigué disparaissent vite en raison de la mise en place trés

rapide de processus de compensation centrale, pour ce type de stimulation faible.

Le test de Halmagyi ou test d’impulsion rotatoire de la téte (ou encore Head Thrust Test)
évalue la voie vestibulo-oculaire a hautes fréquences (accélération >200°/sec?). Il consiste a
faire tourner rapidement la téte du patient dans le plan des 3 CSC en demandant a I’enfant de
garder le regard sur une cible, par exemple un petit jouet que 1I’examinateur tient dans sa
bouche. L’examinateur prend fermement la téte du patient entre ses mains et la fait
brievement et rapidement pivoter dans le plan horizontal, vers la droite et puis vers la gauche,
pour tester les CSC latéraux. Pour tester les CSC supérieurs et postérieurs, I’examinateur se
place a 45° a droite puis a gauche du patient dont il bascule la téte rapidement en arriere puis
en avant dans le plan des canaux. Le test est négatif lorsque les yeux du sujet restent fixés sur
la cible. 11 est positif lorsque les yeux quittent la cible, obligeant le patient a effectuer une
saccade pour y revenir. L’observation d’une saccade signe un déficit complet du CSC testé
mais peut aussi se produire en cas de trouble de la convergence oculaire. La distinction entre
les deux phénomeénes se fait en éloignant la cible visuelle. Dans ce cas, la convergence
oculaire n’est plus sollicitée et la saccade de rattrapage ne persiste que dans le cas du déficit

du CSC testé.



Le test d’impulsions rotatoires selon un axe vertical ou test EVAR (Earth Vertical Axis
Rotation) [73] évalue la réactivité de la voie vestibulo-oculaire pour une accélération bréve
de 40°/sec? (valeurs moyennes). L’examen consiste a enregistrer les nystagmus engendrés par
I’activation des CSC latéraux par I’impulsion rotatoire dans une obscurit¢ totale afin
d’empécher toute fixation oculaire. Le patient subit une accélération initiale (impulsion per
rotatoire) de 40°/sec? (de 0 a 60°/sec en 1,5 sec). La rotation est poursuivie a vitesse constante
de 60°/sec et se termine par une impulsion post rotatoire (décélération) de 40°/sec pour
s’immobiliser. Les rotations sont effectuées dans les deux sens. L’enregistrement des
mouvements oculaires est effectué par un systéme d’électronystagmographie (ENG). Les
réponses oculaires aux phases d’accélération et de décélération sont enregistrées, jusqu’a leur
¢puisement. La constante de temps (Ct) et la moyenne des vitesses maximales initiales (VM)

de la phase lente de la réponse vestibulo-oculaire sont calculées selon les formules :
Constante de temps moyenne = Ctn + Ctan / 2 ;

Vitesse moyenne VM = VM + VMan / 2
(ou Ct = constante de temps ; VM = vitesse maximale initiale de la phase lente apres

impulsion rotatoire ; h = horaire ; ah = anti-horaire).
Les valeurs normales sont colligées dans le tableau 1.

L’examen calorique consiste en une stimulation calorique du CSC latéral. Il teste la réactivité
aux basses fréquences de la voie vestibulo-oculaire (accélération <20°/ sec?). La téte du sujet
est inclinée de 60° par rapport au plan de Francfort, de manicre a placer le CSC latéral en
position verticale. Le conduit auditif externe est irrigué pendant 30 secondes, avec de I’eau
froide (30° C) puis chaude (44° C), chaque stimulation étant séparée de 5 minutes de repos.
Chaque stimulation génére un nystagmus battant, respectivement, du c6té controlatéral pour
la stimulation a 30° puis ipsilatéral pour la stimulation a 44°. Le nombre de secousses
nystagmiques est compté entre 30 et 60 sec apres la fin de chaque irrigation. Les quatre
valeurs sont reportées sur un diagramme synoptique permettant de comparer les réponses de
chaque oreille (diagramme de Freyss). Les valeurs de valence relative (VR) et de

prépondérance directionnelle relative (PD) ont été calculées selon les formules de Jonkees :



VR = (30d + 44g) - (30d + 44d) / (30dg + 44dg) x 100 ;

PD = (44g +30d) - (44d + 30g)) / (30dg + 44dg) x 100
(nombre de secousses nystagmiques en réponse a une stimulation calorique de 30 ou 44°C de

I’oreille droite, d, ou gauche, g).

Les valeurs normales sont colligées dans le tableau 1

Tests des fonctions otolithiques

Les examens de la fonction otolithique comprennent une évaluation de la voie vestibulo-
spinale otolithique par enregistrement des potentiels évoqués otolithiques myogeniques
(PEOM) et de la voie vestibulo-oculaire otolithique par un test de rotation autour d’un axe
incliné par rapport a la gravité (test RAIG). Nous avons renoncé a réaliser de facon
systématique un test de perception subjective de la verticale ou de I’horizontale, qui peut étre
déviée du coté déficient en cas d’atteinte vestibulaire périphérique. Le patient, placé dans le
noir, pilote a distance une barre luminescente qu’il place en alternance en position verticale et
horizontale. Un résultat normal accepte un écart de + 2°. Mais ce test n’est applicable qu’a
partir de 1’4ge de 7 a 8 ans, la fiabilité étant trop faible chez des enfants de 4 a 7 ans, et

impossible chez ceux de moins de 4 ans.

