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L'ENFANT QUI N'ENTEND PAS

«pour plus tard ». Ils sont partagés entre la peur d’entendre la vérité
et le besoin de savoir. Malgré cette ambivalence, un espoir renait.
Dans notre société, tous les médias présentent les résultats de
Ja recherche, ce qui aide a changer le regard porté sur les personnes
atteintes de maladies rares” et de handicaps. Ainsi, la journée Télé-
thon, retransmise chaque année a la télévision, permet a chacun de
contribuer a financer la recherche. Les invités sur les plateaux de
télévision, des médecins et des chercheurs expliquent le plus sim-
plement possible les avancées de leurs travaux et leurs découvertes,
tandis que des enfants malades témoignent de leurs attentes. Pour
le grand public, le but des dons est bien d’aider & l'identification des
causes de la maladie et A sa guérison a travers la thérapie génique.
Il y a vingt ans, quand les familles s'interrogeaient sur les
causes des surdités, les médecins répondaient par la régle des trois
tiers: un tiers de surdité génétique (héréditaire), un tiers acquis
(maladie) et un tiers de cause inconnue. Comme leur enfant n’avait
pas été malade et qu'il n’y avait pas de sourd dans la famille, les
parents renongaient a consulter pour ses problemes d’audition et
restaient avec leurs hypothéses et leurs fantasmes. Jusqu'en 1996,
d’apreés la généticienne Clarisse Baumann®?, les tests génétiques
relevaient du domaine de la recherche médicale. La découverte for-
tuite, par |'Institut Pasteur, des mutations du géne* de la connexine
26, responsable a elle seule de la moitié des surdités isolées appa-
raissant avant deux ans et empéchant l'acquisition spontanée de la
parole, a bouleversé le conseil génétique. Les parents peuvent étre
«porteurs sains » et I'ignorer. Depuis, on estime que plus de la moi-
tié des surdités sont d’origine génétique. Des médecins pensent
méme que cette proportion serait de 75 %. Aujourd’hui, de 50 a
100 génes différents, ainsi que de multiples mutations pathogenes
ou non que chacun d’eux peut avoir, ont été identifiés comme pou-
vant étre responsables de la transmission de la surdité. La recherche
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sur les surdités génétiques s’avere plus complexe du fait du nombre
élevé des génes pouvant étre impliqués. La surdité est le déficit sen-
soriel héréditaire* le plus fréquent chez I'enfant. Elle est le plus
souvent isolée et dans 30 % des cas associée a d’autres anomalies.

Le rendez-vous avec le généticien

Le bilan génétique permet au médecin d’orienter son dia-
gnostic et aux parents de découvrir pourquoi leur enfant est
sourd. Ils apprennent parfois qu'il est porteur d’autres malfor-
mations ou de maladies qui pourront se déclarer un jour. Faut-il
préférer ne pas savoir ou prendre le risque de vivre avec une telle
prédiction ? Il arrive que des couples refusent ou reportent a plus
tard cette démarche. Car la génétique touche a l'intime, au passé
et peut révéler des secrets de famille.

La psychanalyste Simone Sausse pense que: « L'incertitude

nourrit I’ambivalence; elle freine l'acceptation de la réalité®

. »
Savoir est utile, car, bien que l’on ne puisse guérir, l'information
rassure et le discours du médecin qui I"accompagne est détermi-
nant. Quand une cause est identifiée, comme pour la connexine
26%, les parents peuvent I'annoncer plus facilement aux autres. Il
semble que cette découverte les libere du poids de la responsabilité
qui se trouve alors partagée entre le pere et la mere, tous deux
porteurs. Nous avons méme rencontré des adolescents qui annon-
cent, comme pour se présenter, dés le début de I'entretien psycho-

logique: «Je m‘appelle X, je suis sourd, j'ai la connexine 26.»

Virginie et la loterie génétique™

De nombreuses causes génétiques existent. Dans certains cas,
elles peuvent &tre présentes dans toute une famille sur plusieurs
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générations sans qu’il n’y ait pour autant de personne sourde
dans l'arbre généalogique.
Le déficit auditif de Virginie a été découvert a l'dge de trois ans
alors que sa sceur jumelle entendait bien. Ses parents ont pensé
que la cause en était I'accouchement difficile. Tls ont voulu pour
leurs deux filles une vie identique ot la surdité serait gommeée.
Virginie a donc appris & parler «sans utiliser ses mains». Elle a
aujourd’hui trente ans, elle travaille et elle est mariée avec un
entendant. Le couple a deux enfants: deux gargons vifs et un peu
turbulents ; I"audition du deuxiéme n’a été contrdlée qu'a dix-huit
mois. Lannonce de la surdité de ce dernier est un choc. Les
grands-parents décident de refaire avec leur petit-fils ce qui avait
réussi i leur fille, Mais les temps ont changé et la recherche de
l'origine de la surdité fait partie des examens complémentaires qui
sont proposés aprés le diagnostic. Toute la famille est réunie par le
service de génétique et apprend que les trois générations sont
concernées: le fils et sa mére sont porteurs du méme syndrome
dont la surdité est la principale atteinte. Quant au grand-pere, il
est lui aussi porteur de cette méme anomalie génétique alors qu'il
entend bien; c’est ce qu’on appelle un «porteur sain ». Voila de

quoi bouleverser une famille !

