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Introduction

La surdité représente le déficit sensoriel le plus fréquent. Elle touche 1 nouveau-né sur
1000. Cette surdité a des conséquences sur le développement langagier, cognitif et social
(Haute Autorité de Santé, 2007). Les progres techniques réalisés au cours des deux derniéres
décennies ont permis d'effectuer un diagnostic fiable dés le premier mois de vie de l'enfant.
Deux méthodes basées sur la mesure de réactions objectives a des stimuli sonores sont
utilisées : les otoémissions acoustiques et les potentiels évoqués auditifs automatisés. Grace
a la participation des personnels de maternité, le dépistage néonatal systématique des
troubles de 1’audition a pu se déployer dans 1’ensemble de la région Midi-Pyrénées,
conformément a ’arrété du 3 novembre 2014 (Ministére des Affaires Sociales, de la Santé
et des droits des Femmes, 2014). Le dépistage améne un nombre plus important d’enfants
tres jeunes pour lesquels une déficience auditive a été identifiée précocement. Or, les moyens
consacrés a la prise en charge des enfants et a ’accompagnement des familles aprés le
diagnostic n’ont pas été augmentés.

C’est a partir de ce constat que nous avons souhaité¢ dresser un état des lieux
épidémiologique des enfants qui ont été recus au Centre de Diagnostic et d’Orientation de la
Surdité (CDOS) du CHU de Purpan a Toulouse apres un dépistage suspect a la naissance en
2016. Puis, nous avons analysé le devenir a moyen terme de ces enfants apreés confirmation
de la surdité. Nous avons voulu déterminer si les objectifs du Joint Committee on Infant
Hearing (2013) et les recommandations de la Haute Autorité de Santé (2009) ont été suivis
concernant :

- L’exhaustivité du dépistage auditif,

- L’age de I’enfant lors de la confirmation de la surdité,

- L’information donnée aux parents,

- Les modalités de la prise en charge (libéral, CAMSP, institutions) et I’age de I’enfant

au début de ’intervention précoce,




- Les modalités de la réhabilitation auditive (prothése(s) auditive(s), implant(s)

cochléaire(s)) et ’age de I’enfant au début de 1’appareillage.

Si certaines des préconisations n’ont pas €té suivies, nous avons cherché a identifier
pourquoi et quels étaient les facteurs qui influencent le suivi de 1’enfant déficient auditif.
Notre principale hypothese est que 1’offre de professionnels est insuffisante en région Midi-
Pyrénées. A partir des résultats ainsi que des données de la littérature, nous avons établi des
pistes permettant d’améliorer les pratiques concernant 1’accompagnement précoce de

I’enfant déficient auditif et de ses parents.

Méthode

Notre étude est une enquéte rétrospective qui concerne 91 enfants atteints d’une
déficience auditive, dépistés positivement en 2016 dans les 27 maternités de la région Midi-
Pyrénées et recus au CDOS pour une consultation diagnostique. La population a été
sélectionnée a partir du logiciel Voozanoo du CDOS. Pour le recueil de données, nous avons
consulté les dossiers informatisés des enfants et nous avons envoyé un questionnaire aux

parents, accompagné d’une lettre explicative.

Résultats

Entre le 1¥ janvier et le 31 décembre 2016, 30 206 naissances ont été enregistrées et 29
610 nouveau-nés ont été testés, soit une exhaustivité globale de 98.6 %. Le dépistage ¢tait
suspect chez 945 nouveau-nés, soit 3.1 % de la population testée. Ces enfants ont ensuite
bénéficié d’un test de controle chez un ORL référent. Le test était non concluant pour 91
enfants, soit 0.3 % de la population testée. Ils ont été recus au CDOS pour une consultation
diagnostique. Quels que soient le type et le degré de sévérité de la surdité, 1’age moyen lors
de la premiére consultation au CDOS était de 2.9 mois (1 mois — 9 mois). 25 enfants ont vu
leur audition se normaliser dans les mois suivants. La déficience auditive a été confirmée
pour 66 enfants. Les surdités unilatérales représentaient 36% d’entre elles (n = 24) et les
surdités bilatérales représentaient 64% (n = 42). Elles étaient réparties en 31 surdités
bilatérales moyennes, 8 surdités bilatérales profondes et 3 surdités bilatérales séveres. On
dénombre 9 enfants perdus de vue, enfants présentant exclusivement des surdités moyennes

et des surdités unilatérales. Un enfant atteint de surdité bilatérale moyenne est décédé.

Parmi les 30 enfants atteints d’une surdité bilatérale moyenne, 40% d’entre eux ont
bénéficié¢ d’un accompagnement a un dge moyen de 12.3 mois et 37% ont été appareillés a
un age moyen de 12.7 mois. Parmi les 9 enfants atteints d’une surdité bilatérale sévere a

profonde (apres exclusion de 2 refus de suivi), 100% ont bénéfici¢ d’un accompagnement a



un age moyen de 6.5 mois et 100% ont ét¢ appareillés a un 4ge moyen de 5.2 mois. Quatre
enfants atteints d une surdité bilatérale profonde ont recu un implant cochléaire, en moyenne
a 12 mois (10 — 18 mois). Trois familles ont choisi un projet de communication avec une

approche visuo-gestuelle, toutes les autres ont opté pour une approche audiophonatoire.

Nous avons analysé les motifs expliquant une absence ou un retard de prise en charge
pour 27 enfants. Sept enfants atteints de surdités bilatérales moyennes présentent des otites
séromuqueuses récurrentes qui nécessitent d’étre traitées. Cinq enfants présentent une
pathologie associée a la surdité (fente labio-palatine, trisomie 21) qui retardent le début de
la prise en charge. Cinq enfants ont fait face a des délais d’attente importants pour obtenir

une place en institution ou en libéral.

Nous avons demandé aux parents s’ils s’estimaient bien informés sur les différents points
mis en avant par la HAS afin de leur permettre de faire des choix éclairés concernant le
projet de leur enfant. Ils sont trés satisfaits des informations relatives a la surdité, ses
conséquences et concernant les différents appareillages. Les parents sont moyennement
satisfaits des informations relatives au développement du langage, aux différents modes de
communication et aux interlocuteurs de la prise en charge. Enfin, les parents s’estiment peu
ou pas informeés par rapport a leurs droits et démarches, ainsi que concernant les conseils
pour interagir avec leur enfant. Les réponses montrent que le niveau d’information est
corrélé avec la mise en place d’un accompagnement familial précoce. Ces résultats sont a

nuancer en raison de la faible taille de 1’échantillon (17 réponses au questionnaire).

Discussion

Dans la présente étude, la prévalence des surdités bilatérales est de 1.4/1000 nouveau-
nés, le taux d’exhaustivité du dépistage est de 98.6% et I’age moyen de I’enfant lors du
diagnostic est de 2.9 mois. Ces données sont en accord avec celles retrouvées dans la
littérature (Antoni et al., 2016 ; Caluraud et al., 2015). Pour les enfants atteints de surdités
sévere et profonde, on retrouve des ages similaires a I’appareillage (5 mois) et au début de
la prise en charge orthophonique (6 mois) dans I’étude de Blanchet (2012). Pour les surdités
moyennes, Blanchet (2012) rapporte un age a I’appareillage identique a notre étude (13
mois). En revanche, les équipes américaines ont une attitude bien plus interventionniste vis-
a-vis de la prise en charge des surdités moyennes : 66% des enfants sont appareillés avant 6
mois (Sininger et al., 2010). Nous avons toutefois observé que la prise en charge des surdités

moyennes ¢€tait plus complexe, en raison d’une possible normalisation de 1’audition et de la



prévalence ¢élevée des surdités de transmission dues aux otites séromuqueuses. De plus,

I’adhésion des parents est plus difficile a obtenir dans le cas des surdités moyennes.

Concernant 1’information donnée aux parents, il serait utile de proposer aux familles un
support écrit (livrets ou brochures) reprenant toutes les informations abordées durant les

consultations d’annonce et d’accompagnement.

Comme nous 1’avions pressenti, ’offre de professionnels est insuffisante en Midi-
Pyrénées. Certains enfants, qui ont pourtant été diagnostiqués trés précocement, doivent
patienter plusieurs mois avant de pouvoir bénéficier d’un accompagnement ou d’une prise
en charge adaptés. La création d’'un CAMSP auditif supplémentaire pourrait pallier ce
mangque. Il serait également intéressant de mettre en place un réseau régional spécifique a la
surdité de I’enfant, pour assurer une coordination entre les différents acteurs et partenaires

du dépistage et de la prise en charge des enfants déficients auditifs.

Conclusion

En Midi-Pyrénées, le dépistage montre des résultats conformes aux préconisations
internationales concernant le taux d’exhaustivité et la précocité du diagnostic. Le suivi des
surdités séveres et profondes apparait comme bien organisé. La prise en charge des surdités

moyennes semble plus hétérogene et reste a améliorer.

Bibliographie

Antoti, M, Rouillon, I, Denoyelle, F., Garabédian, E -N__ & Loundon, N (2016). Newborn hearing screening:
Prevalence and medical and paramedical treatment of bilateral hearing loss in the fle-de-France region
of France. Eurapean Annals of Otorhinolaryngelogy, Head and Neck Diseases, 133(2), 95-99.
hitps://doi.org/10.1016/).anorl 2015.10.001

Blanchet, C_, Artiéres, F_, Sarda, P, & Mondain, M. (2012). Programme de dépistage néonatal et de prise en
charge des surdités congénitales en Languedoc-Roussillon. Les Caliers de ['Audition, 25(2), 18-19.

Caluraud, S., Marcolla-Bouchetemblé, ... Lerosey, Y. (2015). Newborn heanng screening: Analysis and
outcomes after 100,000 births i Upper-Normandy French region. International Jowrnal of Pediairic
Ctorhinolaryngology, 79_ hitps://do1.org/10.1016/.4porl.2015.03.012

HAS. (2007). Evaluation du dépistage néonatal systématique de la surdité permanente bilatérale. Haute
Autorité de Santé.

Haute Autonité de Santé. (2009). Recommandations de bonne pratique - Surdité de I"enfant : accompagnement
des familles et suivi de 'enfant de 0 & 6 ans (hors accompagnement scolaire).

Joint Committee on Infant Hearing of the American Academy of Pediatrics, Musa, C_, Harrison, J., . Martin, B_
(2013). Supplement to the JCTH 2007 position statement: principles and guidelines for early
intervention after confirmation that a child is deaf or hard of hearing. Pediatrics. 131(4), e1324-1349.
hitps://doi.org/10.1542/peds_ 2013-0008

Mimstére des Affaires Sociales, de la Santé et des droits des Femmes. Arrété du 3 novembre 2014 relatif au
cahier des charges national du programme de dépistage de la surdité permanente néonatale, Pub. L. No.
AFSP1412396A (2014). Consulté a I'adresse
hitps://www legifrance gouv fively/arrete/2014/11/3/AFSP1412396 Afjo/texie

Siminger, Y. 5., Grimes, A, & Chrnstensen, E. (2010). Auditory development in early amplified children: factors
influencing auditory-based communication outcomes in children with hearing loss. Ear and Hearing,
31(2), 166-185. hitps://dot.org/10.1097/AUD.0b013e3181c8e7b6



Table des matiéres

INEFOAUCTION ..ot e e et e et e e e b e e e taeesasaeesssaeesssaeessseeessseeennseens 1
1. Lasurdité de Penfant...........cocoiiiiiiiiiiiiieeee e 1
1.1.  Définition, causes, types et degrés de surdité...........oocverviievieniienieniieeiienieenen. 1

1.2.  Conséquences de la surdité chez I’enfant............ccccoevieeiiiiniiniiieniiceeeee e, 2

2. Dépistage néonatal systématique de la surdit .............occeevieiiiiniieiiienieeiieee e, 3
228 R B 1< 1011310 ) RO 3

2.2, Materie]l ULIIISE.......ccviieiiiece et e e e eens 3

B T & 1103 & [ | LU USRS 4

2.4. Organisation du dépistage néonatal en Midi-Pyrénées ............cccccvvevvrvinicnnnnne 6

2.5. Intéréts du dépistage systématique de 1a SPN.......ccceeviiiiiiiiieiiie e 9

2.6. Limites du dépistage systématique de 1a SPN.........ccocceeviiiiiiniiiiiecieeeees 10

3. Recommandations OffiCIClIes .........ccceviriiiriiiiiiiiieeeeee e 11
3.1.  Recommandations de 1a HAS ......ccoooiiiiiieeeeee e 12

3.2.  Recommandations du BIAP .........ccociiiiiiiiiceeeeee 13

3.3, Recommandations du JCTH..........ccccuiiiiiiiiiiiiiiieeeeee e 14

3.4, Surdités Unilaterales ..........cccoeoiiiiiiiiiiiiieeee e 14

4. Le role de I’orthophoniste apres I’annonce du diagnostic.........cceecveveevierveneennenne. 15
5. Objectifs de IEtUde........oeuiiiiiiiiiee e e 16
6. Problématiques et hypotheSe ........oovuiiiiiiiiiiiiee e 16
IMEELNOMAE ...ttt et sb e ettt e sb e et naeeeane s 17
RESUITALS ...ttt ettt as 19
1. Description de 1a population..........cccueeeeuiieriiiiiiiee e e saee e 19
2. Confirmation de 1a SUrdIte............ooouiiiiiiiiiiiiiieeeeee e 20
3. Facteurs de risque et déficits associés a la surdité...........ccoeveeviieriieniiiiienieeeenne, 21
4.  Accompagnement thErapeUtIQUE .........ccueeruieriieriieniieenieeie ettt esiee b seeeaeees 22
5. ReEhabilitation QUAIIVE. ......c.evuiiriiiiiniiieetertee ettt 24
5.1. Protheses auditives conventionnelles............ccoeeverieniiniiiinienenicncnceenene 24

5.2, Implants COChIEAITES .......cccuuieiiieeiiie ettt 25

6. Mode de COMMUNICALION ....c..uiiiiiiiiiiiieiie ettt e 25
7. Les différents facteurs entrainant un retard ou une absence de prise en charge....... 26

8. Analyse de I’information délivrée auxX parents..........ccceeevveeerveeeiieeeiieesreeevee e 29




Q. SUIAILES UNILALETALES ... e e e e e e e e e e e e e e e eeeeeaeaaaeeaeeaaaeeaaaaaaaaaas 33
DD IS CUSSION. ceeveteeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeee e eeeeeeeeeeeeeeeeeaeeeeeeeeeeaeeeeeeaeeeeeeeeaeeeeeaeeeeeneeeanneneeeneenneneneeennnee 35

1. Les enfants ont-ils eu un suivi adapté en référence aux recommandations de la

HAS €t AU JCTH 7 ..ottt sttt sttt st 35

1.1.  Phase initiale du dépiStage ..........ceoeureeiiiieiiieeiee e 35

1.2.  Phase de confirmation du diagnostiC..........cceeeuvieeiiiieeiiieeeiieeeiie e 35

1.3.  L’accompagnement de I’enfant et de ses parents...........ccccceeeveveeeecrieenceeenneeens 36

1.4.  Amplification de I’audition ..........cccoveeiiiieiiieeiie e 37

1.5.  Implantation COChIEAITE .........cccuieiiiiiiiiiecii e 38

2. Focus sur les SurditéS MOYENNES........cccueeruierriieiierieeiienieereeseeereeseeeseessneeseessneens 39

3. Les différents facteurs entrainant un retard ou une absence de prise en charge....... 40

4. Information d€livrée aUX PATENLS ........cccvieruieriieriieeieerieeteertre et esteeereesaeeeseeseneenseas 41

5. Laplace des professionnels libéraux et des institutions en aval du dépistage ......... 43

6. Perspectives €t PrOPOSILIONS ....cccveeievieeririeeriieesteeeeteeesreeestreeeseeesseeesseeessseeesseeanns 44
6.1  L’importance des Centres d’ Action Médico-Sociale Précoce dans

I’accompagnement des familles ...........cccoooiieiiiiiiiiiiiii 44

6.2. Un réseau régional consacré au suivi des enfants sourds et de leurs familles ...... 45

6.3. Vers une tel€-orthophonie 7 ..........cccooiiiiiiiiiiiiiee e 45

7. Surdités UNIIAtErales. .......cceeiiiiiiiiiiiiieieee e 46

CONCIUSION ...ttt ettt et s e e bt e st et e et e e bt e eabeenbeesaneas 48

BIbHHOGIAPNIE ...t e e e e beeenns 49

AATITIEXES ..ttt ettt ettt et h e et h e e bt e h et et h et et e e bt e e a bt e e bt e et e e eht e e bt e naeeeatean 54

Annexe 1 : Livret d’informations sur le dépistage en Occitanie Ouest...........cccveeneee.. 54

Annexe 2 : Livret d’informations sur ’audition en Occitanie Ouest..........cccceevueeneennnen. 55

Annexe 3 : Choisir un programme d’intervention précoce en fonction du projet éducatif

des parents (HAS, 2009) ........ooiiiiiieieeieeee ettt ettt et e e seaeseeenaeaens 56
Annexe 4 : Lettre jointe au qUESLIONNAITE ....c..eeuverurerierieriienieetenitesteeteeite e see e e eaees 57
Annexe 5 : Questionnaire a destination des familles............occoviieiieniiiniienncceeen 58

RESUIMIE ... ettt e e e et ettt eee e e s e e et eaaareseseeesesasaness 62



Introduction

1. La surdité de ’enfant

1.1. Définition, causes, types et degrés de surdité

La surdité est le déficit sensoriel le plus fréquent : sa prévalence est d’une naissance pour
mille. Elle se définit par « une élévation du seuil de perception des sons » (Haute Autorité
de Santé, 2007). Plusieurs classifications existent selon le degré de I’atteinte, sa localisation,

son caractére uni ou bilatéral, son étiologie ainsi que la présence ou non d’un déficit associé.