L’enregistrement des potentiels évoqués otolithiques myogéniques (PEOM) ou VEMP
(Vestibular Evoked Myogenic Potentials) [69] consiste a évaluer les réponses myogeniques
en réponse a des stimuli de basse fréquence (clics ou brefs tone bursts). La stimulation
optimales utilisée dans notre étude consiste en des tone bursts de 750 Hz d’une durée de 6,6
msec a une fréquence de 4,1/sec en conduction aérienne (CA) via des écouteurs placés sur les
oreilles puis en conduction osseuse (CO) via un vibreur (B71 Radioear) placé sur la mastoide
en prenant soin d’occlure le CAE par pression du tragus. Il en résulte une vibration de la
macule sacculaire en CA alors qu’en CO la vibration intéresse a la fois le saccule et I'utricule
[16]. Cette vibration acoustique active les récepteurs vestibulaires et la voie vestibulo-spinale
qui induit une onde biphasique (PN) s’imprimant sur 1’enveloppe électromyographique de la
contraction active du muscle sterno-cléido-mastoidien ipsilatéral a la stimulation. Le test

commence a une intensit¢ de 100 dB, progressivement diminuée par paliers de 5 dB pour



chercher le seuil de la réponse. En cas d’absence de réponse a 100 dB I’intensité de la
stimulation est augmentée jusqu’a 110 dB au maximum. On s’intéresse a 1’enveloppe de cette
réponse. En cas de déficit auditif de transmission, une stimulation par CA peut étre
insuffisante pour générer une réponse identifiable méme a 110 dB. Dans ce cas (fréquent chez
le jeune enfant avec otite séro-muqueuse), seule la stimulation en CO permettra d’obtenir une
réponse vestibulo-spinale, si présente. Le test et ’enregistrement sont effectués des 2 cotés
afin de comparer les 2 fonctions vestibulaire otolithiques. Les PEOMs sont considérés comme

présents (normaux), ou absents (anormaux).

Le test RAIG ou OVAR (Off Vertical Axis Rotation) [17, 64] est fait dans les mémes
conditions et avec le méme matériel que le test EVAR. Le fauteuil est accéléré jusqu’a une
vitesse de rotation de 60°/sec, maintenue constante par la suite. Lorsque la réponse canalaire
due a I’accélération du départ s’éteint, le fauteuil est incliné de 13° par rapport a la verticale.
Cette rotation «en barbecue» stimule globalement le systéme otolithique, les récepteurs
utriculaires et sacculaires étant constamment déplacés par rapport au vecteur gravitaire [17].
La réponse oculaire enregistrée est un nystagmus complexe, dont on peut extraire une
composante horizontale et verticale, avec d’une part une modulation en position et en vitesse
de la phase lente synchrone a la position de la téte durant chaque cycle de rotation et, d’autre
part, un biais ou composante continue (Cc) représentant une prépondérance directionnelle des
phases lentes. La rotation est effectuée dans le sens horaire (h) puis antihoraire (ah). La
rotation horaire stimule plutot le systéme otolithique droit et la rotation antihoraire plutot le
gauche. Ce test permet de comparer les deux systemes otolithiques. Comme pour toutes les
stimulations rotatoires, les phénomenes centraux de compensation sont capables de gommer
les asymétries observables aprés une 1ésion unilatérale aigué, essentiellement les asymétries
des amplitudes de modulation des vitesses de phases lentes. Les parametres calculés sont
I’amplitude de la modulation (Mod) de la réponse vestibulo-oculaire, pour la composante
horizontale et verticale, et la composante continue (Cc). La modulation moyenne relative des
vitesses de phases lentes et la prépondérance directionnelle moyenne relative (PD) sont

calculées selon les formules suivantes :



Modulation moyenne relative des vitesses des phases lentes
= (Modh - Modan) / ( Modh + Modan) x 100
Prépondérance directionnelle moyenne relative = (Cch - Ccan) / |[(Cen +Ccan)| x 100
(ou Cc = composante continue ; Mod = modulation des vitesses des phases lentes ; h =

horaire ; ah = anti-horaire, |(X+X) |=somme des valeurs absolues).

Les valeurs normales sont colligées dans le tableau 1

AUTRES EXAMENS

Etant donné que des troubles ophtalmologiques peuvent modifier les résultats de 1’évaluation
oto-neuro-vestibulaire, voire étre une source d’instabilité ou de vertige chez I’enfant, le bilan
¢tait complété, au moindre doute, d’un examen ophtalmologique avec mesure de la réfraction
oculaire sous cycloplégiques (c’est a dire avec inhibition du systéme d’accommodation) et
d’un bilan orthoptique. Enfin, un examen neurologique était parfois ajouté, par exemple pour

des vertiges inhabituels.

