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LE MOT DU
PRESIDENT

C’EST UN VRAI PLAISIR DE VOUS
RETROUVER POUR CETTE NOUVELLE
EDITION DES CAHIERS DE LAUDITION.
ELLE VIENT CLORE EN BEAUTE LA 29E
EDITION DE L'EPU, QUI SEST TENUE
AU CENTRE DES CONGRES DE LYON
LES 28 ET 29 NOVEMBRE DERNIERS.

Chers Collégiens,
Chers Confréres,
Chers Etudiants,

C'est un vrai plaisir de vous
retrouver pour cette nouvelle
édition des Cahiers de I'Audition.
Elle vient clore en beauté la 29e
édition de I'EPU, qui s'est tenue
au Centre des congres de Lyon les
28 et 29 novembre derniers. Une
édition marquée par de belles
nouveautés, a commencer par les
“Workshops” : un format inédit,
entre pléniere et pratique, pensé
pour croiser avancées scientifiques
et débats qui animent notre
profession.

Au fil des années, 'EPU est devenu
un rendez-vous incontournable
pour la formation continue et,

plus largement, pour toute la
communauté francophone de
'audioprothese. Fidéle a son esprit,

REVUE SCIENTIFIQUE ET TECHNIQUE DU COLLEGE NATIONAL D'AUDIOPROTHESE

MATTHIEU
DELRIO
PRESIDENT

DU COLLEGE
NATIONAL
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IERS DE

I'événement s'est encore une fois déroulé sous le signe du
partage, de la convivialité et de 'engagement. Je tiens a vous
remercier pour votre fidélité, votre présence toujours plus
nombreuse et la qualité de nos échanges. Votre curiosité, votre
envie d'apprendre et votre volonté de faire progresser notre
métier sont une véritable force. Ensemble, nous continuons a
renforcer notre place dans le champ de la Santé, et a diffuser
largement les connaissances scientifiques et techniques qui
font avancer notre discipline.

Le theme de cette année, « Audition et Cognition », illustre
parfaitement cette ambition. Les liens établis entre troubles
auditifs et déclin cognitif rappellent toute I'importance de
notre réle dans la prévention et la santé globale. Notre action
quotidienne s'inscrit clairement dans les grands enjeux de
santé publique.

Pour accompagner les défis de demain, il devenait nécessaire
de repenser notre écosysteme professionnel. Comme annoncé
lors de 'EPU, notre métier doit pouvoir s'appuyer sur des
structures solides et complémentaires avec désormais la
Société Scientifique d’Audioprothese, présidée par Christian
Renard. Cette société savante n'est pas une création ex nihilo

: elle a existé autrefois et est méme a l'origine du CNA en 1977,
avant que les structures n'évoluent en 1986. En 2025, il n'était
plus possible de faire I'impasse sur un tel socle scientifique.

Certains chantiers restent ouverts : la réingénierie du dipléme,
la mise en place de I'Ordre, et bien d'autres, le tout dans un
contexte politique parfois mouvant. Je tiens a rappeler que

la création de I'Ordre vise avant tout a garantir la qualité et

la sécurité des prises en charge, a renforcer I'éthique et la
transparence, et a construire une réflexion commune avec
toutes les parties prenantes — au premier rang desquelles les
patients. Nous y travaillons avec détermination.

Je vous souhaite une tres bonne lecture de ce numéro des
Cahiers de I'Audition et de belles fétes de fin d'année.

Matthieu DEL RIO

— ]t A
\
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EDITORIAL

Si un jour l'équipe des Cahiers
de ['Audition se trouve a court
d'imagination pour trouver un
titre @ un dossier, l'idée de faire
référence a l'audition dans le
bruit nous sauvera toujours, car
cette question reste et restera
longtemps une pierre d'achoppe-
ment. Le présent dossier aborde
guelques innovations récentes
qui offrent des éclairages simples
et nouveaux. Tout d'abord,
Julie Bestel et Martin Chavant
comparent deux moyens d'éva-
luer les influences du bruit sur
la détection, soit la vocale dans
le bruit, soit un test récent qui
étudie une situation plus artifi-
cielle, la détection de modulations
spectro-temporelles. On voit que
les deux méthodes ne sont pas
redondantes et que linterpréta-
tion de la deuxieme mérite encore
réflexion. Annie Moulin, Thomas
Nicolas, Ruth Ghrenassia, Kais
Haddou et Mathieu Ferschneider
passent en revue les méthodes
subjectives permettant |'évalua-
tion de la perception dans le bruit
en en soulignant les interrelations.
Questionnaires, tests vocaux dans
le bruit et évaluation de l'effort
d'écoute sont de la partie. Ces
deux premiers articles illustrent
les méthodes présentées au
moyen de nuages de points, et
ce qui frappe auteurs et lecteurs
est leur dispersion : elle exprime
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la variabilité qui nous est familiere et ne simplifie pas la mise
en ceuvre de procédés standardisés. Elle se manifeste méme
chez des sujets qui, pour la grande majorité, vont bien réussir
la démarche d'appareillage.

Justement, l'effort d'écoute peut aussi étre approché effica-
cement par diverses méthodes, dans le cadre de la recherche
de liens entre performances comportementales qui visent
a approcher le vécu. Sébastien Santurette et Elsa Legris
nous détaillent les méthodes objectives disponibles (objec-
tives, mais apres tout, rien n'est plus subjectif qu'un effort
d'écoute !). Elles permettent une approche de recherche tres
complémentaire du travail de terrain.

La variabilité précitée aboutit parfois a singulariser un petit
groupe de patients pour lesquels en |'état de nos connais-
sance, il n'y a plus rien a faire de rationnel. Gaétan Lemoine
nous rassure en exposant les possibilités technologiques
actuelles qui pallient les points faibles d'un patient, avec l'ac-
compagnement d'un utile recentrage des attentes. Au fond,
Cyrille Coudert va dans le méme sens, insistant sur la néces-
sité, parmi plusieurs solutions, d'anticiper les besoins et les
évolutions, de Vérifier le port de l'appareillage, en un mot de
réagir vite (et pas seulement en pédiatrie).

Les explications a la variabilité existent : Crystel Bonnet, cher-

cheuse a I''HU reCon-
nect, nous explique

S1 UN JOUR L'EQUIPE DES cletles e genes

tigues peuvent aider

CAHIERS DE L'AUDITION SE & comprendre le

profil particulier d'une

TROUVE A COURT D'IMAGINATION el S aeval
POUR TROUVER UN TITRE A

UN DOSSIER, L'IDEE DE FAIRE
REFERENCE A L'AUDITION
DANS LE BRUIT NOUS SAUVERA
TOUJOURS, CAR CETTE QUESTION elle, des nombreux
RESTE ET RESTERA LONGTEMPS
UNE PIERRE D'ACHOPPEMENT

ouvre une boite de
Pandore ou génétique
et environnement exté-
rieur, mais aussi cellu-
laire, interagissent. |l
est temps de prendre
conscience, grace a

outils émergents molé-
culaires, mais aussi
informatiques, enfin
présents pour rendre la
tache faisable.

Possibilités liées a la réflexion et nouveautés technologiques
performantes se retrouvent au centre des cormmunications de
David Colin, Arnaud Coez, Niels Soegaard Jensen et collegues.
Nous avons la chance de connaitre une période ou biologie et
technigue avancent de concert.

LES CAHIERS DE L'AUDITION // VOL 38 N°6 2025
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Figure 1. Nuage de
points représentant le
SIB50 en fonction du
score ACT (n = 209).

Figure 2. Nuage de
points représentant le
SIB50 en fonction de la

PTM (n =209). :..

LE BRUIT DANS TOUS SES

DOSSI

TEST ACT ET COMPREHENSION DANS LE BRUIT:
QUEL APPORT POUR LAUDIOPROTHESISTE ?

Comprendre la parole dans le bruit reste un défi majeur pour la plupart de nos patients. Afin
de caractériser leur géne, nous administrons des tests d'audiométrie vocale dans le bruit tels
que FraMatrix, VRB ou HINT, qui complétent I'audiométrie tonale et 'audiométrie vocale dans
le silence. Récemment, nous avons vu l'apparition d'un nouveau test de psychoacoustique
appelé ACT™ (pour “Audible Contrast Threshold”) "2 |l s'agit d'un test administré au casque
OU aux inserts, a une intensité supraliminaire, qui vise a quantifier le plus petit niveau de
contraste percu par le patient. La procédure est une suite d'essais/erreurs, orchestrée par
l'audioprothésiste, qui fait écouter des signaux modulés en fréquence et en amplitude, jusqu'a
identifier la plus petite modulation percue. Ces modulations spectro-temporelles sont liées
a la compréhension vocale car elles sont des composantes de la parole 2 Le résultat est un
score qui peut prendre toutes les valeurs entre -4 et 16 dB nCL (nouvelle unité proposée par le
concepteur du test). Plus le score est faible, meilleure est la performance du sujet.

METHODOLOGIE

Comme ACT vient enrichir la batterie de tests
mise a disposition de l'audioprothésiste, nous
nous sommes intéressés aux relations qui existent
entre le score ACT et les autres tests. Notre comité
scientifique a déposé une demande d'autorisation
pour une étude observationnelle RIPH3 sur
ce theme. Depuis l'accord du CPP (Est 1), nous
proposons cette étude a un grand nombre de
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patients suivis dans le réseau, et avons inclus des
travaux de mémoires d'étudiants de 3*m¢ année
travaillant sur la problématique commune de ACT.
L'objectif principal de cette étude est d'étudier le
lien entre ACT et 'audiométrie vocale dans le bruit
(FraMatrix ou VRB), oreilles nues. Les objectifs
secondaires sont d'établir le lien avec tous les
tests audiométriques, oreilles nues et oreilles
appareillées.

Les mesures faites pendant les sessions de tests
incluent:l'audiométrie tonale aux inserts, la vocale
dans le silence aux inserts (listes cochléaires de
Lafon), le test ACT (inserts, 2 runs), le SIB50 mesuré
en CL soit avec FraMatrix (3 listes), soit avec la VRB
pour deux centres (4 listes).

RESULTATS

Nous présentons des résultats préliminaires
chez 209 sujets presbyacousiques et normo-
entendants.

ETUDE DES CORRELATIONS ENTREACT ET LES
AUTRES VARIABLES AUDIOMETRIQUES
MODELES UNIVARIES

Pour étudier le lien entre ACT et la vocale dans le
bruit, il faut choisir un indicateur de cette derniere,
qui sera ici le SIB50, mesuré avec FraMatrix en
champ libre (résultat de la 3¢ liste de 20 phrases).
Graphiquement, les résultats se présentent sous
la forme du nuage de points de la Figure 1.

Nous constatons qu'il existe une relation
monotone croissante : moins les sujets sont
performants a ACT, moins ils le sont au FraMatrix.
On notera également la particularité des sujets
ayant un score de 16 a ACT, qu'il faut traiter a
part. En effet, ces personnes n'arrivent pas a
faire le test ; au bout de trois « modulations » non
reconnues, a 16 dB nCL, la procédure s'interrompt
automatiquement et le score est arbitrairement
fixé a 16 par le logiciel.

LES CAHIERS DE L'AUDITION // VOL 38 N°6 2025
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Figure 3. Nuage de
points représentant

UIT DANS TOUS SES ETATS

Pour expliquer les variations de SIB50 on pourrait
toutaussibienisolerla PTM;on rappelle au passage
qgue cette variable est forcément disponible,
puisqu’elle est utilisée pour administrer ACT (test
supra liminaire). On obtient sur notre échantillon la
Figure 2, donc une relation également monotone
croissante entre PTM et SIB50, avec un lien plus
marqué qu'entre le score ACT et SIB50.

MODELES MULTIVARIES

Si I'on souhaite pousser l'explication du SIB50
par davantage de mesures établies chez les
patients, on doit complexifier notre modele
en introduisant toutes les variables a notre
disposition : ACT, PTM, age, SRT50 (intensité a
'audiométrie vocale dans le silance donnant 50%
de compréhension). On peut commencer par un
modéle de régression linéaire multiple, avec une
procédure de sélection de variables. Cela consiste
a faire entrer une a une les variables, en se basant
sur un critere mathématique : augmentation du
R2. Brievement : le modéle va d'abord chercher la
variable expliquant le mieux la variance du SIB50.
Une fois cette variable trouvée, il va chercher la
variable (parmi celles restantes) qui, en s'ajoutant
a la variable précédente, augmentera le plus
I'explication de la variance du SIB50, etc.

En toute rigueur, il faudrait disposer d'un
échantillon d'apprentissage pour réaliser cette
méthode, puis d'un autre échantillon d'individus
pour éprouver la performance du modeéle, mais
cela n'est pas encore possible vu la taille du nétre
(environ 200 individus).

Le résultat de la procédure sur notre échantillon
est le suivant : le meilleur prédicteur du SIB50
reste la PTM avec environ 60 a 70% de variance
expliqguée en fonction du test AVB (Framatrix
ou VRB) et de la méthode de variation du RSB
(signal fixe ou bruit fixe). L'ajout de la variable
ACT augmente au mieux de 6% l'explication de la
variance.

Cette premiere analyse montre donc que ACT ne
permet pas de prédire le résultat au test de vocale
dans le bruit, oreilles nues.

AU-DELA DES CORRELATIONS : ANALYSE
DU NUAGE DE POINTS FRAMATRIX VS ACT

Si ACT ne permet pas de prédire la performance
en compréhension dans le bruit, nous allons voir
qu'il apporte des informations complémentaires,
utiles a notre prise en charge. Revenons sur le
nuage de points représentant le SIB50 en fonction
du score ACT ; nous proposons de le découper en
4 types de performances, selon un critére binaire
pour les deux tests ACT et FraMatrix :

- Pour le critere sur FraMatrix, nous choisissons
le découpage découlant du décret 2018, qui
considére gu'une personne est « génée dans
le bruit » dés que son SIB50 est supérieur de
3 dB par rapport a la norme. En se référant a
celle communément admise de - 6 dB RSB,
les personnes ayant un SIB50 supérieur a -
3 dB seront classées comme « mauvaises » au
FraMatrix.

- Pour ACT, nous choisissons la valeur de 4 dB nCL
proposée par le fabricant, pour isoler les « normo-
entendants » des autres patients.

Nous obtenons le nuage de la Figure 3, dans lequel
les sujets ont été classés en quatre catégories
basées sur leurs performances aux tests FraMatrix
et ACT:

- Q1: Mauvais a FraMatrix & bons a ACT
- Q2 : Mauvais aux deux tests

- Q3 : Bons aux deux tests

- Q4 : Bons a FraMatrix & mauvais a ACT

PREMIER CAS DE DISCORDANCE FRAMATRIX/ACT

Nous constatons que, sur notre échantillon de 209
sujets, seulement 2 ont un score ACT dégradé par
rapport a la norme, et un FraMatrix non dégradé.
Si la limite était de 5 dB nCL pour ACT, il n'y en
aurait aucun. Cette observation nous fait dire
qu'il est trés peu probable d'étre a la fois mauvais
a ACT et bon au FraMatrix, suggérant que la
bonne performance a ACT est un prérequis pour
étre performant a FraMatrix. Sur la base de nos
connaissances de ces deux tests, nous pouvons
donc dire gu'ils ne mesurent pas la méme chose :
ACT serait un test “périphérique”, alors que
FraMatrix testerait des fonctions plus centrales.

le SIB50 en fonction

du score ACT (n = 209
sujets), avec étiquetage
selon la performance
croisée a FraMatrix et

a ACT.
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Dans le nuage de points de la Figure 3, nous
pouvons également nousintéresser aux personnes
qui ont un bon résultat a ACT et pas a FraMatrix.
Ces personnes n'ont a priori pas de probléme de
« RSB ». Comme la procédure de ACT assure que la
détection de modulation soit faite a une intensité
percue par le patient (d'ou la nécessité de réaliser
une audiométrie tonale avant), un bon résultat a
ACT suggére une bonne compréhension dans le
bruit lorsque l'audibilité est retaurée.

Il est intéressant de remarquer que pour de tels
patients, le logiciel de réglage va préconiser un
allegement des traitements de signaux, alors que
la seule connaissance du SIB50 au FraMatrix nous
aurait conduits, en tant qu'audioprothésistes,
a peut-étre ajouter des réducteurs de bruit. Le
réglage ACT évite donc de trop « couper » ces
patients de leur environnement sonore avec
des réducteurs de bruits trop importants et non
essentiels pour eux.

Nos premiers résultats suggerent que ACT est peu
prédictif de la géne dans le bruit oreilles nues :
le score est trés peu corrélé au SIB50 mesuré
avec FraMatrix (méme résultat avec VRB), et il
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n'apporte que peu d'explication de la variance
du SIB50 en plus de la PTM seule. Cela étant dit, il
existe de nombreuses manieres d'administrer un
test d’AVB en champ libre:

- Niveau de bruit fixe ou variable,

- Bruit stationnaire ou non stationnaire,

- Nombre et positionnement des hauts-parleurs :
bruit direct ou diffus.

Nous continuons de collecter des données en
faisant varier ces parametres, oreilles nues. Nous le
faisons également chez des patients appareillés,
afin de comprendre si ACT serait davantage
prédictif de la performance dans le bruit une fois
que l'audibilité est restaurée (pour l'instant nos
résultats ne vont pas dans ce sens).

Le test ACT présente selon nous plusieurs intéréts

en clinique :

1. Le test peut étre réalisé en premiére intention,
pour faire du repérage de la géne dans le bruit,
a la suite de I'audiométrie tonale classique. C'est
ce que suggere le premier cas de discordance
entre FraMatrix et ACT : si le score a ACT est
mauvais, alors nous n'avons pas besoin d'aller
“plus loin” (donc d'administrer un test d'AVB),
nous savons gue le résultat en compréhension
dans le bruit ne sera pas bon. ACT peut donc
présenter un intérét en repérage rapide de la
géne dans le bruit. Evidemnment, si le patient est
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appareillé, il faudra réaliser une AVB classique en
CL (FraMatrix, VRB, HINT) oreilles nues et oreilles
appareillées, afin de quantifier le bénéfice en
milieu bruyant.

. ACT peut nous aider dans notre prise en charge

audioprothétique : la valeur du score peut
étre renseignée dans le logiciel de réglage
de certaines marques d’audioprothése, qui
va alors proposer un paramétrage particulier
des réducteurs de bruits. Nous pouvons citer
plusieurs exemples de patients chez qui nous
avons suivi cette recommandation, et dont
le SIB50 au FraMatrix oreilles appareillées
était meilleur de plus de 2 dB par rapport a
celui oreilles nues. Cependant, la différence
avec un appareillage non basé sur cette
recommandation n’était pas cliniguement
significative, ce qui nous encourage a rester
prudent sur cet aspect de ACT (utilisation en
réglage).

.ACT présente l'avantage d'étre indépendant

de la langue parlée par le sujet ; ainsi, il peut
permettre de faire du repérage de la géne
en milieu bruyant chez des patients non
francophones, qui ne peuvent pas étre testés
avec FraMatrix ou VRB.

. Enfin, nous avons administré un questionnaire

aux patients, dont lanalyse des réponses
montre que ACT est trés bien accepté. En
effet, il y a autant de patients qui jugent le test

d'audiométrie tonale plus facile que ACT que
de patients qui jugent ACT plus facile que I'AT
(d'aprés un questionnaire spécialement élaboré
pour cette question, donné a 137 sujets).

En termes d'analyses, nous avons pour l'instant
choisi des découpages binaires pour les deux
tests FraMatrix et ACT ; pour FraMatrix, la limite
de « - 3 dB » a une réalité clinique, alors que pour
ACT, celle de « 4 dB » nous parait arbitraire. C'est
pourquoi nous explorerons par des méthodes
statistiques d'autres valeurs de seuils pour isoler
des clusters de performances et ainsi mieux
comprendre l'utilité clinique de ACT.

L'ACT est un outil prometteur mais complexe,
gue nous continuons d'explorer, et nous
encourageons les audioprothésistes a faire de
méme. Nous poursuivons le déploiement de
notre étude afin de préciser la relation entre ACT
et les autres variables mesurées chez nos patients,
gue ce soit oreilles nues ou oreilles appareillées.
Son utilisation pour régler les appareils auditifs
nécessite également de collecter davantage de
données, et de mieux comprendre comment
utiliser le score pour paramétrer les appareils.
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LE BRUIT DANS TOUS SES

DOSSI

EVALUATION SUBJECTIVE DE LA PERCEPTION

DE LA PAROLE DANS LE BRUIT

CHEZ LE PATIENT MALENTENDANT APPAREILLE

Les difficultés de communication du patient malentendant dans la vie quotidienne n'est
que partiellement reflétée par les différents tests perceptifs cliniques. La présente étude a
pour but d'analyser les interrelations entre 3 types de tests subjectifs, dans une population
de 24 patients malentendants appareillés: (1) des questionnaires auditifs validés en Francais,
I'un portant sur les habiletés auditives (SSQ), et I'autre sur I'effort d'écoute (EEAS), (2) une
audiométrie vocale dans le bruit, (3) une auto-évaluation de I'effort d'écoute ressenti lors de

la tdche d'audiométrie vocale.

Les résultats mettent en évidence l'intérét de ne pas négliger I'exploration clinique de
perception de la parole dans le bruit effectuée oreilles nues, qui semble plus prédictive des
difficultés des patients appareillés dans leur vie quotidienne que les explorations effectuées
oreilles appareillées, du moins dans les premiéres années suivant l'appareillage, pour des
patients portant leurs appareils plus de 10h par jour. Enfin, I'évaluation de I'effort d'écoute
paralléelement a une tache d'audiométrie vocale dans le bruit, pourrait utilement compléter
les explorations cliniques, avec un co(t négligeable.

PREAMBULE :
VOUS AVEZ-DIT « SUBJECTIF » ?

Trop souvent, I'adjectif “subjectif” est associé aux
seules évaluations par gquestionnaires (Dejean
and Lurquin, P, 2015), et pire, considéré comme
synonyme de « peu fiable », « peu reproductible
». Pourtant, les définitions de « subjectif »,
données par le dictionnaire Le Robert, sont les
suivantes:

(1) Qui concerne le sujet en tant que personne
consciente (opposé a objectif).

(2) Propre a une personne en particulier, a son
affectivité.

(3) Exagérément personnel, partial.

En neurosciences et audiologie, sont considérés
comme tests subjectifs, tous les tests qui
demandent une participation d'un sujet et
donc obéissant a la premiére définition. Ainsi,
les tests comportementaux, dont font partie
les tests classiques audiométriques, sont tous
des tests dits subjectifs, au méme titre que des
guestionnaires. Les tests dits objectifs, quant
a eux, ne nécessitent pas de participation
consciente du sujet : ce sont, par exemple,
le recueil des otoémissions acoustiques, les
techniques électro-encéphalographiques,
comme le recueil des potentiels évoqués auditifs,
certaines techniques d'impédancemétrie, la
pupillométrie (Moulin and Ferschneider, 2019),
ou encore des techniques d'imagerie cérébrale.

I n'y a aucune corrélation entre la nature
subjective ou objective d'un test, et sa fiabilité, sa
reproductibilité ou son utilité clinique.

INTRODUCTION

Tres tot, il a été établi que les tests
comportementaux audiométriques (audiométrie
tonale, vocale, seuils prothétiques) ne rendaient
que trés partiellement compte de la perte
auditive vécue au quotidien, ou du bénéfice des
appareillages auditifs. Ce constat, renouvelé a
de multiples reprises, a conduit a la création
du premier questionnaire auditif, américain,
publié a l'international (High et al., 1964). Depuis,
plusieurs questionnaires ont été développés, en
majorité anglo-saxons (Viergever et al., 2021), et
relativement peu d'entre eux ont été validés en
Francais (Dejean and Lurquin, P, 2015).

La présente étude a pour but danalyser les
interrelations entre 3 types de tests subjectifs : (1)
des questionnaires auditifs validés en Francais,
I'un portant sur les habiletés auditives (SSQ),
et l'autre sur l'effort d'écoute (EEAS), (2) une
audiométrie vocale dans le bruit, (3) une auto-
évaluation de l'effort d'écoute ressenti lors de la
tache d'audiométrie vocale.