D’aprés le Bureau International d’Audiophonologie (2003), on détermine le degré de
perte auditive en calculant la moyenne des seuils de perception obtenus sur quatre fréquences
(500, 1000, 2000 et 4000 Hz). L’ audition est qualifiée de normale lorsque la perte auditive
moyenne sur la meilleure oreille est inférieure a 20 décibels (dB). La perte auditive peut étre
1égere (seuil de perception compris entre 20 et 40 dB HL), moyenne (entre 41 et 70 dB HL),
sévere (entre 71 et 90 dB HL) ou profonde (> 90 dB HL).

Il existe différentes parties du systeme auditif qui, si elles sont atteintes, peuvent

provoquer une surdité. On distingue ainsi plusieurs types d’atteinte :

- Atteintes de I’oreille externe et de 1’oreille moyenne : elles se caractérisent par une
surdité de transmission. A 1’audiométrie, la courbe de conduction osseuse est
normale et la courbe de conduction aérienne est abaissée. Ces affections peuvent étre
dues a une malformation, a une inflammation (otite) ou a une obstruction du conduit
auditif externe. La perte auditive dépasse rarement les 60 dB. Ces atteintes relévent
d’un traitement médicamenteux ou d’un geste chirurgical. En cas d’échec, un
appareillage peut étre propose€.

- Atteintes de ’oreille interne : elles se caractérisent par une surdité de perception. A
I’audiométrie, les deux courbes de conduction osseuse et aérienne sont abaissées de
facon identique. Ces affections sont secondaires a des anomalies cochléaires ou rétro-
cochléaires lorsque le nerf auditif ou les voies cérébrales auditives sont atteints. Elles
s’accompagnent alors d’une distorsion qui entraine une mauvaise intelligibilité de la

parole.




- Atteintes mixtes lorsque les deux types de surdités sont combinées. A I’audiométrie,
la courbe de conduction aérienne est plus abaissée que la courbe de conduction

OSSeuse.

La majorité des surdités de perception chez I’enfant sont d’origine génétique. On
distingue les surdités génétiques syndromiques et les surdités génétiques non syndromiques.
Les autres surdités sont de causes extrinseques. Enfin, pour 30% a 40 % des surdités de

perception chez I’enfant aucune étiologie n’est identifiée (HAS, 2007).

1.2. Conséquences de la surdité chez I’enfant

Il n’est plus a prouver que 1’audition est essentielle au développement harmonieux de
I’enfant. Non seulement elle lui permet d’accéder a la langue orale, mais elle influe
également sur sa manicre de percevoir et d’appréhender le monde qui I’entoure. La gravité
des perturbations différe grandement selon le degré et 1’étiologie de la perte auditive, mais

¢galement selon sa date de survenue par rapport a 1’apprentissage de la langue orale.

Selon la date d’apparition du déficit, on distingue les surdités congénitales (présentes a
la naissance) et les surdités acquises (non présentes a la naissance). Parmi les surdités
acquises, on distingue celles qui sont survenues avant 1’apprentissage du langage oral
(prélinguale), celles qui surviennent pendant 1’apprentissage du langage (périlinguale) et
celles qui surviennent aprés (postlinguale). Lorsque la surdité apparait avant la phase critique
d’apprentissage du langage, elle peut compromettre 1’acquisition du langage oral et par
conséquent I’acquisition future du langage écrit. Plus la perte auditive survient tot dans la
vie de I’enfant, et plus les effets sur le développement seront importants. Les études mettent
en avant I’existence d’une période critique entre 0 et 24 mois, liée a la plasticité cérébrale,
durant laquelle toute privation sensorielle aura un impact majeur sur le développement

cognitif et linguistique (Deggouj, 2009; Eggermont, 1986).

Les conséquences d’une perte auditive sur 1’acquisition du langage sont proportionnelles
a la sévérité de la perte auditive. L’intensité de la parole en voix conversationnelle se situe
en moyenne autour de 50 dB. En cas de surdité 1égere, la parole est pergue normalement,
mais certains phonémes échappent a I’enfant. La perception est plus difficile en cas de bruit
ambiant ou lors de conversations en présence de locuteurs multiples. L’enfant peut alors

montrer des signes de fatigabilité. Les enfants ayant une déficience auditive moyenne



pergoivent mal la voix émise a intensité habituelle et sont a risque de présenter un retard de

parole et de langage. Les enfants ayant une déficience auditive sévére a profonde sont dans
incapacit¢ de percevoir la paro sans prise charge précoce, ne pourro as

I’in ité d T ir 1 role et, ise en ch ré , rront

développer une communication orale efficiente (Brun, 2009).

En regard de ces données, le dépistage néonatal systématique représente la solution la
plus adaptée pour détecter rapidement une privation auditive afin de mettre en place les
moyens de compensation nécessaires et ainsi permettre un développement linguistique,

cognitif et social harmonieux.

2. Dépistage néonatal systématique de la surdité

2.1. Définition

Le dépistage néonatal consiste a identifier parmi tous les nouveau-nés, a 1’aide de tests
appliqués de facon systématique et standardisée, ceux qui sont atteints d’une maladie ou
d’une anomalie non visible a la naissance. En France, le dépistage néonatal est réalisé¢ au
troisieme jour de vie a I’aide d’un examen biologique qui permet de détecter cinq grandes
maladies : la phénylcétonurie, 1’hypothyroidie congénitale, I'hyperplasie congénitale des
surrénales, la drépanocytose et la mucoviscidose. Depuis 1’arrété du 3 novembre 2014, s’est

rajouté a cette liste le dépistage des troubles de 1’audition.

2.2. Matériel utilisé

Au cours des deux derniéres décennies, des progres ont été réalisés dans le domaine des
techniques objectives non invasives du dépistage de la surdité grace aux Potentiels Evoqués

Auditifs Automatisés (PEAA) et Oto-Emissions Acoustiques Automatisées (OEAA).

Les oto-émissions acoustiques sont générées par les cellules ciliées externes de la
cochlée, en réponse a un stimulus sonore. Pour réaliser ce test par OEAA, une petite sonde
qui émet des sons brefs a faible intensité est introduite dans le conduit auditif externe de
I’enfant. Un microphone est également placé dans cette sonde et va permettre de recueillir
les sons produits par les cellules ciliées externes de la cochlée. L’absence d’oto-émissions
acoustiques témoigne d’une perte auditive d’origine endocochléaire supérieure a 30 dB.

Cette technique de dépistage est rapide (environ 2 minutes) et indolore. D’apres les



recommandations de la HAS (2009), le test par OEAA doit étre effectué dans un
environnement calme et un premier test positif doit étre suivi d’un second test afin d’étre le

plus fiable possible (le taux de faux positifs variant de 1 a 2%).

Les PEAA sont réalisés au moyen d’¢lectrodes placées sur le crane de I’enfant qui
permettent d’enregistrer 1’activité électrique du nerf auditif en réponse a une série de
« clics » a intensité et fréquence variables. Cette technique de dépistage est plus longue que
celle par OEAA, sa durée varie entre 4 et 8 minutes. Elle permet toutefois de controler toute
la chaine auditive et de déceler ainsi des surdités d’origine centrale ou par atteinte du nerf
auditif. Cette méthode est plus colteuse que les OEAA, mais elle a 1’avantage d’étre
réalisable des les premicres heures de vie de ’enfant en ayant un taux de faux positifs
inférieur a 1%. Les PEAA sont a différencier des PEA avec recherche de seuils qui sont un
test a visée diagnostique permettant de déterminer des seuils d’audition chez I’enfant de

moins de 6 mois.

A Theure actuelle, les deux techniques (OEAA et PEAA) sont utilisées dans les
maternités. Mais la durée du séjour en maternité étant de plus en plus courte, la HAS
recommande de réaliser un dépistage par PEAA en cas de sortie avant 72 heures de vie.
Quelle que soit la technique utilisée, la HAS recommande également de pratiquer un
deuxiéme test en maternité (re-test) chez les enfants pour lesquels le premier test n’a pas
permis d’emblée de conclure a une audition normale. Cette stratégie en deux étapes permet

de réduire de fagon considérable le nombre de faux positifs.

2.3. Historique

Comme nous I’avons vu précédemment, la généralisation du dépistage systématique de
la surdité en France est récemment devenue officielle, avec la parution du cahier des charges
national au Journal Officiel en 2014. Aux Etats-Unis, le dépistage s’est généralisé apres les
recommandations du Joint Committee on Infant Hearing (JCIH) en 1994 dans 42 états. Chez
nos voisins européens, le dépistage est systématique depuis 2006 au Royaume-Uni, 2007 en
Belgique et 2010 en Espagne. La France a rendu le dépistage obligatoire et systématique
dans toutes les maternités bien plus tard. Pourtant, de nombreuses expérimentations ont eu
lieu dans plusieurs départements frangais des les années 2000 suite a un rapport de I’ Agence
Nationale d’Accréditation et d’Evaluation en Santé concluant a I’intérét du dépistage

néonatal de la surdité¢ (ANAES, 1999).



En 2004, la région Champagne-Ardenne fut la premiére a proposer un dépistage de
I’audition a tous les nouveau-nés lors du séjour en maternité. C’est plus de 99% de
nourrissons qui ont pu bénéficier d’une vérification de I’audition au troisiéme jour de vie au
moyen d’OEAA. Cette expérimentation a permis de réduire 1’age moyen au moment du
diagnostic a 3.2 mois (contre 18 mois hors dépistage). L’age moyen lors du début de la prise

en charge audioprothétique est de 5.5 mois (Lévéque et al., 2007).

Un programme de dépistage systématique des troubles de I’audition financé par la Caisse
Nationale d’Assurance Maladie (CNAM) et mené par 1’Association Francaise pour le
Dépistage et la Prévention des Handicaps de I’Enfant (AFDPHE) a été expérimenté dans
plusieurs villes entre 2005 et 2008. Au cours de cette période, le dépistage précoce des
troubles de 1’audition s’est progressivement mis en place dans cinq maternités toulousaines.
Au niveau national, ce programme a montré que la généralisation du dépistage permet
d’abaisser I’age du diagnostic de surdité a 2.9 mois, contre 24.4 mois sans dépistage
néonatal. Il a également été démontré que le dépistage avait recu un bon accueil de la part
des parents. Ce programme montre donc la faisabilité, la pertinence et 1’acceptation par les

familles du dépistage néonatal (CNAM, 2009).

La Haute Autorité de Santé a émis un avis positif a la généralisation du dépistage de la
surdité permanente néonatale (SPN) en janvier 2007 (HAS, 2007). Ce rapport a suscité de
vives réactions de la part de différents acteurs du domaine de la surdité et notamment des
associations de personnes sourdes signantes. Un an apres 1’avis rendu par la HAS, le Comité
Consultatif National d’Ethique (Comité Consultatif National d’Ethique, 2008) se prononce
sur le sujet de fagon plus nuancée et préfere « un repérage orienté d 'un trouble des capacités
auditives plutot qu’un dépistage néonatal généralisé ». Nous développerons les arguments
en défaveur de la systématisation du dépistage néonatal de la surdité¢ avancés par le CCNE
ultérieurement. En 2010, un projet de loi a été proposé a I’ Assemblée Nationale, suivi de la
publication d’un arrété en 2012 sur I’organisation du dépistage de la SPN dans les maternités
frangaises. Le dépistage de la SPN s’est déploy¢ en France a partir de ’arrété du 3 novembre
2014 qui fixe un cahier des charges national. Ce dépistage constitue désormais un
programme de santé national au sens de 1’article L. 1411-6 du Code de la Santé Publique, il
est proposé de facon systématique pour tous les nouveau-nés et il ne donne pas lieu a une
participation financiere des assurés (Ministere des Affaires Sociales, de la Santé et des droits

des Femmes, 2014).



2.4. Organisation du dépistage néonatal en Midi-Pyrénées

L’organisation du dépistage au niveau régional est fixée par un cahier des charges,

conformément a I’arrété du 3 novembre 2014.
2.4.1. Les différents acteurs et partenaires
Les différents acteurs du dépistage en Midi-Pyrénées sont :

- Les établissements de santé : ils sont autorisés a l’activité d’obstétrique et de
néonatologie. Chaque établissement désigne un référent au dépistage initial qui
s’assure de 1’application du protocole et du suivi des enfants dépistés.

- Les médecins ORL référents : lorsque le test réalis¢ a la maternité est suspect,
I’enfant est orienté vers un ORL référent qui réalisera le troisiéme test. Si ce troisiéme
test est suspect, I’ORL référent oriente I’enfant au CDOS pour confirmation de la
perte auditive.

- L’Association Régionale de Dépistage de Midi-Pyrénées (ARDMP) : elle dépend de
I’ Association Frangaise pour le Dépistage et la Prévention des Handicaps de I’Enfant
(AFDPHE) qui a pour mission d’organiser au niveau national le dépistage de cinq
maladies rares a la naissance chez tous les nouveau-nés. Elle assure la tracabilité et
I’exhaustivité du dépistage au niveau régional.