CATEGORISATION DES ATTEINTES VESTIBULAIRES EN FONCTION DES RESULTATS DU BILAN

Nous avons défini 4 catégories d’atteintes vestibulaires :

- [aréflexie vestibulaire est définie par un test de Halmagyi positif, une absence de réponses
aux épreuves caloriques a 20°C, au test EVAR et aux PEOM ;

- [’hypoexcitabilité vestibulaire est définie par des réponses canalaires et otolithiques
diminuées par rapport a la normale ;

- [’hyperexcitabilité est définie par a des réponses canalaires et otolithiques augmentées par
rapport a la normale ;

- [atteinte mixte correspond a des réponses augmentées pour certains tests et diminuées
pour d’autres chez un méme patient (p.ex. hyporéflexie canalaire et hyperexcitabilité

otolithique).



SUIVI POSTOPERATOIRE

Le collectif des ‘candidats’ a été scindé en deux groupes, I’'un ayant bénéfici¢ d’un bilan
postopératoire (groupe ‘suivis’) et I’autre n’ayant pas été testé en postopératoire (groupe ‘non

Suivis’).

Groupe ‘suivis’

I1 est constitué de 89 enfants, 47 garcons et 42 filles, d’un age moyen de 18 + 17 mois lors du
diagnostic de surdité et de 52.8 + 34 mois lors de I’évaluation vestibulaire avant implantation
(médiane : 48 mois) allant de 7 a 144 mois (12 ans). Le tableau 2 en présente quelques
caractéristiques. En postopératoire, les 89 patients ont été testé par des épreuves caloriques,
87 par instillation d’eau et 2 par air en raison d’une perforation tympanique ou de drains
trans-tympaniques interdisant 1’utilisation d’eau; 82 par des épreuves caloriques et un test
EVAR, 75 par des épreuves caloriques, un test EVAR et un test OVAR, et 37 par des épreuves
caloriques, un test EVAR, un test OVAR et un enregistrement des VEMP.

Groupe ‘non suivis’

La fonction vestibulaire n’a pas été testée apres 1I’implantation chez 135 enfants ayant quitté la

région, étant partis pour I’étranger ou encore ayant été implanté dans un autre centre.

STATISTIQUES

Le ‘normality test’, ‘Mann-Whitney rank sum test’ et le ‘rank order correlation test’ ont été

utilisés pour les statistiques, a I’aide du programme Sigmaplot©.



Tableau 1

Test calorique Test EVAR Test OVAR
. Valence Cidoimmy|  Vilesss PD . Modulation
PD relative g moyenne | moyenne g PD verticale
relative . . horizontale moyenne
relative relative
Moyenne 0,9 0,6 8,2 6,4 0 0,3 3.3
Mé¢diane 0 0 7,7 5,1 -0,1 0,1 3,1
2xeeart- |y 13,1 22,6 333 2,5 8,4 3,6
type

Valeurs normales des tests caloriques, EVAR et OVAR

Elles ont été établies chez un groupe de 42 enfants normo-entendants de méme dge et de

méme sexe que le groupe implanté, dans la méme unité de vestibulométrie [Wiener-Vacher et

al. In press]. Les valeurs de valence relative et de prépondérance directionnelle relative pour

le test calorique correspondent aux normes déja publiées par d’autres équipes (15%), chez

des adultes et des enfants [G. Freyss].

Tableau 2

Causes de la surdité CT-Scan, RMN Type d’implant

Inconnue 52 (59%) [Normaux 60 (67%) |Advenced Bionics 56 (62%)
Génétique 14 (16%) [Malformation Cochlear 14 (16%)
Mondini 7 (8%) |... cochléo-vest. 14 (16%) MXM 13 (15%)
[Acquise (origine X) 6 (7%) |... cochléo-vest. avec autres 6 (7%)
[Post méningitique 4 (4%) syndrome 4 (4%)

CMV 4 (4%) |... vestibulaire 3 (3%)

Syndromique 1 (1%) |... cochléaire 1 (1%)

Immunitaire 1 (1%) [Indéterminée 7 (8%)

Caractéristiques du groupe ‘suivis’

Chez la plupart des enfants, la cause de la surdité est inconnue. Le bilan radiologique décele

une anomalie de [’oreille dans un tiers des cas. La majorite a re¢u un implant de type

Advanced Bionics.
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RESULTATS

PREVALENCE DES ATTEINTES VESTIBULAIRES DANS LE GROUPE ‘CANDIDATS’.

Le résultat des bilans préopératoires figure dans le tableau 3. Les résultats du groupe ‘suivis’
ne sont pas significativement différents de ceux du groupe ‘non suivis’. Le groupe ‘suivis’ est

donc un échantillon représentatif de I’ensemble des candidats a un implant cochléaire.

MODIFICATIONS A COURT TERME DE LA FONCTION VESTIBULAIRE APRES IC.

Les observations suivantes sont basées sur le groupe ‘suivis’. En cas d’asymeétrie vestibulaire
préexistante, le coté le plus faible a été choisi pour I’implantation dans la mesure ou il n’y

avait pas de contre indication d’ordre audiologique ou anatomique.