La consultation génétique
pour savoir si la surdité est isolée ou non

Parfois on souhaite simplement savoir la cause de la surdité
et on apprend que la surdité peut étre associée a des maladies a
venir, En fonction des conséquences probables, le médecin Ian-
noncera au fur et & mesure et avec précaution. Comme nous le
rappelle la psychologue Marcella Gargiulo: « Connaitre 'avenir
peut laisser la personne sans devenir. Connaitre son statut géne-
tique est un savoir: savoir aux conséquences graves pour la suite
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de son existence®. » Tout dépend alors de la maniére dont cette
information a été formulée, dont les parents vont |'entendre, en
tenant compte de leur capacité a la recevoir; tout cela permet
ensuite de faire un projet de soins et de proposer un suivi adapté
a 'enfant.

Bruno a cing ans. Sourd sévere, il a porté tres tot des appareils et

sa bonne correction auditive lui permet une intégration scolaire

satisfaisante. Il vient a |’hdpital en urgence suite a un coup de bal-
lon sur la téte dans la cour de récréation, qui aurait entrainé une
baisse brutale de I’audition. D'autres hospitalisations suivent pour
chutes brusques de son audition qu'il récupére a chaque fois.
L'examen génétique, qui n’avait pas été pratiqué jusqu’alors,
révele que sa surdité est évolutive et qu’elle est associée, dans le
cadre d'un syndrome, & un dysfonctionnement thyroidien qui ne
s’est pas encore déclaré. Les résultats du bilan génétique sont
vécus par les parents comme un nouveau diagnostic. L'équipe hos-
pitaliere propose un suivi médical rapproché et la pose d'un
implant cochléaire en cas d’aggravation des seuils auditifs. L'épée
de Damocles suspendue au-dessus de la téte de Bruno rend la vie
familiale difficile au point que la mére ne peut s’empécher de

guetter sans cesse toute modification et demande chaque matin a

son enfant s'il entend encore. De plus, les parents de Bruno veu-

lent a tout prix qu’il sache parler, lire et écrire. Ils lui imposent des

apprentissages intensifs comme pour prévenir ce lendemain ot il

pourrait se réveiller et ne plus rien entendre.

Cette annonce provoque un bouleversement psychologique
dans la famille de Bruno et donne a cet enfant sourd le statut
d’enfant malade. Il v a «urgence » face a quelque chose d'indéfi-
nissable, un événement probable, annoncé a une date indétermi-
née. Comment penser l'avenir quand la médecine prédit une
maladie & un enfant en bonne santé ? Faut-il tout dire ? Marie-
Louise Briard le rappelle: « 'annonce d'une maladie génétique
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représente toujours une mauvaise nouvelle, tant pour le patient
que pour sa famille®”.» Pour le médecin, la regle est, bien s, de
ne dire que ce qui est dans le seul intérét du patient. L'accompa-
gnement de cette famille qui s'était adaptée et vivait avec la sur-
dité a changé et & I'hépital, lieu de soins, I'apparition des signes
annongant la maladie & venir doit maintenant étre surveillée, La
famille ne prend-t-elle pas alors le généticien pour un devin qui
annonce quelque chose qui n’est pas la, mais qui doit survenir?
Ce qui est prédit est considéré comme devant arriver tout de suite.
Le futur probable est vécu par cette famille comme appartenant
déja au présent. Le temps n'est plus fixé, la temporalité est mise a
mal. Enfin, Marcella Gargiulo ajoute: « Dans la prédiction, il y a
télescopage du temps, car 'avenir devient présent. Le danger de la
connaissance de l’avenir existe, car pour le sujet, I'avenir n’existe
plus dés I'instant oit on le connait.*®¥» Le nouveau diagnostic de
maladie génétique vient se coller au diagnostic précédent de sur-
dité comme si les deux temps distincts ne faisaient plus quun.