- Le Centre de Diagnostic et d’Orientation de la Surdité (CDOS) : les enfants recus au
CDOS ont bénéficié de trois tests suspects, les deux premiers a la maternité et le
troisieme chez I’ORL référent. Le CDOS a pour mission de confirmer le niveau de
perte auditive et le type de surdité, d’assurer une consultation d’annonce en informant
les parents et en leur proposant un accompagnement thérapeutique adapté a leurs
besoins. Le CDOS organise le bilan étiologique et propose un soutien psychologique
a la famille si nécessaire. Il doit mettre a disposition de la famille toutes les
informations relatives au choix de communication. Un livret d’information peut étre
remis, ainsi que les coordonnées de différentes associations.

- Le Centre d’Action Médico-Sociale Précoce Spécialis€ (CAMSPS) : ¢’est un centre
de consultations et de soins ambulatoires pour les enfants de 0 a 6 ans qui présentent
des troubles de 1’audition. Il poursuit le dispositif d’annonce de la surdité et assure

un accompagnement familial au moment de 1’annonce mais aussi pendant toute la



durée des soins. Le CAMSPS peut proposer aux enfants un suivi régulier avec une

prise en charge pluridisciplinaire.

2.4.2. Premiere phase : le dépistage

L’évaluation de I’audition est a effectuer sur chaque nouveau-né a la maternité ou en
service de néonatalogie a partir de 24 heures de vie, par OEA ou PEA automatisés. Un
second test doit étre réalisé a 6 heures d’intervalle au minimum pour ¢éliminer les faux
positifs. En cas de non réalisation du dépistage, un courrier est envoyé aux parents afin de
les informer de I’existence du dépistage et de les orienter vers le médecin ORL référent le
plus proche de leur domicile. Les parents sont informés de 1’intérét d’une vérification de
I’audition et du déroulement de ce test. Ils ont la possibilité de refuser a tout moment. Une
brochure sur le dépistage (annexe 1) ainsi qu’un livret d’information sur 1’audition (annexe
2) sont remis aux parents. Les tests sont effectués par des professionnels formés (médecin
pédiatre, médecin ORL, sage-femme, puéricultrice, auxiliaire de puériculture ou aide-
soignant) a la réalisation pratique des tests et a I’information des parents conformément aux

recommandations de bonne pratique de la HAS (2009).

2.4.3. Deuxiéme phase : le controle

En cas d’absence bilatérale de réponse a I’issue des deux premiers tests, un controle doit
étre réalisé par un ORL référent dans les 28 jours qui suivent la naissance de 1’enfant. Le
médecin de I’établissement informe les parents que les tests pratiqués en maternité n'ont pas
permis de conclure sur I'audition de leur enfant et que d'autres tests devront étre effectués. 1
leur rappelle que le test est trés sensible a l'agitation du nouveau-né, a la présence de
sécrétions ou de liquide amniotique dans l'oreille. Il répond aux questions posées en toute
objectivité et, si les parents le souhaitent, il les met en relation avec le psychologue de

I'établissement.

2.4.4. Troisiéme phase : la confirmation

Apres un contrdle de I’audition suspect par I’ORL référent, I’enfant est orienté vers le
CDOS de sa région pour un examen diagnostique approfondi. Un rendez-vous est fixé entre
les 1 mois et demi a 2 mois de I’enfant pour réaliser des PEA avec recherche de seuils. Si
les PEA mettent en évidence des seuils dans la norme sur les deux oreilles, 1’audition est

considérée comme normale. Si les PEA mettent en évidence une surdité moyenne avec une
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composante transmissionnelle, un nouveau controle sera réalisé dans les deux mois ainsi
qu’une consultation avec un médecin ORL du CDOS. Si les PEA mettent en évidence une
surdité sévere a profonde, les parents sont recus par un ORL du CDOS pour une premiére
consultation d’annonce. Une information neutre doit étre dispensée aux parents a propos de
la surdité et des différents moyens de communication afin de leur permettre un choix éclairé
quant au projet éducatif et au mode de communication pour leur enfant. Un prochain rendez-
vous est fixé dans les deux mois pour réaliser une audiométrie comportementale. Une IRM
ou un scanner des rochers ainsi qu’une consultation avec un généticien sont proposés. Si les

parents le souhaitent, ils peuvent étre recus par la psychologue et I’orthophoniste du CDOS.

Figure 1 : Les différentes étapes du dépistage néonatal systématique de l'audition



2.5. Intéréts du dépistage systématique de la SPN

L’intérét majeur du dépistage systématique de la SPN consiste a identifier le plus tot
possible les enfants atteints d’une surdit¢ afin qu’ils puissent bénéficier d’un

accompagnement thérapeutique adapté et d’une réhabilitation auditive précoce si besoin.

En I’absence de dépistage néonatal systématique, I’age médian du diagnostic est retardé.
Cela est d’autant plus marqué pour les surdités 1égeéres et moyennes qui passent plus souvent
inapercues, 1’enfant réagissant aux bruits. Une étude réalisée en Ile-de-France avant la mise
en place du dépistage néonatal révele que 1’adge médian du diagnostic des surdités profondes
est de 12 mois, 30 mois pour les surdités séveres et 40 mois pour les surdités moyennes
(Frangois, Hautefort, Nasra, & Zohoun, 2011). Les résultats sont similaires outre-Atlantique.
D’aprés Mason & Hermann (1998), I’age moyen d’identification des surdités sévéres a
profondes aux Etats-Unis en I’absence de dépistage est de 20 a 24 mois et les pertes 1égeres
a moyennes ne sont pas identifiées avant 48 mois. Seul un dépistage néonatal systématique
permet de réduire considérablement 1’age de détection d’une surdité chez I’enfant. Les
programmes pilotes menés en France le confirment : 1’age médian du diagnostic est passé a
3.2 mois en région Champagne-Ardenne et 2.9 mois dans les départements concernés par le

programme de la CNAM.

Cette détection tres précoce des troubles de 1’audition va permettre de mettre en place
rapidement un accompagnement et une prise en charge adaptée aux besoins de I’enfant et de
sa famille. Comme expliqué précédemment, de nombreuses études ont démontré qu’une
privation auditive durant les 24 premiers mois de vie aura I’impact le plus important sur le
développement de I’enfant. Selon le projet de communication choisi par les parents, c’est
durant cette période de forte plasticité cérébrale que la fonction auditive doit étre stimulée

par le biais d’appareils auditifs en vue de développer une langue parlée.

L’¢étude de Kennedy (2006) illustre bien 1’étroite relation entre le pronostic et la précocité
de la prise en charge. Il montre que la communication orale et gestuelle est meilleure chez
des enfants sourds diagnostiqués et pris en charge avant 1’dge de 9 mois, en comparaison a
un groupe d’enfants diagnostiqués et pris en charge apres 9 mois. Les bénéfices d’une prise
en charge précoce sont d’autant plus importants dans le cas des surdités profondes ou

I’implant cochléaire a été proposé avant 1’dge de 24 mois (Ching et al., 2017).

De plus, le dépistage néonatal permet également de détecter d’éventuels troubles

associés. Dans un tiers a la moitié des cas la surdité n’est pas isolée et vient se rajouter a un
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tableau pathologique complexe. Les handicaps associés les plus fréquents sont le handicap
intellectuel, le handicap moteur et le handicap visuel. Ces différents troubles, associés a la
surdité, aggravent le pronostic. Il est donc important de les repérer précocement afin

d’ajuster la prise en charge aux besoins de I’enfant.

Enfin, il a été mis en évidence aux Etats-Unis que la surdité de 1’enfant représente un
colit économique important pour la société, qui est di aux dépenses en matic¢re de services
d’éducation spécialisée et aux pertes de productivité. Aucune €tude de ce genre sur I’impact

économique de la surdité de I’enfant n’a été réalisée en France (HAS, 2007).

2.6. Limites du dépistage systématique de la SPN

Peu apres la publication en 2007 par la HAS d’un avis en faveur de la systématisation du
dépistage néonatal de la SPN, plusieurs associations de personnes sourdes et acteurs du
monde de la surdité ont émis des inquiétudes quant au caractere tres précoce de ce dépistage.
La Fédération Nationale des Sourds de France ainsi qu’un réseau de professionnels
(RAMSES) décident de saisir le Comité Consultatif National d’Ethique sur cette question.
Ce dernier, dans son rapport €émis en 2008, adopte une position plus nuancée que celle de la
HAS et incite a poursuivre une réflexion concertée sur la généralisation obligatoire du

dépistage a toutes les maternités.

Les premiers jours qui suivent la naissance représentent une période fondatrice des liens
d’attachement entre un enfant et ses parents. Le premier risque évoqué par le CCNE est celui
de provoquer une anxiété parentale durant cette période néonatale qui est cruciale pour le
développement psychique de I’enfant. Un premier dépistage non concluant a la maternité
provoquerait une angoisse de la part des parents, craignant un possible handicap sensoriel
chez leur enfant. A ce sujet, les études sont contrastées. Pour certains, un premier dépistage
non-concluant ne génére pas une anxiété notable chez les parents (Watkin, Baldwin, Dixon,
& Beckman, 1998; Weichbold & Welzl-Mueller, 2001). Pour d’autres, le niveau d’anxiété
augmente de fagon significative lorsque le premier test de dépistage est non-concluant et
qu’un re-test est nécessaire (Vohr, Letourneau, & McDermott, 2001). Une étude frangaise a
grande échelle menée par 1’équipe de Kolski (2007) montre qu’un dépistage non concluant
affecte la qualité des interactions précoces et que les échanges mére-enfant sont moins
fréquents. De plus, ces études mettent en évidence que 1’anxiété est majorée en 1’absence
d’informations suffisantes sur ces tests. L’enjeu est donc de pouvoir apporter une

information aux parents et un accompagnement si nécessaire, avant mais aussi apres les tests
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de ’audition. Concernant I’annonce des résultats, le personnel doit étre vigilant quant au
vocabulaire employé. On privilégie les termes « dépistage concluant » ou « dépistage non

concluant » plutot que les termes évoquant une suspicion de surdité.

Le CCNE redoute également « une médicalisation excessive de la surdité ». Cette crainte
émane principalement de la communauté sourde, qui n’envisage pas la surdité comme une
déficience qu’il faut a tout prix « réparer », mais comme une identité culturelle a part entiére.
De plus, certaines associations de malentendants s’opposent au dépistage systématique de la
SPN, de peur qu’on ne laisse pas le choix aux parents du mode de communication pour leur
enfant et qu’on appareille systématiquement les enfants sourds dépistés a la naissance en
négligeant la Langue des Signes Francaise. Ils redoutent également un manque de neutralité
dans I’information délivrée aux familles, les Centres de Diagnostic et d’Orientation de la

Surdité étant rattachés de fait aux centres d’implantation cochléaires régionaux.

Un autre argument avancé par le CCNE est celui des surdités post-natales acquises. En
effet, un nombre non négligeable de surdités apparaissent apres la naissance et ne sont pas
décelées par le dépistage néonatal. On observe une augmentation de la prévalence des
surdités avec 1’age. Plusieurs raisons expliquent ce phénomene : certains enfants échappent
au dépistage néonatal ; d’autres sont perdus de vue apres un test non concluant ; les surdités
post-natales acquises sont décelées plus tard. Watkin et Baldwin (2011) ont mené une étude
de cohorte sur une période de 10 ans au Royaume-Uni apres la généralisation du dépistage
néonatal. Selon eux, 51% des enfants de 9 ans porteurs d’une déficience auditive ont été
identifiés apres la période néonatale. Cela montre 1’importance d’un second dépistage plus
tardif, vers 4-6 mois, qui peut étre réalisé par le pédiatre, le médecin généraliste ou le
médecin de Protection Maternelle et Infantile. Il est essentiel de sensibiliser les parents aux
signes d’appel d’une perte auditive chez I’enfant, méme si le dépistage était normal a la

naissance.

3. Recommandations officielles

Dans le domaine du dépistage et de la prise en charge précoce des troubles de 1’audition,
nous avons recens¢ plusieurs recommandations de bonne pratique qui émanent de différentes

instances :
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- Les recommandations de bonne pratique de la HAS publi¢es en 2009 et intitulées
« Surdité de I’enfant : accompagnement des familles et suivi de ’enfant de 0 a 6
ans »,

- Les recommandations du Bureau International d’ Audiophonologie (BIAP) publiées
en 2007 : « Dépistage précoce de la surdité » et « Accompagnement parental »,

- Les recommandations américaines du Joint Committee on Infant Hearing (2007,
2013) parues en 2007 ainsi qu’une mise a jour en 2013 : « Principles and Guidelines

for Early Hearing Detection and Intervention Programs ».

3.1.Recommandations de 1a HAS

La HAS est une autorité publique indépendante francaise, a vocation scientifique. Toutes
les recommandations exposées ci-dessous concernent les enfants qui présentent une surdité
bilatérale permanente avec seuil auditif supérieur a 40 dB, toutes causes confondues. D’apres
la HAS (2009), les principaux objectifs sont de « maintenir et développer toutes formes de
communication, verbale ou non verbale, entre I’enfant et son entourage » et de « favoriser
le développement du langage de [’enfant sourd, quelles que soient la ou les langues utilisées,
le francais ou la langue des signes francaise (LSF) ». Un suivi et un accompagnement
personnalisé doit étre proposé a chaque enfant ainsi qu’a sa famille, en incluant la fratrie.
L’acces a un programme d’intervention précoce doit étre assuré au sein de chaque territoire
de santé au plus tard au 1 an de I’enfant. Les parents doivent pouvoir choisir librement le
projet éducatif de leur enfant (bilingue ou non). Deux approches (audiophonatoire et
visuogestuelle) se distinguent fondamentalement sur le fait de stimuler ou non le plus
précocement possible la voie auditive, afin de promouvoir le développement du frangais

parlé (annexe 3).

Les principales recommandations spécifiques a I’approche audiophonatoire sont les

suivantes :

- Proposer a I’enfant un support visuel en appui de I’oral. La Langue des Signes
Frangaise est la langue de la communauté sourde en France. Elle utilise uniquement
le canal visuel et posséde sa propre grammaire et sa propre syntaxe. Le frangais signé
découle de la LSF. Les parents entendants utilisent davantage le francais signé
comme soutien visuel a la production orale, tout en respectant la syntaxe de la langue
orale. Le code LPC est un code manuel autour du visage qui permet de visualiser la

totalité du discours oral et ainsi lever I’ambiguité sur les sosies labiaux.
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- Mettre en place un appareillage dans les 3 mois qui suivent le diagnostic pour les
surdités bilatérales supérieures a 40 dB (ou avant 1 an si le diagnostic est posé dans
les 6 premiers mois de vie).

- Tenir compte de la crainte possible des parents de rencontrer des difficultés
d’acceptation au sein de 1’entourage, les appareils auditifs rendent visible le handicap
de surdité.

- Si I’enfant présente les critéres d’indication d’un implant cochléaire, informer les
parents avant les 18 mois de I’enfant sur les résultats de 1’implantation sur la
perception auditive et le développement de la langue parlée.

- Proposer des séances d’éducation auditive par un professionnel spécialisé : 2 séances

hebdomadaires si surdité < 70 dB ; 3 a 4 séances hebdomadaires si surdité > 70 dB.

Les principales recommandations spécifiques a 1’approche visuogestuelle sont les

suivantes :

- Stimuler la voie visuelle,

- Proposer dans les lieux d’accueil de I’enfant un espace d’échanges ou la LSF est
utilisée au minimum 5 heures par semaine,

- Intégrer dans les équipes d’accueil des professionnels sourds formés a
I’enseignement de la langue des signes francaise,

- Proposer a la famille de se former a la LSF.