MATERIEL & METHODES
1. POPULATION

Un groupe de 23 patients (Figure 1), agés de
72,5 ans en moyenne (déviation standard (DS)
de 14,3 ans), tous appareillés depuis plus de 6
mois (4,6 ans en moyenne, DS=8 ans), et portant
leurs appareils 10,2 heures par jour en moyenne
(DS=2,9) ont été testés en cabinet d'audioprothese
(étude enregistrée sous le numéro ID-RCB 2021-
AO00076-35, avec un avis favorable le 28/04/2021
du Comité des Protection des Personnes de lle de
France Il). Leur perte auditive sur leur meilleure
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Figure 1:
Caractéristiques de

la population testée,
avec, de gauche a
droite : 'dge en années
(rose), la perte auditive
moyennées de 500 Hz
a 4 kHz sur la meilleure
oreille (bleu), le seuil
prothétique moyen
(500 Hz a 4 kHz) sur

la meilleure oreille
(vert), I'ancienneté
d’appareillage en
années (jaune), ainsi
que le nombre d’heures
de port d'appareil
quotidien (orange). Les
médianes et moyennes
sont mentionnées
sous forme de traits
noirs et rouges
respectivement, et les
boites a moustaches
représentent 50% des
valeurs (25%-75%). Les
points représentent les
patients extrémes.

Figure 2: Exemple

de mesure d’un seuil
d’effort d'écoute
ponctuel moyen.

Pour 4 RSB différents
(-6, -3,3 et 6 dB), un
patient a évalué son
effort d'écoute sur

une échelle visuo-
analogique graduée
de O (aucun effort), a
10 (effort maximum).
L'ajustement d’'une
courbe psychométrique
(en bleu sur la figure)
permet de calculer le
seuil, en dB RSB (ici,
3,4 dB, fleches rouges),
pour lequel il évalue son
effort d'’écoute comme
moyen (5/10).
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oreille (moyenne des fréquences entre 500 Hz et
4 kHz) était de 48.2 dB HL en moyenne (DS=12,4),
avec des seuils prothétiques moyens (mesurés
entre 500 et 4 kHz) de 27,1 dB HL (DS=7,3).

2. QUESTIONNAIRES AUDITIFS :
HABILETES AUDITIVES (151SSQ) ET EFFORT
D'ECOUTE (EEAS).

Le questionnaire d’habiletés auditives (15iSSQ) est
une version en 15 items du questionnaire « Speech,
Spatial and Qualities of hearing » de (Gatehouse
and Noble, 2004), validée en Francgais (Moulin et
al., 2015, 2019) . Il consiste en une description d'une
situation de la vie quotidienne (par exemple :
« Vous étes dans un restaurant animé. Pouvez-
vous entendre ce que dit votre interlocuteur ? »),
et en une échelle graduée de O (pas du tout)
a 10 (parfaitement) sur laquelle le patient est
invité a s'autoévaluer (Moulin et al, 2015, 2019;
Ferschneider et al, 2022b). Le questionnaire
comporte 3 sous-échelles, parole, audition spatiale
et qualité d'audition.

Le questionnaire d'effort d'écoute (Alhanbali et al.,
2017; Ferschneider et al., 2022a; Ferschneider and
Moulin, 2023) reprend des situations similaires
au 15iSSQ, mais demande au patient d'évaluer I
effort d'écoute qu'il doit déployer pour effectuer
la tache décrite, sur une échelle graduée de O
(Aucun effort) a 10 (effort maximum). En 10 items,

Effort d'écoute

0 L] L) L] L) L] L L] L)

42 -9 -6 -3 0 3 6 9 12 15
RSB (dB)
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le questionnaire permet d'évaluer séparément
I'effort d'écoute dans des situations calmes et
dans des situations bruyantes.

Les questionnaires ont été présentés sur format
papier, adaptés aux troubles visuels classiques liés
a I'age (presbytie), en spécifiant aux patients qu'il
s'agissait de répondre aux questionnaires dans la
situation ou ils portent leurs appareils auditifs.

3. AUDIOMETRIE VOCALE ET EFFORT D'ECOUTE
DANS LE BRUIT.

Dans la mesure ou nous voulions obtenir des
scores d'audiométrie vocale dans 2 types de bruit
(bruit de cocktail party a 16 voix et bruit continu
de speech noise de méme spectre que le bruit
de cocktail party) et 2 situations différentes :
oreilles nues et oreilles appareillées, nous avions
besoin d'un matériel ayant montré une excellente
reproductibilité, une absence d'apprentissage et
aussi indépendant que possible des influences
contextuelles et mécanismes cognitifs de
suppléance mentale, ce qui n'était pas possible
avec le matériel clinique classique (Moulin, 2016).
Notre choix s'est porté sur I'Audimages®, test a
4 choix forcés, congu initialement sur le modele
de I'Audimots (Moulin et al, 2013), et adapté
initialement pour les jeunes enfants (Ginzburg et
al, 2025).

Afin de limiter les différences liées a différents
types d'appareils, les patients étaient dans une
des situations les plus difficiles : le signal et bruit
étaient présentés simultanément et colocalisés
dans 2 haut-parleurs, situés face au patient, a 60°
'un de l'autre. Le niveau du signal était ajusté
de maniére a ce que le patient puisse obtenir
un score au-dessus de 95% dans le silence. A ce
niveau de signal, l'intensité du bruit était ensuite
variée pour des rapports signal sur bruit (RSB) de
-6 a +18 dB, de maniére a pouvoir construire une
courbe psychomeétrique et ainsi déterminer le
seuil en dB RSB de chague patient. L'intensité du
signal était adaptée a chaque patient et situation
(oreilles nues et appareillées) mais identique dans
les situations de speech noise et de cocktail party.

A chacune de ces intensités de bruit, le patient
était invité a évaluer l'effort d'écoute qu'il avait
dG déployer, sur une échelle graduée de O
(pas d'effort) a 10 (effort maximum). Ces auto-



évaluations nous ont permis de construire
une courbe psychométrique d'effort d'écoute
ponctuel (lié a la tache), et de déterminer, pour
chaque patient, le seuil (en dB RSB) pour lequel
il évalue son effort d'écoute a 5/10 (Figure 2). Nous
avons ainsi obtenu, pour chaque patient, 4 seuils
d’audiométrie vocale, et 4 seuils d'effort d'écoute
(Oreilles nues et appareillées, bruit de speech
noise et bruit de cocktail party).

RESULTATS
1. SCORES DANS LA POPULATION TESTEE

Les seuils perceptifs (Figure 3a) dans le bruit de
cocktail party sont 3.4 dB supérieurs a ceux dans
le bruit de speech noise (Analyse de variance
sur mesures répétées, F(1,22)=90, p<0.001). En
revanche, les seuils en RSB mesurés oreilles
appareillées ne sont pas significativement
différents (moins de 1dB) de ceux mesurés oreilles
nues, quel que soit le bruit considéré.

LE BRUIT DANS TOUS SES

DOSSI

Le seuil pour un effort d'écoute moyen dans le
bruit (Figure 3b) est significativement plus élevé
(de 1dB) dans le bruit de cocktail party par rapport
au bruit de speech noise (F(1, 20)=10, p=0.005),
sans différence significative entre la situation
oreilles nues et oreilles appareillées (différence
de 0.35 dB). Aucune interaction significative n'a
été observée entre le type de bruit et la situation

oreilles nues ou appareillées.

Les scores moyens des questionnaires d’habiletés

auditives (de O

(mauvaise perception)

a 10

(perception parfaite)), décrits dans la figure 4,
montrent des scores moyens élevés, tels que
ceux décrits pour des patients appareillés. De
méme, les scores d'effort d'écoute ressenti dans
la vie quotidienne (de O : pas d'effort, a 10 : effort
maximum), montrent des valeurs similaires a
celles typiques de patients appareillés, avec
un effort significativement plus élevé dans les
situations d'écoute en milieu bruyant, par rapport
aux situations d'écoute en milieu calme.
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Figure 3 : Seuils perceptifs (figure 3a) obtenus
dans un bruit continu de speech noise (SN), de
méme spectre qu’un bruit de cocktail party (CP),
pour la situation « oreilles nues » (ON, en bleu), et
la situation « oreilles appareillées » (OA, en vert).
Les seuils en bruit de cocktail party (CP, couleurs
claires) sont significativement plus élevés (de
3.4 dB) que les seuils en bruit continu de speech
noise (SN, couleurs foncées). Pour chaque RSB,
les patients ont évalué le niveau d'effort qu'ils
ont du déployer (effort d'écoute ponctuel),
permettant d'obtenir le seuil pour lequel ils
évaluaient leur effort a 5/10 (moyen) (figure 3b).
Ce seuil est significativement plus élevé dans le
bruit de cocktail party (1 dB) que dans le bruit de
speech noise, sans différence statistiquement
significative entre situations oreilles nues et
oreilles appareillées.

Figure 4 : Scores des questionnaires d’auto-
évaluation dans les situations de la vie
quotidienne, avec le questionnaire d'effort
d’écoute (figure 4a), ou 10 représente la situation
d’effort maximal, et le questionnaire d’habiletés
auditives (figure 4b), ou 10 représente la
situation la plus favorable.

LES CAHIERS DE L'AUDITION // VOL 38 N°6 2025



Habiletés Auditives
(S5Q parole)

0
(panneaux de droite, symboles verts), pour utj bruit de cockt‘ail & 3 0 3 6 & 3 0 3 6
party (CP, cercles, panneaux du haut) et un bruit de speech noise 10 10
(SN, carrés, panneaux du bas). Les corrélations significatives sont 5 r=0.33, p=ns SN r=0.25, p=ns SN
symbolisées par une droite de régression linéaire pleine, alors que § 8 a -
les relations non significatives sont mentionnées par une droite g ] 8
en pointillés. 35 8 Eg m l’ ’. ] ’
B2.]" =~ 1w g o w’
g 4 - B | —
% = b B T ""f.
E 24 =l ' 4 ] E
; m B c -..-. d
n
Oreilles nues . Oreilles Appareillées & o 2 . E g ; : :
- r=-0.32, p=ns cP : 9 6 3 0 3 2 & 3 0 3
: Seuil en dB RSB Seuil en dB RSB
I | T LR
o g% ¢
P~ i
‘ —
o® 1 e |
e o . P . .
® b Figure 6 : Corrélations entre les scores au questionnaire
r r r d’habiletés auditives (SSQ, échelle parole) et les seuils perceptifs
3 0 3 6 (en rapport signal sur bruit RSB) en situation oreilles nues

Habiletés Auditives
(S5Q parole)

SSIER

Figure 5: Corrélations entre les seuils perceptifs (en rapport
signal sur bruit RSB) et le seuil correspondant a une évaluation de
I'effort d’écoute moyen (quoté 5 sur une échelle de O (pas d’effort)
a 10 (effort maximum), ceci en situation oreilles nues (panneaux
de gauche, symboles bleus) et en situation oreilles appareillées
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2. RELATIONS ENTRE SCORES PERGEPTIFS ET
SCORES D'EFFORT D’ECOUTE PONCTUEL.

Quelle que soit la condition considérée (Figure 5),
la corrélation entre effort d'écoute ponctuel
et scores perceptifs est restée faible (moins de
25% de variance expliquée) et statistiquement
significative seulement pour la situation Oreilles
appareillées et bruit de cocktail party (r=0.50,
p<0.05).

3. RELATIONS ENTRE SCORES PERCEPTIFS ET
SCORES AUX QUESTIONNAIRES AUDITIFS.

Les scores a l'échelle d'habiletés auditives dans
la vie quotidienne (SSQ) n'ont pas montré de
corrélation significative avec les scores perceptifs
mesurés sur oreilles appareillées, qu'il s'agisse du
speech noise (r=-0.07, p=ns) ou du bruit de cocktail
party (r=-0.32, p=0.13). En revanche, ces mémes

scores diminuent significativement avec les seuils
perceptifs mesurés oreilles nues dans du bruit de
cocktail party (r=-0.42, p<0.05, 20% de variance
expliquée) et dans du bruit de speech noise ((r=-
0.50, p<0.02), figure 6. De plus, ces corrélations
entre scores aux questionnaires auditifs et
scores perceptifs mesurés oreilles nues sont
significativement supérieures aux corrélations
obtenues avec les scores mesurés oreilles
appareillées. Des résultats similaires sont obtenus
avec les scores a 'échelle d'effort d'écoute dans la
vie quotidienne, avec une absence de corrélation
significative avec les scores perceptifs mesurés sur
oreilles appareillées, qu'il s'lagisse du speech noise
(r=0.10, p=ns) ou du bruit de cocktail party (r=0.31,
p=0.13), mais une augmentation significative
avec les seuils perceptifs mesurés oreilles nues
dans du bruit de cocktail party (r=0.45, p<0.03, 20%
de variance expliquée) et dans du bruit de speech
noise ((r=0.42, p<0.05).
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Figure 7 : Corrélations entre les scores au
questionnaire d'effort d'écoute dans la vie
quotidienne (EEAS) et les seuils correspondant a
un effort d’écoute ponctuel moyen (quoté 5/10 par
les patients) en situation oreilles nues (panneaux
de gauche, symboles bleus) et en situation oreilles
appareillées (panneaux de droite, symboles

verts), pour un bruit de cocktail party (CP, cercles,
panneaux du haut) et un bruit de speech noise
(SN, carrés, panneaux du bas). Les corrélations
significatives sont symbolisées par une droite de
régression linéaire pleine, alors que les relations non
significatives sont mentionnées par une droite en

pointillés.
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4. RELATIONS ENTRE SCORES D'EFFORT
D'ECOUTE PONCTUEL ET SCORES AUX
QUESTIONNAIRES AUDITIFS.

Pour le questionnaire d'habiletés auditives,
aucune corrélation significative n'a été obtenue
entre les scores et leffort d'écoute ponctuel
mesuré oreilles appareillées, dans le speech
noise (r=-0.03, p=ns) et dans le bruit de cocktail
party (r=-0.28, p=ns). En revanche, les scores au
SSQ diminuent significativement lorsque le seuil

Oreilles nues

pour un effort d'écoute ponctuel moyen mesuré
oreilles nues augmente, dans le bruit de cocktail
party (r=-0.42, 18% de variance expliquée, p<0.02),
avec une tendance dans le bruit de speech noise
(r=-0.38, p=ns).

Pour le questionnaire d'effort d'écoute dans
la vie quotidienne (EEAS), on obtient des
corrélations plus fortes qu'avec le questionnaire
d’habiletés auditives, avec entre 13% et 25% de
variance expliquée par l'effort d'écoute mesuré
ponctuellement (Figure 7).
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DISCUSSION

Le but de cette étude était d’analyser les relations
potentielles entre, d'une part des questionnaires
auditifs relatant les difficultés quotidiennes de
patients appareillés, et d'autre part, des scores
obtenus a des tests perceptifs et d'auto-évaluation
d'effort d'écoute ponctuel, sur une tache de
perception de la parole dans 2 types de bruit.

Les études de corrélation entre les scores au
guestionnaire SSQ (un des plus utilisés dans
la littérature internationale) et les scores de
perception de la parole dans du bruit sont peu
fréquentes (Stenback et al.,, 2023; Fitzgerald et al.,
2024) et portentle plussouvent surdes populations
normo-entendantes (Banh et al.,, 2012; Demeester
et al, 2012) ou des populations avec pertes
auditives modérées et non appareillées. Ainsi
Fitzerald et coll. (2024) ont obtenu une corrélation
significative mais modérée entre un score moyen
de 5 questions « parole » du SSQI12 et le score, sur
la meilleure oreille, au test de perception dans
le bruit « Quicksin » (25% de variance expliquée)
sur une population de plus de 1500 patients
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non-appareillés et aux pertes auditives modérées
(pertes auditives moyennes inférieures a 30
dB HL). Les apparentes contradictions, dans la
littérature, a propos de la présence de corrélations
entre les scores aux questionnaires auditifs et
les tests de perception de la parole dans le bruit,
sont largement attribuables aux différences
méthodologiques des tests perceptifs dans le
bruit utilisés (Heinrich et al., 2015). Par exemple,
(Andéol et al, 2024) ont obtenu des relations
significatives entre des scores au SSQ et des scores
de perception de consonnes dans le bruit et des
scores de perception de mots monosyllabiques
dans le bruit (environ 10% de variance expliquée).
En revanche, aucune relation significative n'a été
obtenue, dans la méme population de 70 sujets
normo-entendants, entre les scores du SSQ et les
scores au Framatrix (test de phrases a structure
fixe).

Dans la présente étude, I'excellente
reproductibilité du test perceptif employé (test
a choix forcé, Audimages® (Moulin et al, 2013;
Ginzburg et al, 2025) nous a permis d'utiliser
exactement le méme signal dans 4 conditions



différentes, ce qui n'est pas réalisable avec les
tests perceptifs a réponse ouverte. En effet,
'emploi d'une méme liste de mots (ou phrases)
dans plusieurs conditions conduit a un effet de
mémorisation, et I'emploi de listes différentes
implique la nécessité d'une parfaite équivalence
et reproductibilité d'une liste a l'autre (ce qui
est rarement le cas, avec des reproductibilités
inférieures a 0.40 pour les mots bisyllabiques de
Fournier (Moulin, 2016), ou pour les phrases du
Framatrix utilisé en mode réponse ouverte). Ceci
nous a donc permis d’avoir une condition oreilles
nues et une condition oreilles appareillées chez les
mémes patients. Le résultat majeur de cette étude
est l'obtention de corrélations significativement
plus fortes entre des scores aux questionnaires
auditifs reflétant les difficultés des patients
appareillés dans leur vie quotidienne (15iSSQ et
EEAS) et les scores perceptifs (et d'effort d'écoute
ponctuel) mesurés oreilles nues, par rapport aux
méme scores mesurés oreilles appareillées. Cette
prépondérance des scores mesurés oreilles nues
comme facteur contributif aux scores du SSQ
obtenus chez des patients appareillés permettrait
d'expliquer les résultats de Stenbéck et coll. (2023).
En effet, Stenback et coll. (2023) ont obtenu une
relation significative entre les scores au SSQ
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et un test de perception dans le bruit chez 195
adultes normo-entendants, mais aucune relation
significative dans une population de 191 patients
appareillés, mais leurs scores perceptifs ont été
mesurés uniqguement oreilles appareillées. Il est
également possible que, bien que portant leurs
appareils plus de 10 heures par

jour et ayant eu pour instruction

DOSSIER
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soient dus au caractere relativement récent de
'appareillage : en effet, plus de la moitié de la
population étudiée était appareillée depuis moins
de 24 mois.

Par ailleurs, nous avons montré récemment le
réle majeur de l'expérience totale d'appareillage
en tant que modérateur de la relation entre vécu
dans le bruit dans la vie guotidienne (SSQ) et
scores perceptifs dans le bruit (Moulin et al., 2025).

Contrairement a ce qui était attendu, nous avons
obtenu pas ou peu de corrélation (moins de 20%
de variance expliquée) entre les scores perceptifs
et l'effort d'écoute mesuré sur la méme tache
perceptive. Ceci est toutefois en accord avec la
notion d'effort d'écoute, qui va au-dela des scores
perceptifs : en effet, un méme score de 100% peut-
étre obtenu au prix d'efforts d’'écoute radicalement
différents, et entrainant une fatigue variable.
D'ailleurs, les relations entre questionnaires
auditifs, reflétant la vie quotidienne, et effort
d'écoute ponctuel, sont plus fortes que les
relations entre scores aux questionnaires et scores
perceptifs. Méme si notre relativement faible
population ne permet pas de trancher de maniere
indiscutable, le questionnaire d'effort d'écoute
dans la vie quotidienne (EEAS), semble étre plus
étroitement corrélé aux scores perceptifs et
d'effort ponctuel, que le questionnaire d’habiletés

Enfin, les corrélations obtenues (de l'ordre de 25%
de variance expliquée), sont conformes aux effets
relatés dans lalittérature internationale. De méme,
les scores perceptifs utilisant un bruit de cocktail
party semblent plus corrélés aux questionnaires
auditifs que les scores perceptifs utilisant un bruit
de speech noise. Ceci pourrait étre expliqué par la
plus grande proximité écologique entre le bruit de
cocktail party et le bruit rapporté dans le descriptif
des guestionnaires et vécu au quotidien par les
patients.

Les scores perceptifs ne refletent que
partiellement les difficultés du patient
malentendant dans la vie quotidienne, d'ou
I'intérét des questionnaires auditifs, notamment
dans leur suivi. De plus, cette étude met en
évidence l'intérét de ne pas négliger I'exploration
clinique de perception de la parole dans le bruit
effectuée oreilles nues, qui semble plus prédictive
des difficultés des patients appareillés dans leur
vie quotidienne que les explorations effectuées
oreilles appareillées, du moins dans les premiéres
années suivant l'appareillage. Enfin, I'évaluation
de l'effort d'écoute parallelement a une tache
d'audiométrie vocale dans le bruit, pourrait
utilement compléter les explorations cliniques,

auditives.
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MESURE OBJECTIVES POUR EVALUER L'EFFORT D'ECOUTE

A l'instar des mesures subjectives, les méthodes objectives permettent d'évaluer le patient

sans avoir recours a sa participation.

Le défi acoustique global rencontré par un auditeur donné est une combinaison de la
capacité auditive individuelle et des caractéristiques acoustiques externes. Le défiacoustique
augmente la demande cognitive, qui est essentielle a I'effort d'écoute. En cas de difficulté
a percevoir la parole, un traitement neuronal supplémentaire est fréQuemment requis
(Figure 1.A). Afin d'évaluer l'effort d'écoute objectivement, plusieurs méthodes peuvent
étre utilisées : parmi celles-ci on trouve la pupillométrie, la fréquence cardiaque, la réponse
électrodermale, I'imagerie par résonance magnétique fonctionnelle (IRMf), le temps de
réponse verbale et I'électoencéphalographie (EEG) (Peelle, 2018; Figure 1.B).

1. MESURE DE L'EFFORT D'ECOUTE
PAR PUPILLOMETRIE

Le changement de la taille de la pupille est
contrélé par l'activité musculaire de ['iris. La taille
de la pupille fluctue en réponse adaptative aux
changements de l'environnement (e.g. réflexe
lumineux), et s'adapte a la lumiére. La taille de la
pupille est modulée par 'activation des systémes
nerveux parasympathique et sympathique
(Tableau 1). Elle reflete les changements dans
I'attention, le stress et l'effort d'écoute, et une
charge de tache cognitive plus élevée est indiquée
par une pupille plus dilatée.

Systéme nerveux

Systéme nerveux
parasympathique

sympathique

Repos et digestion « Fight or flight »

Récupération du stress Stress

Dilatation pupillaire Dilatation pupillaire

Tableaul.lllustration delabalanceentrelessystéemes

nerveux sympathique et parasympathique.

La taille de la pupille refléte les changements dans
I'effort de traitement de I'information (Kahneman,
1973). Lors d'une tache d'écoute de parole dans le
bruit, des processus cognitifs vont étre engagés

. Acoustic challenge

peripheral acuity
listener incomplete language

temporal processing

unfamiliar accent

par l'auditeur pour ignorer le bruit, reconnaitre
les éléments du signal de parole et les mémoriser,
de sorte a faciliter la compréhension de la parole.
Cet effort cognitif va activer le systéme nerveux
sympathique qui est impliqué dans la dilatation
de la pupille, qui peut donc étre un proxy de l'effort
d'écoute objectif dans des conditions de mesure
bien contrdélées (Koelewijn et al,, 2012; Zekveld et
al., 2011; Kramer et al., 1997).

La pupillométrie peut étre combinée a un test
classique de vocale dans le bruit. Le bruit seul est
d'abord présenté pour obtenir la taille de base de
la pupille. Lorsque le signal de parole commence,
la pupille se dilate jusqu'a atteindre un pic, puis
redescend progressivement a sa taille de base
lorsque l'auditeur répéte la phrase entendue.
Plusieurs études ont maintenant bien établi une
relation entre l'effort d'écoute mesuré de cette
facon et la complexité de la scéne sonore (rapport
signal bruit), ainsi qu'un effet significatif du type
de réducteurs de bruit dans les appareils auditifs
sur la dilatation pupillaire (Wendt et al., 2017).

