Les déficiences auditives

1. Les types de surdité

Deux fonctions sont bien distinctes dans l'appareil auditif, la transmission des ondes sonores d'une
part, dont se charge I'oreille externe et I'oreille moyenne et, d'autre part, leur transformation en un
message au niveau de l'oreille interne et des structures du cerveau (voies et centres nerveux auditifs).
On distingue donc les surdités qui touchent la transmission et celles qui affectent la perception.

Dans une surdité de transmission quelque chose s'oppose au libre passage des ondes sonores.
Toutes les ondes sont génées de facon semblable: le déficit est identique sur les graves et sur les
aigus. Le son n'est pas déformé, il est "transmis" plus difficilement. Dans ce cas la surdité n'est jamais
totale. La personne entend correctement sa voix.

La réception du son est perturbée dans une surdité de perception car sont atteintes la cochlée (qui
contient les cellules sensibles de I'audition) ou les voies nerveuses (celles qui conduisent le message
jusqu'au cerveau). La déficience peut étre totale, mais elle peut aussi ne pas toucher également
toutes les fréquences. Des distorsions, des déformations du message sonore peuvent alors survenir.
Le malentendant n'entend pas mieux le son de sa voix.

Enfin il arrive que la surdité soit mixte, a la fois de transmission et de perception. C'est le cas le plus
fréquent.
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2. Les causes de la surdité

L'age: les personnes agées, a partir de 60, 65 ans, souffrent d'un déficit auditif bien particulier appelé
presbyacousie. Le tympan devient plus mince, il peut se parsemer de calcifications, la chaine des
osselets tend a étre plus rigide. La modification de I'oreille interne est plus importante. Les cellules
ciliées du premier rang de la cochlée disparaissent, entrainant une surdité de perception. La
presbyacousie est due également a bien d'autres causes.

Changement brusque de pression: les barotraumatismes, plongées sous-marine, pressurisation.
L'ictere néo-natal (jaunisse du nouveau né) et nais  sance prématurée: Traumatismes graves,
anoxie, ictere néo-natal, naissance prématurée entrainent fréquemment une altération de la
perception des aigus.

Maladies et toxines (médicaments):  on rencontre des baisses de 'acuité auditive consécutives a
des intoxications au gaz carbonique, a I'oxyde de carbone ou a l'arsenic.

Mais ces surdités toxiques sont le plus souvent dlies a des médicaments. On citait autrefois: la
quinine, le salicylate. Aujourd'hui il faut craindre des antibiotiques, ceux de la famille des aminosides
particulierement (streptomycine). On cite encore les infections métabolitiques: troubles de la glycémie,
du cholestérol et de l'urée.

Infections: elles peuvent atteindre la trompe d'Eustache, qui devient alors moins perméable a l'air. Le
tympan est alors géné dans ses mouvements. Du liquide peut s'accumuler dans la caisse du tympan,
dans ce cas l'oreille interne ne peut fonctionner normalement (suite fréquente d'une rhinopharyngite
chez I'enfant. Il peut étre géné par sa propre voix).

La maladie de Méniére: elle est dlie a une pression trop importante des liquides de l'oreille interne et
de I'organe de I'équilibre (le labyrinthe), le patient souffre d'une baisse de I'audition et aussi de
vertiges et de sifflements.

Méningites, oreillons (plus rares maintenant): ils peuvent entrainer une surdité de perception.
Otites: elles sont responsables des trois quarts des surdités de I'enfant. Habituellement les otites
aigués guérissent sans laisser de traces, mais il faut craindre les otites mal guéries, celles qui trainent
et deviennent chroniques.

L'otospongiose est une atteinte relativement fréquente, qui touche deux fois plus souvent les
femmes que les hommes. Le trouble se porte sur I'os, qui secréte une masse spongieuse. Elle
emprisonne I'étrier et 'empéche de transmettre les vibrations au tympan.

Rubéole, toxoplasmose: contractées par la mére lors de sa grossesse entrainent elles aussi des
malformations.



Surdité brusque: "coup de tonnerre dans un ciel serein” car elle survient tres brutalement, en
guelgues minutes, voire quelques secondes. Un traitement doit étre instauré en urgence.

Surdité évolutive: elle frappe le jeune et I'adulte. Elle s'installe progressivement mais
inexorablement. Son origine est souvent génétique.

Traumatismes graves: anoxie (manque d'oxygene prolongé ) lors de la naissance; l'oreille et
I'appareil auditif sont particulierement exposés au cours de cette période.

Les traumatismes de tous ordres:  la gifle..., les corps étrangers introduits dans le conduit auditif.
Traumatismes sonores: I'oreille est un organe fragile et délicat. Les bruits violents l'agressent:
explosion brutale, déflagration, pétards mais aussi "sonos" dans les boites de nuit et baladeurs. Ces
deux derniéres causes compromettent gravement le capital auditif.