3.2. Recommandations du BIAP

Le BIAP est une société scientifique formée de plusieurs représentants internationaux
d’associations et comités d’Audiophonologie. D’aprés leur rapport, le BIAP (2003)
« approuve donc l'utilisation du programme de dépistage précoce de la surdité et encourage
ses membres a mettre en place et a promouvoir une coopération pluridisciplinaire qui
commencerait par une reconnaissance précoce grdce au programme de dépistage, suivi
d'une confirmation du diagnostic vers 3 mois. Une réhabilitation précoce sera ainsi assurée
avant l'dge de 6 mois ». La réhabilitation nécessite une équipe pluridisciplinaire composée
d’un orthophoniste, d’un psychologue, d’un audioprothésiste et d’un éducateur spécialisé
afin de promouvoir les compétences de communication et mettre en place un appareillage
précoce. A propos de I’accompagnement : « La guidance parentale fait partie intégrante de

la prise en charge globale de l'enfant et de sa famille, deés l'annonce du diagnostic de
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déficience auditive. Elle a pour objectif le réajustement des interactions parents-enfants en
fonction des besoins spécifiques de chaque famille et doit étre proposée systématiquement »

(BIAP, 2003).

3.3. Recommandations du JCIH

Le Joint Committee on Infant Hearing est un regroupement d’experts américains
représentant de sociétés savantes d’audiophonologie, d’oto-rhino-laryngologie et de
pédiatrie. Toutes ces recommandations concernent les enfants ayant une déficience auditive
bilatérale, quel que soit le degré de sévérité. D’apres le JCIH (2013), tous les nouveau-nés
doivent bénéficier du dépistage avant 1’age de 1 mois et d’une confirmation de la surdité par
une évaluation médicale et complete de 1’audition avant 1’age de 3 mois. Les enfants pour
lesquels le diagnostic de surdité a été confirmé doivent étre intégrés dans un programme
d’intervention précoce avant 1’age de 6 mois. Tous les Etats doivent disposer d’un systéme
d’accés coordonné aux services d’intervention précoce et d’accompagnement familial. Ces
services doivent étre mixtes : dans les lieux de vie de I’enfant et en structures spécialisées
en surdité. Ils doivent étre au plus proche de I’environnement et des habitudes de vie de
I’enfant, quel que soit son lieu d’habitation. Chaque famille doit étre mise en lien dans les
plus brefs délais avec le coordonnateur des services d’intervention précoce. Le
coordonnateur aide les familles a accéder a des soins adaptés au plus proche de leur domicile.
Les familles doivent étre informées de tous les modes de communication possibles et de tous
les moyens de réhabilitation de 1’audition. Il est conseillé aux familles d’aller a la rencontre
d’associations de parents d’enfants sourds et de malentendants adultes afin d’avoir une
information la plus neutre et la plus complete. Tous les professionnels qui gravitent autour
de I’enfant doivent étre en lien afin de garantir la bonne mise en place et la coordination du
projet thérapeutique. Le projet de soin est déterminé dans les 45 jours qui suivent la
confirmation du diagnostic. Une évaluation de la communication et du développement

global de I’enfant doit étre réalisée tous les 6 mois a 1’aide de tests étalonnés.

3.4. Surdités unilatérales

Il n’existe pas a I’heure actuelle de consensus sur la prise en charge des surdités
unilatérales. Cependant, plusieurs études déclarent « qu ‘en cas de perte auditive unilatérale,

les mécanismes impliqués dans la stéréophonie se mettent plus facilement en place au cours
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des premieres années. L appareillage auditif doit donc étre proposé avant 3 ans, avant que
la période sensible soit écoulée » (Loughrey DG, Kelly ME, Kelley GA, Brennan S, &
Lawlor BA, 2018).

Tableau 1 : Comparatif des recommandations

Confirmation de la surdité Non indiqué 3 mois maximum 3 mois maximum
Age de I'enfant au début de 12 mois maximum 6 mois maximum 6 mois maximum
I'intervention précoce
Délai recommandé entre le 3 mois apres le 1 mois au plustard  Non indiqué
diagnostic et I'appareillage diagnostic en cas de

surdité bilatérale > a

40 dB ou avant 1 an

si diagnostic posé

dans les 6 premiers

mois
Age lors de la premiére Non indiqué 12 mois maximum  Non indiqué
évaluation des capacités
verbales et non verbales

4. Le role de I’orthophoniste apres ’annonce du diagnostic

L’annonce de la surdité constitue un choc pour les parents. Elle survient durant une
période qui est cruciale pour la constitution du lien d’attachement entre un enfant et ses
parents. L’annonce d’un handicap sensoriel risque d’entraver ce processus d’attachement. A
ce sujet, Cramer et Brazelton (1997) déclarent que « la nécessité pour les parents de se

réconcilier avec le bébé réel est de faire leur deuil du bébé imaginaire parfait ».

L’orthophoniste joue un rdle majeur dans ’accompagnement précoce de 1’enfant
déficient auditif et de sa famille. Il soutient et épaule les parents dans la découverte de cet
univers, souvent inconnu pour eux. L’intervention de 1’orthophoniste est décrite par Denni-
Krichel (2009). Son role est d’une part, d’informer les parents et de répondre a leurs
interrogations sur la surdité et sur le développement de leur enfant. D’autre part, de
sensibiliser les parents a repérer les tentatives de communication de leur enfant et a y
répondre de facon adaptée pour stimuler les interactions. L’orthophoniste forme également
les parents a utiliser au mieux les situations de la vie quotidienne pour stimuler le langage,

en veillant a conserver du plaisir et de la spontanéité dans les échanges.
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Grace a ses connaissances techniques sur le développement du langage et sur la
déficience auditive, 1’orthophoniste est un acteur incontournable de I’accompagnement

familial.

5. Objectifs de I’étude

La généralisation officielle du dépistage néonatal de la surdité en 2014 a entrainé une
détection tres précoce des enfants porteurs d’une déficience auditive. Or, les moyens alloués
a la prise en charge des enfants et a I’accompagnement des familles sont restés inchanggs.
Compte tenu du peu d’études francaises récentes portant sur le devenir des enfants issus du
dépistage néonatal apres la phase de confirmation de la surdité, nous avons décidé de réaliser
un état des lieux du suivi de ces nouveau-nés en Midi-Pyrénées (actuellement Occitanie

Ouest).

L’objectif de notre étude est de décrire le parcours des nouveau-nés issus du dépistage
néonatal qui ont bénéficié d’une consultation diagnostique au CDOS de I’hdpital Purpan a
Toulouse, afin d’identifier d’éventuelles disparités et de les confronter aux recommandations
scientifiques. A partir de ces résultats ainsi que des données de la littérature, nous

chercherons a établir des pistes permettant d’améliorer les pratiques.

6. Problématiques et hypothese
Nous allons tenter de répondre aux questions suivantes :

- Dans quelle mesure les enfants issus du dépistage néonatal ont-ils bénéficié¢ d’un
suivi appropri€ apres la confirmation de la surdité ? Les criteres de référence sont les
derniéres préconisations publiées par la HAS et le JCIH.

- Si un défaut de suivi est constaté pour certains enfants, quelles sont les raisons

évoquées par les familles ?

Notre principale hypothese est que tous les enfants n’ont pas pu bénéficier d’un suivi

adéquat car I’offre de soins est hétérogene et insuffisante en région Midi-Pyrénées.
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Méthode

Notre ¢étude est une enquéte rétrospective qui concerne 91 enfants porteurs d’une

déficience auditive, dépistés en 2016 dans les 27 maternités de la région Midi-Pyrénées et

recus au CDOS pour une consultation diagnostique. Le recul minimum sur la cohorte est de

24 mois.

Les criteres d’inclusion de la population sont :

Dépistage de 1’audition réalisé a la naissance entre le 1¥ janvier et le 31 décembre
2016 en Midi-Pyrénées,

Test de dépistage par PEAA ou OEAA non concluant a deux reprises sur une ou deux
oreilles,

PEA avec recherche de seuils auditifs anormaux (> 30 dB) sur une ou deux oreilles.

La population a été sélectionnée a partir du logiciel Voozanoo. Tous les enfants recus

au CDOS possedent un dossier informatisé accessible sur le logiciel Voozanoo. Ces dossiers

sont tenus a jour par la secrétaire du CDOS ainsi que par 'infirmiere référente du dépistage

en Midi-Pyrénées. Chaque dossier est composé d’une fiche de renseignements remplie par

I’infirmiére concernant le parcours de I’enfant depuis sa naissance, le type et le degré de

surdité, les résultats des différents tests auditifs et les prochains rendez-vous programmeés.

Le recueil de données a permis d’identifier les parameétres suivants :

L’age de I’enfant lors de la confirmation de la surdité,

Les caractéristiques de la surdité (type, degre, étiologie),

Les troubles associés a la surdité,

Le type de réhabilitation auditive proposée (prothese(s) auditive(s), implant(s)
cochléaire(s)) et ’age de ’enfant au début de la réhabilitation auditive,

Le mode de communication choisi par la famille (oral -avec ou sans LPC-, gestuel),
Les modalités de I’accompagnement thérapeutique par un professionnel spécialisé et

I’age de I’enfant au début de I’accompagnement.

Pour le recueil de données, nous avons choisi d’utiliser des questionnaires auto-

administrés, majoritairement a questions fermées (annexe 4). Les questionnaires ont été

envoyés par courrier aux parents. Chaque courrier contenait un exemplaire papier du

questionnaire ainsi qu’une lettre expliquant les raisons de cette enquéte et les consignes pour
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remplir le questionnaire (annexe 5). Les parents avaient la possibilité de remplir I’exemplaire
papier du questionnaire et de le retourner par courrier au CDOS ou de répondre au
questionnaire en ligne sur la plateforme Google Forms. Nous avons également sollicité
plusieurs médecins ORL afin de compléter certaines informations sur le parcours médical

de ’enfant.
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Résultats

1. Description de la population

Durant la période étudiée, 30 206 naissances ont été enregistrées (figure 2) et 98.6% des
nouveau-nés ont été testés (n = 29 610). Le re-test était non concluant sur une ou deux
oreilles chez 945 nouveau-nés, soit 3.1% de la population testée. 940 enfants ont bénéfici¢
d’un test de contrdle chez un ORL référent, dont 213 enfants ayant échappé au dépistage en
maternité et qui ont été récupérés par ’ARDMP. Sur ces 940 enfants, 91 ont été vus au
CDOS soit 0.3% de la population testée. Quatre-vingt-onze questionnaires ont donc été
envoy¢s par voie postale aux parents. Nous avons obtenu 17 réponses (11 retours par courrier

et 6 retours par internet), soit 28%.

Figure 2 : Résultats du dépistage de l'audition en 2016 en Midi-Pyrénées
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2. Confirmation de la surdité

D’apres la HAS, la date de confirmation de la surdité chez un enfant correspond a celle
de la premicere réalisation de PEA avec recherche des seuils auditifs. A partir de cette date,
il est possible de déterminer 1’age de diagnostic de I’enfant. D’aprés la figure 3, I’age médian
lors de la premicre consultation au CDOS et de la réalisation des PEA-seuils était de 3 mois
(1 mois — 9 mois). La confirmation de la surdité a été effectuée avant 1 mois et demi pour
25% des enfants et avant 4 mois pour 75% d’entre eux. Quatre-vingt-six enfants (94%) ont
bénéfici¢ d’un diagnostic avant 1’age de 6 mois. Pour 5 enfants, le diagnostic a été effectué
entre 6 et 9 mois. Les retards diagnostiques apreés 6 mois s’expliquent par un éloignement

géographique de certaines familles et des consultations non honorées.

Age de I'enfant lors de la confirmation de la surdité
10
9 9
8
’ 0Q25
v 6
o = Min
E 5
" 4 = Med
2 4 &
Max
3 =3
oQ7s
2 - 15
1 1
0
n=91

Figure 3 : Age (exprimé en mois) au moment du diagnostic de surdité

Parmi les 91 enfants présentant un diagnostic de surdité aprés les PEA-seuils, 25
enfants ont normalisé leur audition dans les mois suivants soit plus d’un quart d’entre eux.
Parmi ces 25 enfants, 14 présentaient une surdité moyenne unilatérale et 11 présentaient une
surdité moyenne bilatérale. Le diagnostic final de surdité a été confirmé chez 66 enfants, soit
une prévalence de 2.22/1000. Les surdités unilatérales représentaient 36% d’entre elles (n =
24) et les surdités bilatérales représentaient 64% (n =42). Leur répartition est présentée dans

le graphique suivant (figure 4).
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Répartition de la population selon le degré et le type de
surdité (n = 66)
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Figure 4 : Répartition de la population selon le degré et le type de surdité
Les enfants ayant une surdit¢ moyenne bilatérale étaient majoritaires, ils
représentaient 74 % du total des surdités bilatérales (n = 31). Huit enfants étaient atteints

d’une surdité bilatérale profonde et 3 enfants d’une surdité bilatérale sévere.

3. Facteurs de risque et déficits associés a la surdité

Chez trente-six enfants, aucun facteur de risque n’a été identifié¢ (54%). Trente enfants
présentaient un facteur de risque (46%). La répartition des facteurs de risque est détaillée
dans la figure 5. Les malformations craniofaciales et les pathologies néonatales (prématurité,
faible score d’APGAR, respiration artificielle a la naissance) sont les facteurs de risque les

plus fréquents. Ils concernent respectivement 12 et 11 enfants.

Pathologies
néonatales
(17%)

Surdité
syndromique
(6%)

Aucun facteur
de risque

Malformations identifié (54%)

craniofaciales
(18%)

Surdité
familiale (5%)

Figure 5 : Répartition des facteurs de risque (n = 66)
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Sur 66 enfants, 54 n’ont aucun déficit associé a la surdité (soit 82%). Quatre enfants
présentent une surdité associée a d’autres malformations (Trisomie 21, syndrome de
Goldenhar et syndrome de Pierre Robin), trois enfants présentent une fente labio-palatine,
deux enfants ont une infection maternofcetale par cytomégalovirus (CMV) et deux sont

atteints de paralysie cérébrale (figure 6).

Figure 6 : Répartition des déficits associés a la surdité (n = 66)

4. Accompagnement thérapeutique

D’apres la HAS, I’accompagnement thérapeutique peut étre réalisé par un orthophoniste,
un psychologue ou tout autre professionnel de santé sensibilisé au domaine de la surdité. 11
consiste a proposer a 1’enfant et a sa famille un ensemble d’actions afin de répondre aux
besoins spécifiques des enfants a risque de retard de développement. Cet accompagnement
a pour objectifs de veiller au développement harmonieux de I’enfant au sein de sa famille en
soutenant les compétences parentales ; d’aider les parents & mieux comprendre le handicap
auditif et a tenter de 1’accepter. Il est recommandé que les professionnels puissent
accompagner les familles dés D’annonce du diagnostic. En Midi-Pyrénées, cet
accompagnement peut étre proposé€ par des structures dédi¢es (CAMSP, SAFEP, SESSAD)
ou par des professionnels libéraux. Une consultation effectuée en bindme par I’orthophoniste
et la psychologue du CDOS est proposée depuis 2017 aux familles qui le souhaitent peu de
temps apres 1’annonce du diagnostic. Sur 41 enfants porteurs d’une déficience auditive
bilatérale moyenne a profonde (apres exclusion d’un déces), 21 d’entre eux ont pu bénéficier

d’un accompagnement thérapeutique, soit 51% (figure 7). L’age médian de I’enfant au début
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de cet accompagnement est de 9 mois (3 mois — 24 mois). 25% des enfants ont débuté

I’accompagnement avant 1’age de 6 mois et 75 % avant 1’age de 14 mois.