Dans 18 cas, I'IC a été placé dans une oreille dont le vestibule était non fonctionnel, avec une
aréflexie canalaire et otolithique. Aucune répercussion fonctionnelle n’a été observée dans ces

cas.

Dans 71 cas, I'IC a été placé dans une oreille dont le vestibule était fonctionnel. Les
modifications de la fonction vestibulaire observées suite a I’implantation cochléaire figurent
dans le tableau 4 (graphiques 1 a 6). Cette analyse graphique nous a permis de mettre en
évidence les patients qui ont montrés une modification de leur fonction vestibulaire a la suite
de la pose de I'implant. Les 6 graphiques montrent entre autre les modifications de fonction
vestibulaire considérées comme normales (surface formée par I’intersection des droites,
représentant des valeurs normales + 2 déviations standards pour chaque tests effectués) ainsi
que les patients qui n’ont présentés aucune modification de leur fonction suite a I’intervention
(points situés le long de la diagonale). Les différentes autres surfaces formées n’ont pas fait

I’objet d’analyse supplémentaire.

La fonction canalaire est restée normale dans 43 cas ; une hyporéflexie est survenue dans 12,
une aréflexie dans 7. Chez 5 enfants, les réponses étaient plus fortes aprés qu’avant
I’implantation. Chez 3 patients, I’augmentation ou 1’affaiblissement des réponses a conduit a

la restauration d’une symétrie des réponses aux tests. Quant a la fonction otolithique, elle est
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restée normale dans 32 cas et a subi des modifications chez 39 (55%). Les modifications
consistaient en une diminution unilatérale des réponses chez 9 d’entre eux, une diminution
bilatérale au test OVAR chez 4, avec une conservation des PEOM des deux cotés. Chez 17
enfants, les modifications consistaient en une augmentation des réponses otolithiques au test
OVAR avec une importante prépondérance directionnelle du co6té implanté, signe d’une
hyperexcitabilité otolithique. Chez 4 enfants, les modifications étaient variables selon les
tests, conduisant a une symétrie des réponses. Enfin 4 enfants ont présentés des atteintes
mixtes, par exemple une augmentation des réponses au test OVAR et une diminution aux
PEOM. Un seul patient a présenté une diminution des réponses otolithiques et canalaires du
coté opposé a l'oreille implantée. Il souffrait d’une atteinte vestibulo-cochléaire bilatérale

évolutive a CMV.

Les tableaux 5 (a et b) et 6 donnent un apercu global des modifications de la fonction

vestibulaire consécutives a la pose d’un IC.

MODIFICATIONS A LONG TERME DE LA FONCTION VESTIBULAIRE APRES IC.

Dans le groupe ‘suivis’, 27 patients ont été testés a plusieurs reprises entre 3 mois et 7 ans

(moyenne : 26 = 19 mois ; médiane : 18 mois) apreés I’implantation cochléaire.

\

Chez 18 patients, les résultats étaient identiques a ceux de la premicre évaluation post
opératoire. Chez 6 patients, il y avait récupération de la fonction (partielle chez 5, compléete

chez 1), et aggravation chez 3. Les détails sont colligés dans le tableau 7.

SYMPTOMES

Apres implantation, 24 des 89 patients du groupe ‘suivis’ ont présenté des vomissements ou
troubles de 1’équilibre compatibles avec une atteinte vestibulaire. Chez 10 de ces enfants,
aucune atteinte vestibulaire n’a été diagnostiquée. Des modifications de la fonction
vestibulaire ont été objectivées chez les 14 autres. Seulement 6 d’entre eux avaient une
aréflexie vestibulaire avérée en post-opératoire. Un enfant a présenté une aréflexie

vestibulaire 1'% mois apres 1’intervention.
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Parmi les 7 cas d’aréflexie vestibulaire, 5 sont survenues dans les suites post-opératoires
immeédiates, dans les 24 a 48 heures suivant I’implantation. Une aréflexie est survenue au 4°m¢
jour post-opératoire et une a 1’2 mois. Dans ce dernier cas, les troubles sont survenus aprés un
changement de programme de I’'IC. Le programme initial a ét¢ immédiatement réinstallg,

mais la fonction vestibulaire n’a pas récupére.

FACTEURS PREDISPOSANT A UNE ATTEINTE VESTIBULAIRE

Aucune corrélation n’a été mise en évidence entre les modifications de la fonction
vestibulaire, 1’age, le type d’implant, la technique chirurgicale, ou I’étiologie de la surdité. On
peut noter toutefois que parmi les 7 patients avec une aréflexie apreés implantation, 2 ont une

malformation de type Mondini et 1 présentait une infection a CMV.
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Tableau 3