Cependant, comme le raconte avec finesse le film de science-
fiction Bienvenue & Gattaca d’Andrew Niccol (1997), il est
impossible de prédire lavenir d’un enfant, car il n’est jamais
comme dans les livres de médecine, ni sur Internet. Il est unique
et c'est un étre en construction. Ce film montre le parcours de
deux jeunes garcons: l'un, congu génétiquement, est destiné a un
brillant avenir, mais il se retrouve 4 la suite d’un accident en fau-
teuil roulant; Vautre, né de manidre naturelle, est porteur d’une
maladie cardiaque a venir et n'a de ce fait aucune perspective pro-
fessionnelle. Ce dernier réalise pourtant son réve, devenir cosmo-
naute, alors qu’au nom de la génétique cette société voulait l'en
empécher.

On peut enfin s’interroger sur la valeur de cette annonce qui
est présentée comme «la vérité» dite au malade et a sa famille,
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au nom de la connaissance dont dispose le médecin. Mais
Antoine Masson affirme que si le médecin dispose de son savoir
médical, scientifique, statistique, le malade possede lui aussi
quelque chose de spécifique: « Un savoir sur sa souffrance, sur les
empéchements dont son symptome est responsable, sur les
répercussions de son handicap dans tel secteur de son existence. »
Et il ajoute: « Entre ces deux savoirs, oil se trouve la vérité ? »

On peut conclure avec le généticien Jean Weissenbach”™
qu’«un génotype a risque pour une maladie ne garantit pas de
tomber malade et peut méme protéger d’une autre menace. Il n'y
a pas de génome idéal ».

Le conseil génétique
pour savoir si un autre enfant sera sourd

Quand les parents ont un premier enfant sourd, ils viennent
demander aux généticiens ce qu'il en sera pour un autre enfant — il
n’est pas rare que la mere soit déja enceinte. C'est le conseil géné-
tique. Avant, on expliquait, a partir des études statistiques, qu’il y
avait un risque sur deux ou sur quatre qu'il soit sourd aussi. La
réponse est désormais plus précise. Grice & un examen, on peut
savoir théoriquement si le bébé porté par une femme enceinte est
porteur ou non de la connexine 26, mais 'avortement thérapeu-
tique ne peut étre envisagé dans ce cas, la surdité n’étant pas selon
la loi une maladie incurable. En fonction de la réponse du médecin,
les parents prennent leur décision, sachant qu‘il y a un risque,
qu'ils choisissent d’assumer ou non.

Les parents sont jeunes, et Diane est leur premier enfant. Elle a

bénéficié d'une prise en charge adaptée dés ["annonce du diagnos-

tic, a I'dge de un an et porte un appareillage conventionnel.

Sourde sévére, maintenant dgée de trois ans, elle revient en
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consultation. Ils ont congu pour elle un projet oraliste’® et son
langage oral est strictement comparable a celui d'un enfant enten-
dant du méme age. Elle profite d’une intégration individuelle a
"école maternelle avec un soutien spécifique. Il y a donc une adé-
quation entre le projet et la réalité de I'enfant. A la fin de notre
entretien, les parents disent vouloir poser une question au psy-
chologue, qu'ils ont déja abordée avec le médecin ORL: ils dési-
rent avoir un deuxieme enfant, mais ils souhaitent qu'il soit
entendant. Ils se sont informés sur le diagnostic anténatal”. Ils
sont méme préts a y recourir en allant a l’étranger puisque ce
n’est pas possible en France. Nous ne pouvons que les écouter et
les inviter a se questionner. lls évoquent leur désir de ne pas avoir
un deuxieme enfant «comme elle», ou plus sourde, ce qui
engendre une certaine culpabilité. Cependant, ils ne veulent pas
non plus avoir recours a 'avortement dans le cas olt I'enfant,
dépisté lors du diagnostic anténatal, serait sourd, car cela ne cor-
respond pas & leurs croyances philosophiques ou religicuses. Ils se
demandent aussi comment plus tard ils répondront a Diane, si elle
demande pourquoi elle est la seule sourde de la famille. Tls ont dis-
cuté avec d’autres parents et ont rencontré des adultes sourds. Ils
ont pris le temps de réfléchir et veulent maintenant faire un pro-

jet qui corresponde aussi bien a leur vie qu'a leurs convictions.

Ce questionnement, qui a sans doute sa place dans une
consultation de génétique, est nouveau dans une consultation
psychologique en ORL. Les questions habituelles étaient d'un
autre ordre, centrées sur le comportement et le développement
de ’enfant ou sur son devenir: « Pourquoi fait-il des coléres?
Comment lui expliquer que cela est interdit ou dangereux?
Quand parlera-t-il ? Comment communiquer avec lui ?» Elles
sont maintenant orientées vers 1'évaluation d'un risque de sur-
dité génétique et de cette éventualité. Les parents veulent bénéfi-
cier des derniéres avancées scientifiques, telles que le dépistage
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anténatal” avec les risques qu’il comporte et le diagnostic préim-
plantatoire* qui a un faible taux de réussite. Ils sont confrontés
au fait que cela ne concerne aujourd’hui en France que quelques
rares maladies incurables et d’une particuliére gravité.