Récemment, les effets de la complexité de la
scene acoustique et de la réduction du bruit sur la
dilatation pupillaire ont aussi pu étre observés sur
une durée temporelle plus longue que celle d'une
seule phrase, de l'ordre de plus de 30 secondes
(Christensen et al, en préparation). La méthode
par pupillométrie peut donc se montrer fiable
pour des taches d'écoute en laboratoire plus

Listening effort

behavior

memory
response times
subjective effort

t
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LA FREQUENCE CARDIAQUE
EST UNE MESURE OBJECTIVE
NOUVELLE DANS LE DOMAINE DE
LAUDIOLOGIE ET POUR L'INSTANT
PROMETTEUSE POUR EVALUER LE
STRESS D'ECOUTE.

LE BRUIT DANS TOUS SES ETATS

réalistes que la simple répétition de phrases dans
le bruit.

Il est important de noter que la mesure de
I'effort d'écoute objectif par pupillométrie s'est
jusqu'a présent montrée robuste lorsqu’il s'agit
d'effets de groupe et requiert généralement 20
a 25 participants dans chagque groupe. Plusieurs
études se consacrent actuellement a I'utilisation
de la pupillométrie au niveau individuel, dont
'applicabilité reste a établir.

Un effort d'écoute soutenu affecte également
la fréquence cardiaque, qui est une réponse au
stress (Bienertova-Vasku et al, 2020) créé par
une situation d'écoute donnée. La fréquence
cardiaque peut étre facilement mesurée avec un
bracelet contenant des capteurs de frégquence
cardiaque porté au poignet. Des études
récentes ont cherché a évaluer si les mesures
de fréguence cardiague étaient sensibles a la
complexité de l'environnement d'écoute et a la
technologie des appareils auditifs,
en mesurant par exemple la
différence de fréquence cardiaque
entre des conditions d'écoute plus
faciles (moins bruyantes) et des
conditions d'écoute plus difficiles
(plus bruyantes). Christensen et
al. (2021) ont mesuré la fréquence
cardiaque d'utilisateurs d'appareils
auditifs dans leur vie quotidienne
(Christensen et al, 2021). Ils ont
observé une relation significative
entre la fréquence cardiaque et le
niveau sonore ainsi que le rapport
signal-bruit dans les situations
bruyantes. Une étude en laboratoire
a également observé des effets significatifs de la
complexité de I'environnement acoustique et du
type de réduction du bruit sur le stress d'écoute
mesuré par fréquence cardiaque (Christensen et
al., en préparation).

La fréquence cardiaque est une mesure objective
nouvelle dans le domaine de l'audiologie et
pour linstant prometteuse pour évaluer le
stress d'écoute. Il est important de noter que, la
fréquence cardiaque de base variant énormément
entre les sujets, une condition de référence
doit absolument étre incluse pour étudier des
changements relatifs au niveau d'un groupe de
sujets.

La réponse électrodermale est une mesure
indirecte de [l'activité électrique biologique
enregistrée a la surface de la peau reflétant
I'activité des glandes de la sudation et du systeme
nerveux autonome. Cette réponse implique
de nombreuses structures encéphaliques
d’'intégration émotive et cognitive. Elle est utilisée
dans la mesure de la charge cognitive (Salvia et al.,
2012). On enregistre des variations de résistance
électrique dela peauenréponse adesstimulations
sensorielles ou des émotions. L'enregistrement
se fait par l'intermédiaire de 2 électrodes posées
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sur une phalange du majeur et l'index. L'étude
de Holube et al. (2016) a montré une corrélation
entre mesure subjective de l'effort d'écoute et
conductance cutanée. Il s'agirait toutefois d'une
simple tendance (Holube et al., 2016).

La connectivité fonctionnelle a I'état de repos
correspond a un signal corrélé significatif entre
des régions cérébrales fonctionnellement liées
en l'absence de tout stimulus ou tache. Elle peut
étre mesurée par IRMf. Il a été établi qu'une perte
auditive légére a modérée liée a I'dge peut avoir
un impact sur la connectivité fonctionnelle a
I'état de repos. Cependant, ce n'est pas la perte
auditive elle-méme, mais I'effort d'écoute percu
individuellement qui est lié aux changements
de connectivité fonctionnelle. Bien que cette
méthode ne soit pas applicable en clinique,
une étude a observé une relation significative
entre l'effort d'écoute subjectif et la connectivité
fonctionnelle (Rosemann and Thiel, 2020).

Cette mesure consiste a analyser le temps entre
le début de la stimulation sonore et le début de
la réponse patient. Elle peut par exemple étre
effectuée lors de l'audiométrie vocale dans le
calme ou dans le bruit.

Certaines études se sont intéressées a cette
mesure afin de mettre en évidence leffort
d'écoute. Dans I'étude de Pals et al., 2015, 19 sujets
normoentendants (NE) ont été évalués a la suite
d'une tache d'écoute consistant, entre autres,
a répéter des phrases dans deux types de bruits
a deux niveaux d'intelligibilité (79% et proche
de 100%) (Pals et al., 2015). Le temps de réponse
verbale a montré un impact significatif de
I'intelligibilité de la parole sur le temps de réponse
verbale.

Une étude plus récente de Meister et al (2018), a
évalué 3 groupes de sujets (jeune NE, NE agé, et
sujet agé avec aide auditive) a l'aide d'une tache
d'écoute a 2 niveaux d'intelligibilités (80 et 95%) et
dans 2 types de bruits (stationnaire et fluctuant)
(Meister et al, 2018). Les résultats montrent la
encore un impact du seuil dintelligibité sur
le temps de réponse (95% > 80%). On observe
également un effet de l'dge puisque le TR
augmente avec ce dernier ; et du type de bruit
(bruit stationnaire > bruit fluctuant).

L'EEG signifie que lon étudie les signaux
électriques produits par 'organisme (électro), au
niveau du cerveau (encéphalo). Son étude repose
sur I'analyse des tracets (gramme).

Afin de réaliser un enregistrement EEG, on
place des électrodes sur la téte. Ces électrodes
permettront d'enregistrer des différences de
potentiels électriques a la surface de la téte, que



'on appelle également potentiel évoqué auditif
corticaux (PEAC). Les PEAC sont enregistrés 50
ms apres le début de la stimulation auditive, et se
décompose en 5 ondes : 2 positives (P1 et P2) et 2
négatives (N1 et N2) (Linden et al,, 1987, Naatanen
et al,, 1978).

Les réponses auditives corticales sont influencées
par le bruit, ainsi qu’en témoigne une étude de
Billings et al (2013) chez 15 sujets NE. Il est constaté
qu’'une diminution du rapport signal sur bruit
engendre une augmentation de l'amplitude
et une diminution de la latence des réponses
auditives corticale, témoignant d'un effort
d’écoute plus conséquent (Billings et al., 2013).

D'autres études utilisent une analyse directe
de la phase des signaux EEG en calculant la
stabilité de la phase. Celle-ci révele un corrélat
plus sensible de l'effort d'écoute que les mesures
traditionnelles de I'amplitude des ondes comme
décrites précédemment (Strauss et al, 2010).
Une étude de Bernardings et al (2010) a utilisé
cette analyse, couplée a une évaluation visuelle
analogique (EVA) de I'effort d’écoute chez 21 sujets
NE (Bernarding et al., 2010).

Deux conditions d'écoutes étaient utilisées :
Facile (stimuli vocal constitué de syllabes avec

phoneme
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DOSSI
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des voyelles et consonnes différentes /pa/, /de/, /
bi/), et Difficile (syllabes avec la méme voyelle et
des consonnes différentes /pa/, /da/, /ba/) dans 2
configurations [(1) RSB=+5dB, (2)
RSB=-6dB]. Les résultats montrent
que lasynchronisation de phase des

ondelettes et 'EVA était plus éleveée I-’EEG SIGNIFIE OUE I-’UN ETUDIE
dans la condition d'écoute difficile. I.ES SIGNAUX ELECTRIUUES

La zone ou l'effort d'écoute était le

plus élevé était sur lintervalle de PRUDUITS PAR L’URGANISME
temps ou les ondes N1 et P2 sont

enregistrées. Ce type de travaux [ELECTRUJ, AU NIVEAU DU
a ensuite été poursuivi chez des CERVEAU [ENCEPHALU]SUN

utilisateurs d'aides auditives afin

d'analyser leffet des réducteurs ETUDE REPDSE SUR L’ANALYSE
de bruit et de la directivité des

microphones (Bernarding et al, DESTRACETS [GRAMME]
2017). Cette étude a été réalisée

chez 14 sujets malentendants

équipés d'aides auditives. lls étaient soumis a

deux taches: (1) Répéter des Phrases dans le bruit

(ISTS), (2) Ecouter un livre audio dans le bruit (ISTS),

puis répondre a un questionnaire évaluant leur

compréhension.
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Leurs aides auditives étaient paramétrées selon 4
configurations :

1. Microphone directionnel, réducteur de bruit
positionné « Fort »;

2. Microphone directionnel, réducteur de bruit
positionné « Medium » ;

3. Microphone directionnel, réducteur de bruit
désactivé;

4. Microphone omnidirectionnel. Une EVA et
un EEG ont été réalisés. Les résultats obtenus
montrent que pour les 2 taches d'écoute,
'EVA et I'EEG montrent une amélioration
significative de l'effort d'écoute uniquement
lorsque les microphones directionnels sont
actifs. Ces résultats laissent supposer lI'absence
de bénéfice des réducteurs de bruit pour I'effort
d'écoute.

Enfin, la mesure de la mismatch negativity (MMN)
est utilisée en 'EEG pour évaluer la discrimination
auditive corticale de maniere objective et non
invasive [36]. Elle est le reflet d'un processus
automatique de détection d'une différence entre
un stimulus sensoriel percu et la trace mnésique

(Legris et al, 2018). La MMN est enregistrée a
'aide d'un paradigme « oddball » présentant
occasionnellement dans une suite de stimuli
identiques (standards) des stimuli différents
(déviants). Elle est obtenue par une soustraction
entre la réponse des standards et celles des
déviants. Une étude de Korczak et al. (2005) a
utilisé des stimuli /ba/ (standard) et /da/ (déviant)
a 65 et 80dB SPL chez 20 NE et 14 ME avec et sans
aides auditives (Korczak et al., 2005). Les résultats
montrent l'apparition de la MMN suite au port
des aides auditives pour les ME avec une perte
auditive moyenne ce qui laisse supposer une
diminution de I'activité cérébrale. Ce constat n'est
pas retrouvé pour les pertes auditives sévéres. Les
résultats demeurent plus bas que ceux des NE
traduisant un effort d'écoute plus important.

Les mesures décrites ici permettent d'objectiver
les réponses subjectives récoltées en cabine.
Toutefois, ces mesures sont essentiellement

sensorielle laissée par les stimuli précédents
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Figure 1. Matériel vocal :
Lafon cochléaire.

UIT DANS TOUS SES ETATS

QUE PROPOSER QUAND ON A TOUT ESSAYE ?

Faire des mesures complémentaires ou préciser ses mesures, suspecter la présence de
neuropathie ou de troubles de traitement de l'audition, chercher les différents moyens
d'optimiser son appareillage ou s'appuyer sur les nouvelles technologies des appareils
auditifs, I'orthophonie... Toutes ces actions visent a chercher I'amélioration de I'intelligibilité
de notre patient. Mais que proposer d'autres lorsque toutes ces actions ont déja été mises en

place et se sont relevées insuffisantes ?

1. APPLICATIONS DE RETRANSCRIPTION
INSTANTANEE

Des individus, start-ups et entreprises ont déja
réfléchi a cette méme question et proposent,
en acces libre ou payant, des applications de
retranscription instantanée.

Ces applications, fonctionnant via la
reconnaissance vocale des smartphones, peuvent
étre aussi bien utilisées pour des conversations a
un ou plusieurs interlocuteurs permettant ainsi la
retranscription de conversion de groupe.
Certaines de ces applications ont déja été
adoptées par des services publics afin de favoriser
les échanges dansdes lieux d'accueil, par exemple,
qui peuvent étre bruyants. Cet outil, bien qu'il ne
fasse pas pleinement parti du portefeuille produit
de l'audioprothésiste, peut venir en complément
des actions précédemment citées

2. LES SYSTEMES D'AIDE A L'ECOUTE

Ce qui fait, cependant, pleinement parti du
portefeuille de [l'audioprothésiste sont les
systemes d'aide a I'écoute.
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En effet ces systéemes ont différents rdles, mais
ont tous pour principe de capter le signal au plus
pres de l'interlocuteur et de transmettre ce signal
par une voie autre qu’aérienne. Ce faisant, ils vont
nous permettre de diminuer les effets du bruit
du fond mais aussi de deux autres phénomenes
qui impactent négativement lintelligibilité,
qui sont la distance entre linterlocuteur et le
patient ainsi que le temps de réverbération. Ces
systémes d'aide a I'écoute peuvent fonctionner de
différentes manieres.

A. LA BOUCLE MAGNETIQUE

II'y a, bien sar, ceux reposant sur l'induction
magnétique.

Ce systeme, bien qgu'ancien, reste toujours
d'actualité. En effet, I'arrété du 8 décembre 2014
(JORF n°0288 du 13 décembre 2014) stipule toujours
'obligation d'installation de ce systeme dans les
lieux recevant du public. De plus, l'arrété du 14
novembre 2018 (JORF n°0265 du 16 novembre 2018)
précise le devoir d'information et de proposition
des audioprothésistes d'au moins une aide auditive
de classe | disposant d'une bobine d'induction lors
de I'établissement d'un devis.

Ces systéemes ont démontré leurs efficacités
a améliorer lintelligibilité des patients en
environnement bruyant' mais ont aussi démontré
leurs limites du fait de leurs fortes sensibilités aux
autres champs magnétique de I'environnement
qui perturbent la bonne transmission et donc la
bonne réception du signal utile 2

On notera aussi que ces systémes sont pratiques
pour certains usages (borne d'accueil, conférence)
mais ne peuvent étre adaptés a toutes les
situations quotidiennes du patient.

B. LES MICROPHONES DEPORTES

Afin de se soustraire de ces interférences
perturbantes, les industriels ont donc développé
leurs propres accessoires. Nous nous intéresserons,
bien entendu, ici, au microphone déporté.

Ces derniers reposent sur des technologies
de modulation de fréquence ou Bluetooth
Low Energy (BLE) afin de communiquer entre
I'émetteur et le récepteur.

Ils peuvent prendre la forme de microphone
cravate qui sont trés adaptés a des échanges
avec un seul locuteur ou la forme de microphone
de table afin de chercher a percevoir,
automatiguement ou manuellement, la parole de
plusieurs locuteurs.



Relativement efficace 3 ces systemes peuvent
aussi montrer leurs limites pratiques lors d'un
usage au quotidien.

C. CAS CLINIQUE

Pour illustrer 'ensemble de ces éléments, voici un
cas clinique (Figure 1).

Il s'agit d'un patient de 74 ans, dont le primo-
appareillage date de 2017. Les tests d'imageries
réalisés alors n'avaient pas mis en lumiere
d'éléments significatifs. Lors du suivi de cet
appareillage, il a été constaté une dégradation
de son audition bilatérale jusqu'a obtenir
'audiogramme ici présenté. Cette dégradation
a, logiquement, engendré wune majoration
des  difficultés résiduelles  d'intelligibilité,
particulierement en environnement bruyant.

Afin d'essayer d'améliorer cette situation, un
nouvel essai d'appareil a été réalisé en 2023 et
a permit d'améliorer de maniere tangible la
situation du patient sans pour autant annihiler ses
difficultés d'intelligibilités. Le bilan prothétique de
cet essai est présenté en figure 2.

Le patient rencontrant des difficultés de
déplacement et n'était pas a l'aise avec les
outils digitaux, il na donc pas pu bénéficier
d'entrainement auditif ou de rééducation
orthophonique.
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Il était, cependant, a la recherche d'une solution
pour améliorer une situation qui lui était
importante. En effet, Monsieur avait pour habitude
de déjeuner avec sa compagne au troquet en
bas de chez eux. Cette habitude, qui lui était
chere, était devenu difficilement réalisable au
vu de ses difficultés de compréhension dans cet
environnement décrit comme était bruyant par le
patient et sa compagne.

Un essai de microphone déporte de type cravate
a donc été entrepris. Afin d'objectiver I'apport de
ce systeme, un test VRB appareillé a été réalisé en
champ libre sans puis avec ce microphone, dans
des conditions les plus écologiques possibles.
Pour ce faire, le patient a été laissé a un metre du
haut-parleur de signal et le microphone déporté
a été placé a 20 centimetres de ce dernier, afin
de respecter une distance moyenne observée
de placement de ce type de systeme daide a
I'écoute. Lorientation de ce dernier nécessitait
aussi un point de vigilance, du fait de sa directivité.
Enfin, plusieurs modifications du mixage entre les
niveaux d'entrée des microphones des appareils
auditifs et du microphone déporté ont été réalisés
afin d'obtenir une meilleure efficacité.

Les résultats obtenus sont les suivants:

[

VRB sans microphone déporté

VRB avec microphone déporté

On note une amélioration significative de son
intelligibilité jusqu'au rapport sur bruit de + 6 dB.
Cette amélioration a bien aussi été constatée par
le patient, comme le démontre I'évolution du
score (3 a 7) a la question 5 de la premiére partie
du questionnaire SSQI5.

3. ET DANS UN FUTUR TRES PROCHE ?

Le dernier protocole Bluetooth, le Bluetooth
Low Energy Audio, dont certains de nos
appareils auditifs sont déja compatibles, dispose
d'avantages comparativement au protocole
précédent, le BLE.

LES CAHIERS DE L'AUDITION // VOL 38 N°6 2025

L'un d’entre eux est d'avoir une capacité broadcast,
dénommée  Auracast. Cette fonctionnalité
permet, a partir d'un seul émetteur Bluetooth,
une connexion d'un nombre illimité de récepteurs
compatibles.

Ainsi, si un patient entre dans un lieu public
bruyant, comme un accueil ou un hall de gare,
il pourrait étre informé par un logo que ce lieu
est équipé du systeme Auracast. Il pourrait
alors suffire au patient de s'y connecter, via son
smartphone par exemple, comme nous pouvons
nous connecter déja actuellement a un réseau
Wi-Fi, afin de percevoir le signal, comme les
annonces de gare qui seront diffusées par un
émetteur dédié, directement dans ses appareils
auditifs.

Ce dispositif permettra donc d’améliorer le rapport
signal sur bruit en sortie d'appareil auditif et donc
d'optimiser l'intelligibilité de nos patients en
environnement bruyant via un systeme universel,
comme la boucle magnétique, mais sans les
contraintes de sensibilité aux interférences
magnétiques.

L'utilisation de cette fonctionnalité par nos
patients doit se développer progressivement via
'augmentation du nombre d'émetteur Auracast
installé dans les lieux publics.

CONCLUSION

Des solutions techniques, comme les applications
de retranscription instantanée et les systemes
d'aide a l'écoute, existent mais ont aussi des
contraintes et inconvénients.

Avant donc d'avoir tout essayé, il semble
important, au début de la prise en charge
audioprothétique, de réaliser un échange avec
son patient afin d'établir un prédictif des résultats
d'appareillages possibles et donc des futures
potentielles, ou certaines, limites d'intelligibilités
en environnement bruyants. Ainsi cet échange
permettra de recentrer les attentes de notre
patient et nous permettra de reconnaitre,
humblement, nos limites. ®

REFERENCES

1. Nabélek AK, Donahue AM, Letowski TR. Comparison of
amplification systems in a classroom. J Rehabil Res Dev.
1986 Jan;23(1):41-52. PMID: 3958997.

2. Sung GS, Sung RIJ, Hodgson WR, Angelelli RM. Intel-
ligibility of speech transduced via classroom-installed
FM and conventional audio induction loop amplifica-
tion systems. Audiology. 1976 May-Jun;15(3):257-62. doi:
10.3109/00206097609071784. PMID: 938341.

3. Rodemerk KS, Galster JA. The Benefit of Remote Micro-
phones Using Four Wireless Protocols. 3 Am Acad Audiol.
2015 Sep;26(8):724-731. doi: 10.3766/jaaa.15008. PMID:
26333880.



DR CRYSTEL
BONNET

LABORATOIRE
D'INNOVATION
EN THERAPIES
DE LAUDITION

INSTITUT DE
LAUDITION-
INSTITUT PASTEUR
63, RUE DE

CHARENTON
75012 PARIS

TOUS LES MODES DE
TRANSMISSION DE LA SURDITE
EXISTENT : RECESSIF, DOMINANT,
LIE AU CHROMOSOME X, LIE AU
CHROMOSOME Y, MITOCHONDRIAL,
DE NOVO, AVEC PENETRANCE
INCOMPLETE OU EXPRESSIVITE
VARIABLE PLUS SOUVENT
OBSERVEE DANS LES CAS DE
SURDITE SYNDROMIQUE.

GENETIQUE ET SURDITE
PRESBYACOUSIE PRECOCE

ARCHITECTURE GENETIQUE DES SURDITES CUNGENITALES
ISOLEES ET SPORADIQUES ET DE LA PRESBYACOUSIE PRECOGE

La surdité, défaut sensoriel le plus courant, est un probléme majeur de santé publique.
Actuellement, 460 millions de personnes dans le monde souffrent d'une déficience auditive
invalidante. La perte auditive liée au bruit ainsi que celle liée a I'dge représentent environ
90% des cas. En raison de la surexposition au bruit, plus d'un milliard de jeunes (agés de 12 a
35 ans) sont exposés a desrisques de perte auditive. Selon I'organisation mondiale de la santé
(OMS), 900 millions de personnes seront atteintes d'un perte auditive invalidante a I'horizon
2050 d'une part a cause de la surexposition au bruit et d'autre part au vieillissement de la
population (World Health Organization, 2018). Pour rappel, des enfants nés profondément
sourds ne peuvent acquérir spontanément le langage oral. Par ailleurs, a tout age, I'apparition
d'une perte auditive peut perturber les liens sociaux, entrainant un isolement, de grandes
difficultés d'intégration dans le monde du travail mais également de la dépression.

Les surdités congénitales se divisent en deux caté-
gories : environnementales d'une part et géné-
tiques d'autre part. Les surdités congénitales sont
d'origine environnementale dans 20% des cas.
Les causes environnementales sont variées, elles
peuvent étre dues a : - des infections (toxoplas-
mose, rubéole, cytomégalovirus, herpes, syphilis,
méningite, ..), - de l'ototoxicité (prise d'antibio-
tiques de type aminosides, des diurétiques, des
macrolides, des opioides, ..), - une surdité liée au
bruit, - une surdité traumatique et — une préma-
turité. Les surdités génétiques représentent 80%
des surdités congénitales. Celles-ci se divisent en
deux catégories : les surdités syndromiques repré-
sentant 20% des cas et les surdités
non syndromiques 80% des cas.
Ces dernieres peuvent étre encore
subdivisées en plusieurs catégo-
ries selon le mode transmission de
la surdité, sachant que la surdité
autosomale récessive représente
80% des cas. Tous les modes de
transmission de la surdité existent :
récessif, dominant, lié au chromo-
some X, lié au chromosome Y, mito-
chondrial, de novo, avec pénétrance
incompléete ou expressivité variable
plus souvent observée dans les cas
de surdité syndromique.