. o PP Hyporéflexie | Hyporéflexie .
Groupes Fonctl(;n l/?:'e:],emle Arlef:?m;' bilatérale bilatérale Hy[flo rte,ﬂeiue t-test
normale 1laterale uniiaterale symétrique asymétrique uniiaterale
Candi‘fatzsz | 1o 56 18 14 9 17
n= 49% 25% 8% 6% 4% 8%
Rep(lm‘ses Suivis s 53 16 5 4 3 8
canaaires n= 60% 18% 6% 4% 3% 9% =024
pom S“jvligs 58 39 11 10 6 11
n= 43% 30% 8% 7% 49 8%
Candidass 1 119 35 9 2 1 2
n= 55% 16% 4% 10% 5% 10%
:“f.‘;ﬁ'.‘ses SRS . 54 1 1 9 4 8
otolithiques n= 62% 13% 1% 10% 5% 9% [p=031
o S“j“f; 1 66 2 7 16 6 12
n= 50% 18% 5% 12% 5% 10%

Fonction vestibulaire avant implantation cochléaire (eroupe ‘candidats’

Des 224 enfants, 49% ont une fonction vestibulaire normale, 25% une aréflexie bilatérale,
20% une atteinte asymétrique et 6% une atteinte partielle bilatérale symétrique. 1l n’y a pas
de différence significative entre le groupe ‘suivis’ et le groupe ‘non suivis’, tant en ce qui
concerne la fonction canalaire que la fonction otolithique. La fonction otolithique de 6

enfants est inconnue, les tests OVAR et PEOM n’ayant pas été réalisés.
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Tableau 4
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Modifications des réponses vestibualaires apres la pose de I’IC

La surface formée par l’intersection des droites, représentant des valeurs normales * 2
déviations standards pour les tests effectués, correspond aux valeurs de modification
considerées comme normales [Wiener-Vacher et al. In press]. Les points situés le long de la
diagonale indiquent I’absence de modification des réponses apres la pose de l'implant
cochléaire. Les données analysées avant et apres la pose de I’'implant chez 89 patients sont
dans l’ordre: la valence relative (1) et la prépondérance directionnelle (2) au test calorique
en pour-cent. La vitesse relative (3) et la constante de temps relative (4), moyennes, en
secondes au test EVAR. La prépondérance directionnelle horizontale (5) et verticale (6) en

degré par seconde au test OVAR.
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Tableaux Saetb

Nbr Patient

704
61
601
UUNon modifiés
50+ L Hypoexcitabilités ipsilatérales
B Aréflexies ipsilatérales
Hyperexcitabilités ipsilatérales
401 B Symétrisations
B Modifications controlatérales
301
201
12
101 [ 7 5
m e
0 T T T : : : : : T BEEREE.
Nbr patient
60 1 i
[ Non modifiés
50 - 49 Hypermodulations ipsilatérales
% Hypomodulations ipsilatérales
404 B Hypomodulations bilatérales
Mixtes
30 LISymétrisations
B Hypomodulations controlatérales
201 16
13
101
4 4
2 1
0 . . . - r ——

Modifications des réponses vestibulaires canalaires (a) et otolithiques (b) apres la pose del’IC

Chez 89 patients, un bilan vestibulaire a été réalisé avant et apres la pose de I'IC.
Répartition ,en nombre de patients, des atteintes vestibulaires canalaires (a) et otolithiques

(b) a la suite de la pose de I'IC.
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Tableaux 6

48% [pas de modifications

H Aréflexiques
[IModifications

10%

Répartition des modifications globales de la fonction vestibulaire (n=89) apres pose de

I’implant cochléaire

Chez 89 patients, répartition en pourcentage des modifications ou non de la fonction
vestibulaire au sein de notre population. Pas de modifications chez 48%, fonction vestibulaire

modifiée de quelque maniere que ce soit chez 42% et aréflexie vestibulaire chez 10% du coté

de la pose de I'IC.
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Tableau 7

Modification des réponses vestibulaires a long terme
Catégorisation en fonction
du p:em,lertb!lan Idem au Récupération | Récupération Aseravation
postoperatoire premier test compléte partielle g8

Pas de modifications (n=7) 6 1
Aréflexie (n=6) 4 2

|Hyp0réﬂexie (n=8) 4 1 1 2
IHyperexcitabilité (n=5) 3 2

Mixte (n=1) 1

Modifications des réponses vestibulaires a long terme aprés IC

Chez 27 patients, une évaluation postopératoire de la fonction vestibulaire a été réalisée a
plus d’une reprise, le dernier test étant réalisé entre 3 et 72 mois apres ['implantation. Chez
18, la fonction vestibulaire ne variait pas au cours du temps ; elle récupérait chez 6 et se

detériorait chez 3.
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DISCUSSION

Les buts de ce travail sont :

1) Evaluer la prévalence des atteintes vestibulaires chez les enfants sourds profonds candidats
a un implant cochléaire ;

2) Evaluer le risque d’atteinte vestibulaire consécutive a la pose d’un implant cochléaire chez
les enfants ;

3) Déterminer si I’importance ou la cause de la surdité, ou encore le type d’IC permettent de

présager de I’importance de I’atteinte vestibulaire.

1) PREVALENCE DES ATTEINTES VESTIBULAIRES CHEZ LES ENFANTS SOURDS PROFONDS.