Age au début de I'accompagnement
thérapeutique (n = 21)
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Figure 7 : Age (exprimé en mois) au début de l'accompagnement thérapeutique

La figure 8 met en évidence le contraste net entre la prise en charge des surdités moyennes
et la prise en charge des surdités sévéres et profondes. En effet, 82% des enfants atteints de
surdités séveres et profondes ont bénéficié d’un accompagnement thérapeutique par un

orthophoniste et/ou un psychologue, contre seulement 40% des surdités moyennes.

Accompagnement thérapeutique selon le degré de |'atteinte

(n=41)
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Figure 8 : Répartition selon le degré de l'atteinte des enfants ayant bénéficié d'un accompagnement
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Les enfants n’ayant pas bénéficié d’un accompagnement feront 1’objet d une partie plus

détaillée.

5. Réhabilitation auditive

5.1. Prothéses auditives conventionnelles

Dans le cadre de I’approche audiophonatoire, la fonction auditive peut étre stimulée par
le biais d’appareils conventionnels d’amplification ou d’implants cochléaires s’ils sont
indiqués. D’apres les recommandations de la HAS (2009), 1’adaptation prothétique est
binaurale et stéréophonique. Le port des aides auditives doit étre régulier pour permettre de
renforcer 1’efficacité de I’appareillage dans cette période de plasticité cérébrale importante.
Sur 41 enfants porteurs d’une déficience auditive bilatérale moyenne a profonde (en excluant
1 déces), 20 ont bénéficié d’une amplification de I’audition, soit 49%. L’age médian de
I’enfant au début de la réhabilitation auditive est de 8 mois (2 mois — 24 mois). Vingt-cinq
pour cent des enfants ont débuté la réhabilitation auditive a 1’age de 6.25 mois et soixante-

quinze pour cent a ’age de 14.5 mois (figure 9).

Age de I'enfant au début de I'appareillage
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Figure 9 : Age de l'enfant au début de la prise en charge audioprothétique
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La figure 10 montre a nouveau un contraste entre la prise en charge audioprothétique des
surdités moyennes et celle des surdités sévere et profonde. Prés de 83% des enfants atteints
de surdités sévere et profonde ont bénéficié d’aides auditives contre 37% des enfants atteints

de surdité moyenne.

Appareillage selon le degré de I'atteinte (n = 41)
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Figure 10 : Répartition selon le degré de l'atteinte des enfants appareillés

5.2. Implants cochléaires

Sur les 8 enfants atteints d’une surdité bilatérale profonde, 4 ont bénéficié d’un implant
cochléaire avant 18 mois. L’age médian a I’implantation est de 12 mois (10 mois — 18 mois).
Sur les 4 enfants sourds profonds non implantés, 2 ont exprimé un refus de suivi (1 surdité
familiale avec projet de communication en LSF et 1 arrét des soins pour un enfant présentant
un CMV grave). L’ implant cochléaire n’a pas été proposé pour 2 enfants sourds profonds (1
enfant avec suspicion de troubles du spectre autistique et 1 enfant avec un manque

d’implication familiale).

6. Mode de communication

Trois enfants ont un projet de communication bilingue en langue francaise et Langue des
Signes Francaise. Ce sont tous des enfants atteints d’une surdité bilatérale profonde. L un
d’entre eux est issu d’une famille de sourds profonds signant. Les deux autres enfants ont
des parents entendants et I’apprentissage de la LSF a lieu au sein de structures spécialisées

ou les parents sont également formés. Un seul enfant est porteur d’un implant cochléaire.
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7. Les différents facteurs entrainant un retard ou une absence de prise en

charge

Sur 41 enfants porteurs d’une surdité bilatérale moyenne a profonde, 27 n’ont pas eu
acces a un accompagnement thérapeutique a la suite de I’annonce du diagnostic et/ou n’ont
pas bénéfici¢ d’aides auditives conventionnelles avant I’age de 12 mois. Ces enfants n’ont
pas atteint 1I’objectif fixé par la HAS selon lequel la prise en charge et ’accompagnement de
I’enfant porteur d’une déficience auditive bilatérale moyenne a profonde doivent débuter
avant 1 an. Nous avons analysé les raisons d’un retard de prise en charge ou d’une absence
de prise en charge chez ces 27 enfants. Les différentes raisons sont exposées dans le tableau

2.

Raisons N %
L’enfant présente des otites séromuqueuses récurrentes qui nécessitent un 7 26
traitement

Perdus de vue 6 23
L’enfant a d’autres pathologies associées qui retardent la prise en charge 5 18

Délais d’attente pour obtenir une place en libéral ou en structures qui ontretardé 5 18
la prise en charge

Refus de suivi 2 7
Surveillance simple sur décision du médecin ORL 1 4
Rendez-vous non honorés qui ont retardé le début de la prise en charge 1 4
Total 27 100

Tableau 2 : Raisons évoquées par les familles dans le cas d’un retard ou d'une absence de prise en charge

Nous allons maintenant revenir de fagon plus détaillée sur chacune des raisons évoquées

ci-dessus.

Sept enfants atteints d’une surdité bilatérale moyenne présentent des otites
séromuqueuses (OSM) a répétition, ce qui représente 23% des surdités bilatérales moyennes.
Des aérateurs transtympaniques (ATT) ont été posés chez 6 enfants sur 7, a un d4ge moyen
de 16 mois (12 mois — 20 mois). Les ATT n’ont pas été indiqués dans un cas en raison d’une
bonne évolution. Une audiométrie comportementale a ¢été réalisée sur 6 enfants.
L’audiométrie met en évidence que 4 d’entre eux présentent une surdité de transmission et
2 enfants présentent une surdité mixte. Seul un enfant, atteint d’une surdité moyenne mixte,

a été appareillé a I’age de 16 mois et a démarré une prise en charge orthophonique a 24 mois.
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I1 est a noter que deux enfants ayant des OSM chroniques présentent un retard d’apparition

du langage oral et pour lesquels aucune prise en charge orthophonique n’a été proposée.

Hormis les otites séromuqueuses, 5 enfants présentent une pathologie associée a la
surdité qui retarde la prise en charge audioprothétique. Trois enfants avec une perte auditive
bilatérale moyenne sont atteints d’une fente labiopalatine et doivent faire I’objet d’un
controle de 1’audition apres la chirurgie réparatrice. Une neuropathie auditive est suspectée
chez un enfant, ce qui a engendré de multiples rendez-vous et un retard dans la mise en
ceuvre de la prise en charge audioprothétique (24 mois) et orthophonique (23 mois). Enfin,
un enfant avec surdité bilatérale moyenne est atteint de trisomie 21 et bénéficie d’un
accompagnement précoce pluridisciplinaire dans le cadre du CAMSP. Aucun appareillage

n’est indiqué pour le moment mais 1’enfant est suivi réguliérement sur le plan de 1’audition.

Six enfants sont perdus de vue, c’est-a-dire qu’ils ne se sont pas présentés aux rendez-
vous apres une premicre consultation au CDOS malgré de multiples relances. Les enfants
perdus de vue représentent 14% du total des surdités bilatérales. Les derniers examens
auditifs en date de ces 6 enfants montraient tous une surdité bilatérale moyenne. Parmi eux,

il est a noter qu’un enfant est issu d’une famille de sourds signants.

Deux familles ont exprimé un refus de suivi. Les deux enfants présentent une surdité
bilatérale profonde. Un enfant est issu d’une famille ou les deux parents sont sourds profonds
et communiquent en LSF. Le second enfant est atteint d’une infection congénitale a

cytomégalovirus et ses parents ont souhaité ’arrét de toute thérapeutique.

Pour 5 enfants, les professionnels n’ont pas pu répondre a la demande de prise en charge

a temps. Leurs cas sont présentés individuellement dans les vignettes cliniques ci-dessous :

e A. réside dans le département du Lot, la surdité bilatérale moyenne de type mixte a
été confirmée a 4 mois et ’ajustement des aides auditives a commencé a 12 mois
avec un bon bénéfice. Ne trouvant pas d’audioprothésiste disponible dans le Lot, les
parents ont dii se rendre a Toulouse. A. est suivi par un CAMSP et bénéficie de prises
en charge en psychomotricité et kinésithérapie dans le cadre d’une pathologie
neurologique centrale. Il n’y a pas d’orthophoniste au sein du CAMSP. Les parents
ont rapporté des difficultés importantes pour trouver un orthophoniste exergant en
libéral spécialisé dans le domaine de la déficience auditive dans le Lot. La prise en
charge orthophonique en libéral a raison de deux séances hebdomadaires a démarré

plus tard, a 15 mois, A. étant sur liste d’attente.
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K. est atteint d’une surdité bilatérale moyenne évolutive qui a été diagnostiquée a
I’age de 4 mois. Il réside a Toulouse. Des prothéses auditives bilatérales ont été mises
en place a I’age de 15 mois avec un bon gain prothétique. Les parents ont été
confrontés a des délais d’attente importants pour obtenir un rendez-vous avec un
orthophoniste. La prise en charge orthophonique en libéral a débuté a 18 mois a
raison d’une séance par semaine de guidance familiale. L’assistante sociale du CDOS
a ¢té sollicitée pour aider la famille dans certaines démarches et notamment la
constitution d’un dossier MDPH. K. est actuellement en attente d’une place en

Service d’Education Spéciale et de Soins a Domicile (SESSAD).

R. réside a Toulouse, la surdité bilatérale moyenne mixte a été diagnostiquée a 1’age
de 2 mois. Des prothéeses auditives bilatérales ont été mises en place a I’age 5 mois
avec un bon gain prothétique. Les délais d’attente pour obtenir un rendez-vous avec
un orthophoniste libéral a Toulouse sont importants. R. était toujours en attente d’une

place a I’age de 15 mois.

A. réside en banlieue toulousaine. La surdité bilatérale sévere a été diagnostiquée a
1 mois. Les prises en charge audioprothétique et orthophonique ont débuté a 13 mois.
La famille rapporte des délais d’attente de plusieurs mois pour obtenir un rendez-
vous avec les professionnels. Une demande pour une reconnaissance par la MDPH a
été effectuée et 1’orthophoniste libéral a sollicité plusieurs structures. A. est

actuellement en attente qu’une place en SESSAD se libere.

L. réside en zone rurale, a 60 kilomeétres de Toulouse. La surdité bilatérale sévére a
été diagnostiquée a 1’age de 3 mois. L. est né prématuré, il est pris en charge en
psychomotricité et en kinésithérapie dans le cadre du réseau P’titMip. Ce réseau a
pour objectif d’organiser le suivi des nouveau-nés vulnérables. La mise en place de
protheses auditives bilatérales a été réalisée a 1’age de 17 mois. La prise en charge
orthophonique n’a actuellement pas débuté. La famille rapporte des difficultés pour
obtenir un rendez-vous avec un orthophoniste libéral prés de leur domicile, avec
plusieurs mois d’attente. L. est actuellement en attente d’une place en Service
d’Accompagnement Familial et d’Education Précoce (SAFEP). Une demande
MDPH est en cours.
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8. Analyse de I’information délivrée aux parents

Nous avons demandé¢ aux parents s’ils s’estimaient suffisamment informés sur la surdité.
La question posée est « Avez-vous été informeé de fagon satisfaisante sur ces différents points
? ». Les 17 réponses obtenues sont présentées dans les figures ci-dessous. Nous avons choisi
de distinguer par un code couleur les réponses des parents qui ont bénéficié d’un
accompagnement thérapeutique par un professionnel spécialis¢é afin de voir si
I’accompagnement thérapeutique était corrélé au niveau d’information. Ces résultats sont a

nuancer compte tenu de la faible taille de 1’échantillon (17 réponses).

Les parents s’estiment globalement bien informés concernant la surdité, ses
conséquences et les différents appareillages possibles. Le niveau d’information ne semble
pas étre systématiquement lié & la mise en place d’un accompagnement thérapeutique.
Cependant, les parents des enfants ayant démarré une prise en charge audioprothétique

s’estiment tous treés bien informés quant aux prothéses auditives.

La surdité en général

10
9
8
3
7
6
Pas d'accompagnement

5 thérapeutique mis en place
4 4 W Accompagnement
3 thérapeutique mis en place
2
1 2
0 0

Trés bien Assez bien Peuinformé Pas du tout

informé informé informé
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Les conséquences de la surdité

9
8
7
6
5
5 Pas d'accompagnement
4 1 thérapeutique mis en place
3 B Accompagnement
3 thérapeutique mis en place
2
: N
0 0
Trés bien Assez bien  Peuinformé Pas du tout
informé informé informé
Les différentes protheses auditives
14
12
10 .
8 Pas de prise en charge
6 audioprothétique
M Prise en charge
4 audioprothétique
2
2 2
0 1
Trés bien Assez bien  Peuinformé Pas du tout
informé informé informé

De fagon générale, les parents s’estiment moyennement informés concernant le
développement du langage, les différents modes de communication qui s’offrent a eux et les
professionnels vers lesquels ils peuvent se tourner. Cependant, on remarque que la mise en
place d’un accompagnement est clairement liée au niveau d’information. En effet, tous les
parents ayant débuté un accompagnement s’estiment trés bien informés ou assez bien
informés dans ces trois domaines. A I’inverse, les parents s’estiment peu informés ou pas du

tout informés quand aucun accompagnement n’a été mis en place.
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Le développement du langage

™ Pas d'accompagnement
thérapeutique mis en place

W Accompagnhement
thérapeutique mis en place

Tres bien Assez bien Peuinformé Pas du tout
informé informé informé

Les différents modes de communication

1 Pas d'accompagnement
thérapeutique mis en place

B Accompagnement
thérapeutique mis en place

Tres bien Assez bien Peuinformé Pas du tout
informé informé informé

Les professionnels vers qui vous tourner

M Pas d'accompagnement
thérapeutique mis en place
W Accompagnement

I thérapeutique mis en place

Tres bien Assez bien Peuinformé Pas du tout
informé informé informé

31



Les deux figures ci-dessous montrent les domaines pour lesquels les parents

s’estiment les moins informés. Il s’agit des démarches administratives concernant la surdité

(demandes d’aides, dossier MDPH, etc.) et des conseils pour interagir avec leur enfant. Ces

deux domaines sont au plus pres des préoccupations quotidiennes d’une famille accueillant

un enfant sourd. On note ici que I’accompagnement thérapeutique joue un rdle déterminant

puisque tous les parents qui en bénéficient s’estiment mieux informés que ceux qui n’ont

aucun accompagnement.

Les démarches a suivre (différents examens,

Trés bien
informé

Trés bien
informé

MDPH, etc)

1 Pas d'accompagnement
thérapeutique mis en place

B Accompagnement
thérapeutique mis en place

Assez bien  Peuinformé Pas du tout
informé informé

Comment intéragir avec son enfant

M Pas d'accompagnement
thérapeutique mis en place

B Accompagnement
thérapeutique mis en place

Assez bien  Peuinformé Pas du tout
informé informé
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Les parents estimant ne pas avoir été suffisamment informés ont répondu a la question
suivante : « Par quel(s) moyen(s) auriez-vous aimé recevoir ces informations ? ». Plusieurs
choix étaient possibles. Onze personnes ont répondu a cette question, les réponses sont
exposées dans la figure ci-dessous. On note que 63.6 % des répondants souhaitent recevoir
davantage d’informations de vive voix dés les premiers tests et 45.5 % des répondants
souhaitent obtenir ces informations par le biais de livrets ou brochures. Seulement 18.2 %

souhaitent étre informés et accompagnés via une plateforme en ligne ou un site internet.

Par quel(s) moyen(s) auriez-vous souhaité recevoir ces
informations ?