A I'heure actuelle, on dénombre
156 génes responsables de formes
congénitales prélinguales chez
'enfant ou le jeune adulte. Parmi
ces genes, 86 sont responsables de
formes autosomiques récessives
(DFNB) qui sont les plus séveres,
64 de formes dominantes (DFNA)
qui sont généralement post-linguales (“Welcome
to the Hereditary Hearing Loss Homepage |
Hereditary Hearing Loss Homepage,” n.d.). Il est
a noter que 15 génes sont a la fois responsables
de DFNA et de DFNB. Par ailleurs, 7 génes
sont responsables de surdité liée a I'X, un au
chromosome Y. Deux génes ont été rapportés
comme étant des génes modificateurs, mais lI'on

peut supposer que ce nombre est largement
sous-estimé. Cing génes sont responsables de
neuropathie auditive, neuf genes mitochondriaux
ontégalement été rapportés comme responsables
de surdité, deux fréquemment impliqués dans
la surdité isolée et la susceptibilité a I'ototoxicité
des aminoglycosides, les 7 autres étant plus
rarement impliqués. Environ 300 génes nucléaires
sont responsables de formes syndromiques
monogéniques avec des déficiences auditives
plus ou Mmoins graves. On dénombre environ 200
génes de susceptibilité a la surdité liée a I'age et
environ 150 génes de susceptibilité a la surdité liée
au bruit.

Cette trés grande hétérogénéité génétique met
au défi les chercheurs d'identifier le ou les géne(s)
responsable(s) de la surdité d'un patient. C'est
pourquoi, mes travaux de recherche consistent
en I'amélioration du diagnostic moléculaire des
surdités isolées et/ou syndromiques (par exemple,
le syndrome de Usher), de la surdité liée au bruit et
de la surdité liée a I'age ou presbyacousie.

ETUDIER LES BASES MOLECULAIRES
DE LA DEFICIENCE AUDITIVE
CONGENITALE DANS LES POPULATIONS
SAHARIENNES, SUBSAHARIENNES

ET DU MOYEN-ORIENT

En raison de limportance de [I'hétérogénéité
génétique et de la difficulté de distinguer
cliniqguement les différentes formes de surdité,
nous avons sélectionné un "panel" de génes
de surdité, utilisant les nouvelles approches
technologiques (séquencage ciblé de I'exome a
haut débit), afin d’améliorer le diagnostic pour
les patients. Pour cela, nous avons établi une
collaboration avec des équipes de recherche au
Maghreb (Algérie, Maroc, Mauritanie, Tunisie) et en
Jordanie ceci afin de déterminer la prévalence des
différentes formes de surdité, de voir l'influence
de la consanguinité, et d'améliorer le diagnostic
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moléculaire dans ces pays. Nous disposions d'une
cohorte de 450 patients. Le séquencage ciblé de
157 génes de surdité isolée et/ou syndromique
déja rapportés (HearPanel-IdAl) a été entrepris,
permettant I'établissement d'un nouvel arbre
décisionnel. Le taux de consanguinité au sein de la
cohortes'éleve a 83%, ce quiaforcémentunimpact
significatif sur les résultats obtenus. Ainsi, 77% des
patients sont porteurs de variants homozygotes,
ce qui représente 89% des cas résolus. La
présence de variants dans le géne GJB2, cause
la plus fréquente de surdité congénitale, ainsi
gue dans le gene LRTOMT ont été identifiés chez
151 patients et 26 patients, respectivement. Pour
les 273 patients restants, avec le HearPanel-IdAl,
nous avons pu mettre en évidence des variants
bialléliques chez 201 patients, 13 patients avec
un variant monoallélique (mode de transmission
dominant) et un patient avec un variant présent
sur le chromosome X. Au total, un diagnostic
moléculaire pour 87% des patients analysés en
HearPanel-IdAl avec 36% de variants nouvellement
décrits a pu étre obtenu (Figure 1). Une importante
hétérogénéité génétique a également été mise
en évidence avec l'identification de 49 génes de
surdité différents. Le gene GIB2 reste la cause
la plus fréquente sauf en Mauritanie ou le gene
LRTOMT est le plus fréquent. Une dizaine de génes
parmi lesquels MYO7A, MYOI15A, SLC26A4, CDH23,
OTOF, TMC], étant fréquemment retrouvés dans
ces populations comme responsable de surdité.
Cependant, trés peu de variants récurrents ont
pu étre mise en évidence. De méme la nature
des variants est aussi hétérogene, la moitié des
variants sont des variants dits « perte de fonction »
comme les variants nonsense, d'épissage,
délétion/duplication avec décalage du cadre de
lecture, les grands réarrangements, et l'autre
moitié est constituée de variants faux-sens. Ce
sont pour ces variants faux-sens que l'on définit
des critéres de pathogénicité. Tout d'abord avec
des logiciels de prédiction de pathogénicité qui
repose soit sur la nature des acides aminés, soit
sur la conservation de cet acide aminé au cours de
I'évolution (MutationTaster, SIFT (Sorting Intolerant

BOP11
USHICH  USHIGH ADGRY1 2 CaBR,, COMZ1S
TMPRSS3 6 'R'OB"’;MZ CLDN142  COLSAT1
TPZ1 TMC1 13 EDNRB 1
TECTAZ -
STRC3
SLC26A4 23 S0X103 BHENS
SLC26A5 1 ESRRE 2
POU4Fa 1 PTPROQ 1 RDX1
POU3F4 1
PNPT12
PCOHIS &
PAXD 3
OTOGL 1
oToG 1
OTOF 18
oToAd
MYOTA 26
MYOE 1
MYO3AZ GPEM2 2
MYO15A29 GRXCR1 1

LRTOMT 25 LOXHDA 1 LHFPLS & KARS 2

Figure 1 :

indiqué a coté de chaque géne.

GJBZ 161

Hétérogénéité des nouvelles mutations
identifiées dans la cohorte. A chaque géne correspond
une couleur, le nombre de nouvelles mutations est
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GLOSSAIRE

Agrégation amyloidogénique :
Protéines s’agglutinant les

unes aux autres en formant des
plagues amyloides jouant un réle
dans I'apparition des maladies
neurodégénératives, maladie
d’Alzheimer par exemple.

CADD (Combined Annotation-
Dependent Depletion) :
méthode congue pour prédire
la pathogénicité des mutations
a n'importe quel endroit du
génome.

ClinVar : archive publique en libre
accés contenant des rapports sur
les relations entre les variations
humaines et les phénotypes.

Dégradation lysosomale : les
lysosomes interviennent dans

la dégradation des cellules
endommagées de maniére
irréparable, ils peuvent

|'aider a s'autodétruire par un
processus appelé mort cellulaire
programmeée, ou apoptose.

diaPASEF : adaptation récente
utilisant la spectrométrie de
mobilité ionique piégée (TIMS

en anglais) pour améliorer la
sélectivité/sensibilité. Les ions sont
propulsés a travers le tunnel TIMS
par un flux gazeux.

DVD (Deafness Variation
Database) : base de données

sur les variations génétiques
associées a la surdité. Il s'agit
d’une ressource publique, gérée
par des experts, qui répertorie

les variations génétiques
associées a la perte auditive. Elle
a été créée et est gérée par les
laboratoires de recherche en oto-
rhino-laryngologie moléculaire
et néphrologie (Molecular
Otolaryngology & Renal Research
Laboratories, MORL) de l'université
de I'lowa et a été lancée en 2011.

GnomAD (Genome Aggregation
Database) : ressource développée
par une coalition internationale de
chercheurs dans le but d'agréger
et d'harmoniser les données de
séquencgage de 'exome et du
génome provenant d'une grande
variété de projets de séquencage
a grande échelle, et de mettre

les données récapitulatives a la
disposition de la communauté
scientifique au sens large.

GWAS (Genome wide association
studies) : Une étude d'association
pangénomique est une analyse de
nombreuses variations génétiques

chez de nombreux individus, afin
d'étudier leurs corrélations avec
des traits phénotypiques.

MutationTaster : application
permettant d'évaluer le potentiel
pathogéne des variants de
séquences d'’ADN.

PolyPhen-2 : outil prédisant
l'impact possible d'une
substitution d'acide aminé sur
la structure et la fonction d'une
protéine humaine.

Protéostasie : concept de
|'existence de voies biologiques
concurrentes et intégrées dans
les cellules qui contrélent la
biogeneése, le repliement, le trafic
et la dégradation des protéines
présentes a l'intérieur et a
I'extérieur de la cellule.

ROS (reactive oxygen species) :
espéces chimiques oxygénées,
radicaux libres produites lors du
métabolisme cellulaire dont la
production est activée en cas
d’exposition a un stress. Les ROS
genérent le stress oxydant.

SIFT (Sorting Intolerant From
Tolerant) : outil basé sur
'homologie des séquences

qui permet de prédire si une
substitution d'acide aminé aura
une incidence sur la fonction
d'une protéine.

SNP (Single Nucleotide
Polymorphism) : variations
génétiques courantes pouvant
avoir un impact sur la fonction des
génes et des protéines, ainsi que
sur la susceptibilité aux maladies
et la réponse aux traitements
médicaux. lIs sont importants pour
la recherche en génétique et ont
des applications pratiques dans la
médecine personnalisée.

SRM (Selected Reaction
Monitoring) : approche ciblée de
spectrométrie de masse utilisée
pour la quantification précise

des protéines et des peptides, y
compris leurs modifications post-
traductionnelles ou chimiques,
dans des échantillons biologiques
complexes.

VUS (Variant of unknown
significance) : variant génomique
pour lequel les données
disponibles sont insuffisantes
pour conclure qu'il est bénin ou
pathogeéne.
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from Tolerant), PolyPhen-2 et CADD (Combined
Annotation-Dependent Depletion)). La prévalence
du variant trouvé au sein de la population
est recherchée (gnomAD (https:/gnomad.
broadinstitute.org/), ClinVar (https:/www.ncbi.
nim.nih.gov/clinvar/), Deafness Variation Database
(DVD ; https://deafnessvariationdatabase.org/)).
L'effet d'un changement d'un acide aminé par un
autre est aussi prédit avec I'analyse des structures
3D des protéines. Par ailleurs, dans cette cohorte,
15 % des patients sont porteurs de variants dans
des génes responsables de surdité syndromique,
avec une majorité de patients porteurs de variants
dans des genes responsables d'un syndrome de
Usher.

Dans l'ensemble, cette étude souligne la valeur
ajoutée essentielle de la collecte d'informations
cliniques et génétiques détaillées aupres de
diverses populations humaines a travers le monde.

AMELIORATION DU DIAGNOSTIC
MOLECULAIRE DE SYNDROME DE USHER

Le syndrome de Usher associe une rétinite
pigmentaire a une surdité neurosensorielle avec
une atteinte vestibulaire variable. La prévalence
est d'environ une naissance sur 25000. Il s'agit
de la cause la plus répandue de surdité avec une
atteinte visuelle chez les enfants. Ainsi, elle compte
pour 3-6% des patients sourds enfants-adultes et
18% des patients avec une rétinite pigmentaire.
Son mode de transmission est autosomique
récessif. Il présente une grande hétérogénéité
génétique et clinique. En effet, il existe trois types
cliniques (I, Il et Ill) qui sont différenciés selon le
degré de l'atteinte vestibulaire et le degré de

Figure 2 : Prévalence et
répartition européenne
des mutations des
génes USH1, USH2

et USH3 identifiées
dans cette étude. Pour
chaque pays participant,
le diagramme circulaire  : France 49
est divisé en 11 secteurs  : n=193 7 Ls

Danemark
n=3

égaux, représentant
chacun des différents
génes USHI (bleu), USH2 13 23
(rose, et rose foncé :
pour le modificateur : 101
PDZD7 de I'USH2)
et USH3 (vert). Dans
chaque secteur, la
zone colorée indique la
proportion de patients 9L/ J
USH], ou la proportion 1 1Y
de patients USH2 et L
USH3, porteurs de ‘
mutations dans le géene
correspondant. L'encart
illustre la proportion Bl USH1
des trois mutations : USH:
USH2A prévalentes par
rapport au nombre total
de mutations USH2A
identifiées en France, en
Allemagne, en Italie et
en Slovénie. (Bonnet et
al., 2016)
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surdité. Actuellement, neuf génes responsables
d'un syndrome de Usher : 5 pour le type | (MYO7A,
USHI1C, CDH23, PCDH15, USHI1G), 3 pour le type
Il (USH2A, ADGRV1, WHRN), et un pour le type
Il (CLRNT). Obtenir un diagnostic précoce du
syndrome de Usher est capital pour la qualité du
conseil génétique, la décision concernant le mode
de rééducation auditive (prothéses auditives ou
implants cochléaires), la perspective de la thérapie
génique. Dans une étude publiée en 2016,
impliquantsix payseuropéens (France, Allemagne,
Italie, Slovénie, Espagne et Danemark), 427
patients présentant un syndrome de Usher ont été
recrutés (Bonnet et al, 2016). Ainsi, des variations
bialléliques et monoalléliques ont été décelées
chez 92.7% et 5.8% des patients, respectivement.
Par ailleurs, de grands réarrangements (délétion
et/ou duplication) ont été identifiés chez 9% des
patients de la cohorte. Comme déja rapportées
dans d'autres études, les génes MYO7A et USH2A
sont majoritairement responsables du syndrome
de Usher de type | et de type I, respectivement
(Bonnet et al., 2016) (Figure 2). Méme si I'on peut
se satisfaire de ces résultats, il reste des patients
pour lesquels un seul variant a été identifié. Les
patients avec un diagnostic partiel ne peuvent
bénéficier d'une possible thérapie. C'est pourquoi
'analyse par séquengage du génome entier
devient une alternative pour identifier des
mutations introniques, des variations présentes
dans les régions régulatrices et promotrices ainsi
gue pour caractériser des grands réarrangements.
Pour le futur, I'idée serait de développer une PCR
multiplexe permettant d'identifier les grandes
délétions, d'effectuer I'analyse systématique des
ARNs mais également de développer des outils
de prédiction de pathogénicité des régions
introniques.

) Allemagne
n= 82

Slovénie
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Italie
n= 62
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DEVELOPPEMENT DE BIOMARQUEURS
DIAGNOSTIQUES ET PREDICTIFS DU
TRAUMATISME ACOUSTIQUE

La surdité liée au bruit est la perte d'audition
permanente provoquée par une surexposition
prolongée au bruit, dont limpact ne cesse
de croitre avec la proportion de la population
mondiale vivant dans des villes surpeuplées et
les contréles inadéquats de lintensité sonore,
concernant en particulier les lieux de loisirs. Ce
domaine d'étude est trés peu développé. A 'heure
ou des thérapies pour les troubles de l'audition
se profilent, le développement de biomarqueurs,
autres que génétiques, est devenu critique. C'est
pourquoi, en collaboration avec [IInstitut de
Recherche Biomédicale des Armées (IRBA) et deux
partenaires industriels (Sensorion et Electronique
du Mazet), la recherche des biomarqueurs
plasmatiques pouvant révéler la lyse des
différents types de cellules cochléaires, la réponse
inflammatoire et le stress oxydatif a été entreprise.
Les objectifs de ce projet sont d'identifier et de
valider des biomarqueurs de diagnostic et de
suivi des processus physiopathologiques induits
par le traumatisme sonore et aussi de développer
des biomarqueurs pronostics de la récupération
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spontanée. Une liste de 54 biomarqueurs a été
établie, biomarqueurs précédemment rapportés
dans des études antérieures; ce sont des
biomarqueurs de linflammation/immunité, du
stress oxydatif et également des biomarqueurs
de la lyse cellulaire. La premiére étape de
'identification des biomarqueurs de la perte
auditive due au bruit consiste a développer des
modeles murins de traumatisme sonore mimant
celui subi par les militaires. Ainsi, la fabrication
d'un tube a choc simulant les tirs d'un fusil FAMAS
a été réalisée. A l'instar des militaires, les souris
recoivent un traitement aux corticostéroides
(méthylprednisolone chez la souris). Les souris
endormies sont choquées par une répétition de
2 a 5 tirs, puis des prélévements sanguins sont
effectués aux temps O, 24h, puis 8, 14 et 28 jours.
L'analyse des biomarqueurs plasmatiques chez la
souris sera effectuée par spectrométrie de masse
avec quantification (technigue SRM : Selected
Reaction Monitoring) ou sans quantification
(technique diaPASEF). En paralléle, des militaires
ont été recrutés grace a un réseau d'une dizaine
de centres d'entrainement sur l'ensemble du
territoire francgais pour collecter les échantillons
sanguins. Trois catégories différentes de patients
(plus de 100 individus pour chaque catégorie)
ont été incluses dans la cohorte : 1- militaires
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Figure 3 : Mécanismes

cellulaires et
moléculaires du
traumatisme sonore

présentant un traumatisme acoustique par
fusil d’assaut, 2- militaires effectuant les mémes
activités d'entrainement mais non traumatisés
acoustiquement et 3- militaires non exposés
a ces activités d'entrainement. Ainsi, parmi 25
patients pour lesquels une perte de plus de 30 dB
a été observée sur au moins trois fréquences, 16
ont récupéré (avec récupération (AR)) et 9 n'ont
pas récupéré (sans récupération (SR)) apres leur
traumatisme et ont été sélectionnés pour analyse
par spectrométrie de masse. Audiogrammes et
prélevements sont réalisés chez ces patients a
différents temps JO, J1, 33, 37 et J30. Des patients
témoins et des patients qui ont été exposés mais
qui n'ont pas de probléme auditif ont également
été recrutés. A JO, 57 protéines ont une réponse
significativement différente entre les patients
qui récupérent et ceux qui ne récupérent pas. Il
est a noter que 401 protéines ont une réponse
significativement différente entre les patients qui
récuperent et les témoins et que 356 protéines
ont une réponse significativement différente
entre les patients qui ne récuperent pas et
les témoins. A J1, 8 protéines ont une réponse
significativement différente entre les patients
qui récupérent et ceux qui ne récuperent pas.
L'expression significativement différentielle de
150 protéines est observée entre les patients qui
récuperent et les témoins tandis que 143 protéines
ont une réponse significativement différente
entre les patients qui ne récuperent pas et les
témoins. A J3, 158 protéines ont une réponse
significativement différente entre les patients
qui récupérent et ceux qui ne récuperent pas,
269 protéines ont une réponse significativement
différente entre les patients qui récuperent et les
témoins et que 193 protéines ont une réponse
significativement différente entre les patients
qui ne récuperent pas et les témoins. Apres
analyse des interactions physiques, génétiques, la
recherche des voies de signalisation, I'analyse de
I'expression cellulaire dans la cochlée, on identifie

25 candidats biomarqueurs a JO, 1 a J1 et 62 a J3.
Ces résultats ont mis en évidence l'existence de
voies de signalisation aux comportements trés
contrastés chez les individus traumatisés avec
récupération versus les individus traumatisés
sans récupération. En cas de stress cellulaire, des
mécanismes se mettent en place comme les
chaperonnes, I'autophagie, la macrophagie, etc....
Ceci peut conduire a une récupération spontanée,
mais parfois le stress oxydatif s'amplifie conduisant
a la production d'espéces réactives de l'oxygéne
(reactive oxygen species (ROS)) entrainant la
destruction des lipides, protéines et acides
nucléiques. Il est également possible d'observer
une dérégulation mitochondriale. Ceci peut
entrainer une inflammation pouvant conduire a
une mort cellulaire (Figure 3). Chez les patients qui
récuperent dés JO, des mécanismes se mettent
en place protéostasie avec une protection
protéique, absence de dégradation lysosomale,
une activation transcriptionnelle ainsi qu'une
diminution de l'agrégation amyloidogénique.
La protection est toujours présente a J3, a
laquelle il faut ajouter une augmentation des
facteurs pro-angiogéniques et du métabolisme
énergétique sans modification de limmunité
innée. Chez les patients qui ne récupérent pas
a JO, les mécanismes inverses apparaissent
(pas de protection, dégradation lysosomale,
répression transcriptionnelle et augmentation de
'agrégation amyloidogénique). A J3, les facteurs
angiogéniques diminuent, le métabolisme

énergétique est affaibli et les marqueurs
d'inflammation séléevent. Lidentification de
biomarqueurs spécifiques permet l'aide au

diagnostic et le suivi des effets des traitements.
Ces biomarqueurs pourraient également avoir des
applications dans le traitement d’autres troubles
cochléaires.

STRESS
CELLULAIRE

RECUPERATION

Stress oxydatif slamplifie (production
de ROS qui détruisent lipides,
protéines et acides nucléiques)

Dérégulation mitochondriale
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GENETIQUE ET SURDITE
PRESBYACOUSIE PRECOCE

ARCHITECTURE GENETIQUE o Ay
DE I.A PRESBYAGUUSIE PRECUCE I’identif?cation de variants ggnomiques associés a

La presbyacousie (surdité liée a I'age) est I'atteinte des génes de prédisposition a la surdité liée a I'age.
sensorielle la plus fréquente dans la population Parexemple,des étudesd'associational'échelledu
adulte, avec un impact négatif élevé pour les génome ont été réalisées, fondées sur 'hypothése
personnes touchées et des colts importants selon laquelle la presbyacousie, compte-tenu de

pour la société. Elle fait partie des 10 problémes
de santé les plus fréguemment associés a une
invalidité chez les personnes agées. Selon I'OMS,
320 millions de personnes agées de plus de 65
ans dans le monde souffrent actuellement de
troubles auditifs (World Health Organization,

sa fréquence, implique trés probablement des
variants communs (fréquence de l'allele mineur
[AF] > 5 %) dont chacun n'a qu'un effet modeste.
Ces études ont mis en évidence des associations
significatives (P < 510°%) entre la surdité liée a l'age

2018). La presbyacousie se définit comme une et des polymorphismes nucléotidiques (SNP pour
déficience auditive progressive d'apparition Single Nucleotide Polymorphism) proches ou
tardive qui commence apres l'age de 40 ans et dans certains génes ISG20/ACAN (Hoffmann et al.,
affecte principalement la perception des sons de 2016), PCDH20 (Vuckovic et al., 2018), ARHGEF28
haute fréquence (Livingston et al,, 2020). Ceci se (Wells et al., 2019) et SLC28A3 (Vuckovic et al., 2018)

traduit par l'apparition de difficultés a suivre les
conversations dans des environnements bruyants,
a localiser les sources sonores dans I'espace puis
par l'apparition d'une incompréhension de la
parole, méme dans les environnements calmes.

ainsi que les génes TRIOBP (Hoffmann et al., 2016),
SIK3 (Wolber et al,, 2014), NID2 (Wells et al., 2019),
CLRN2 (Wells et al., 2019), ARHGEF28 (Wells et al,,
2019), EYA4 (Wells et al., 2019) et, récemment, ILDR1

Si la surdité liée a 'age n'est pas compensée (Nagtegaal et al., 2019; Wells et al., 2019). De plus,

rapidement par [l'appareillage auditif, elle dans une autre étude d'association

entraine une altération plus rapide des fonctions pangénomique fondée sur une

cognitives. Actuellement, la prise en charge des biobanque comprenant des Z
patients repose sur des protheses (protheses données de plus de 250 000 LA PRESBYACUUSIE [SURDITE
auditives et implants cochléaires) qui, chez la personnes agées de 40 & 69 ans (UK “r A 1R y

plupart des individus, rameénent l'audition a un LIEEALAGE] EST LATTEINTE

Biobank), 36 nouveaux loci ont été

associés de maniere significative a SENSUR'ELLE LA PLUS FREUUENTE

niveau acceptable pour la compréhension de la
parole dans des environnements relativement . . . . .