A notre connaissance, il s’agit de la premiere étude qui traite de la prévalence des atteintes
canalaires et otolithiques au sein d’une large population d’enfants sourds profonds. Dans le
groupe ‘candidats’, nous retrouvons 50% d’enfants avec une fonction vestibulaire normale,
20% avec une aréflexie bilatérale complete, 7,5% avec une atteinte bilatérale partielle et
symétrique et 22,5% avec une atteinte partielle asymétrique. Ces chiffres sont comparables a
ceux de Shinjo — Kaga [57], une des rares études publiées jusqu’ici, et limitée a 20 enfants,
dans laquelle les auteurs rapportent 15% d’enfants avec une fonction vestibulaire normale,
35% avec des réponses anormales asymétriques et 25% (5 patients) avec une d’aréflexie

bilatérale.

A toutes fins utiles, il est important de préciser qu’aucun individus ayant bénéficié d’une
¢valuation préimplantatoire n’a été exclu de 1’é¢tude (224 enfants). La méme constatation est
appliquée sur le collectif des enfants qui ont bénéficiés d’une évaluation apres la pose de
I’implant (89 enfants). La différence entre ces deux populations réside dans 1’absence de bilan
apreés implantation chez 135 enfants pour les raisons déja mentionnées. Il n’y a donc aucun

biais de sélection dans cette étude.

19



2) ATTEINTE VESTIBULAIRE CONSECUTIVE A LA POSE D’UN IC.

Incidence de l’atteinte vestibulaire apres implantation

Cette série montre que I’implantation cochléaire affecte la fonction vestibulaire chez 50% des
patients, allant jusqu’a une aréflexie vestibulaire du c6té implanté chez 10% des patients avec
un vestibule fonctionnel avant I’opération. Ces chiffres peuvent paraitre élevés au premier
abord. Les travaux rapportés chez I’enfant faisant défaut, nous ne pouvons les comparer qu’a
des valeurs établies chez I’adulte. La prévalence des aréflexies vestibulaires post-implant que
nous rapportons est comparable a celle donnée par Todt et al. chez 1’adulte [63], et ce malgré
le fait que la technique chirurgicale soit différente. En effet, Todt insert le faisceau
d’¢lectrodes au travers de la fenétre ronde [63] alors que nous pratiquons une cochléostomie
aussi basse que possible en dessous de la fenétre ronde. D’autre part, les valeurs que nous
observons sont meilleures que celles rapportées par les chirurgiens pratiquant une
cochléostomie antérieure. Parmi eux, Enticott observe, chez 146 adultes implantés, une
atteinte canalaires dans 32% des cas [20]. Migliaccio rapporte une perte des réponses

vestibulo-oculaires au test de Halmagyi chez 10% des patients [62].

Facteurs prédictifs

Comme d’autres auteurs [62], nous n’avons pas pu mettre en évidence de facteur prédictif
comme l’age ou I’étiologie de la surdité, ni méme le type d’implant ou la technique
chirurgicale. Les seuls facteurs possibles seraient 1’existence d’une malformation cochléaire
de type Mondini (2/7 cas d’aréflexie) ou d’une infection virale 8 CMV (1/7 cas d’aréflexie).

Mais cette série est trop petite pour nous permettre d’émettre des conclusions définitives.

Symptomes

Identifier un trouble vestibulaire dans les suites opératoires peut paraitre trivial. En effet, chez
’adulte, les signes et symptomes sont évidents. Il n’en va pas de méme chez I’enfant. Des 89
enfants du groupe ‘suivis’, 24 ont présenté des vomissements ou troubles de 1’équilibre dans
les suites opératoires immédiates, évocateurs d’une atteinte vestibulaire. Or, des modifications

postopératoires de la fonction vestibulaire n’ont été objectivées que chez 14 d’entre eux! A
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I’inverse, 1 des 7 enfants ayant perdu la fonction vestibulaire aprés 1’opération n’en présentait
aucun signe! Ceci illustre la difficulté a se prononcer sur I’existence ou non d’une atteinte
vestibulaire chez ’enfant sans 1’avoir précisément testée! Les troubles qu’un enfant présente
dans les suites d’une opération peuvent étre liés a un effet secondaire des produits
anesthésiants ou des antalgiques et, a I’inverse, une perte méme totale, unilatérale, de la
fonction vestibulaire périphérique peut passer totalement inapergue. Cette observation
souligne la nécessit¢ d’un bilan vestibulaire non seulement avant, mais aussi apres
I’implantation. De plus, le bilan mérite d’étre répété quelques mois plus tard, entre 2 et 3 mois
apres 1’opération, car si la majorité des modifications fonctionnelles observées sont survenues
avant le 2°m® mois suivant la chirurgie, d’autres modifications ont été identifiées a plus long
terme. Certes la majorité des déficits vestibulaires observés dans la période postopératoire
immédiate semble stable par la suite. Toutefois, nous avons observé dans quelques cas une
aggravation de I’atteinte préexistante, mais également quelques cas d’amélioration a plus long
terme, jusqu’a 3 ou 4 ans apres la chirurgie. Ces observations sont originales, car au mieux de
nos connaissances, aucune étude n’a été publiée concernant 1’évolution a si long terme de la

fonction vestibulaire apres IC.