Des informations données de vive voix dés les
- I
premiers tests
Des livrets ou des brochures d'information _ 5 (45,5%)
Des rendez-vous ultérieurs avec le corps
médical/paramédical

Site internet ou plateforme en ligne créés par
p orecrseor N » s

des professionnels et dédiés aux familles

9. Surdités unilatérales

Une surdité unilatérale a été décelée chez 24 enfants, soit 36% du total des surdités.
Parmi les surdités unilatérales, on dénombre 3 surdités 1égeres, 17 surdités moyennes, 1
surdité sévere et 3 surdités profondes. Six enfants sont perdus de vue, ce qui représente 25%
des surdités unilatérales. Parmi eux, 4 enfants présentent une surdité unilatérale moyenne et
2 présentent une surdité unilatérale légere. Seulement trois enfants atteints d’une surdité
unilatérale moyenne ont ét¢ appareillés en moyenne a 1’age de 14.3 mois (11 mois — 20 mois)
(figure 12). Quatre enfants présentent des otites séromuqueuses et 3 de ces enfants ont
bénéfici¢ de la pose d’aérateurs transtympaniques en moyenne a 1’age de 12 mois (10 mois
— 14 mois). Aucun enfant atteint de surdité unilatérale n’a été pris en charge par un

orthophoniste ou a bénéficié d’un accompagnement familial (figure 11).
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Enfants ayant accés a un accompagnement thérapeutique selon
le caractere uni ou bilatéral de la surdité (n=65)

™ Pas d'accompagnement
thérapeutique
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Figure 11 : Enfants ayant accés a un accompagnement thérapeutique selon le caractere uni ou bilatéral de
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Appareillage selon le caractere uni ou bilatéral de la
surdité (n = 65)

M Pas d'appareillage mis en
place

B Enfants ayant bénéficié de
prothéses auditives

Surdité unilatérale Surdité bilatérale

Figure 12 : Appareillage selon le caractere uni ou bilatéral de la surdité
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Discussion

1. Les enfants ont-ils eu un suivi adapté en référence aux recommandations de

la HAS et du JCIH ?

1.1. Phase initiale du dépistage

Le taux d’exhaustivité du dépistage dans les 27 maternités de la région Midi-Pyrénées
atteint 98%. Ce résultant signifie que 98 % des nouveau-nés ont été testés a la maternité
durant leur premier ou leur deuxiéme jour de vie. En comparaison aux autres expériences
similaires, les taux de couverture du dépistage systématique varient de 95 a 99% (HAS,
2007). Cette couverture atteint 98.6 % si 1’on tient compte des 213 enfants non testés a la
maternité mais qui ont été récupérés par 'ARDMP et testés plus tard. Cela montre
I’importance de relancer les familles ayant échappé au dépistage a la maternité. La
prévalence des surdités bilatérales est de 1.4/1000 nouveau-nés, ce qui correspond aux

données retrouvées dans la littérature (Antoni et al., 2016; Caluraud et al., 2015).

1.2. Phase de confirmation du diagnostic

Le tableau 3 montre la proportion d’enfants qui ont atteint 1’objectif du JCIH concernant
la confirmation de la surdité aprés un dépistage et un contrdle de I’audition suspects. A la
lecture de ces données, nous pouvons affirmer que la région Midi-Pyrénées est performante
sur cet aspect du dépistage puisque la grande majorité des enfants (66 %) ont pu accéder a

la phase diagnostique au CDOS avant I’age de 3 mois.

Surdité uni et bilatérales N %
Confirmation de la surdité a < 3 mois 60 66
Confirmation de la surdité a > 3 mois 31 34
Total 91 100

Tableau 3 : Répartition des enfants diagnostiqués a < 3 mois

Avec un age moyen de 2.9 mois au moment du diagnostic (toutes surdités confondues),
le dépistage en Midi-Pyrénées atteint I’objectif fixé par le JCIH d’une détection précoce de
la surdité dans les 3 premiers mois de vie de I’enfant. Nous retrouvons des résultats variables

dans la littérature :
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- Une étude menée par Wood et al. (2015) au Royaume-Uni qui rapporte un age moyen
au moment du diagnostic de 1.6 mois pour les surdités bilatérales.

- Deux ¢études menées en Ile-de-France et en Champagne-Ardenne, les ages moyens
au moment du diagnostic sont respectivement de 3 et 3.2 mois (Antoni et al., 2016;

Lévéque et al., 2007).

La mise en place du dépistage a permis de réduire considérablement 1’age de I’enfant au
moment de la confirmation du diagnostic. La précocité de ce diagnostic est observée pour
tous les types et les degrés de perte auditive. Désormais, les retards de diagnostic sont
essentiellement dus a des problématiques sociales, a des rendez-vous non honorés ou a des

hospitalisations prolongées.

Cet age trés précoce au diagnostic peut étre discuté. En effet, le suivi audiométrique est
trés variable chez un enfant aussi jeune. Nous avons rapporté 25 cas d’enfants qui ont vu
leur audition se normaliser durant les deux premicres années. Néanmoins, cela concernait
exclusivement des pertes auditives 1égeéres a moyennes. Tous les enfants ayant un diagnostic
initial de surdités séveéres a profondes ont bénéficié d’une confirmation de ce diagnostic
aprés un suivi audiométrique. Plusieurs cas de surdités évolutives sont décrits dans la
littérature, tout comme les surdités acquises qui échappent au dépistage a la maternité
(Fitzpatrick, dos Santos, Grandpierre, & Whittingham, 2017). Il est important de rappeler
aux familles que le dépistage néonatal permet un repérage précoce des surdités, mais que

I’audition est susceptible de se modifier au cours de I’enfance.

1.3. L’accompagnement de I’enfant et de ses parents

Le tableau 4 montre la proportion d’enfants qui ont atteint I’objectif de la HAS
concernant I’accompagnement thérapeutique de I’enfant et de sa famille. Nous constatons
que seulement 37% des enfants atteints de surdité bilatérale moyenne a profonde ont pu

bénéficier d’un accompagnement a la suite de ’annonce diagnostique avant 12 mois.

Surdités bilatérales moyennes a profondes N %
Accompagnement thérapeutique avant 12 mois 15 37
Pas d’accompagnement thérapeutique avant 12 mois 26 63
Total 41 100

Tableau 4 : Répartitions des enfants ayant bénéficié d 'un accompagnement avant 1’age de 12 mois
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Toutefois, si 1’on ne tient pas compte de 1’échéance fixée aux 12 mois de 1’enfant par
la HAS, prés de la moitié des sujets de notre enquéte (21/41) ont bénéficié d’un
accompagnement thérapeutique a un age médian de 9 mois. Ces chiffres sont a nuancer car
il ressort un net contraste entre la prise en charge des surdités moyennes et la prise en charge
des surdités séveres a profondes. En effet, 100% des enfants atteints de surdités séveres et
profondes ont bénéfici¢é d’un accompagnement thérapeutique a un dge médian de 6 mois
(apres exclusion de 2 refus de suivi). Seulement 40% des enfants avec une surdité moyenne
ont bénéficié d’un accompagnement thérapeutique a un age médian de 12 mois. Ces résultats
sont semblables a ceux rapportés par 1’équipe de Blanchet et al. (Blanchet et al., 2012) dans
la région Languedoc-Roussillon. Les auteurs rapportent que 44% des enfants porteurs d’une
surdité moyenne ont bénéficié d’un accompagnement a un 4ge moyen de 16 mois, 75% des
surdités séveres a un age moyen de 15 mois et 100% des surdités profondes a un age moyen
de 6 mois. Toutes les autres ¢tudes frangaises s’intéressent seulement a la réhabilitation
audioprothétique et ne prennent pas en compte 1’accompagnement de I’enfant et de ses
parents (Antoni et al., 2016; Caluraud et al., 2015; Lévéque et al., 2007). Une équipe anglaise
rapporte des résultats trés différents des notres : ’age moyen au début de ’accompagnement

est de 2 mois, quel que soit le degré de surdité¢ (Wood et al., 2015).

1.4. Amplification de I’audition

Le tableau 5 montre la proportion d’enfants qui ont atteint 1’objectif de la HAS
concernant la mise en place d’aides auditives conventionnelles avant I’age de 12 mois dans
le cadre d’un projet audiophonatoire. On constate que seulement 32% des enfants ayant une
surdité bilatérale moyenne a profonde ont été appareillés avant I’age de 12 mois. Cependant,
ce résultat est & nuancer car la mise en place de prothéses auditives a été retardée dans
certains cas du fait d’inflammations récurrentes de 1’oreille moyenne ou de pathologies

associées qui devaient faire 1’objet d’un traitement médical ou chirurgical.

Surdités bilatérales moyennes a profondes N %
Aide auditive avant I’age de 12 mois 13 32
Pas d’aide auditive avant I’age de 12 mois 28 68
Total 41 100

Tableau 5 : Répartition des enfants appareillés avant [’dge de 12 mois
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Toutefois, si 1’on ne tient pas compte de 1’échéance fixée aux 12 mois de 1’enfant par
la HAS, pres de la moitié des sujets de notre enquéte (20/41) ont bénéficié d’un appareillage
conventionnel a un age médian de 8 mois. La aussi, nous constatons un décalage entre la
prise en charge audioprothétique des surdités moyennes et celle des surdités séveres a
profondes. Dans notre cohorte, 100% des enfants atteints de surdités séveres a profondes ont
bénéfici¢ d’un appareillage conventionnel a un 4ge médian de 5.5 mois (apres exclusion de
2 refus de suivi). Seulement 37% des enfants atteints de surdités moyennes ont été
appareillés a un age médian de 12.5 mois. En comparaison, Blanchet et al. (2012) rapportent
un taux d’appareillage de 100% pour les surdités sévéres a profondes avec un age moyen
d’appareillage a 4 mois pour les surdités profondes et 8 mois pour les surdités séveres. Le
taux d’appareillage des surdités moyennes est plus important que celui de notre cohorte, il
est de 75% avec un age moyen au début de 1’appareillage de 13 mois. Lévéque (2007)
rapporte des taux d’appareillage similaires a ceux de notre population, mais 1’age moyen au
début de I’appareillage est plus précoce (5 mois). Une équipe californienne rapporte un taux
d’appareillage de 66% avant I’age de 6 mois pour les surdités moyennes (Sininger et al.,
2010). Ces chiffres montrent une attitude plus interventionniste de la part des équipes

américaines vis-a-vis de I’appareillage des surdités moyennes.

1.5. Implantation cochléaire

Pour rappel, 8 enfants de notre cohorte étaient atteints d’une surdité bilatérale profonde
et 4 d’entre eux ont bénéficié d’un implant cochléaire a un 4ge médian de 12 mois (10 — 18
mois). Ces 4 enfants ont €té implantés car les seuils nécessaires au développement de la
parole étaient insuffisants avec un appareillage conventionnel. L’objectif fixé par la HAS

d’une implantation cochléaire avant 18 mois est donc atteint.
Les 4 autres enfants sourds profonds n’ont pas été implantés pour les raisons suivantes :

- 1 refus par des parents sourds signants ayant un projet gestuel pour leur enfant,

- 1 arrét des soins pour un enfant ayant une infection par CMV grave,

- 1 enfant avec suspicion de troubles du spectre autistique, apres discussion avec le
CAMSP I’implant cochléaire n’a pas été propose,

- 1 enfant avec un contexte social trop précaire.

L’age médian a ’implantation cochléaire retrouvé dans la littérature est variable : en

fonction des régions, il peut étre de 12.5 mois (Blanchet et al., 2012) ; 14 mois (Antoni et
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al., 2016) ou 17 mois (Lévéque et al., 2007). La région Midi-Pyrénées se situe donc dans le

groupe d’age a I’implantation le plus précoce.

2. Focus sur les surdités moyennes

Les surdités moyennes sont les surdités les plus fréquentes et la généralisation du
dépistage néonatal a permis de les détecter trés précocement. Dans notre étude, 31 enfants
atteints d’une surdité moyenne ont été diagnostiqués a un age moyen de 3 mois. Avant la
mise en place du dépistage, les surdités moyennes étaient repérées plus tardivement, a 40
mois d’aprés Frangois et Hautefort (2011). Ces surdités soulévent de nombreuses
interrogations quant a leur prise en charge, alors que les critéres de diagnostic et de prise en
charge des surdités séveres et profondes font 1’objet d’un consensus. Elles sont plus
complexes a diagnostiquer que les surdités sévéres et profondes car la nature de la surdité
(surdité de transmission, de perception ou mixte) n’est pas simple a mettre en évidence
rapidement. En premier lieu parce qu’il est difficile de préciser des seuils audiométriques
chez le trés jeune enfant, notamment dans le cas de surdités moyennes de grade 1 (seuils
compris entre 41 et 55 dB). Puis, parce que de nombreux enfants nés prématurément
présentent des surdités transitoires liées a un retard de maturation. De plus, les otites

séromuqueuses sont tres fréquentes chez le jeune enfant et peuvent provoquer une surdité

moyenne de transmission.

Au sein de notre cohorte, une surdité bilatérale moyenne a été repérée chez 31 enfants.
Un enfant est décédé précocement. Sur 30 enfants, 18 ont réalis€¢ une audiométrie
comportementale afin de préciser leurs seuils auditifs et la nature de leur surdité. 13 enfants
présentaient une surdité mixte avec une courbe de conduction aérienne plus abaissée que
celle de la conduction osseuse et 5 enfants présentaient une surdité de transmission avec une
courbe de conduction osseuse normale et une conduction aérienne abaissée. 12 enfants sur
les 13 atteints d’une surdité moyenne mixte ont été appareillés et un enfant n’a pas été
appareillé mais portait des ATT. Sur les 5 enfants qui présentaient une surdité de
transmission, aucun n’a bénéficié¢ d’un appareillage. Des ATT ont été posés chez 3 enfants
et les 2 autres enfants atteints de surdité¢ de transmission n’ont bénéfici¢ d’aucun traitement

mais font I’objet d’une surveillance.

L’adhésion des parents peut étre plus difficile a obtenir dans le cas de surdités moyennes
car I’enfant réagit aux bruits et a la voix, il vocalise comme un enfant entendant. La question

de la prise en charge précoce se pose dans le cas de ces surdités. Faut-il les appareiller et
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quand ? Quelle est la place de 1’orthophoniste ? Les recommandations francaises et
internationales ne font pas de distinction entre la prise en charge des surdités moyennes et
celle des surdités séveres et profondes. Dans les faits, il est judicieux de réaliser un suivi au
cas par cas, en s’ajustant aux besoins de I’enfant et de ses parents. Si les parents sont trés
demandeurs, une prise en charge précoce peut étre entamée dés I’annonce du diagnostic. En
revanche, si les parents ne voient pas 'utilit¢ d’un appareillage, un accompagnement
orthophonique a visée de prévention peut €tre mis en place une fois par mois. La
réhabilitation auditive pourra alors débuter un peu plus tard. Il faut cependant veiller a ne
pas basculer dans une posture trop « attentiste ». Certes, le risque d’une privation de
I’audition due a des otites est fréquent dans les surdités moyennes mais ce risque est
transitoire. Les effets sur le développement du langage sont alors moins importants.
Néanmoins, il ne faut pas négliger le retentissement d’une surdité moyenne et d’autant plus
si les otites sont récurrentes, si I’enfant présente des troubles associés a la surdité ou si la

surdité moyenne est de deuxiéme grade (seuils compris entre 56 et 70 dB).