. - des difficultés auditives déclarées
calmes. Cependant, ces dispositifs ne sont pas

trés efficaces dans les environnements bruyants. ou a l'utilisation d'appareils auditifs DANS LA PUPULATI[,IN ADUFTE’ )
Par ailleurs, la surdité liée a I'age a longtemps été (Wells et al, 2019). Une autre AVEC UN IMPACT NEGATIF ELEVE

considérée comme une conséquence naturelle analyse, menée et répliquée sur ,
et inévitable du vieillissement. Aujourd’hui, on environ 10 000 personnes affectées, POUR LES PERSONNES TOUCHEES
sait que comme pour d'autres processus de a révélé des associations avec "

vieillissement, elle dépend d'interactions entre quatre génes supplémentaires ET DES COUTS IMPORTANTS POUR

facteurs génétiques et environnementaux,
chacun d'entre eux contribuant a part égale a la
variance totale de la maladie. La surdité liée a I'age
se caractérise par une atteinte de l'oreille interne
et/ou du systéme nerveux central, thalamus,
cortex auditif primaire et voies auditives. En

(Nagtegaal et al, 2019). Ces génes -
candidats de prédisposition a LA SUCIETE
la presbyacousie (CPP) ont été

identifiés pour la plupart sur la base

d'associations entre la surdité liée a lI'age et des

1964, Schuknecht propose une classification SNPs intragéniques (principalement introniques)
des presbyacousies (Schuknecht, 1964). |l ou des SNPs situés a proximité du géne candidat.
distingue la presbyacousie sensorielle (disparition L'ensemble de ces études a permis d'établir une
progressive des cellules ciliées externes a la base premiére liste de 76 génes CPP. Cette liste est en
de la cochlée avec perte auditive sur les hautes constante évolution et l'on recense actuellement

fréguences), la presbyacousie nerveuse (perte des
neurones auditifs et atteinte des synapses avec
une altération de l'intelligibilité dans le bruit), la
presbyacousie métabolique (atrophie de la strie
vasculaire et baisse du potentiel endocochléaire)

plus de 150 genes CPP. Enfin, le séquencage
de nouvelle génération a permis d'identifier
des variations monoalléliques prédites comme
déléteres dans les géenes NHERF1 (Girotto et

et la presbyacousie mécanique (possible atteinte al, 2019), SPATCIL (Morgan et al, 2019) et MYO6
de la membrane basilaire). La surdité liée & 'age se (DFNB37) (Oonk et al, 2013) dans quelques cas
caractérise par une perte auditive qui commence de presbyacousie sporadiques et familiaux. I
par affecter les hautes fréquences (entre 4 et a également été suggéré que des variations
8 kHz) puis s'étend vers les basses fréquences affectant les micro-ARN (miRNA) (Xiong et al,
avec l'age. Il est a noter que les hommes sont 2015; Xue et al., 2016) et le génome mitochondrial

généralement plus gravement affectés que les
femmes. Des héritabilités comprises entre 0,35 a
0,70 ont été rapportés dans des études fondées sur
les seuils d'audition de jumeaux (Duan et al., 2019),

(Bai et al.,, 1997; Manwaring et al., 2007) seraient
impliquées dans la presbyacousie. Au laboratoire,
nous avons privilégié I'nypothése selon laquelle

de familles (Hendrickx et al., 2013; Kvestad et al., il pourrait exister des formes de presbyacousie
2012) ou d'individus se déclarant malentendants précoces monogéniques, avec comme corollaire
(Christensen et al, 2001). Par ailleurs, de la possibilité d’en élucider la pathogénie (modeéles
nombreuses études d'association pangénomique animaux) et de les traiter par thérapie génique.
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scores de pathogénicité maximaux dans tous les
programmes de prédiction de pathogénicité in

CCDC50* (1) silico suivants : MutationTaster, SIFT, PolyPhen-2

COCH (1) et CADD. Tous les variants prédits comme étant

COL11A2* (1) bénins ou probablement bénins par ClinVar et

CDH23 (1) COL2A1 (1) DVD ont été exclus. Nous avons identifié un total
COL11A1* (1) COL4A3 (3) de 9 970 variants a I'état hétérozygote et 108
ESPN (1) DIAPH1 (2) " variants a I'état homozygote dans les cas index
EYA4 (1) MYO6 (6) DMXL2* (2) familiaux et sporadiques (227 patients) et 4785
MYO7A (5) DSPP (1) variants hétérozygotes et 65 variants homozygotes

GRHL2 (1) EDNRB (1) chez les personnes normo-entendantes (120
KCNQ4(2) [ MYH14 (2) KILTG (1) témoins). Dans une seconde étape, les variants
MITF (1) PTPRQ* (5) MCM2 (1) dont la fréquence allélique était < 10-“ dans
OSBPL2 (1) TECTA (4) MYO3A* (1) gnomAD (European non-Finnish) ont été pris en
SCD5 (1) TRRAP* (2) MYH9 (1) considération. Les premiers résultats obtenus
TIP2% (1) P2RX2 (1) par sg’qyengage gxgmique total, ont tout d'abord
TMC1 (1) : PAX3 (1) identifié des variations homozygotes (c.101TjC;p.
WFS1 (1) ‘\ TBC1D24* (1) (Met34Thr))  ou hétérozygotes = composites
(c101T>C;p.(Met34Thr)/c.35delG;  p.(Gly12Valfs*2))

. TNC(1) dans le géne GJB2. Nous avons pu montrer que

Figure 4 : Répartition
des variants ultra-

rares des génes
responsables de surdité
dominante et/ou
syndromique dans les
cas familiaux (mARHL)
et sporadiques (SARHL).
Diagramme de Venn
des variants (hombre
entre parentheéses)
présents dans les

génes responsables

de surdité dominante
et/ou syndromique
dans les cas de sARHL
(vert) et de mARHL
(bleu). Les variants

dans l'intersection
correspondent aux
génes affectés a la

fois dans les cas de
MARHL et de sARHL.
Les variants des génes
en gras représentent un
tiers des cas de mARHL.
*Un variant ultra-rare du
géne correspondant a
également été détecté
dans le groupe témoin
(Boucher et al., 2020).

C'est pourquoi, nous avons engagé un projet
collaboratif  impliquant sept centres de
recrutement dispersés dans toute la France. Ainsi,
une cohorte de patients comprenant 105 cas
familiaux (MARHL) et 122 cas sporadiques (SARHL)
présentant une surdité liée a I'age, ainsi que 120
individus normo-entendants du méme age, a été
recrutée (Boucher et al., 2020). Les patients ont été
considérés comme atteint d'une presbyacousie
séveére lorsque leurs seuils auditifs dépassaient de
20ansou plus,leseuil de référence correspondants
aux personnes de méme age et méme sexe
dans la population générale, correspondant a
la moyenne des seuils de réponses a des sons
purs (monofréquentiels) définis par le Bureau
International d'Audio-phonologie. Les individus
constituant ces trois groupes (cas familiaux,
sporadiques et normo-entendants) étaient agés
de 60 a 79 ans, et les proportions d'hommes
et de femmes ne différaient pas de maniere
significative entre les différents groupes. L'age
auquel les patients ont pris conscience de leur
perte auditive était de 53,1 ans dans le groupe des
cas familiaux et de 54,4 ans dans le groupe des cas
sporadiques. L'analyse du génome a été réalisée
par séquengage exomique total tant pour les cas
familiaux et sporadiques que pour les témoins. Les
SNPs et les insertions/délétions présents a I'état
hétérozygote ou homozygote ont été identifiés a
partir des analyses bio-informatiques. Dans une
premiere étape, les variants dont la fréquence
allélique était < 0,05 dans les populations
européennes non finlandaises  (European
non-Finnish) dans gnomAD ont été retenus. Les
variants correspondants a ces critéres ont été
triés afin d'exclure ceux situés dans des régions
dupliguées du génome ou des genes hautement
polymorphes, qui sont connus pour générer des
résultats faussement positifs dans le séquengage
exomique total. Ont été pris en considération
les variants avec perte de fonction (c'est-a-dire
avec gain ou perte d'un codon stop, décalages
du cadre de lecture ou variations modifiant des
sites d'épissage) et les variants faux-sens ayant les
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des génes responsables de formes dominantes
de surdité précoce, sont également impliqués
dans des formes séveres de surdité liée a l'age.
Ainsi, nous avons trouvé des variants prédits
pathogénes chez environ 25% des patients de
notre cohorte (25, 7% parmi les cas familiaux et
22,7% parmi les cas sporadiques en comparaison
des 7,5% identifiés parmi les contrdles). Il est a
noter que les variants des génes MYO6, MYOT7A,
PTPRQ et TECTA ensemble rendent compte de
8,9% des patients présentant une surdité liée
a l'age. Les patients avec des variations dans
des génes myosines a eux seuls représentent
26% des patients résolus (Boucher et al, 2020)
(Figure 4). Par ailleurs, les programmes de
prédiction de la pathogénicité, I'naploinsuffisance
documentée dans plusieurs de ces geénes, les
analyses structure 3D/fonction et les expériences
de biologie cellulaire ont apporté la preuve du
réle causal dans la presbyacousie de variants
jusgu'ici prédits comme variants de signification
inconnue (variant of unknown significance
(VUS))(Boucher et al.,, 2020). La meilleure fagon
de prouver que les variants ultrarares sont a
l'origine des formes mendéliennes de surdité
liée a 'age est de montrer que ces variants sont
a l'origine des formes mendéliennes de surdité
liée a 'age dans un modéle animal (souris). Nous
nous sommes concentrés sur la variation du
gene TMCI (c.980A>T;p.(Asn327Ile)) détectée a
I'état hétérozygote dans un cas familial. Pour en
apporter la preuve de concept, un modele de
souris porteuse de la variation identifiée chez
les patients a été généré. A l'age de 3 mois, les
seuils des réponses aux hautes fréquences (40
kHz) montraient une élévation chez les souris
homozygotes pour la variation par rapport aux
souris contréles. A l'age de 7 mois, les souris
homozygotes et hétérozygotes avaient des seuils
ABR plus élevés que ceux des souris témoins
surtout pour les hautes frégquences (a partir
de 20 kHz). Il est a noter que le seuil auditif des
souris contrdles est resté constant. Ces résultats
démontrent que la variation Tmcl.c.962A>T;p.
(Asn321lle) conduit a une forme tardive de
surdité dominante progressive plus prononcée
aux fréquences élevées. Dans cette étude,
nous avons également recherché la présence
de variations affectant des micro-ARNs ou de
variations mitochondriales. Nous n’avons pas



identifié de variations dans les micro-ARNs.
Cependant, le séquencage de l'ensemble du
génome mitochondrial a permis d'identifier une
variation, m.1555A>C, dans le géne MT-RNR1 (ARN
ribosomique 12S mitochondrial), qui confére une
susceptibilité a I'ototoxicité des aminoglycosides
et une surdité isolée (Bykhovskaya et al., 2004).
Cette variation a été détectée dans un des 27
cas de MARHL présentant une transmission
compatible avec une hérédité maternelle. Un
témoin était également porteur de la variation
mM.1555A>C. Chez le cas mARHL, mais pas chez le
témoin, la variation m.1555A>G était associée a une
variation prédite pathogéne dans le gene MYO6
(c1465C>G; p.(Leus489Val)). Un cas sporadique
était porteur de la variation m.7444G>A du géne
MT-TS1 (ARN de transfert de la sérine [tRNASer]),
qui a été impliquée dans une surdité associée
a une myopathie (Usami and Nishio, 2018). Ce
patient était également porteur d'un variant
prédit pathogéne (c.1637C>T; p.(Ser546Phe)) du
géne PHLDBI (ou LL5A), un géne CPP codant pour
un membre d'une famille ayant des domaines
homologues a la pleckstrine (Wells et al., 2019).
Dans ces deux cas, les variations mitochondriales
peuvent vraisemblablement exacerber I'effet des
variants de génes nucléaires ultrarares, car la
myosine-Vl et le PHLDBT1ont tous deux une activité
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Figure 5 : La révolution de l'intelligence artificielle au service des techniques multi-
omics. Génomique : étude des génomes ; épigénomique :étude de l'influence de
I'environnement sur I'expression des génes ; transcriptomique : étude de I'ensemble
des ARN produits lors du processus de transcription d'un génome ; protéomique :
étude de l'ensemble des protéines exprimées dans une cellule ou un organite ;
métabolomique : étude de lI'ensemble des métabolites primaires (sucres, acides
aminés, acides gras, etc.) et, dans le cas des plantes, des métabolites secondaires
(polyphénoils, flavonoides, alcaloides, etc.) présents dans une cellule.

Famille Céru,
leur ouie est « inouie »

GAMME COMPLETE DE GOUTTES AURICULAIRES

!

!

e
i e
> Z=
o
© p ....--'g:__.-; e
s == .
o = et ¥
o a9 = = 8
e, = = ) [
Netioia o privient % %’H _d.'lf ﬁ_}" =
s Z =la¥ |3
; wE|SEm= B
o T
- v-

i

v
sauschetons B

0

Bausen+tonn WUt "
oA AU e nhusciioms W

Céruspray™ : Ce dispositif médical de classe lla est un produit de santé réglementé qui porte a ce titre le marquage CE délivré par I'organisme habilité MDC (0483).

Fabricant : Dr. Gerhard Mann chem.-pharm. Fabrik GmbH - Allemagne. Lire attentivement

la notice. Cérubaby™ : Dispositif médical de classe |, produit de santé réglementé qui porte a ce titre le marquage CE. Fabricant : East Midlands Pharma Ltd — UK. Lire attentivement la notice. Cérudrop+" : Dispositif médical

de classe |, produit de santé réglementé qui porte a ce titre le marquage CE. Fabricant : East Midlands Pharma Ltd — UK. Lire attentivement la notice.

Cérucalm™ : Dispositif médical de classe lla, produit de santé réglementé qui porte a ce titre le marquage CE délivré par 'organisme habilité Eurofins Product Testing Italy (0477). Fabricant : D.M.G. ltalia srl - Italie. Lire
attentivement la notice. Cérualgie™ : Dispositif médical de classe Ill, produit de santé réglementé qui porte a ce titre le marquage CE délivré par I'organisme habilité Polish Centre for testing and certification (1434). Fabricant :
EmergoPharm Sp. Z o. 0. Sp.K. - Pologne. Lire attentivement la notice. Céruprotect™ : Dispositif médical de classe |, produit de santé réglementé qui porte & ce titre le marquage CE. Fabricant : EmergoPharm Sp. Z 0. 0. Sp.K. -
Pologne. Lire attentivement la notice. ©Shutterstock.com 2024. Date d’élaboration Septembre 2025.

BAUSCH+LOMB

LABORATOIRE CHAUVIN

Laboratoire Chauvin SAS au capital de 3 030 060 €, immatriculée au RCS de Montpellier sous le n° 321 748 063
dont le siége est sis 416, rue Samuel Morse CS 99535 - 34961 Montpellier.



'

LES BONNES RAISONS
DE NOUS REJOINDRE

S’engager dans +
* un Groupe qui fait
de la santé sa priorité +

¢ ", Bénéficier de la notoriété
“\‘ - y & y & y &

S 3 de I'enseigne préférée

o © ] *

% & des Frangais

¥ 31u0

Ce sont nos audioprothésistes qui en parient le mieux,
découvrez leur témoignage vidéo sur notre site

krush-by-krysaudition.fr

*Source : EY-Parthenon, 2024.
KGS RCS Versailles 421390 188.



dépendante de I'adénosine triphosphatase. Au
total, ces résultats démontrent que la génétique
de la presbyacousie n'est pas seulement fagonnée
par des facteurs de risque polygéniques dont
l'effet de chaque variant est faible et qui sont
révélés par des variants communs, mais aussi
par des variants ultra rares voire jamais rapportés
jusqu'ici (c'est-a-dire dont la fréquence est
inférieure a 210 conduisant donc a des formes
monogéniques, ainsi susceptibles d'étre traitées
par la thérapie génique émergente de l'oreille
interne.

Pour mener a bien ces projets, la génétique reste
indispensable ainsi que l'utilisation et la maitrise
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LA PRESBYACOUSIE (SURDITE LIEE A LAGE) EST LATTEINTE SENSORIELLE
LA PLUS FREQUENTE DANS LA POPULATION ADULTE,

AVEC UN IMPACT NEGATIF ELEVE POUR LES PERSONNES TOUCHEES ET
DES COOTS IMPORTANTS POUR LA SOCIETE.

de nouveaux outils : la gestion des big data,
'apprentissage automatique (machine learning),
I'intelligence artificielle mais également toutes les
approches Omics (en particulier I'épigénomique,
la métabolomique). B
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EVOLUTION DANS LE TEMPS D'UN APPAREILLAGE

PEDIATRIQUE EN CONDUCTION OSSEUSE

Aurélia est adressée en 2018 pour prise en charge d'une surdité de
transmission droite sur aplasie majeure dans le cadre d'un syndrome de
Goldenhar (spectre oculo-auriculo-vertébral, voir QR code ci-contre pour

informations Orphanet).

Elle est alors agée de 20 mois. Il est peu fréquent
d'appareiller ces aplasies unilatérales si jeune
mais les parents, médecins tous les deux, sont
trés demandeurs et un essai de bandeau en
conduction osseuse avec un systeme Ponto 4
Oticon Medical est décidé.

Le positionnement est un peu critique au début
en raison du contexte malformatif (microsomie
craniofaciale sévere) mais Aurelia s’habitue bien
a son bandeau. Les parents sont conscients que
le gain apporté est encore difficile a évaluer mais
le gain prothétique avec masquage de loreille
gauche confirme des seuils estimés entre 30 et
40 dB selon les fréquences. Aurélia ne manifeste
aucune réaction d'intolérance acoustique. Le
Data-Logging rapporte un port quotidien de
5 heures par jour, interrompu par les périodes
fréquentes ou l'enfant est allongée, rendant le
port du bandeau problématique.

Trés conscients de l'intérét de rétablir une audition
bilatérale, les parents valident I'essai du bandeau
et nous suivons Aurelia sur le long terme.

2021:4 ANS, MATERNELLE PETITE SECTION

Au fil des tests nous affinons les audiométries
qui confirment d'une part une conduction
osseuse subnormale du coté aplasique, et
d'autre part le gain prothétique apporté par le
bandeau. Ce dernier est porté de facon presque
continue, principalement en raison d'épisodes
répétés d'otites séromuqueuses sur loreille
gauche ayant occasionné une pose d'aérateurs
transtympaniques peu de temps avant notre
examen.

125 250 500tk X 4k gk 125 250 500 1k x4k &
-10
{ S ISR S O A I ofp—+ - 11 ! L L
C : : 10 I S e g
20 - ey
0 x—%
£ %0
a2 8 %0
A_‘,A" ia
> in
0]
€«
100
"0
120
70 1 x ek 750 1%k K 6k
Droite Gauche
& s i
— =
%0 y Gl
80 //
70 4
60 X
50 /
40 a4
30
20
10 /
oL x A - . N
<10 0 10 20 30 40 50 60 70 80 90 100 110 12048

LES CAHIERS DE L'AUDITION // VOL 38 N°6 2025

Une casse du processeur Ponto 4
lors d'une activité sportive donne
lieu a un renouvellement en Ponto 5
Mini, pour des résultats sensiblement

équivalents.
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Figure 2. Gain prothétique avec Ponto 5 Mini sur bandeau

2023 : 6 ANS MATERNELLE GRANDE SECTION

A 6 ans, il devient plus facile d'évaluer les
performances d'Aurelia liées a la restauration des
fonctions binaurales. Un test simple de localisation
sur quatre haut-parleurs montre une amélioration
significative lorsque le bandeau est porté (6/12 vs
10/12).

Figure 3. Test simplifié

de localisation spatiale
réalisé avec 3 stimuli par

HP distribués de fagcon
aléatoire (12 stimuli au total)

L'intelligibilité dans le bruit est mesurée au moyen
du test Framatrix simplifié (FraSimat). Le SRT50
était obtenu sans bandeau pour un RSB moyen de
+2,4 dB contre 0,2 dB avec bandeau. Pour rappel,
les valeurs normatives du RSB50 au Frasimat
ont été définies pour les groupes d'age suivants
(Prang et al. 2021) :

- 4-6ans:-4,2+/-1,3dB

.7-8ans:-4,6+/-12dB

.9-10 ans:-55+/-15dB

Aurélia est améliorée dans le bruit avec le port du
bandeau sans toutefois s'approcher des valeurs
normatives de sa tranche d’'age.



2025 : 8 ANS PRIMAIRE, EN FIN DE CP

Nous revoyons Aurélia a la fin de son année
de cours préparatoire qui s'est déroulée sans
souci particulier. Néanmoins, sur le plan de son
appareillage, la situation s'est dégradée avec
une diminution progressive du port du bandeau
(Data-Logging a moins de 2 heures par jour) qui
est devenu un sujet de conflit a la maison.

Aurélia exprime clairement son refus de porter
le bandeau a l'école. En revanche, elle admet
ressentir plus de difficultés a entendre lorsqu'elle
ne I'a pas. Les moments de port enregistrés au
Data-Logging correspondent a I'écoute de la

télévision et des repas familiaux.

Devant la demande d'Aurélia et de ses parents
de trouver une solution moins stigmatisante sur
le plan cosmétique, il est décidé de faire un essai
d'une autre solution avant la rentrée en CE1.

Une premiéere tentative est faite avec une BAHA
6 max sur un systéme SoundArcTM de Cochlear.
Le constat d'échec arrive trés rapidement pour
raisons ergonomiques, la forme du crane d’Aurélia
ne permettant pas un maintien confortable du
casque, occasionnant une mauvaise position du
processeur qui entraine une chute d'efficacité et
un effet larsen fréquent.

ADAPTATION D'UN SYSTEME MEDEL AD-HEAR

Devant l'échec du bandeau et du Soundarc
et limpossibilité d'une solution chirurgicale
implantée, nous proposons un essai du systéme
sur adhésif Ad-Hear de Medel. Les parents sont
informés des contraintes liées au changement
frégquent de I'adhésif mais ce n'est pas un obstacle.

Figure 4.
Systéme Ad-Hear
(image Medel)

Le positionnement correct de I'adhésif nécessite
un placement précis sur ce coté tres malformatif
mais une fois correctement posé, le résultat est
satisfaisant avec des gains a peine inférieurs a ceux
obtenus avec la Ponto 5 Mini sur bandeau. (Figure
4). Le masquage est réalisé de fagcon passive par
une empreinte de l'oreille gauche.

Aprés 2 semaines d'essai en conditions réelles,
Aurélia est ravie de son nouvel appareil, jugé
moins visible et moins stigmatisant.

Néanmoins, un probléme persiste sous la forme
d'un changement trop fréquent des autocollants
qui peinent a durer plus de 2 jours avant de se
décoller sous le poids du processeur.

Il existe une solution a ce souci sous la forme d'un
adhésif double-face similaire a celui utilisé pour la
fixation des perrugues et qui permet d'améliorer
le pouvoir de fixation des autocollants de I'Ad-
Hear. Un nouvel essai permet de valider le systeme
avec une durée de maintien entre 3 et 4 jours sion
évite de mouiller la zone de l'autocollant.

@ Audika CAS CLINI
APPAREILLAGE PEDIATRIQUE EN CONDUCTION OSS

125 250 500tk & 4k s 125 250 500 1k ok 4k 8k
10| 10)

o 0

10 10

2| + ¥ ; Ltk 2| PSE R o
0 ==& 0|
70 il T 3
8 50 / A 8 50
e

E 7ol a £ 7|

2 / 80|

% £ %)

100 100)

110 110)

120| 120)

70 15k % 6 750 15k & 6k
Droite Gauche

%

100

%0 x / A
80 /

b

Unnouveautest Frasimatestréaliséadistanceavec
des résultats légerement inférieurs mais toujours
améliorés par la correction (RSB50 = +2,2 dB sans
Ad-Hear et 0,2 dB avec Ad-Hear). Toutefois, Aurélia
s'éloigne un peu plus de la norme de son groupe
d'age avec I'Ad-Hear comparé au bandeau qui est
toujours porté occasionnellement a la maison.

Malgré ces limites, et cela reste la donnée
la plus importante, le Data-Logging aprés 3
mois d’adaptation réveéle un port de nouveau
supérieur a 7 heures par jour, et de fagon
constante durant les cours depuis la rentrée.
Nous reverrons Aurélia dans quelques semaines
afin de confirmer ces résultats encourageants.

CONCLUSION

L'adaptation d'un systétme non invasif en
conductionosseusechezl'enfant, particulierement
dans un contexte syndromique polymalformatif,
doit anticiper les demandes d'évolution du
systéeme pour des motifs extra-auditifs de rejet
pour raisons variables. La difficulté dans ce cas
sera de trouver I'appareillage le plus satisfaisant
pour I'enfant tout en s'assurant de ne pas sacrifier
trop d'efficacité dans le processus. Il faudra garder
a l'esprit que la donnée la plus importante sera la
surveillance du temps de port par le Data-Logging
et qu'un dispositif trés performant qui n'est plus
porté devra laisser la place a une autre solution
acceptée par I'enfant. &
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Figure 5. Gain
prothétique tonal et
vocal avec Ad-Hear

Figure 6. Systéme
Ad-Hear en situation
réelle
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L'ETUDE COMPARE LES AIDES
AUDITIVES SIGNIA INTEGRATED
XPERIENCE (1X) A DES APPAREILS
CONCURRENTS EQUIPES D'UN
COPROCESSEUR BASE SUR L'IA.