Dans un premier temps la baisse de l'audition est réversible; une exposition répétée a I'agression
sonore entraine une perte auditive définitive. Le milieu professionnel est également cause
d'agressions sonores. Le danger existe dés que I'on reste plus de huit heures par jour dans un
ambiance sonore de plus de 85 dB.

Tumeurs: certaines tumeurs survenant sur le trajet des voies de l'audition vont entrainer des surdités
d'installation trés progressives en général unilatérales.

Causes entrainant une surdité de transmission: I'age, les changements brusques de pression, les
infections, les otites, l'otospongiose, la rubéole et la toxoplasmose.
Causes entrainant une surdité de perception: I'age, l'ictére néo-natal, les infections et les toxines,

médicaments, maladies, la maladie de Méniére, les naissances prématurées, la rubéole, la surdité

brusque, la surdité évolutive, les traumatismes graves, les traumatismes sonores, la toxoplasmose,
les tumeurs.
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Les personnes qui désirent receuillir plus d'informations peuvent venir consulter la bibliothéque de

IDDA.

La surdité d’origine génétique

Une surdité génétique ou héréditaire est une &fequi a été transmise des parents a leurs
enfants.

Globalement, on estime que 60% des surdités pralieg (avant le développement de la
parole) observées dans les pays industrialiségranbrigine génétique.

Deux enfants sur mille ont une surdité prélingyeami lesquelles un sur mille est d’origine
géneétique.

On distingue 2 sortes de surdité génétique :

Suivant qu’elles atteignent ou non d’autres orgaelss peuvent étrg/ndromiques c’est a
dire qu’elles associent une surdité a des sigriis|ges touchant d’autres organes.
Plusieurs centaines de syndromes comportant udééont été décrits.

lls peuvent toucher le cceur, le rein, le systénmeaux central, le squelette, I'appareil
digestif...

Le mode de transmission varie d’un syndrome aréaet dans une méme famille, on peut
avoir des signes d’expression différents d’'un mégmalrome (surdité plus ou moins
importante)

Exemple de surdité syndromique :

Le syndrome de Pendred, qui provoque une surdité congénitale souventudive,
malformation de I'oreille interne et troubles thigi@ns pouvant étre a l'origine d’un goitre et
d’'une hyperthyroidie.

ou non syndromiques, les surdités isolées qui représentent deux ggrdiénétiques sur trois
Ces surdités correspondent a un tiers des sudidégine genétique.



La forme la plus fréquente de surdité isolée li¢elromosome x est syndrome de
GUSHER : la surdité qui touche les garcons pendant I'ezdagst €volutive et s'associe a une
malformation caractéristique de I'oreille interne.

3.Les aides techniques pour personnes sourdes et
malentendantes

3.1l es appareils d'aide auditive

Les appareils d'aide auditives sont utiles loreulste une zone d'audition résiduelle suffisaftez la
personne sourde. Certains dispositifs amplifiesole sans le transformer en respectant toutes les
caractéristiques de I'onde sonore. Les apparsilglies récents modifient le son et le transféeransda zone de
fréquence pergue par la personne sourde qui estengnt mieux les graves que les aigus. Dans ésusals,
l'appareil auditif ne supplée pas parfaitementli@an naturelle et une rééducation orthophoniga@ldsieurs
années s'impose.

3.2Les implants cochléaires

Le systéeme comporte un boitier porté en poche,axiara un microphone miniaturisé et a un dispositif
récepteur placé chirurgicalement derriere l'orgdt®is le cuir chevelu. |l s'agit d'une prothéskqguée pour les
personnes profondément sourdes, notamment & causdysfonctionnement de l'oreille interne (coctdée
limagon), et qui ne peuvent tirer profit de proteauditives classiques, méme trés puissanteg @ethése n'a
pas pour fonction d'amplifier les sons, mais der@ssformer en signaux électriques qui

déclenchent, dans le nerf auditif, des ondes coalyies a celles de 'audition. Aprés l'implantatiome
rééducation quotidienne aboutit, en quelques ndaies résultats souvent spectaculaires chez lé#ssdu
devenus sourds. Chez les enfants sourds de natssarmtevenus sourds avant I'acquisition du langzigedure
plusieurs années, dans le cadre d'un travail ontt@gue.

3.3Remboursement des appareillages

Prothéses

L'age limite du remboursement presque total dgdlegillage audio prothétique a été reporté de 2® @ns avec
une amélioration de la prise en charge des embQuisnt aux personnes sourdes-aveugles elles ontenant
droit a la quasigratuité de l'appareillage.

Les implants cochléaires

Au titre du soutien a certains soins colteux rdessimplants cochléaires pour pallier la déficeeaaditive ont
été sélectionnés lors de la campagne budgétairk, 20@0 équipes de CHU recoivent une aide allargld000
a 274 000 euro.
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