3. Les différents facteurs entrainant un retard ou une absence de prise en

charge

Pour rappel, nous avons analysé les raisons avancées par les familles justifiant un retard
ou une absence de prise en charge (en référence aux recommandations officielles). Les
principales raisons retrouvées concernent: les otites séromuqueuses, les pathologies
associées a la surdité, des délais d’attente importants pour obtenir un rendez-vous, les enfants

perdus de vue et enfin les familles ayant exprimé un refus de suivi.

Les surdités de transmissions secondaires aux otites séromuqueuses ne sont pas la cible
principale du dépistage. Néanmoins, elles touchent de nombreux enfants et peuvent avoir
des conséquences négatives. Dans notre étude, 7 enfants atteints d’une surdité bilatérale
moyenne présentaient des otites séromuqueuses a répétition. Pour rappel, des ATT ont été
posés chez 6 enfants sur 7, a un age moyen de 16 mois (12 mois — 20 mois). D’apres la
Société Francaise d’Oto-Rhino-Laryngologie, la pose d’ATT est indiquée a partir de 12 mois
en cas d’otites séromuqueuses persistantes. Antoni et al. (2016) recommandent quant a eux
la mise en place d’ATT des 6 mois si otites séromuqueuses et surdités moyennes sont
associées. Des prothéses auditives seront suggérées vers 9 mois s’il n’y a pas d’amélioration
de I’audition. On remarque d’apres ces recommandations que la pose d’ATT s’est effectuée

tardivement pour les sujets de notre cohorte, en moyenne a 16 mois. Pour un enfant, il n’y a
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pas eu d’indication de pose d’ATT en raison d’une évolution favorable. Une audiométrie
comportementale a été réalisée sur 6 enfants. L’audiométrie met en évidence que 4 d’entre
eux présentent une surdité de transmission et 2 enfants présentent une surdité mixte. Seul un
enfant, atteint d’une surdité moyenne mixte, a été appareillé a I’age de 16 mois et a démarré
une prise en charge orthophonique a 24 mois. Nous observons que pour les enfants
présentant des OSM persistantes associées a une surdité, la confirmation du diagnostic et le
démarrage de la prise en charge sont alors souvent retardés. Il a pourtant ét¢ démontré que
la précocité du traitement permettait de réduire les difficultés ultérieures d’apprentissages

des enfants présentant des OSM chroniques (Golz et al., 2005; Hall, Maw, & Steer, 2009).

Concernant les familles ayant di faire face a des délais d’attente importants et les enfants
perdus de vue, nous avions cherché a savoir si le lieu d’habitation des parents jouait un rdle
sur I’un ou ’autre de ces deux facteurs. La faible taille de I’échantillon ne nous a pas permis
de tirer des conclusions probantes. Cependant, on note que sur les 6 enfants perdus de vue,
4 habitent en zone rurale (commune < 2000 habitants). Ce sont tous des enfants porteurs
d’une déficience auditive moyenne. Nous pouvons supposer que la difficulté a obtenir
I’adhésion des parents dans le cas des surdités moyennes, surajoutée a 1’¢loignement
géographique contribuent a ce phénomene. Concernant les délais d’attente pour obtenir un
rendez-vous avec un professionnel ou une place en institution, 1’éloignement géographique
peut également jouer un réle. Sur 5 enfants ayant été confrontés a des délais d’attente
importants (entre 6 mois et un an), 3 habitent en zone rurale. Toutefois, les 2 autres enfants
sont domiciliés a Toulouse et ont é¢galement di faire face a des délais importants, que ce soit
pour obtenir une place chez un professionnel en libéral ou en institutions. La distance entre
le domicile de I’enfant et le lieu de soin pose également question. Pour exemple, nous
citerons le cas de L. qui a une déficience auditive bilatérale profonde et qui bénéficie d’un
implant cochléaire. La prise en charge orthophonique a raison de 3 séances hebdomadaires
se situe a 42 kilomeétres de son domicile, les parents n’ayant pas pu trouver d’orthophoniste

disponible plus proche.

4. Information délivrée aux parents

Nous avons demandé aux parents par le biais du questionnaire s’ils s’estimaient
suffisamment informés. Les réponses montrent que le niveau d’information est corrélé
positivement avec la mise en place d’un accompagnement thérapeutique précoce pour les

domaines suivants : le développement du langage, comment interagir avec son enfant, les
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différents modes de communication, les droits des familles, les démarches administratives a
effectuer et les différents acteurs du suivi de 1’enfant. Cela montre bien I’importance d’un
accompagnement thérapeutique pour les familles a la suite de I’annonce du diagnostic. Les
consultations d’annonce avec le médecin ORL semblent suffire pour bien informer les
parents sur la surdité et ses conséquences sur le développement ainsi que sur les différents
appareillages possibles. Cependant, un étayage par un orthophoniste et/ou un psychologue
semble nécessaire pour certaines familles afin de les informer sur les 5 domaines cités ci-

dessus.

Depuis 2017, un accompagnement précoce est proposé par [’orthophoniste et la
psychologue du CDOS de fagon systématique a tous les parents d’enfants atteints de surdités
bilatérales séveres a profondes, et au cas par cas pour les surdités bilatérales moyennes. Ce
dispositif est récent et doit se poursuivre, les résultats ci-dessus vont dans ce sens.
Cependant, ces résultats restent non significatifs devant la faible taille de I’échantillon. Une
¢tude avec un échantillon plus important serait intéressante pour confirmer la pertinence de

ce dispositif.

Hormis les consultations avec les professionnels du corps médical et paramédical, les
parents auraient aimé étre informés par le biais de livrets ou de brochures. Il serait donc
judicieux de donner aux parents un support d’informations écrit reprenant ce qui a été dit
lors des consultations avec les professionnels. Fruit de la collaboration entre ’INPES et la
Fondation de France, I’ouvrage intitulé La surdité de [’enfant — Guide pratique a [ 'usage des
parents (INPES, 2005) est un treés bon outil d’information qui se veut neutre et abordable
pour tous. Sur ce sujet, la HAS (2007) recommande d’informer les familles et également
«de leur remettre par écrit les coordonnées des services ou professionnels localement
disponibles permettant aux parents d’étre accompagnés et a l’enfant d’étre suivi ». En se
basant sur ces recommandations, il serait intéressant de créer un livret spécifique a la région

Midi-Pyrénées, qui regrouperait les informations suivantes :

- Des rappels simples et schématisés sur I’anatomie et la physiologie de I’oreille,
- Les différents types et degrés de surdité,

- Les conséquences de la surdité sur le développement de I’enfant,

- Les protheses auditives,

- Les modes de communication,

- Les acteurs du diagnostic et de la prise en charge,

42



- Les coordonnées des établissements médico-sociaux proposant des programmes
d’accompagnement et d’intervention précoces par département en fonction de
I’approche (visuogestuelle ou audiophonatoire),

- Les coordonnées des audioprothésistes spécialisés en appareillage pédiatrique,

- Les coordonnées des orthophonistes libéraux spécialisés en surdité de I’enfant,

- Les coordonnées des associations de parents d’enfants sourds et de personnes
sourdes,

- Les coordonnées des centres d’information sur la surdité et le site internet officiel

http://www.surdi.info/,

- Les démarches permettant d’obtenir une reconnaissance de la MDPH ainsi que des

aides financiéres.

Ce type de livret ne doit pas se substituer aux différentes rencontres entre la famille et le
corps médical et paramédical. Mais la quantité¢ d’informations & communiquer aux parents
lors des premiéres consultations est telle qu'une grande partie en sera oubliée. Ce genre de
livret permet de garder une trace écrite de ces échanges afin que les parents puissent s’y

référer en cas de besoin ou quand ils se sentiront préts a effectuer certaines démarches.

5. La place des professionnels libéraux et des institutions en aval du dépistage

Dans 5 cas, les professionnels n’ont pas pu répondre a temps a la demande de prise en
charge. La problématique des délais d’attente revient souvent quand on interroge les
familles. Les délais peuvent varier de quelques mois a un an, ce qui est difficilement
acceptable pour un aussi jeune enfant et ses parents, qui sont en attente d’un
accompagnement. Cela est d’autant plus vrai quand on connait les bénéfices d’une prise en
charge précoce, ou quand les familles se sentent démunies suite a I’annonce du diagnostic

de déficience auditive.

Nous constatons qu’il y a un manque d’orthophonistes libéraux spécialisés et un nombre
insuffisant de places en institutions. Nous avons voulu recenser ces partenaires de soin dans
la région Midi-Pyrénées. En général, c’est le médecin ORL qui oriente les familles en leur
donnant les coordonnées de professionnels a contacter proches de leur domicile. En effet, il
est difficile pour les parents d’avoir acces a un répertoire actualisé de toutes les institutions
accueillant des enfants déficients auditifs de 0 a 3 ans. Il existe un service d’éducation
spéciale et de soins a domicile dans chaque département, mais leurs capacités d’accueil sont

limitées et les enfants se retrouvent sur liste d’attente. De plus, 1’intégration a ce type
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d’institutions se réalise uniquement sur notification MDPH, apres avoir fait une demande de
dossier qui peut prendre plusieurs mois. Faute de place disponible, certains enfants sont
orientés vers du libéral alors que les surdités sévéres et profondes ainsi que la présence de

troubles associés relévent d’une prise en charge institutionnelle et pluridisciplinaire.

Comme nous [’avons expliqué, D’orthophoniste joue un rdle essentiel dans
I’accompagnement précoce. Pourtant, d’aprés nos observations ainsi que les témoignages
des parents, peu d’orthophonistes libéraux acceptent de recevoir un jeune enfant sourd dans
un court délai. Est-ce dii a une pénurie d’orthophonistes ou bien a une réticence de leur part ?
Cette question serait intéressante a développer et pourrait faire 1’objet d une enquéte au sein

de la profession.

6. Perspectives et propositions

6.1 L’importance des Centres d’Action Meédico-Sociale Précoce dans

I’accompagnement des familles

Comme nous I’avons vu, les familles se retrouvent souvent confrontées a des délais
d’attente importants avant de pouvoir intégrer un service spécialis€ ou pour obtenir un
rendez-vous chez un professionnel libéral, alors qu’elles auraient besoin d’un
accompagnement immédiat apreés I’annonce du diagnostic. Depuis 2014, le dépistage s’est
généralisé mais le relais entre I’étape diagnostique au CDOS et la prise en charge n’a pas été
mis en place faute de financement dédié. Les familles devraient €tre accompagnées et
soutenues par une équipe pluridisciplinaire en lien direct avec le CDOS afin de sécuriser le
processus d’annonce, poursuivre le suivi de I’enfant et élaborer le projet individuel. Cette
¢tape doit débuter immédiatement aprés la phase diagnostique réalisée au CDOS, avant
d’orienter la famille sur une structure plus appropriée, en fonction du projet de
communication et de la présence ou non de handicap associé. Toutes ces missions sont celles
qui incombent généralement aux Centres d’Action Médico-Sociale Précoce (CAMSP).
Cependant, il n’existe pas de CAMSP spécialisé pour la déficience auditive en Haute-
Garonne, alors que c’est le département qui concentre la moiti¢ de la population en Midi-
Pyrénées. Il n’existe qu’un seul CAMSP auditif dans la région qui se situe dans le
département du Tarn. Ce CAMSP ne dispose pas de liste d’attente et peut accueillir les
enfants et leurs familles immédiatement apres la confirmation de la surdité. Mais ce CAMSP

ne peut a lui seul absorber toutes les demandes des familles résidant en Haute-Garonne, d’ou
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I’intérét de la création d’une structure de ce type qui serait rattachée au CHU de Toulouse.
A défaut d’un CAMSP auditif en Haute-Garonne, une consultation en tandem avec
I’orthophoniste et la psychologue du CDOS s’est mise en place, mais le CDOS se retrouve
rapidement engorgé et ne peut pas proposer un suivi a toutes les familles dans des délais

corrects.

6.2. Un réseau régional consacré au suivi des enfants sourds et de leurs familles

Dans le but d’établir davantage de liens au niveau régional entre les étapes du dépistage
et de prise en charge des surdités de I’enfant, il serait pertinent de constituer un réseau
regroupant médecins ORL, pédiatres, orthophonistes, audioprothésistes, psychologues et
établissements médico-sociaux. En Languedoc Roussillon, un réseau de ce type s’est
formalisé et il est rattaché au réseau périnatal Naitre et Grandir. Un dispositif similaire en
Midi-Pyrénées pourrait se mettre en place sur le méme modele, en se rattachant au réseau
P’titMip. Créé en 2005, le réseau de soins régional P’titMip a prouvé son efficacité depuis
plusieurs années. Il regroupe différents professionnels de la santé spécialisés dans la petite
enfance et organise le dépistage, le suivi et la prise en charge des prématurés et des nouveau-

nés vulnérables.

Une autre possibilité serait de créer un unique réseau pour I’ensemble de la nouvelle
région Occitanie, exclusivement consacré au suivi des enfants déficients auditifs. Cette
alternative semblerait plus opportune en raison de la récente fusion des régions Midi-
Pyrénées et Languedoc-Roussillon et en vue d’une prochaine harmonisation des pratiques.
Enfin, la mise en place d’un tel dispositif pourrait aussi permettre d’améliorer la formation

des professionnels dans ce domaine.

6.3. Vers une télé-orthophonie ?

De nos jours, quand les moyens humains ne sont pas suffisants, ce sont les technologies
du numérique qui sont privilégiées. Aux Etats-Unis, la télé-orthophonie (ou orthophonie a
distance) découle de la télé-médecine et se développe dans certaines régions touchées par la
pénurie de professionnels. Les premieres études parues montrent des résultats encourageants
en ce qui concerne la télé-intervention auprés de familles d’enfants déficients auditifs
(Blaiser, Behl, Callow-Heusser, & White, 2013; Havenga, Swanepoel, le Roux, & Schmid,

2017). En France, I’avenant n°16 inscrit désormais a notre convention la possibilité
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d’intervenir a distance. D’apres article 6 de cet avenant, « au regard de [’émergence des
nouvelles technologies et pour favoriser l’acces aux soins de la population, les partenaires
conventionnels initieront une réflexion sur la possibilité pour [’orthophoniste d’intervenir a
distance aupres des patients via la télé-orthophonie. Des expérimentations pourront étre
envisagées dans ce cadre » (Avenant n° 16 a la convention nationale organisant les rapports
entre les orthophonistes et 1’assurance maladie, 2017). Pourtant, les réponses obtenues au
questionnaire ne vont pas dans ce sens : les familles préférent étre informées de vive voix ou
par le biais de livrets et ne semblent pas étre intéressées par la création d’un site internet ou

d’une plateforme dédice.

7. Surdités unilatérales

La perte auditive unilatérale a longtemps été sous-estimée par la communauté
scientifique. L’idée prédominante étant qu’une audition normale sur une seule oreille
suffisait pour un développement harmonieux du langage chez I’enfant. Les professionnels
de I’audition se sont penchés sur la question des hypoacousies unilatérales il y a quelques
années et I’on sait désormais qu’elles ont un impact a long-terme sur la scolarité de ces
enfants. Lieu (2013) a montré que les enfants d’age scolaire atteints d’hypoacousie
unilatérale avaient un taux plus important d’échec scolaire et de redoublements que les
normo-entendants. Il a également démontré que ces enfants avaient un QI verbal inférieur
aux normo-entendants. Des études doivent étre menées pour déterminer si la réhabilitation

auditive ou la prise en charge orthophonique peuvent réduire ces risques.