AMELIORATION DE LA COMPREHENSION DE LA PAROLE
DANS LES CONVERSATIONS DE GROUPE BRUYANTES :

86 % DES PARTICIPANTS ONT OBTENU DE MEILLEURS
RESULTATS AVEC SIGNIA IX PAR RAPPORT AU PRINCIPAL

CONCURRENT

Cet article présente les résultats d'une étude indépendante réalisée au centre d'audition
d’'Oldenburg, en Allemagne (Horzentrum Oldenburg). L'étude compare les aides auditives
Signia Integrated Xperience (IX) a des appareils concurrents équipés d'un coprocesseur
basé sur I'lA. Les résultats montrent une amélioration significative de la compréhension
de la parole avec Signia IX, dans une situation de conversation de groupe bruyante (SRT50
amélioré de 1,5 dB). 86 % des participants ont obtenu de meilleures performances avec
Signia IX gu'avec les appareils concurrents proposant un traitement du signal basé sur
I'lA. Les résultats de cette étude indépendante confirment donc ceux de plusieurs études
précédentes, démontrant que la plateforme Signia IX est la plus performante en termes
d'intelligibilité, dans les situations de conversations dans le bruit.

INTRODUCTION

La situation la plus complexe et qui met le plus
en difficulté les personnes présentant une perte
d’audition est la participation a des conversations
de groupe dans le bruit. C'est donc dans ces
situations que les personnes appareillées ont le
plus besoin de leurs aides auditives.

De nombreuses études confirment
cette observation. Par exemple,
dans une enquéte menée aupres
de prés de 15 000 personnes (dont
une majorité présentent une perte
d’'audition), 88,3% d'entre eux ont
noté que « entendre les amis et la
famille dans le bruit » constitue
l'attente principale d'une aide
auditive (Manchaiah et al, 2021).
Ce résultat est corrélé aux données
du MarkeTrak 22, qui ont montré
que les personnes équipées d'aides
auditives ont le plus faible niveau
de satisfaction d'écoute dans les conversations
de groupe en environnement bruyant. Malgré
une augmentation globale de la satisfaction
vis-a-vis des aides auditives au cours de la derniere
décennie, I'écoute en situation de conversation
dans le bruit, reste un défi pour de nombreux
porteurs d'aides auditives.

Différentes études ont montré que des difficultés
rencontrées dans ces situations pouvaient
impacter négativement les relations sociales et
la qualité de vie (Shukla et al, 2020; Heffernan
et al, 2022). Ces résultats mettent en évidence
'importance de solutions efficaces afin d'aider
les personnes appareillées. Les aides auditives
traditionnelles ont souvent du mal a relever
ce défi : malgré I'utilisation de microphones
directionnels et d'algorithmes de réduction de
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bruit, parvenir a améliorer la qualité du signal de
la parole est complexe, car cela nécessite de tenir
compte des variations dynamiques et naturelles
inhérentes a une conversation réelle dans le bruit.

Dans cette logique, Signia a développé une
plateforme spécifique, Signia IX, permettant de
tenir compte des spécificités de ces situations de
conversation de groupe. Pour cela, la technologie
RealTime Conversation Enhancement (RTCE),
spécialement développée pour cette plateforme,
vise a améliorer les difficultés rencontrées par
un patient porteur daides auditives, dans un
environnement de conversation dans le bruit
avec deux innovations principales : le « suivi de
parole » et la « multi directivité ». Les situations de
conversation a plusieurs dans le bruit peuvent étre
particulierement difficiles pour les utilisateurs
quand on tient compte, comme dans la réalité,
des multiples interlocuteurs pouvant intervenir
dans une conversation (ex: réunion, diner, cocktail
party,...), des mouvements divers et variés de
ceux-ci, et des mouvements de téte du porteur
lui-méme. Tous ces éléments rendent la position
des interlocuteurs changeante et pas toujours
positionnée en face. L'approche conventionnelle
des aides auditives, basée sur des algorithmes
de Beamforming classiques et de réducteurs de
bruit, se trouve particulierement en difficulté face
a ces conditions réalistes de conversation dans le
bruit.

Des informations détaillées sur le fonctionnement
de la technologie IX et des fonctionnalités du
RTCE sont disponibles dans l'article de Jensen et
al. publié en 2023. Cette technologie IX se base sur
quatre piliers technologiques pour améliorer les
conversations du patient (figure 1).
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Le traitement en double flux permet d'apporter
une amplification et une compression différente
au signal de parole par rapport au signal ambiant,
améliorant ainsi le contraste entre la parole et le
bruit. La technologie OVP 2.0 permet quant a elle,
de mettre le patient a I'aise avec sa propre voix, afin
de le rendre confiant dans ses prises de paroles. La
technologie de suivi de parole permet de gérer les
mouvements inhérents a une conversation « réelle
» en tenant compte a la fois des mouvements de
téte du porteur et des interlocuteurs. Enfin, la
technologie de multi-directivité permet de se
focaliser simultanément sur plusieurs sources de
paroles autour du patient, afin de redonner au
porteur la perception des multiples voix autour de
lui.

Les avantages du RTCE ont déja été prouvés et
documentés dans plusieurs études, menées a
la fois en laboratoire et en situations réelles (par
exemple, Jensen et al., 2023 ; Folkeard et al., 2024 ;
Korhonen & Slugocki, 2024 ; Slugocki et al.,, 2024a ;
Slugocki et al.,, 2024b). Cependant, comment se
positionne cette technologie multi-flux proposée
par Signia IX, par rapport aux récentes apparitions
d'aides auditives, proposant un traitement basé
sur de l'intelligence artificielle (IA restant malgré
tout basée sur un traitement a flux unique) ?

L'évaluation de ces dispositifs nécessite la mise en
place de configurations de test se rapprochant au
mieux des situations posant le plus de difficultés
pour les patients, et pour lesquelles les appareils
sont les plus attendus, comme nous l'avons
évoqué précédemment. Ces configurations de
test reproduisant des situations réalistes devraient
étre la norme quand on cherche a évaluer ces
dispositifs, plutét que de s'appuyer sur des
configurations de laboratoires statiques, a un seul
haut-parleur.

Pour reproduire avec précision ce type de
scénario en laboratoire, certaines conditions
importantes doivent étre respectées. La parole
cible doit provenir de différentes directions afin
de refléter la dynamique des prises de parole
lors de conversations de groupe, comme dans la
réalité. De plus, le bruit de fond doit étre réaliste
et comprendre un mélange de bruits divers et de
sons de paroles. L'évaluation des performances
d'une aide auditive dans ces conditions
dynamiques et réalistes peut alors réellement
refléter le bénéfice que Iutilisateur pourra

attendre de son appareillage, en situations réelles.

Dans une récente étude, l'amélioration du
rapport Signal/Bruit (RSB) apportée par les
appareils Signia IX a été comparée a quatre
aides auditives concurrentes majeures, dont
certaines équipées d'un coprocesseur d'lA. Les
aides auditives étaient placées sur un Kemar
dans un environnement sonore reproduisant une
situation de conversation de groupe dans le bruit.
Les résultats de cette étude ont montré un net
avantage pour les appareils Signia IX, proposant
3,2 dB d'amélioration du RSB en plus, par rapport
au meilleur concurrent (Jensen et al. 2024b).

Bien que I'amélioration du RSB mesurée en sortie
de I'écouteur de l'appareil soit souvent corrélée
a une amélioration de la compréhension pour
I'utilisateur, d'autres facteurs peuvent intervenir
en situations réelles : le couplage et I'adaptation
des appareils dans le conduit auditif du patient,
la perte d'audition, lattention.. Il est donc
intéressant et important d'évaluer en plus des
mesures objectives des signaux en sortie des
appareils, 'apport de ces technologies avec des
patients.

Dans une précédente étude réalisée par les
laboratoires ORCA a Chicago, les participants
ont reporté que dans un environnement de
conversation de groupe dans le bruit, I'utilisation
des appareils Signia IX leurs a permis d'augmenter
leur communication et leur temps de présence
dans cet environnement de 85 % (Korhonen et
al., 2025). Dans une autre étude, une amélioration
de 1,4 dB de la compréhension de la parole a été
mesurée, en environnement de conversation dans
le bruit. Cela correspond a une amélioration de la
compréhension de 22% (Jensen et al.,, 2024a).

Dans cet article, sont rapportés les résultats d'une
étude indépendante, comparant les performances
d'un groupe de patients malentendants,
équipé des appareils Signia IX et des appareils
concurrents, dotés d'un coprocesseur avec IA.
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Figure 2. Audiogramme

moyen des 28

participants a cette

étude.

PARTICIPANTS

28 participants (16 hommes, 12 femmes), avec un
age moyen de 74 ans (24 a 84 ans), présentant
une perte d'audition allant de moyenne a sévere,
dont la moyenne est présentée en Figure 2. Ces
participants sont déja tous appareillés avec une
grande variété d'aides auditives et de marques.
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AIDES AUDITIVES UTILISEES
POUR LETUDE

Tous les participants ont été adaptés en
binaural avec deux paires d'appareils auditifs,
consécutivement et dans un ordre aléatoire avec
des Pure C&G T 7IX et la derniere génération d'aide
auditive concurrente haut de gamme, dotée
d'un coprocesseur avec IA. Comme mentionné
en introduction, ces produits représentent les
concurrents les plus performants du marché, selon
I'étude comparative technique menée par Jensen
et al en 2024, dans laquelle Signia IX s'est classée
en téte face aux quatre autres appareils les plus
performants du marché. Dans cette étude, ces
appareils étaient référencés sous la dénomination
« Marque Al ».

Les deux paires d'appareils ont été préréglées en
NAL NL2, a la perte du participant et adaptées a
l'aide de démes fermés. Le traitement de signal
des appareils était activé et la compression
fréquentielle désactivée. Au cours des tests, les
appareils étaient placés dans un programme
« environnement bruyant » afin de s'assurer
que l'ensemble des traitements (en particulier le
traitement par |A) étaient bien actifs.

TEST DE COMPREHENSION DE PAROLE

L'ensemble des participants a réalisé deux tests
de compréhension dans le bruit afin d'évaluer leur
capacité de compréhension avec chacune des
deux paires d'appareils auditifs. La configuration
du test reproduisait une conversation en groupe
dans un environnement de type cafétaria.
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Les tests ont été réalisés dans une salle équipée
de plusieurs haut-parleurs permettant de recréer
'environnement souhaité. La disposition des HP
est illustrée a la figure 3. Les huit HP positionnés
a 2,62m du participant tout autour de lui (donc
répartis tous les 45°) diffusaient un environnement
de cafétaria a 65dB, mesuré a la position du
participant. Afin de simuler une conversation
de groupe dans cet environnement, deux HP
supplémentaires positionnésal3mdu participant,
a 0° et 330° diffusaient alternativement les
phrases a reconnaitre. Enfin deux HP additionnels
positionnés a 0,81m du participant et a 135° et 225°
simulaient des voix interférentes en diffusant un
flux continu de parole simulé de type ISTS a 70
et 71 dB. La somme totale de bruit mesurée a la
position du participant était de 74 dB.

=

=

Figure 3. Configuration utilisée pour le test. Les HP
en blanc diffusent un bruit de cafétaria. Les HP en
gris foncés diffusent un bruit de parole (ISTS) en
continu. Les HP en rouge diffusent les phrases de
test alternativement. La position du participant
étant représentée par la téte en rouge au centre.

Les tests de compréhension dans le bruit sont
basés sur le test OLSA (Oldenburger Satztest)
équivalent du Framatrix, plus connu en France.
Les phrases de test, a répéter par le participant
varient alternativement entre le HP de face (0°) et
celui placé a 330°. Au cours du test, le participant
est autorisé, s'il le souhaite, a tourner la téte en
direction de la source des phrases, comme il
pourrait le faire lors d'une discussion réelle. La
tadche du participant consiste a répéter les phrases
entendues. Un opérateur mesure le nombre de
mots correctement répétés et lintensité des
phrases est alors automatiquement ajustée en
fonction des bonnes réponses. L'objectif étant de
mesurer le rapport Signal/Bruit (RSB ou SNR) pour
lequel 50% des mots sont reconnus correctement
(SRT50).

En amont de la mesure, le participant était
entrainé a la procédure lors d'un test non inclus
dans I'évaluation des résultats et ce pour les deux
paires d'appareils testées. L'ordre de test des aides
auditives était alterné d'un participant a l'autre.



RESULTATS

Ala suite des différents tests réalisés auprés des 28
participants, nous avons pu obtenir une moyenne
du SRT50 avec chacune des paires d'aides
auditives. Ces moyennes sont reportées sur la
figure 4. Plus le score est négatif, plus le rapport
signal/bruit est dégradé et donc meilleur est le
résultat de compréhension dans le bruit.

Le SRT50 moyen obtenu avec les aides auditives
Signia IXestde -5,4 dB, contre -3,9dB pour les aides
auditives concurrentes nommeées « Marque Al ». La
différence de 1,5 dB en faveur des appareils Signia
IX est statistiquement significative et montre une
compréhension, dans ce scénario de conversation
en groupe dans le bruit, en faveur des appareils
Signia. Cette différence de 15 dB de SRT50
équivaut a une amélioration de la compréhension
de parole pouvant aller jusqu'a 24% en tenant
compte de la courbe psychométrique du test
OLSA, ayant une pente au maximum de 16 %/dB.

Cette différence de 1,5 dB en faveur des appareils
Signia correspond a une moyenne calculée sur
'ensemble des participants. Les différences
individuelles sont présentées sur la figure 5.
Comme on peut le voir sur cette figure, 24 des
participants sur les 28 (86%) ont de meilleurs
résultats de compréhension avec les appareils
Signia, par rapport aux appareils de la marque Al.

Figure 5: Différences de SRT50 individuels obtenus
pour les 28 participants en comparant Signia
IX et Marque Al. 24 des participants obtiennent
une différence positive indiquant de meilleurs
résultats avec Signia IX.

DISCUSSION

Les résultats de cette étude montrent un bénéfice
évident en situation réaliste de conversation de
groupe dans le bruit, avec les appareils Signia
IX, comparativement aux appareils concurrents
testés (et ce malgré leur utilisation d'un traitement
a base d'lA). Comme indiqué précédemment cela
représente une amélioration moyenne de 1,5 dB,
soit une compréhension supplémentaire pouvant
aller jusqu'a 24%.

Les résultats obtenus au cours de cette étude sont
cohérents avec ceux précédemment rapportés
dans une autre étude (Jensen et al,, 2024b) qui
montrait une amélioration du SNR (rapport
Signal/Bruit) en sortie d'appareils, plus importante
avec les appareils Signia IX qu'avec ceux de la
Marque Al (dotée d'un traitement IA). Bien que
'on ne puisse pas établir une relation directe a
100% entre I'amélioration du SNR et du SRT50, il
est un prérequis important dans I'amélioration
des performances de compréhension, dans les
environnements complexes et bruyants.

Ces résultats sont également en accord avec une
autre étude (Jensen et al. 2024a) qui comparait la
compréhension de parole entre ces deux mémes
paires d'appareils, dans un scénario similaire.
Cette derniere concluait en une amélioration du
SRT de 1,4 dB, un résultat trés proche des 1,5 dB
obtenus dans la présente étude.

A la lumiére de ces résultats, répliqués dans
différentes études, on peut conclure que la
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technologie mise en oeuvre dans les appareils
Signia IX permet a ce jour, d'obtenir les meilleures
performances de compréhension pour les patients
malentendant, dans les situations de conversation
de groupe et ce méme face aux derniéres
innovations en termes d'IA. Ces situations de
conversations en groupe comptent parmi les
plus complexes en termes de compréhension
et figurent parmi les attentes principales des
patients vis-a-vis de leur appareillage.

CONCLUSION

Cette étude indépendante, réalisée au centre
d'audition d'Oldenburg en Allemagne (Horzentrum
Oldenburg) a évalué lefficacité en termes de
compréhension de parole, de la technologie
des appareils Signia IX par rapport au meilleur
concurrent disponible sur le marché au moment
de cette étude (un dispositif basé sur un traitement
du signal par IA) dans un scénario de conversation
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Figure 4. Moyenne des
SRT50 obtenue pour
les 2 paires d’appareils
(Signia IX et Marque Al)
et les 28 participants.
***indique un p <.00L1.

Figure 5. Différences
de SRT50 individuels
obtenus pour les

28 participants en
comparant Signia IX

et Marque Al. 24 des
participants obtiennent
une différence positive
indiquant de meilleurs
résultats avec Signia IX.

Marque A1
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a plusieurs, dans le bruit. Au cours des mesures, les
participants, placés dans un environnement réaliste
de cafétaria devaient effectuer un test OLSA avec
les deux paires d'appareils comparées. La parole
provenait alternativement de différentes directions
autour d'eux, afin de simuler une conversation de
groupe réaliste.

Les résultats obtenus montrent une amélioration
en moyenne de 1,5 dB du SRT50 ce qui correspond
a une amélioration importante de 24% de la

compréhension, dans cette situation. Ce résultat
confirme les résultats obtenus lors de précédentes
études. Les résultats pris individuellement
montrent une majorité claire et significative
avec 86% des participants qui ont de meilleures
performances avec les appareils IX. Lamélioration
de SRT50 est supérieure a1dB dans la majorité des
cas, permettant d'affirmer que dans ce scénario,
les technologies de la plateforme IX performent
mieux que le meilleur traitement par IA proposé
actuellement sur le marché.
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LE SYNDROME D'ALPORT RESULTE
DE MUTATIONS AFFECTANT LES
GENES QUI CODENT LES CHAINES
DU COLLAGENE DE TYPE IV.

METIER ET TECHNIQUE

SYNDROME D’ALPORT

EXPRESSION AUDITIVE DU SYNDROME D'ALPORT -
2 CAS DE SURDITES HEREDITAIRES

Dans cet article, nous allons présenter deux cas cliniques - un pére et son fils - tous deux
porteurs du syndrome d'Alport. lls présentent toutefois des profils audiométriques et des
besoins prothétiques distincts. Le pére, atteint d'une surdité plate, a été appareillé pour la
premiére fois il y a 5 ans. Son fils quant a lui présente une surdité en pente de ski et a été
appareillé il y a 2 ans. Les cas de ces deux patients illustrent la variabilité du phénotype
auditif du syndrome d'Alport. Ce syndrome est une affection génétique liée a des anomalies
du collagéne de type IV entrainant une néphropathie. Les pertes auditives associées sont
généralement neurosensorielles bilatérales, symétriques, souvent progressives. Dans plus
de 90% des cas, la surdité débute par une atteinte des fréquences medium mais des formes
différentes sont également décrites, notamment dans certaines mutations autosomiques
(Zzhang, 2018). L'apparition des symptdmes survient généralement a I'adolescence, mais la
sévérité et la vitesse de progression varient selon le type de mutation.

1. CONTEXTE GENETIQUE
ET BASES ANATOMOPATHOLOGIQUES

Le syndrome d'Alport résulte de mutations
affectant les génes qui codent les chaines du
collagéne de type IV. Ces chaines s'assemblent
en un réseau indispensable a lintégrité des
membranes basales en particulier au niveau
du rein, mais aussi de la cochlée et de [lceil.
L'expression de ce trouble génétique est tres
hétérogéene (Kashtan, 2020). Dans 80% des cas
de syndrome d'Alport, les mutations génétiques
proviennent du chromosome X. D'un point de vue
physiologique et anatomique, la surdité résulte
de défauts du collagéne IV (chaines a3, a4 et a5),
qui est un composant structurel
majeur de la membrane basilaire
et du ganglion spiral de l'organe
de Corti. Ces mutations perturbent
la construction normale du réseau
de collagéne IV et provoguent
des lésions de la membrane
basilaire, puis une perte auditive
(Zhang, 2018). L'histopathologie
de los temporal révele une
séparation de I'organe de Corti de la membrane
basilaire (Ungar, 2018). Cette séparation est
considérée comme unique au syndrome d'Alport
et est attribuée a une membrane basilaire
structurellement défectueuse qui ne fournit pas
un support adhésif adéquat du fait des mutations
du collagene. Cette anomalie est considérée
comme le mécanisme pathologique qui conduit a
la surdité en affectant la biomécanique cochléaire.
D'autres lésions incluent une perte sévere des
cellules ciliées internes et des trois rangées de
cellules ciliées externes, particulierement dans les
deux spires apicales de la cochlée, touchant ainsi
les fréquences aigues.

Cliniqguement, la surdité est neurosensorielle,
bilatérale, symétrique et progressive avec l'age.
Elle commence généralement a l'age scolaire
ou au début de l'adolescence chez les garcons
atteints du syndrome d'Alport lié au chromosome
X (Zhang, 2018). La perte auditive débute
souvent sur les fréquences moyennes et affecte
progressivement les hautes fréquences. Un profil
de perte en « U » ou « groove-type » est observé
dans plus de 90% de cas (Zhang, 2018). Ce profil,
raredansla population générale maisquiconcerne
plusieurs milliers de personnes en France, est
un marqueur diagnostique crucial qui peut
permettre de poser un diagnostic préliminaire du
syndrome d'Alport chez les enfants présentant
une hématurie ou une protéinurie, avant méme
les analyses génétiques ou biopsies. La perte
auditive maintient généralement un niveau de
plateau relativement stable de 50 a 60 dB durant
I'adolescence, avant de continuer a progresser
avec l'age.

Le degré de perte auditive est positivement
corrélé au type de mutation génique et a la
néphropathie. Les mutations considérées
comme séveres (incluant les réarrangements,
délétions, insertions, mutations non-sens, et
variants d'épissage) entrainent une surdité
neurosensorielle plus précoce et plus grave. Par
exemple, le risque de développer une surdité
avant 40 ans est d'environ 90% chez les hommes
atteints du syndrome lié a des anomalies du
chromosome X. En revanche, pour les femmes
ayant une mutation hétérozygote, la perte
auditive est beaucoup moins fréquente et sévére.
Le risque de développer une surdité avant 40 ans
n'étant que d'environ 10% (Jais 2003). De méme,
les mutations faux-sens sont associées a un
phénotype plus Iéger et a une perte auditive plus
tardive et moins fréquente. Le type de mutation
influence donc directement le pronostic auditif et
doit guider les recommandations de suivi.
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Figure 1. Audiométrie
tonale de Mr B (47 ans)
atteint d'un syndrome

d’Alport confirmé.

Etant donné que la surdité peut se manifester
a l'dage scolaire et progresser continuellement,
I'identification précoce delasurditéetsacorrection
sont essentielles. Le dépistage auditif régulier
chez les patients, méme avant l'apparition des
symptémes, est nécessaire pour une intervention
rapide. De plus, la perte auditive étant elle-méme
un facteur de mauvais pronostic rénal, le risque
de développer une insuffisance rénale terminale
est plus élevé chez les femmes hétérozygotes avec
une perte auditive. L'ORL et l'audioprothésiste
jouent un réle fondamental non seulement dans
la prise en charge auditive, mais aussi en tant
gu'acteur de I'équipe multidisciplinaire signalant
une progression potentiellement rapide de la
maladie rénale.

2. 0BSERVATION CLINIQUE

2.1.CASN'1:
LE PERE PRESENTE UNE PERTE PLATE

Monsieur B, 47 ans, présente un syndrome d’Alport
familial confirmé. Il est suivi depuis plusieurs
années pour une surdité neurosensorielle
bilatérale symétrique a profil plat. Il a consulté
la premiere fois en 2020 pour corriger sa baisse
d'audition. Pour ses premiers appareils, il avait
opté pour des appareils intra-auriculaires
pour des raisons esthétiques. Il n'était pas prét
psychologiquement a porter des appareils de type
contour d'oreille. Sa perte ayant un profil plat et
modéré, celle-ci était compatible avec des intra-
auriculaires.

Le patient a porté ses appareils intra-auriculaires
durant un peu plus de 4 ans mais les résultats
en termes d'intelligibilité dans le bruit étaient
insuffisants, particulierement lors des réunions et
des repas professionnels.