Meécanismes

Les mécanismes a 1’origine du déficit vestibulaire consécutif a I’IC ne sont a I’heure actuelle
pas compris. Le déficit pourrait résulter d’un traumatisme chirurgical, d’un déséquilibre
pressionnel et ¢électrolytique des liquides de 1’oreille interne ou de micro-fractures de la lame
spirale lors de I’intervention [9, 29], d’une fistule labyrinthique, d’un processus inflammatoire
du labyrinthe, d’une réaction a un corps étranger ou résulter des stimulations ¢€lectriques par

I’'IC.

Dans la majorité des cas de notre série, les atteintes surviennent immédiatement aprés la
chirurgie. Ceci peut suggérer qu’elles résultent d’un effet mécanique de I’introduction de
I’¢lectrode dans la cochlée. Cette hypothese est toutefois difficile a valider. En effet, apres des
chirurgies de drainage de 1’hydrops endolymphatique chez les patients souffrant d’une
maladie de Menicre, comme la sacculotomie de Fick [21] ou cochléo-sacculotomie de
Schuknechet [54], au cours desquelles le labyrinthe membraneux est déchiré a dessein, aucun

vertige n’est observé. Cette comparaison a toutefois quelques limites, puisque dans ces
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interventions de drainage, aucun matériel étranger aussi volumineux que 1I’IC n’est introduit
dans 1’oreille interne, susceptible de provoquer un ‘tsunami’ des liquides du labyrinthe. De
plus, ces interventions sont pratiquées sur des vestibules dont la fonction est altérée par la
maladie alors que I’IC est introduit dans une oreille dont la fonction vestibulaire est saine, au

moins dans une partie des cas.

Dans 1 cas, 4 jours se sont écoulés avant la survenue du déficit vestibulaire, suggérant une
possible fistule périlymphatique. Toutefois, le role d’une fistule périlymphatique comme
cause d’un déficit vestibulaire ou cochléaire est trés controversé dans la littérature [27]. Pour
certains auteurs, peu de patients se plaignent de vertiges apres chirurgie de 1’otosclérose,
méme lorsque le piston est introduit au travers d’une perforation de la platine directement
dans le vestibule, générant ‘de facto’ une situation de fistule périlymphatique [39]. Mais il a
été démontré plus récemment que cette chirurgie induisait des altérations fonctionnelles du
vestibule dans un bon nombre de cas [25]. Sont-elles dues a une fistule ? Enfin, les
mécanismes pourraient étre semblables a ceux qu’on suspecte dans les quelques cas
sporadiques de paralysie faciale survenue plusieurs jours aprés une chirurgie d’oreille
moyenne pourtant sans complication. La plupart des auteurs évoquent une réactivation d’un
virus neurotope [6, 28, 56, 67]. Cette hypothese est étayée par des travaux d’histopathologie
de I’os temporal montrant la présence d’inclusions virales dans le ganglion méatal du nerf
facial [22, 23]. Selon Gacek, ces virus pourraient migrer vers les structures avoisinantes de
I’oreille interne, a I’occasion d’un stress, et &tre a ’origine de diverses manifestations, non
seulement une paralysie faciale mais aussi une surdité brusque ou, dans le cas particulier,

d’une atteinte vestibulaire [22, 23].

Chez un patient le déficit vestibulaire est survenu a la suite d’un changement de programme
de I’IC. Le programme précédent a été rapidement repris, mais la fonction vestibulaire n’a pas
récupéré. Ce cas suggere une atteinte du vestibule secondaire a la stimulation électrique. Un
impact direct de la stimulation électrique par 1'IC sur 'appareil vestibulaire est suggéré aussi
par I’observation d’une hyperexcitabilité du systéme canalaire et, plus souvent, du systéme
otolithique chez quelques enfants, et encore par 1’apparition d’une excitabilité vestibulaire
chez des enfants aréflexique avant I’implantation, observation qui mériterait d’étre vérifi¢e
sur une plus large échelle ainsi que chez l'adulte. L'hypothése d'un impact direct de la

stimulation ¢électrique sur le vestibule n'est toutefois pas supportée par d'autres observations.
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En effet, des stimulations ¢lectriques de ’appareil vestibulaire sont réalisées dans diverses
conditions expérimentales chez 1’animal depuis de nombreuses années [15, 44]. Ces auteurs
n’ont pas rapporté avoir observé un déficit vestibulaire consécutif aux stimulations, tout en
admettant qu’ils n’ont pas étudié spécifiquement cet aspect ni soumit le vestibule a une
stimulation électrique continue comme celle d’un implant cochléaire. Chez I’homme, des
stimulations électriques sélectives de la branche du nerf vestibulaire innervant le canal semi-
circulaire postérieur ont été réalisées récemment chez 3 adultes, dans le dessein de développer
un implant vestibulaire pour la réhabilitation des déficits bilatéraux [68]. Aucun déficit
consécutif aux stimulations n’a été observé chez ces sujets. La encore un bilan vestibulaire
n’a pas été effectué a la suite de ces stimulations et il s’agissait d’une stimulation ¢électrique
de courte durée. Chez notre patient, la relation entre la survenue du déficit vestibulaire et le
changement de programme de I'IC était peut étre purement fortuite. Cette observation

mériterait donc d’étre approfondie et vérifiée par d’autres études.