A la suite de la premiere consultation au CDOS pour réalisation de PEA-seuils, un
diagnostic initial de surdité unilatérale a été posé chez 38 enfants. Quatorze enfants ont vu
leur audition se normaliser au cours des mois qui ont suivi. Le diagnostic actuel de surdité
unilatérale est donc confirmé pour 24 enfants, soit une prévalence de 0.8/1000 nouveau-nés.
Ces données sont en accord avec celles retrouvées dans la littérature concernant la
prévalence des surdités unilatérales (Caluraud et al., 2015). La répartition des enfants de

notre cohorte selon le degré de sévérité de la surdité est la suivante :

- Surdité unilatérale légere : 3 enfants,
- Surdité unilatérale moyenne : 17 enfants,
- Surdité unilatérale séveére : 1 enfant,

- Surdité unilatérale profonde : 3 enfants.
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On dénombre 6 perdus de vue (2 surdités unilatérales 1égeres et 4 surdités unilatérales
moyennes), soit 25% du total des surdités unilatérales. A ce jour, seulement 3 enfants
bénéficient d’un appareillage de type bandeau. Ce sont tous des enfants atteints d une surdité
unilatérale moyenne mixte. Une amplification de I’audition est également prévue pour 2
enfants, au moment de leur entrée a I’école, vers 1’age de 3 ans. Les autres enfants ne
bénéficient pas d’une amplification auditive en raison d’un bon développement du langage.
Des ATT ont été posés, en moyenne a 1’age de 12 mois, chez 3 enfants qui présentaient des
otites séromuqueuses. Enfin, aucun des 3 enfants atteints de surdité unilatérale profonde n’a

été appareillé.

Il serait intéressant de voir dans quelques années le taux d’enfants de cette cohorte qui
viendront consulter pour des difficultés scolaires. No€l-Petroff (1997) rapporte d’apres son
enquéte que la surdité unilatérale n’entrave pas la mise en place du langage chez I’enfant
mais qu’elle peut avoir des répercussions sur sa scolarité. Dans les expériences similaires
menées en Languedoc-Roussillon par Blanchet (2012) et en Haute-Normandie par Caluraud

(2015), aucun enfant atteint de surdité unilatérale n’a bénéficié de réhabilitation auditive.
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Conclusion

Dans la présente étude, nous avons réalisé un état des lieux en Midi-Pyrénées du devenir
a moyen-terme des enfants déficients auditifs qui sont issus du dépistage néonatal de la

surdité.

Notre étude a pu mettre en évidence que le CDOS est capable de réaliser une
confirmation diagnostique de qualité, dans un court délai, chez I’ensemble des nouveau-nés
dont le test de dépistage est positif. En ce qui concerne 1’accompagnement précoce des
familles et la réhabilitation auditive, nous observons des disparités entre la prise en charge
des surdités séveres et profondes et la prise en charge des surdités moyennes. Les
recommandations de la HAS sont respectées pour le suivi auditif et la prise en charge des
enfants atteints de surdité séveére ou profonde. En revanche, tous les critéres ne sont pas
respectés pour les enfants atteints de surdité moyenne. Nous avons toutefois observé que la
prise en charge des surdités moyennes étaient plus complexes, du fait d’une possible
normalisation de I’audition et de la prévalence élevée des surdités de transmission dues aux

otites s€romuqueuses dans cette série.

Dans un second temps, nous avons analysé les raisons a I’origine d’un défaut de suivi ou
d’un retard dans la mise en place de I’accompagnement. Premieérement, les perdus de vue
restent nombreux, cela concerne exclusivement des enfants présentant des surdités
moyennes et des hypoacousies unilatérales. Deuxiemement, le manque de moyens humains
demeure problématique. Les programmes de dépistage identifient davantage d’enfants
présentant une déficience auditive de fagon trés précoce. Or, les partenaires de la prise en
charge ne peuvent pas répondre a cette nouvelle demande a temps. Concernant

I’accompagnement précoce, certaines familles doivent patienter plusieurs mois avant

d’obtenir un rendez-vous en libéral ou une place dans un service spécialisé.

Une de nos propositions consiste en la création d’un « réseau surdité » en Midi-Pyrénées
afin de proposer une offre de soins de proximité a tous les nouveau-nés atteints d’une
déficience auditive. Pour cela, il est nécessaire de formaliser des réseaux informels de
professionnels déja existants, mais aussi de coordonner I’ensemble des partenaires
intervenant dans le développement de I’enfant déficient auditif, pour proposer des modalités

de prises en charge adaptées a chaque enfant et a sa famille.
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Annexes

Annexe 1 : Livret d’informations sur le dépistage en Occitanie Ouest
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Annexe 2 : Livret d’informations sur ’audition en Occitanie Ouest
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Annexe 3 : Choisir un programme d’intervention précoce en fonction du projet
éducatif des parents (HAS, 2009)
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Annexe 4 : Lettre jointe au questionnaire

Amélie LAUMOND

Etudiante en 5éme année d’orthophonie
06 XX XX XX XX
ameliexxxxxx@gmail.com

Madame, Monsieur,

Je suis étudiante en école d’orthophonie et je prépare actuellement mon mémoire de
fin d ’études sur | ’"accompagnement thérapeutique des enfants porteurs d ’une déficience
auditive. Ce travail est effectué avec I'aide de Nadine Cochard, orthophoniste au service ORI
de I'hépital Pierre-Paul Riquet a Toulouse.

Votre enfant estné en 2016 et a bénéficié dun dépistage de laudition a sa naissance.
Je vous contacte donc dans ce contexte. Dans le cadre de mon mémoire, je réalise une
enquéte afin de dresser un état des lieux du parcours de ces enfants. C ’est pourquoi je me
permets de vous présenter ce questionnaire, dans le but d’améliorer 'accompagnement des
parents et de leur enfant. Les réponses aux questionnaires seront anonymisées avant d’étre
insérées dans mon mémoire.

Pour ce faire, je vous propose de répondre au questionnaire ci-joint :

1. Vous pouvez le compléter en ligne a ladresse suivante :
https://goo.gl/forms/g8CvTxDN8GhwdNtE2

ou

2. Vous pouvez remplir le formulaire papier Gijoint et le retourner par voie postals
avant le 1°" décembre 2017 a I'adresse suivante :

Nadine COCHARD, orthophoniste
Consultation ORL
Hoépital Pierre-Paul Riquet
Place du Dr Baylac
31059 Toulouse Cedex 09

Je me tiens a votre disposition pour toute question et vous remercie par avance de
votre investissement dans ce projet.

Cordialement,
Amélie LAUMOND,

Etudiante en 5éme année d’'orthophonie
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Annexe 5 : Questionnaire a destination des familles

Questionnaire créé dans le cadre du mémoire d’orthophonie “Dépistage néonatal systématique des troubles

de I'audition : et aprés ? »

Les réponses seront utilisées de facon anonyme.

Si vous rencontrez des difficultés pour répondre au questionnaire ou pour toute autre remarque, vous
pouvez me contacter au 06.XX.XX.XX.XX ou par mail a amelieXXXXXXX@gmail.com

Pour mieux connaitre votre enfant

Prénom : Date de naissance :

Quel est le degré de sévérité de la déficience auditive ?

Légere (perte auditive comprise entre 21 et 40 dB)
Moyenne (perte auditive comprise entre 41 et 70 dB)
Sévere (perte auditive comprise entre 71 et 90 dB)
Profonde (perte auditive comprise entre 91 et 120 dB)

o0 oo

Quel est le type de la déficience auditive ?

a. Perte auditive sur une seule oreille
b. Perte auditive sur les deux oreilles

Etiologie :

a. Cause génétique
b. Cause pré/péri/post-natale identifiée (infections, prématurité, etc)
c. Causeinconnue

Quel age avait votre enfant lors de ’lannonce du diagnostic de surdité ?

Existe-t-il d’autres troubles associés a la surdité ?

Existe-t-il d’autres cas de surdité dans la famille ? OUI — NON
Sioui: Pére — Mere — Fratrie — Grands-parents — Autres membres

Quel est le projet de communication choisi pour votre enfant ?

a. Oral : communication en langue frangaise
b. Gestuel : communication bilingue langue frangaise + LSF

Profession du pére :

Profession de la mere :
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Apres le diagnostic

Est-ce qu’on vous a proposé un accompagnement thérapeutique par un orthophoniste et/ou par un
psychologue ? OUI — NON

Si oui, cet accompagnement a-t-il été mis en place ? OUI - NON
1. Sioui:
Combien de temps apres le diagnostic I'accompagnement thérapeutique de votre enfant s’est-il mis en
place ?
Ce temps vous parait-il satisfaisant ? OUl — NON
2. Sinon:
Pour quelle(s) raison(s) 'accompagnement thérapeutique de votre enfant ne s’est-il pas mis en place ?
a. Vous n’avez pas souhaité le mettre en place
Vous ne savez pas qui contacter ou quelles démarches effectuer pour débuter 'accompagnement
thérapeutique
c. lIn’y apasde place disponible en institutions/chez un professionnel libéral a I’heure actuelle

Les institutions/les professionnels libéraux sont trop éloignés de votre lieu d’habitation
Autre (préciser) :

Concernant I'accompagnement orthophonique
Avez-vous consulté un orthophoniste : OUl — NON
Si oui, dans quel cadre ont eu lieu les séances d’orthophonie ? (plusieurs réponses sont possibles)
a. Etablissement spécialisé : SESSAD/SAFEP/CAMSP
b. Cabinet libéral
Nombre de séances proposées :
Régularité des séances (tous les mois, toutes les semaines, etc) :

Date de début de I'accompagnement orthophonique :

Avez-vous rencontré des difficultés pour trouver un orthophoniste ? OUI — NON

Si oui, lesquelles ?
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Concernant la réhabilitation auditive

Avez-vous pu faire appareiller votre enfant si cela vous a été recommandé ? OUI — NON
Sioui :

Age de votre enfant au premier appareillage :

Acceptation des prothéses auditives : Facile — Difficile

Temps de port par jour des protheses auditives :

Régularité du port : Systématique — Souvent — Rarement — Jamais

Durée de I'appareillage :

Bénéfice des prothéses : OUI — NON

Vous a-t-on indiqué le gain prothétique de votre enfant et ses limites ? OUl — NON

m o o0 TR

Avez-vous rencontré des difficultés pour trouver un audioprothésiste ? OUl — NON
Si oui, lesquelles ?

Vous en a-t-on conseillé un ? OUI— NON

Vous a-t-on expliqué I'intérét du port des appareils auditifs ? OUI — NON

Vous a-t-on parlé d’un implant cochléaire ? OUl - NON
Sioui :

a. A quel moment vous a-t-on parlé de I'implant cochléaire ?
b. Avez-vous été bien informé sur cette technique ? OUl — NON
c. Avez-vous pu poser toutes vos questions ? OUI — NON

Si vous n’avez pas encore été voir I'audioprothésiste, avez-vous un rendez-vous de prévu ? OUl - NON

Pour quelle(s) raison(s) votre enfant n’est-il pas appareillé ?

a. Vous n’avez pas souhaité mettre en place un appareillage

b. On ne vous I'a pas proposé

c. Vous ne savez pas qui contacter pour débuter I'appareillage
d. L'audioprothésiste est trop éloigné de votre lieu d’habitation
e. Autre (préciser) :

Est-ce que d’autres professionnels interviennent aupres de votre enfant ? (psychologue, psychomotricien,
éducateur, etc)
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Avez-vous été informés de maniere satisfaisante sur ces différents points ? (cases a cocher)

Trés bien Assez bien Peu informé Pas du tout
informé informé informé

La surdité en général

Les conséquences de la surdité

Les appareillages possibles

Les différents modes de communication

Les démarches a suivre (Sécurité Sociale,
MDPH..)

Les professionnels vers qui vous tourner

Le développement du langage

Comment interagir avec son enfant

Si vous ne vous étes pas sentis suffisamment informés sur certains points, par quel(s) moyen(s) auriez-
vous aimé recevoir ces informations ? (plusieurs réponses sont possibles)

Des informations données de vive voix dés les lers tests de I'audition

Des livrets explicatifs

Des rendez-vous ultérieurs avec le corps médical/paramédical

Site internet ou plateforme en ligne créés par des professionnels et dédiés aux familles

o0 oTw

Merci de votre participation. Le questionnaire est a retourner avant le 1er décembre 2017 a I'adresse
suivante :

Nadine COCHARD, orthophoniste
Consultation ORL
Hoépital Pierre-Paul Riquet
Place du Dr Baylac
31059 Toulouse Cedex 09
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RESUME

Introduction : Le dépistage néonatal systématique des troubles de 1’audition est obligatoire en
France depuis I’arrété du 3 novembre 2014. Il permet une réhabilitation et un accompagnement
précoces, bénéfiques pour un développement linguistique, cognitif et social harmonieux de I’enfant.
L’objectif de I’étude est de réaliser un état des lieux épidémiologique des enfants qui ont été regus
au Centre de Diagnostic et d’Orientation de la Surdité du CHU de Purpan a Toulouse, aprés un
dépistage suspect a la naissance en 2016 ; ainsi qu’une analyse du devenir de ces enfants aprés
confirmation de la surdité.

Méthode : La population étudiée comprend 91 enfants porteurs d’une déficience auditive, dépistés
en 2016 a la naissance dans la région Midi-Pyrénées et recus au CDOS de Toulouse pour une
consultation diagnostique. Les critéres de jugement sont les préconisations de la Haute Autorité de
Santé et du Joint Committee On Infant Hearing.

Résultats : Les critéres concernant I’exhaustivité du dépistage (98.6% des nouveau-nés testés) et la
précocité du diagnostic (age médian de 2.9 mois) sont remplis en Midi-Pyrénées. Au niveau de la
réhabilitation auditive et de 1’accompagnement thérapeutique, les préconisations de la HAS sont
suivies pour les surdités séveres et profondes, mais pas pour les surdités moyennes. Cependant,
I’étude a mis en évidence que la prise en charge des surdités moyennes était plus complexe en raison
d’une possible normalisation de 1’audition et de la prévalence élevée d’otites séromuqueuses.
Conclusion : Il est nécessaire de poursuivre ce dispositif et d’améliorer ’aprés-dépistage en
constituant des réseaux de partenariat pour faciliter le parcours de soins de ces enfants et raccourcir
les délais de prise en charge.

Mots-clés : dépistage néonatal de 1’audition — orthophonie - accompagnement précoce — surdité

ABSTRACT

Background and objectives : Universal newborn hearing screening is compulsory in France since
2014. Hearing screening allows early diagnosis and intervention, which is beneficial for a
harmonious linguistic, cognitive and social development of the child. The aims of this study were
twofold, firstly to establish an epidemiological inventory of the children seen at the Centre for
Diagnosis and Orientation of Deafness (CDOS) of Purpan Hospital in Toulouse after a suspicious
hearing screen at birth; and secondly to analyse the becoming of these children after the confirmation
of deafness.

Methods : The population analysed in this study is made up of 91 children born in 2016, screened
and diagnosed with a hearing loss through the Midi-Pyrénées CDOS centre. The reference criteria
were the ones highlighted by the Haute Autorité de Santé and the Joint Committee On Infant Hearing.
Results : The criteria concerning the screening exhaustivity (98.6% of newborns) and early diagnosis
(median age of 2.9 months) are both met in Midi-Pyrénées. In terms of auditory rehabilitation and
early intervention, the HAS’s recommendations are followed for severe and profound hearing loss,
but not for moderate hearing loss. However, this study found that the management of moderate
hearing loss was more complex due to possible normalization of hearing and the high prevalence of
ear infections.

Conclusion : It is necessary to continue this program and improve post-screening care by setting up
networks to facilitate the care pathway for these children and shorten the delay of care.

Keywords : newborn hearing screening - speech therapy - early intervention — deafness
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