Lors du renouvellement de ses appareils, Mr B. a
accepté d'essayer des appareils de type RIC haut
de gamme avec les dernieres évolutions en termes
d'intelligence artificielle pour viser de meilleurs
résultats dans les environnements bruyants.
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L'adaptation a été faite avec des embouts sur
mesure et un évent de Tmm.

Lorsque les patients souhaitent s'appareiller
pour la premiére fois, il est fréquent que le frein
psychologique les pousse a opter pour des
appareils intra-auriculaires de type CIC. Pourtant,
dans la plupart des cas, ces intras ne disposent
pas des mémes technologies que des appareils de
type RIC pour desraisonsde taille et d'alimentation
électrique. Tout d'abord, concernant la directivité
microphonique, les intras de type CIC ne
disposent que d'un seul microphone, la ou les
RIC haut de gamme utilisent deux microphones
par aide auditives combinés a de nombreux
traitements binauraux utilisant I'information des
4 microphones. Ainsi, les échanges d'informations
entre les deux aides auditives permettent le
fonctionnement d'algorithmes qui n'existent pas
sur les appareils intra-aurculaires. Par exemple, le
changement de correction auditive ou d'activation
des débruiteurs de facon synchronisée entre
les deux appareils est souvent absent sur les
plus petits appareils. D'autre part, sur les RIC, la
directivité par comparaison du microphone avant
et du microphone arriere permet d'amplifier
majoritairement le signal provenant de I'avant. A
cela s'ajoute la binauralité qui utilise les signaux
provenant des deux appareils. Ainsi les signaux
provenant des 4 microphones sont analysés pour
faire ressortir le signal « utile » et le redistribuer
sur les deux aides auditives. Cette technologie est
connue sous le nom de Beamforming Binaural (cf
Delerth et al. 2021 pour plus d'informations). Une
petite astuce permet de se rendre compte de la
restitution sur les deux aides auditives du signal.
Si vous écoutez au stéthoscope un des deux
appareils, par exemple I'appareil droit, et que vous
touchez les microphones de l'autre aide auditive,
la gauche, vous entendrez les bruits de frottement
qui seront restitués sur l'appareil droit, lorsque
'aide auditive utilise un algorithme binaural
comme par exemple le programme « parole dans
le bruit ». Grace a ces algorithmes, les appareils
RIC haut de gamme peuvent « suivre » le signal
de parole et le transférer sur les deux oreilles.
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Ceci permet de mieux sélectionner le signal utile
a amplifier, d'utiliser l'appareil avec le meilleur
rapport signal sur bruit et compenser leffet
d'ombre de la téte qui peut atteindre 20dB sur les
fréquences aigues. Ce qui est particulierement
utile dans les situations ou la parole ne vient pas
de face comme en voiture par exemple. Les aides
auditives haut de gamme actuelle ont également
des capteurs d'attention qui permettent de
mieux estimer si le patient écoute attentivement
quelgu'un face a lui parce qu'il hoche la téte ou
s'il tourne la téte pour écouter a 360° En outre,
il est a noter que les aides auditives sensées
apporter une écoute a 360° utilisent en réalité
des algorithmes binauraux de directivité pour
rehausser le signal utile et abaisser le bruit. Toutes
ces raisons font qu'il existe une grande différence
d'efficacité d'intelligibilité dans le bruit entre des
appareils auditifs intra-auriculaires de type CIC
et des RIC haut de gamme. Sans compter que
certains algorithmes récents sont trés gourmands
en énergie, rendant leur utilisation incompatible
avec les piles ou petites batteries utilisées sur les
intras de type CIC.

Ainsi, en passant d'appareils intra-auriculaires a
des contours d'oreille de type RIC, Mr B. a ressenti
une grande amélioration de son confort d'écoute.
De plus, afin d'optimiser l'intelligibilité dans le
bruit, nous avons effectué I'adaptation avec des
embouts moulés sur mesure pour obtenir un
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gain important sans probléme de larsen et créer
un effet d'occlusion évitant a une partie du bruit
ambiant de pénétrer dans le conduit auditif
externe.

REGLAGES ET ADAPTATION

Mr B. présente une perte bilatérale
moyenne légérement asymétrique
avec une perte tonale moyenne
de 58 dB sur l'oreille droite, 42 dB
sur l'oreille gauche. L'audiométrie
vocale dans le silence est cohérente
avec la perte tonale. En revanche
lintelligibilité  dans le  bruit
mesurée avec le test Framatrix est
particulierement dégradée avec un
SIB50 autour de 3 dB alors que la
normale se situe a -6 dB.

VOCAUX.

Le réglage a été effectué grace a la mesure in
vivo a partir de cibles NAL-NL2. La mesure des
seuils prothétiques et des seuils d'inconfort a
permis d'augmenter la correction qui dépasse
d'environ 7 dB les cibles NAL-NL2. Concernant le
stéréo-équilibrage, il est a noter un phénomene
assez fréquent. En effet, lors de I'adaptation des
nouveaux appareils, nous avons pu renforcer le
gain devenu au fil du temps insuffisant du cété
droit avec les précédents intras. Ainsi lorsque nous
avons adapté les RIC, l'oreille droite s'est retrouvée
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davantage corrigée que précédemment ce qui
a entrainé un inconfort sur cette oreille. Apres
avoir effectué des tests de stéréo-équilibrage,
nous constatons que nous devons baisser le
réglage sur loreille droite. Le patient se sent
plus a l'aise et mieux équilibré avec environ 6
dB de moins sur l'oreille droite. Aprés un mois,
le patient nous indique qu'il a souvent du mal a
comprendre ses interlocuteurs lorsque ceux-ci lui
parlent sur son cété droit. Nous effectuons donc
de nouveaux tests de stéré-équilibrage et nous
re-augmentons le réglage qui avait été réduit
initialement. Cette remarque est fréquente pour

les patients présentant des surdités asymeétriques.
Dans un premier temps, ils ont I'impression que
les sons sont plus fort sur l'oreille la plus abimée
alors que la correction reste insuffisante sur cette
oreille dans l'absolu. Puis avec le temps, l'oreille
la plus Iésée tolere une augmentation du gain et
I'équilibre de sonie évolue.

Apres adaptation, le patient a rapporté une
amélioration nette de l'intelligibilité, confirmée
par les tests vocaux (gain d'environ 6 dB sur le
SRT au Framatrix en comparaison des ses intra-
auriculaires).

2.2.CAS N°2 : LE FILS PRESENTE UNE PERTE EN PENTE DE SKI.
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en pente de ski.

Lorsque les algorithmes utilisant I'intelligence
artificielle sont activés son intelligibilité dans
le bruit retrouve des performances dépassant
légérement la normale (-7 dB Framatrix).

Lors du suivi a 3 mois le patient notait qu'il
« comprend beaucoup mieux les conversations
en réunion, méme lorsque plusieurs personnes

LES CAHIERS DE L'AUDITION // VOL 38 N°6 2025

parlent. Il fatigue beaucoup moins et se sent plus
a l'aise ».

En conclusion, l'appareillage en RIC haut de
gamme a apporté une amélioration fonctionnelle
significative, tant en intelligibilité qu'en confort,
démontrant l'intérét des solutions modernes a
adaptation automatique.
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Le fils est agé de 18 ans. Il présente également
un syndrome d’Alport, confirmé génétiquement
mais avec une expression auditive distincte.
L'audiométrie tonale réveéle une surdité en
pente de ski bilatérale. La perte tonale moyenne
47 dB a droite et 30 dB a gauche. Cependant il
est fortement probable qu'il présente des zones
inertes cochléaires a partir de 1000-1500 Hz.
Le jeune homme est en terminale. Il rapporte
des difficultés de compréhension dans le bruit,
des difficultés parfois en classe lors des cours
de langue en particulier lors des exercices de
compréhension orale. Il évoque également une
géne sociale avec ses amis et des efforts d'écoute
fatiguants.

Lors des tous premiers essais, le fils a souhaité
essayer des appareils intra-auriculaires pour des
raisons esthétiques. A I'’époque, son peére portait
des appareils intra-auriculaires. Compte tenu
des fréquences graves bien préservées et de
'anatomie du conduit, le confort physique n’a pas
été au rendez-vous. Le passage a des contours
d'oreille RIC a permis une amélioration immédiate
du confort et une augmentation du temps de port
quotidien.

L'adaptation des surdités en pente de ski entraine
souvent un sentiment de frustration pour le
patient comme pour l'audioprothésiste. Tout
dabord il y a les fréquences graves qui sont
souvent bien entendues avec des seuils normaux
ou subnormaux. Pour ces fréquences l'apport de
'appareil est tres limité.

Ensuite, il y a les fréquences aigues,
correspondent souvent a des zones inertes
cochléaires et pour lesquelles l'appareillage
n'apportera pas grand-chose. Ensuite, il y a la
plainte du patient qui nous indique toujours
une mauvaise compréhension dans le bruit.

qui

Bien souvent pour des problémes de confort et
d’autophonation passive, nous nous retrouvons
obligés d'appareiller au moins dans un premier
temps avec des embouts ouverts.

Concernant les réglages, il faut apporter une
attention particuliere aux fréquences graves car ce
sont elles qui vont apporter le maximum d’'indices
de la parole au patient. Fabien Seldran en 2011 avait
montré que les patients ayant une
surdité en pente de ski pouvaient
légérement surexploiter les
fréquences graves pour maximiser
leur intelligibilité. Nous avions
également montré plus tard que
la bande de fréquence située entre
500 et 1000 Hz pouvait étre la plus
importante pour les patients ayant
une surdité en pente de ski alors
que pour les normoentendants
c'est habituellement la zone entre
1000 et 2000 Hz qui apporte
le maximum d'informations.
Optimiser 'amplification des
fréguences graves avec un embout
ouvert et des seuils subnormaux
sur ces fréquences doit se faire avec
la mesure in vivo. En effet, les seuils prothétiques
sont souvent inefficaces pour rendre compte de
'amplification. Commme les seuils sont bas autour
de 20 dBHL, leur mesure est faussée par le bruit de
fond de la cabine audiométrique. D'autre part la
mesure in vivo permettra de visualiser d'éventuels
problémes de filtre de peigne (Colin, 2024).

Enfin, il faut conserver un gain maximal sur les
niveaux supra-liminaire (voix moyenne et voix
forte) pour optimiser I'écoute en milieux bruyant.

CONCERNANT LES REGLAGES,
IL FAUT APPORTER UNE
ATTENTION PARTICULIERE
AUX FREQUENCES GRAVES
CAR CE SONT ELLES QUI VONT
APPORTER LE MAXIMUM
D'INDICES DE LA PAROLE AU
PATIENT.

LES CAHIERS DE L'AUDITION // VOL 38 N°6 2025
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Des tests de confort et d'inconfort avec appareils
permettront d'ajuster les réglages afin d'obtenir
un maximum d'amplification sans géne. Une
amplification trop importante des fréquences
graves (250 Hz et 500 Hz) peut entrainer un
masquage des informations de la parole.

Concernant les fréguences medium, c'est
sans doute le point le plus important pour la
correction d'une surdité en pente de ski. En
effet, sur ces fréquences la baisse d'audition
devient plus importante mais reste corrigeable.
Autour de ces fréquences se situent les indices
de la paroles, transitions formantiques et autres
indices apportant de nombreuses informations
pour l'intelligibilité. De plus, il est « admis » que
'amplification peut étre bénéfique juqu'a 1,7
fois la fréquence de coupure de la zone inerte
cochléaire (Baer, 2002). De ce fait, la zone des
médiums autour de la fréquence de coupure de
la perte auditive (c’est-a-dire le début de la pente)
doit étre corrigée au maximum en respectant

le confort. Il est intéressant dans

cette zone du début de la pente

de réaliser une audiométrie plus

LES CAS FAM"_'AUX DU précise qu'une audiométrie par

demi-octave. Dans le cas de notre

SYNDROME D’ALPORT patient, la pente peut atteindre

40 dB sur une demi-octave.

GUNS“TUENT UN MUDELE Ceci permet de déterminer plus

précisément les gains a fournir

PARTIGUI.IEREMENT PERTINENT dans chaque canaux de réglage.

Il est dommage avec des aides
PUUR CUMPRENDRE I-A auditives qui comptent plus de 20

PHYSIOPATHOLOGIE DES
SURDITES HEREDITAIRES ET
POUR ADAPTER LES STRATEGIES
AUDIOPROTHETIQUES A DES

ou 24 canaux de se limiter a une
mesure des seuils sur uniquement
les 10 fréquences habituelles.

Concernant, la correction des
fréquences aigues, il s'agit de
réglages classiques dans le
cas de surdités en pente de

ski. L'amplification correcte

PERTES AUDITIVES PRUGRESSIVES et la correction « totale » des

L fréquences aigues est impossible
D’URIGINE GENETmUE a cause de problémes techniques

comme le larsen ou les limites

d’amplification des écouteurs. De
plus, pour des raisons physiologiques, en raison
des zones inertes cochléaires cette amplification
est souvent mal supportée, inefficace voire
délétaire. Certes au fil des mois et des années,
'amplifications des fréguences aigues peut
étre augmentée jusqu'a un certain point. Afin
d'optimiser la correction des fréquences aigues,
il est alors nécessaire d'utiliser I'abaissement
fréquentiel. Dans le cas du notre jeune patient,
nous utilisons un appareil disposant d'une
compression fréquentielle adaptative. Afin de
régler au mieux la fréquence de coupure et
'amplification de cet algorithme, il est préférable
de Vérifier l'efficacité en testant l'identification
des phonémes a l'aide de logatomes car les tests
d'intelligibilité utilisant des mots ne permettent
pas une analyse fine de lidentification des
phonéemes car ils présentent trop de suppléance
mentale. Lors d'études précédentes, nous avons
observé que les réglages par défaut des fabricants
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pour les algorithmes d’abaissement fréquentiel
étaient insuffisants. En effet, les fabricants ne
souhaitent pas modifier de fagcon trop importante
le signal et induire des « distorsions » qui seraient
pergues par le patient. C'est pourquoi le réglage
par défaut est souvent peu efficace ou tout du
moins non optimisé. Dans une étude précédente,
nous avons observé que plus la fréquence de
coupure de la compression fréquentielle était
décalée vers les fréquences graves, mieux les
phonemes étaient percus : en particulier les
confusions sur les consonnes occlusives étaient
réduites de fagon importantes grace a une
meilleure identification de la barre d'occlusion.
Ces phonémes étant les plus difficiles a identifier
du fait du manque d'énergie et de leur courte
durée, en particulier pour les occlusives non
voisées. La limite de cette amélioration arrive
lorsque la fréquence de coupure est trop décalée
vers les fréqguences graves, dans ces cas nous
observons des confusions sur les fricatives. En
particulier, le phonéme /S/ est percu comme un
/ch/ et le phonéme /z/ est percu comme un /j/.
Ainsi, le réglage optimal s'obtient en décalant la
fréquence de coupure vers les fréquences graves
jusqu'a obtenir une confusion entre le /s/ et le /
ch/ Il faut faire attention toutefois au fait que
la discrimination entre le /s/ et le /ch/ n'est plus
toujours présente chez les patients ayant une
surdité en pente de ski que ce soit avec ou sans
compression fréquentielle.

De facon anecdotique, il est a noter que
ces confusions entre le /s/ et le /ch/ sont
particulierement percues avec les sons
enregistrés lorsque les patients écoutent la TV
ou la radio. En effet, il est connu que la captation
des fricatives par les microphones est souvent
trop importante sur les enregistrements. Les
ingénieurs du son utilisent dans les productions
de qualité des « De-Esser » pour compresser les
fricatives afin d'éviter qu’elles soient trop sonores
sur les enregistrements, ceci afin de compenser
les déformations sonores engendrées par les
microphones.

CONCLUSION

Les cas familiaux du syndrome d'Alport
constituent  un modele particulierement
pertinent pour comprendre la physiopathologie
des surdités héréditaires et pour adapter les
stratégies audioprothétiques a des pertes
auditives progressives d'origine génétique.
L'étude conjointe d'un pere et de son fils
met en lumiére la variabilité interindividuelle
des profils audiométriques, mais aussi la
constance de certaines caractéristiques : une
atteinte  cochléaire  bilatérale, symétrique,
lentement évolutive, associée a une altération
disproportionnée de l'intelligibilité dans le bruit.
Ces éléments soulignent la nécessité d'une prise
en charge fine, évolutive et personnalisée.
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COMPLEXE NE SIGNIFIE PAS
RARE. COMPLEXE SIGNIFIEQUE =~ ne 'est
LES RESULTATS AVEC APPAREILS ~ de
AUDITIFS NE SONT PAS CEUX
ATTENDUS.

Figure 1. Audiométrie
tonale liminaire

et supraliminaire

au casque oreilles
séparées (rouge a
droite, bleu a gauche).
Seuils liminaires en
champ libre (vert) et
de confort (noir) avec
appareils auditifs.

CAS CLINIQUE

PERTES AUDITIVES COMPLEXES

OPTIMISATION DES REGLAGES POUR LES PATIENTS
AVEC DES PERTES AUDITIVES COMPLEXES

QU'EST-CE QU'UNE PERTE AUDITIVE
COMPLEXE ?

Complexe ne signifie pas rare. Complexe signifie
que les résultats avec appareils auditifs ne sont
pas ceux attendus.

Effectivement, en rendant les sons davantage
audibles, la théorie voudrait que lintelligibilité
de la parole soit améliorée. Cette théorie repose
sur le fait que chez des adultes qui entendent
correctement, ENTENDANTS donc, une privation
de l'audibilité de certaines fréquences impacte
directement l'intelligibilité de la parole. Lindex
d'articulation (IA) et le ‘speech intelligibility
index’ (Sll) sont calculés en attribuant a chaque
fréquence un coefficient de participation de cette
fréquence a lintelligibilité globale de la parole.
Trés utile en traitement du signal pour savoir
quelle dégradation (alléegement de la quantité de
information a transmettre) peut subir un signal
au travers d'un dispositif électronique tel que
le téléphone pour conserver une intelligibilité
suffisante de la parole.

Appliqué aux surdités, I'nypotheése forte est que
toute restitution de l'audibilité des fréquences
non pergues est supposée restituer également
une partie de lintelligibilité de
la parole. Malheureusement,
cette réciproque n'est pas
systématiqguement vraie, voir elle
gu'exceptionnellement.
Pourtant, toutes les méthodologies
‘pré-réglage’ qu'elles soient
liminaires ou supraliminaires
reposent sur ce postulat : apporter
du gain, la ou il y a une perte
d’'audibilité et aucun gain pour les
fréquences audibles par le patient.
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L'audiométrie tonale liminaire est un test qui
a ses limites sur laquelle repose pourtant les
classifications actuelles (telle que celle du BIAP)
pour catégoriser les surdités en déterminant le
degré de perte auditive tonale.

QUE FAIRE QUAND LAUDIBILITE

DES SONS EST PARFAITE?

SELON LES FORMULES PREGEDENTES,
LE GAIN ACOUSTIQUE DOIT ETRE NUL.

A.L. est une jeune fille de 10 ans qui entre en
sixieme. Le contexte sonore en classe est trés
différent du contexte en CM2, qui était pour elle
beaucoup plus calme et plus ‘scolaire’.

A.L. éprouve des difficultés de compréhension
dés que plusieurs personnes prennent la parole
en méme temps et qu'il y a un peu de bruit. Les
apprentissages s'en ressentent, notamment en
langue vivante. Sa maman a pris rdv avec un ORL
de quartier qui au regard de l'audiométrie tonale
et vocale a conclu a I'absence de surdité. Dans le
carnet de santé, a la naissance, A.L. présentait des
otoémissions acoustiques.

Elle a consulté 5 audioprothésistes différents
dans le cadre d'opérations ‘bilan auditif gratuit’
apposé sur leur vitrine. Les 5 ont conclu en moins
de 15 minutes de rdv aprés une audiométrie
tonale et parfois vocale dans le silence a une
audition ‘normale’. Finalement, dans le cadre
de la consultation d'une orthophoniste, celle-ci
I'adresse au laboratoire pour un avis.

Aprés une écoute attentive, une audiométrie
tonale et vocale dans le silence, effectivement
rigoureusement sans anomalies (Figures 1 & 2), le
score au test du framatrix, test normé, est chuté
par rapport a la valeur normative.
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Figure 2. Audiométrie vocale dans le silence,
dissyllabique de Lafon, voix d’homme, au
casque oreilles séparées (rouge a droite,
bleu a gauche) et avec appareils auditifs en
champ libre (noir).

Figure 3. Courbes de
réponse des aides auditives
pour différents niveaux
d’entrée (50, 65 et 80 dB
SPL). Limitation du niveau
maximum de sortie a

90 dB SPL. Compte tenu
de PEA normaux, de la
présence d'oto-émissions,
de stapédiens, ilm a été
décidé d’apporter un gain
de moins de 10 dB sans
compression du signal
d’entrée.

Figure 4. Le Framatrix a
permis de poser I'indication
de port d'aides auditives.
Méme si le test dissyllabique
de Lafon dans le bruit n'est
pas normé, il est possible de
mesurer I'apport des aides
auditives en comparant

les résultats obtenus avec
appareils (1) et ceux obtenus
sans (0). On notera que le score
d'intelligibilité est de 80%
pour un RSB de -2 dB alors
que le score était de 30% sans
appareils auditifs a ce méme
niveau de rapport signal/bruit.

Le framatrix demande du temps pour étre réalisé
correctement en plus de linvestissement en
matériel qu’il nécessite. Effectivement, un test
d'entrainement doit étre effectué puis la mesure
est effectuée deux fois supplémentaires. Devant
ce résultat discordant, A.L. est adressée aprés une
heure de consultation a un service ORL pédiatrique
spécialisé dans les troubles du traitement auditif
(TTA) pour une évaluation en vue d'un diagnostic.
Les résultats aux tests complémentaires menés
a I'hopital s'averent également chutés : gap
test, tests dichotiques, pitch test. Les tests
d'électrophysiologie latences rapides et tardives

Non connecte

sont dans la limite de la normale. Les réflexes
stapédiens sont présents. L'IRM anatomique ne
révele pas d'anomalies cérébrales.

Devant ce tableau clinique, des séances
d'orthophonie sont prescrites. En complément,
un essai d'appareillage auditif est prescrit
comportant le port de 2 aides auditives qui
permettront par leur traitement du signal dans
le bruit une amélioration du rapport signal/bruit.
Cette stratégie sera complétée par I'utilisation
d'un microphone déporté afin de privilégier
encore le signal de parole de l'enseignant par
rapport aux bruits de la classe.