Il se pourrait donc que les déficits vestibulaires aprés IC résultent d’une réponse de stress
inappropriée de I’oreille interne a I’introduction du faisceau d’¢électrodes, dans un mécanisme
physiopathologique comparable a celui a 'origine des surdités brusques, mécanisme retenu

par certains auteurs [46].

3) STRATEGIE D’ IMPLANTATION TENANT COMPTE DES RISQUES D’ATTEINTE VESTIBULAIRE.

Un bilan vestibulaire exhaustif des fonctions canalaires et otolithiques semble indispensable
avant toute implantation cochléaire, pour déterminer le c6té a implanter. Il nous semble
clairement préférable de placer I'IC dans I'oreille dont la fonction vestibulaire est la moins
bonne, a moins que d’autres facteurs 1’interdisent. Ainsi dans 5 cas de notre série, des facteurs
audiologiques prioritaires ont fortement influencé le choix du c6té a implanter, comme la
persistance d’une audition résiduelle utilisable par une prothése conventionnelle, une
asymétrie des seuils auditifs inverse a I’asymétrie de la fonction vestibulaire. Le choix est
parfois déterminé par des contraintes anatomiques comme un labyrinthe ossifié ou encore une

aplasie du nerf auditif, heureusement extrémement rare.
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Conséquences d’un déficit vestibulaire bilatéral chez [’enfant

Les asymétries de fonction ne sont pas rares, représentant 22,5% des cas de notre série
justifiant de ce fait un bilan vestibulaire. De plus, sans bilan préalable a la chirurgie, il y a
risque d’implanter la seule oreille fonctionnelle sur le plan vestibulaire, avec comme
conséquence possible, en cas de perte fonctionnelle postopératoire, d'un déficit vestibulaire
bilatéral. Chez I'enfant, les conséquences en sont d'autant plus dramatiques qu'il est jeune. On
observe une hypotonie axiale, un retard dans 1’acquisition des différentes étapes du contrdle

posturo-moteur, des chutes a répétition et des difficultés de développement de fonctions

cognitive et spatiale [37, 51, 58, 72]

Implantation uni ou bilatérale ?

Si le bénéfice d’une implantation cochléaire bilatérale est possible sur le plan audio-
phonologique, permettant une meilleure définition temporelle et spatiale et une amélioration
des performances dans le bruit, elle ne justifie pas de négliger son impact possible sur la
fonction vestibulaire. Les conclusions de notre étude nous portent a la vigilance. Le risque
encouru par les patients implantés sur un vestibule initialement fonctionnel est loin d’étre
anodin et nécessite un bilan ainsi qu’un suivi de la fonction vestibulaire. I1 est donc nécessaire
dans un premier temps de déterminer le vestibule le moins fonctionnel afin de limiter la
survenue d’une aréflexie bilatérale. En raison de la survenue d’atteintes tardives, il nous
semble raisonnable de n’envisager une implantation cochléaire bilatérale qu’en 2 temps avec
un intervalle de quelques mois entre chaque intervention. Ce délai permet de tester la fonction
vestibulaire apres le premier implant et d'évaluer I'opportunité ou non du second, en fonction
du résultat. Le rapport entre le colt et le bénéfice d’une implantation en un temps ne doit pas
occulter le risque évident et les conséquences désastreuses d’une atteinte vestibulaire
bilatérale et définitive sur le développement moteur des enfants. La période critique de
développement des aires auditives s’évalue en années et non en mois comme le prouve
certaines ¢tudes récentes chez 1’enfant lors d’implantation unilatérale et bilatérale [25, 55].
Ces études semblent montrer I’importance d’implanter trés précocement un seul coté, le
bénéfice d’implantation du 2™ c6té n’étant pour ’instant pas justifié. Ces études ne montrent

aucun effet délétere d’un intervalle de 2 a 3 mois entre la pose des 2 IC.
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CONCLUSIONS

En résumé,

la population d’enfants sourds profonds candidats a la pose d’un IC présente une haute

incidence d’atteintes vestibulaires;

la pose d’un IC affecte la fonction vestibulaire dans une grande partie des cas (50%) avec

une incidence d’aréflexie de 10%;

un protocole d’évaluation vestibulaire est indispensable chez tous les candidats a un IC
incluant au minimum une ¢évaluation vestibulaire clinique, comprenant un test de
Halamagyi, des épreuves caloriques et des PEOM afin de décider quel coté implanter, le

vestibule le moins fonctionnel;

les parents doivent étre informés du risque de déficit vestibulaire ainsi que de ses

conséquences;

une implantation bilatérale devrait étre programmée en 2 temps avec un intervalle de
quelques mois entre chaque implantation, permettant d’évaluer la fonction vestibulaire
apres le premier implant et d'évaluer 1'opportunité ou non d'un second implant si le premier

implant s'est compliqué d'un déficit vestibulaire;

un bilan vestibulaire post-opératoire est utile pour évaluer les conséquences d’un implant

et documenter la fréquence des complications a court et a long terme.
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