Non connecté

3 6 10 2 @
MPO € 20 €90 89 88 %0 2 20 1) 33 MPO 0 S0 %0 89 88 %0 9a @ a 69
Jout 250 S0 70 W 1% % 3% a* 6k £ A Tt 20 S0 70 W 1k % 3* & 6 8
60 3 6 7 7 7 9 n 10 4 7 GO 4 6 7 7 s 3 n 0 4 s
[ 5 7 7 8 9 n 0 5 2 Ges | 4 3 8 8 8 9 2 " s 3
Gso 3 6 ] 7 8 9 n 1 7 1 v Gso 4 7 ] 8 8 9 2 n 7 2

Test = M} dB S/B Score Info

WRS | CL 60 [56] 4 | 90.0 M - Dissyllabiques Lafon 1 (M)

WRS | CL 60 [58] | 2 | 50.0 M - Dissyllabiques Lafon 2 (M)

WRS | CL 60 [60] 0 | 60.0 M - Dissyllabiques Lafon 3 (M)

WRS | CL 60 [62] | -2 | 300 M - Dissyllabiques Lafon 4 (M)

WRS | CL 1 60 [56] 4 | 90.0 M - Dissyllabiques Lafon 4 (M)

WRS | CL 1 60 [60] 0 | 91.0 M - Dissyllabiques Lafon 7 (M)

WRS | CL 1 60 [58] | 2 | 780 M - Dissyllabiques Lafon 7 (M)

WRS | CL 1 60 [62] | -2 | 80.0 M - Dissyllabiques Lafon 8 (M)
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L'audioprothésiste fait le choix de deux Audeo LEFT

Sphére (Phonak®) avec écouteur dans le conduit Shift

auditif externe (RIC) non obstruant (démes -90+ X

ouverts), rechargeables. to left

A.L. est effectivement améliorée par ce dispositif. 60

Les aides auditives apportent un gain de 10 dB qui = 30 >8§§><<

permettent a A.L. de fournir moins d'effort lors de o X >§<><

I'écoute en classe. L'échelle EVA montre un score § 0+

passant de 8/10 (sans aides auditives) a 3/10 (avec §

aides auditives). & 430+

Au test de Framatrix, l'intelligibilité dans le bruit +60 4 >§<

est améliorée et permet un gain de 5 dB de X Shift "

rapport signal/bruit. Le score est ramené dans les +90 - . :  Figure 5. Test de

limites de la normale (Figure 4). to rlght . localisation sonore d'un
. . - S L ! ! ! ! ! ! ! *  bruit rose émis via le

Le gain agdloprothe*uque tgnal au seuild aud|t|oh RIGHT 490 +60 +30 0 -30 -60 -90 LEFT * logiciel Erki® interfacé

est peu informatif. Effectivement pour pouvoir Presentation [°] ! eur l'audiomatre

réaliser cette mesure il faudrait moins de 20 dB de OO UUOTOUTOTTT  —————— 0 O

bruit ambiant ce qui est difficilement atteignable.
Le gain audioprothétique au seuil de confort est
plus informatif ou on note une amélioration de 5 a
10 dB selon la fréquence. La mesure traditionnelle

particuliéres a détecter l'origine de la source des
sons avec et sans appareils auditifs (Figure 5).

du gain audioprothétique vocal dans le silence Le port des appareils est régulier, plus de 10 heures
permet de vérifier que I'amplification apportée ne par jour. Les appareils sont d'autant plus portés
dégrade pas l'intelligibilité de la parole. qu'ils permettent de devenir les écouteurs trés
Par ailleurs, les capacités de localisation des prisés des téléphones portables et des tablettes.
sons mesurées a l'aide du matériel Auritec® par Une mise en garde est d'ailleurs nécessaire pour
le logiciel Erki® ne montrent pas de difficultés que A.L. ne préte pas ses aides auditives a ses

OTICON | Intent

La technologie unique des capteurs d'intention d'écoute Doum:‘p‘,’ag;’d'iﬁ‘a‘;taﬁon

désormais disponible en miniBTE rechargeable (85 et 105) avec le méme appareil

Plus d'infos sur www.oticon.fr

Oticon Intent est une aide auditive indiquée pour la correction des pertes auditives |égeres, moyennes, séveres et
profondes. Les aides auditives Oticon sont des dispositifs médicaux de classe lla, remboursés par les organismes
d'assurance maladie. Pour un bon usage, lire attentivement le mode d'emploi. Date de mise a jour : Novembre 2025 life-changing technology

Life-changing technology signifie Des technologies qui changent la vie.
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CAS CLINIQUE
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ami(e)s et qu’elle fasse attention de ne pas se les
faire voler. Au-dela de ce c6té ‘mode’ qui facilite
I'acceptation du port des appareils auditifs, la
connectivité améliore la qualité du son pergu a
partir du téléphone ou de la tablette.

Par ailleurs, la boite noire des aides auditives
(datalog) révele la présence de bruit durant
plus de 60% du temps. Les appareils auditifs
considérent que A.L. est 10% du temps dans des
bruits intenses et basculent automatiquement
sur un mode microphonique, de réduction de
bruit et de reconnaissance de la parole afin de
faciliter 'émergence du signal utile.

Compte tenu du temps passé dans des ambiances
bruyantes, un microphone Roger ® facilement
connectable aux aides auditives est proposé. Il
apporte une aide supplémentaire trés appréciée
en cours de langue vivante. A.L. est en lien direct
avec son professeur et est moins génée par
I'interaction des autres éleves.

Enfin, ce systéme de microphone peut également
étre branché sur la télévision, la console de jeu...
transformant les aides auditives en casque sans
fils pour ces différents dispositifs électroniques
qui brillent plus par I'image que par le son.

Cet accompagnement audioprothétique est
accompagné d'une rééducation orthophonique,
qui permet de limiter Iimpact de ce trouble
central de traitement de l'information sonore.

CONCLUSION

Les patients atteints de troubles centraux de
'audition constituent des cas complexes car il
faut pouvoir les identifier avec les bons outils.
En l'occurrence, l'audiométrie tonale liminaire
et l'audiométrie vocale dans le silence, tests les
plus utilisés en clinique, s'averent inadaptés et
peuvent étre contre-productifs contribuant a
une errance médicale et audioprothétique des
patients concernés. L'audiométrie vocale dans le
bruit normée, telle que le Framatrix®, conduite
en respectant les consignes de réalisation (1 test
d'entrainement, 2 tests de mesure) s'avere étre
un bon outil de repérage d'autant que la plainte
principale de ces patients est une difficulté
majorée de compréhension dans le bruit. Les
audioprothésistes sont formés a le faire. Certains
centres d'audioprothésistes, sont a méme de le
faire en ayant une organisation qui permet de faire
entrer le patient dans le circuit de soin adapté en
lui accordant suffissmmment de temps (1 heure).
Nous pourrions imaginer que le patient puisse
s'auto-tester par l'utilisation de la plateforme
Hoéra. Muni de ces résultats, il pourrait alors en
parler directement avec son ORL qui l'orientera
avec le service hospitalier a méme de réaliser la
batterie de test permettant de poser le diagnostic.
Cet outil existe. Reste a le promouvoir et a le faire
connaitre au plus grand nombre. |
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PROD’EMBOUT, FABRICANT
D’EMBOUTS AUDITIFS SUR MESURE

Le confort auditif, notre priorité : une adaptabilité parfaite
a chaque morphologie et une réduction efficace des larsens
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Découvrez
notre offre

\% 20 ANS DELAIS DE PRODUCTION
D'EXPERTISE LIVRAISON RAPIDES 100% FRANCAISE

DECOUVREZ NOS PROTECTIONS AUDITIVES MUSIQUE :

Profitez d’'une atténuation linéaire
qui préserve la qualité du son

Atténuation moyenne : 16 dB
Atténuation forte : 20 dB

Les sons pergus restent clairs,
simplement moins intenses !

Idéal pour :

Concerts, festivals,

Studios, DJ, musiciens

Espaces partagés : bibliotheques,
open space, centres d'appels,
restaurants animés
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ACTUALITES

DUMONDE DE LAUDIOPROTHESE

132 OTOFORUM

28 ET 29 NOVEMBRE 2025

POLYDOME
PLACE DU 1ER MAI
CLERMONT-FERRAND, 63100 FRANCE

. 13 ke OTOFORUM Clernmont Ferrand  imm wdbe 125
R e Prividemt : P

Thierry MOM

L'Otoforum, congres majeur de
'’Association Francaise d'Otologie et
d'Otoneurologie (AFON), surspécialité
ORL centrée sur [laudition et les
pathologies otologiques, se tiendra
cette année les 28-29 novembre 2025 a
Clermont-Ferrand.

Pendant ces deux journées, tous les
professionnels intéressés par les troubles
et pathologies de [I'audition pourront
partager leurs connaissances et leur
expérience. Le congrés sera ouvert non
seulement aux ORL, mais aussi aux
audioprothésistes et orthophonistes,
professions de santé.

Comité d'organisation :

Pr Thierry MOM

Pr Nicolas SAROUL

Dr Mathilde PUECHMAILLE

Dr Justine BECAUD.

Comité scientifique :

Pr Thierry MOM

Pr Benoit GODEY

Pr Christophe VINCENT

Pr Sébastien SCHMERBER
Pr Denis AYACHE

Pr Anne CHARPIOT

Pr David BAKOS

RENSEIGNEMENTS :
HTTPS://0TOFORUM2025.FR/

SEMAINE DU SON
19 JANVIER AU 1% FEVRIER 2026

Cette nouvelle édition sera parrainée par
Pascal Lamy, vice-président du Forum de
Paris sur la Paix et Barbara Pravi qui nous
enchantera, accompagnée par André
Manoukian lors de la soirée d'ouverture
du 19 janvier.

Notez égalementladatedu20janvier,une
grande journée dédiée a la santé auditive

LES CAHIERS DE L'AUDITION // VOL 38 N°6 2025

et ses innovations, en collaboration avec
la Clinique de I'Oreille, IHU Reconnect et
la participation de Rose Paynel.

Le 21 janvier, une journée spéciale sur
les questions du sonore cbété habitat,
en collaboration avec St Gobain, vous
sera proposée pour tout savoir sur les
derniéres avancées et réglementations
et rencontrer les acteurs majeurs du
secteur.

Le méme jour seront remis les prix du
concours « Quand le son crée l'image » en
partenariat avec I'Education Nationale.

Le 22 janvier, le label « Qualité attendue
d'une sonorisation » sera évoqué en
partenariat avec L-Acoustics avec un
débat et la réalisation d'une sonorisation
de référence avec Universal et Ia
chanteuse Flore Benguigui (sous réserve).

Le 23 janvier, a I'Unesco sera étudié un
projet de résolution sur l'usurpation de
I'identité vocale, objet d'une prochaine
résolution a 'UNESCO en présence de six
personnalités internationales.

Enfin, les 24 et 25 janvier La Semaine du
Son lance le « Week-end des Harmonies »
en collaboration avec [I'Harmonie Ia
Renaissance la CMF et la FMP (fédération
musicale de Paris), la maison des
pratiques amateurs. Dans ce cadre, un
concert se déroulera le 25 janvier a Paris.

Toutes les harmonies et orchestres
amateurs sont invités a se produire sous
forme de concerts ou a organiser des
portes ouvertes aux répétions, chacun
dans sa région, afin valoriser leur action
a un niveau national et d'inviter le plus
grand nombre a découvrir le plaisir de la
pratique instrumentale.

e —

19 0 o e

01.02 ...

lasemainedus

RENSEIGNEMENTS :
WWW.LASEMAINEDUSON.ORG

28 ASSISES FACE ET COU

22 AU 24 JANVIER 2026

PALAIS DES FESTIVALS

ET DES CONGRES DE CANNES,

1 BOULEVARD DE LA CROISETTE,
06400 CANNES

Chaque année, les Assises accueillent
les professionnels des différentes
disciplines de la Face et du Cou : ORL,
audioprothésistes, kinésithérapeutes,
orthophonistes, chirurgiens  maxillo-
faciaux, orthodontistes, et médecins
esthétiques.

Les 28e¢mes Assises Face et Cou se
tiendront @ Cannes, du 22 au 24 janvier
2026. Les deux premiers jours, les Assises
d'audioprothese s'inscriront au coeur de
'événement, et réuniront 3 disciplines :
audioprothese, audiologie et implants
auditifs.

™ 29°
ASSISES

FACE & COU
22 AU 24 JANVIER 2026 * CANNES

L'ADN des Assises reste l'échange et
l'interaction autour de linnovation et
du partage des bonnes pratiques. Vous
aurez ainsi I'occasion de retrouver toutes
vos sessions favorites, avec plus de 200
heures d'interventions d'experts sur les
différentes pratiques de la profession, tout
en découvrant les derniéres avancées des
industriels dans une ambiance studieuse
et conviviale.

Ateliers Cas pratiques interactifs
Cours intensifs communs ORL/Audio-
prothése/Equilibre Forum Questions
Réponses - Masterclass - Sessions vidéos
de techniques chirurgicales - Symposia &
Workshops sponsor

RENSEIGNEMENTS :
HTTPS:/WWW.ASSISES-FACE-ET-COU.FR/



JOURNEE NATIONALE
DE L'AUDITION
12 MARS 2026

ASSOCIATION L ¥ s §

HATICGHALE JOURNEE

FAUDITION MATIONALE
al LAUDITION

12 MARS 2026
JOURNEE
NA1£.|NALE DE

L'AUDITION

La Journée Nationale de 'Audition (JNA)
organisée par I'Association Nationale de
'Audition, c'est un mouvement collectif
quivise a sensibiliser, prévenir, et protéger
'audition pour tous. Cette année, nous
remettons en place le dispositif de bons
de dépistage gratuit JINA et langons un
appel chaque citoyen de réaliser un test
auditif. Des actions d'information et de
sensibilisation seront proposées dans
toute la France.

Inédit. Parmi les pratiques a risques,
nous questionnerons celles liées aux jeux
vidéos et au gaming.

Les actions de la journée partout en
France : ateliers de sensibilisation, dépis-
tages gratuits, soutien collectif, et outils
pratiques pour les participants et les
professionnels. Ensemble, agissons pour
une meilleure santé auditive !

Et aprés la Journée Nationale de I'Audi-
tion, on poursuit I'action sur le terrain.
Le mouvement JNA est un mouvement
d'éducation a la santé [auditive] des
populations de tous les ages. Nous visons
un changement concret : que chacun
considére l'audition parmi ses détermi-
nants de santé et de vie sociale.

En février : On s'active pour former une
grande chaine humaine en action pour
lutter contre les troubles de l'audition
évitables et repérer, accompagner ceux
qui souffrent d'acouphénes, hypera-
cousie et surdités.

En mars : On réalise une grande
campagne de dépistages de l'audition
partout sur le territoire et on transmet la
bonne information santé auditive pour
une meilleure santé globale de tous et
partout.

RENSEIGNEMENTS :
HTTPS://ASSOCIATION-NATIONALE-AUDITION.
ORG/JOURNEE-NATIONALE-AUDITION/

ACTUALITES

DUMONDE DE LAUDIOPROTHESE

464 CONGRES DES
AUDIOPROTHESISTES

19 ET 20 MARS 2026

PALAIS DES CONGRES 2 PLACE DE LA PORTE
MAILLOT, PARIS, FRANCE

G

CONGRES DES
AUDIOPROTHESISTES

Organisé chaque année par le Syndicat
des audioprothésistes. Depuis 2023, le
congres se déroule sur les journées du
jeudi et du vendredi.

RENSEIGNEMENTS :
HTTPS://WWW.CONGRESDESAUDIOS.0RG/

/
acfos
FORMATIONS 2026
02 ET 03 FEVRIER 2026

Audiométrie comportementale et
diagnostic audiométrique chez le trés
jeune enfant

OBJECTIFS :

- ldentifier les étapes du développement
psychomoteur de I'enfant.

- Utiliser les indices fournis par les
comportements intra et extrinseques
de l'enfant, pour évaluer son niveau
d'audition.

- Utiliser les éléments d'une anamnese
spécifique pour évaluer le niveau et les
caractéristiques de I'audition de I'enfant.

- Utiliser sa propre voix pour évaluer
le niveau et les caractéristiques de
I'audition de I'enfant.

- Choisir le niveau de testing adapté
au développement psychomoteur de
'enfant.

- Réaliser une audiométrie comporte-
mentale fiable et efficace.

INTERVENANTE :

Muriel RENARD, Audioprothésiste pédia-
trique, Lille

LIEU :

Halle Pajol
20 Esplanade Nathalie Sarraute
75018 Paris

16 ET 17 MARS 2026

Dépistage ultra-précoce des
nourrissons sourds a risque de Trouble
Neurodéveloppemental

OBIJECTIFS :

Les troubles neuro-développementaux
peuvent venir compliquer certains types
de surdités infantiles et leurs prises
en charge. Toutefois la connaissance
scientifique et clinique des TND en
pleine évolution permet aujourd’hui de
beaucoup mieuxrepérer lestous premiers
signes précurseurs de l'installation d'un
TND, y compris chez les bébés sourds. Ce
dépistage ultra-précoce est essentiel car
il ouvre la possibilité d'une prise en soins
spécifiques complémentaires aux soins
classiques pour empécher linstallation
d'un TND ou en diminuer son impact
sur le développement cognitif et socio-
affectif de I'enfant.

Les objectifs de cette formation au
dépistage des TND en situation de surdité
sont:

- Bien comprendre toutes les intrications
des tableaux cliniques et les facteurs de
risques,

- Reprendretouteslesétapesdudépistage
et les perspectives thérapeutiques.

INTERVENANTES :

Dr Claire FAVROT-MEUNIER,
pédopsychiatre, psychanalyste, Unité
Thérapeutique Enfance et Surdité (UTES)
Caroline REBICHON, psychologue
clinicienne, Service ORL,

Hoépital Necker — Paris

Pr Natalie LOUNDON, Médecin ORL,
PUPH, Hbpital Necker — Paris

Charlotte RAFFAITIN, orthophoniste,
Hopital Necker - Paris

Muriel CHAUVET, psychomotricienne —
Paris

LIEU :

Halle Pajol
20 Esplanade Nathalie Sarraute
75018 Paris
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ACTUALITES

DUMONDE DE LAUDIOPROTHESE

10ET 11JUIN 2026

La collaboration orthophoniste-
audioprothésiste au service de
I'optimisation du réglage prothétique

OBJECTIFS:

Détailler les multiples possibilités d'ajus-

tement du traitement des sons de

parole et du bruit par l'appareillage et par

'implant.

- Connaitre les modalités d'évaluation
orthophonique des performances audi-
tives.

- Savoir analyser les éléments spécifiques
dont dispose I'orthophoniste a Iissue de
son bilan des performances auditives
pour en extrapoler des données perti-
nentes permettant l'optimisation du
réglage

INTERVENANTS :

Jérome ANDRE, Orthophoniste, Lille
Christian RENARD, Audioprothésiste, Lille

VOUS ETES PLUTOT LINKEDIN,

LIEU :

Halle Pajol
20 Esplanade Nathalie Sarraute
75018 Paris

15 ET 16 SEPTEMBRE 2026

Apport de la neuropsychologie aupreés
des enfants sourds

OBJECTIFS :

Faire le point sur les différents types de
déficience auditive, les étiologies, les
technologies de restauration

auditive et leurs limites respectives;

- Définir  le terme de  “plasticité
cérébrale” et ses divers impacts sur le
fonctionnement cognitif de [l'individu
sourd ;

- Présenter les troubles neurodéveloppe-
mentaux et les troubles fréquemment
associés a la surdité ;

-Donner des outils pour repérer,
dépister et évaluer des difficultés et/ou

FACEBOOK ou INSTAGRAM ?

Quel que soit votre choix, suivez toutes les actualités
du College et échangez avec de nombreux
audioprotheésistes sur nos différents réseaux sociaux !

en 1clic en flashant le QR code ci-dessous !

f in

Disponible également sur Facebook et Linkedin
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des troubles neurodéveloppementaux
pouvant étre associés a une déficience
auditive ;

- Echangerautourdesmeilleurespratiques
d'évaluation neuropsychologique et de
transmission des informations au sein
des équipes pluridisciplinaires.

INTERVENANTE :

Marie SIMON, Neuropsychologue pédia-
trique Centre de ressources Robert
Laplane, Paris

LIEU :

Halle Pajol
20 Esplanade Nathalie Sarraute
75018 Paris

RENSEIGNEMENTS : ACFOS

ACFOS 49 BD PASTEUR 75015 PARIS
TEL.062078 1096 -

SITE : WWW.ACF0S.0RG
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28-29 novembre 2025

Centre de congres ° Lyon
50 Quai Charles de Gaulle

COLLEGE
CNA J natonaL
D’AUDIOPROTHESE




29¢me Enseignement Post-Universitaire en Audioprothése

Programme Sessions plénieres

Vendredi 28
novembre 2025

>
Mots d'introduction
Matthieu DEL RIO,
président du Collége National
d'Audioprothése

SESSION 1:

Audition & Cognition :
impacts du jeune
enfant au 4éme age

4

Réle de l'audition dans
le développement neurocognitif
de l'enfant

(4

Développement de la
perception de la parole dans le
bruit chez les adolescents

>

Lien entre perte auditive et
troubles cognitifs

>

Evaluation audiométrique en
présence de troubles cognitifs :
Comment s'en sortir ?

Jusqu'ou faut-il appareiller ?

>

Comment détecter des troubles
cognitifs chez le patient lors de
lanamnése ?

Comment adapter efficacement
sa consultation ?

>

Pause café - Espace Exposition

SESSION 2:

Nouvelles approches
d'explorations... et optimisation
des explorations existantes !

>

Electrophysiologie dans le nerf
auditif humain : quels apports
futurs dans la prise en charge ?

>

Faut-il encore faire nos tonales
avec des stimuli prédictifs ?
Quels impacts sur les seuils
auditifs mesurés ?

>

Mieux comprendre...
pour mieux tester et trouver
ce que l'on cherche

>

Suppléance mentale :
quels impacts sur les seuils
perceptifs du signal de parole ?

4

Bénéfice prothétique et bilan
d'efficacité prothétique

4

Cas Cliniques Croisés

(4

Déjeuner - Espace Exposition

12:30 » 14:00
SYMPOSIUM OTICON
SESSION 3:

Possibilité de réhabilitation et

nouvelles modalités de
prise en charge

>

Troubles centraux et
périphériques du traitement
auditif : Au secours ! Que faire ?

>

Troubles centraux et
périphériques du traitement
auditif : Quelle prise en charge
par l'audioprothésiste ?

>
Que faire lorsque l'on
n‘arrive plus rien & faire !
Lélectrophysiologie pour sortir
de l'orniére ?

| 2

Optimisation des réglages
pour les patients avec des
pertes auditives complexes

>

Comment optimiser la
performance des appareils
auditifs en milieu bruyant ?

>

Cas Cliniques Croisés

>

Pause - Espace Exposition

SESSION 4 :
Actudlités de la profession
et du CNA

>

Anticiper les besoins de demain:
le dipldme d'assistant en
audioprothése du Cnam Paris.

| 2
La réingénierie en
audioprothése : comment et
pourquoi est-elle nécessaire ?

>

Lopinion des audioprothésistes :
résultats de I'enquéte Odoxa
sur la création d'un Ordre
professionnel

>

La déontologie d'une profession
de santé : fondement de la
reconnaissance ?

Diner de 'EPU - Retrouvez
vous pour un moment de
convivialité !

Samedi 29
novembre 2025

>

Accueil des participants

SESSION5:
Améliorer la prise en charge...
par un dépistage précoce

4
Dépistage néonatal de la
surdité - Quels résultats et quels
bénéfices 15 ans apres ?

>

Dépistage en milieux scolaire et
prise en charge audio-
prothétique du jeune enfant

>

Appareillage auditif
pédiatrique : évaluation ?
réglages ? traitement de
signaux ?

4

Dépistage auditif précoce en
milieux professionnel

>

Effet du bruit sur le confort
dans les bureaux en open
space

| 4
Spécificités de l'appareillage
auditif du malentendant actif -
Cas Cliniques et Pratiques

| 2

Prévention de la fragilité avec
le grand dage : vers un nouveau
parcours de soin ?

>

Pause - Espace Exposition

SESSION 6 :

Améliorer le résultat
prothétique... en améliorant
ses pratiques !

>
Prédire le bénéfice prothétique
des patients par IA :
quels enseignements et
comment maximiser nos
chances de succés ?

Apports et limites de I'|A en
audioprothése

4
Optimisation des réglages pour
les patients avec des pertes
auditives complexes - Pertes
hautes fréquences, Que faire ?

>

Stimulation cognitive et
musicale : les défis et solutions
pour ladaptation des prothéses
auditives chez les patients
musiciens

>

Couplage acoustique et effet
d'occlusion

>

Psychologie du patient :
comment améliorer I'adhésion
au port d'appareils auditifs

>

Déjeuner sur l'espace exposition

SESSION 7 :
Présentations des meilleurs
mémoires

4

Challenge étudiants -

Prix du CNA

Présentations des meilleurs
mémoires de fin d'‘études
Jury CNA décerne le

Prix du Collége National
d'Audioprothése en fin de
session.

| 4
Mot de la FNEA

>

Remise des Prix &
Cloture de la Journée
Remise du Prix du CNA
(mémoire) et du Prix de la
meilleure communication
étudiante.

Consultez en ligne
le programme
du Workshop et
des ateliers:

Of x40
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VOUS ETES EN RECHERCHE

d'un stage ?

d’'un emploi ?
d'une franchise ?
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