La généticienne Sandrine Marlin estime que cette consulta-
tion contribue a mieux accepter le diagnostic de surdité et que
l'implant cochléaire, quand il est proposé par la suite, peut étre
assimilé & un traitement. La thérapie génique n’existe pas encore
dans le domaine de la surdité. Elle consisterait a agir sur les génes
du feetus sourd pour que naisse un enfant entendant.

Les questions du rapport de la génétique avec la surdité, du
statut de la surdité vis-a-vis des autres handicaps et du lien entre
savoir et génétique sont nouvelles pour les parents et les soi-
gnants. Elles relevent autant du médical, du psychologique, que
du juridique, du politique ou méme du philosophique. Les
familles vont devoir emprunter des nouveaux chemins, moins
rectilignes que prévu. Ne faudra-t-il pas, comme dans les autres
domaines de la génétique, &tre a disposition des médecins et des
familles quand ils sont confrontés a des situations difficiles et a
I"angoisse engendrée par ces situations cliniques ? Comme le dit
Marcella Gargiulo: « L'accompagnement psychologique ne se
réduit pas a déculpabiliser les personnes, mais au contraire a leur
faire prendre une conscience aigué de leur sentiment de culpabi-
lité, afin de les délivrer de ses exces pathogenes™. » Ce que le
psychologue vérifie dans sa pratique quotidienne. |
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Les mois suivants,
lorsque les parents
font un nouveau projet pour leur enfant
avec 'implant cochléaire

C’est dans un cadre bien précis que le médecin parle aux
parents de Iimplant cochléaire: le niveau de surdité est impor-
tant et, malgré le soutien de la rééducation orthophonique, l'ap-
pareil conventionnel est peu performant, ou la consultation
génétique a apporté un nouvel éclairage au diagnostic.

A la découverte de Uimplant

Comment fonctionne I'implant ?

Limplant cochléaire est un appareillage qui comporte une
partie interne implantée chirurgicalement et une partie externe,
Le chirurgien ORL glisse des électrodes dans la cochlée*qui sti-
mulent au plus prés le nerf auditif. Cette partie de l'oreille
interne en forme de colimacon code les sons et transforme les
vibrations sonores en courant électrique. Contrairement i ce que
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le mot implant suggere, « tout n’est pas dans la téte », et la partie
externe se compose d'un contour d’oreille appelé processeur, ali-
menté par des piles et une antenne extéricure. C'est le contact
entre ces deux parties, 4 I'aide d'un aimant, qui permet la trans-
mission des sons via le nerf auditif jusqu’au cerveau qui doit les
interpréter. Lorsque le sujet retire la partie externe, par exemple
le soir pour dormir, il n’entend plus.

I/indication d’un implant cochléaire pour un enfant sourd
ne se fait quaprés un bilan complet et un essai d’appareillage
conventionnel d’environ six mois. Ce délai est un temps de
réflexion nécessaire pour les parents et permet la mise en place
de I"éducation précoce en CAMSP ou avec un orthophoniste en
libéral. Le médecin ORL fait le point avec les parents en fonction
de I’évolution de l'enfant, propose I'implant et c’est a eux que
revient cette décision importante. Le moment du diagnostic n’est
pas si loin et les familles ont besoin d’étre accompagnées. Les
rencontres avec d’autres parents et les entretiens avec les profes-
sionnels influent sur leur décision. Les familles expriment leurs
craintes, mais aussi leurs fantasmes alimentés par les rumeurs
autour de I'implant cochléaire.

L'implant est posé par le chirurgien lors d'une intervention
chirurgicale sous anesthésie d’environ deux & trois heures, qui
nécessite une hospitalisation de I’enfant pendant quelques jours,
si possible avec sa mere. Il faut attendre la cicatrisation pour pas-
ser & la phase d’activation et de réglage des électrodes et
entendre.

Un appareillage de plus?

Cette technique opératoire n’est pas récente. Elle a été expé-
rimentée en France dés 1957 par Charles Eyries et André
Djourno, puis, aprés une interruption, elle a été utilisée chez
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Enfant portant un implant cochléaire avec ses composants externes (microphone
;
processeur et émetteur de parole).

adulte sourd a partir de 1976 par 'équipe de I'hépital Saint-
Antoine. Les opérations chez I’enfant datent de 1990. Actuelle-
ment, environ 3500 personnes vivent en France avec ce dispositif.
I se présente comme un contour d’oreille encore volumineux, car
il fonctionne avec des piles. Il est équipé d’un microphone et relié
a une antenne de forme ronde qui se dissimule plus ou moins
dans les cheveux, donnant un aspect « homme bionique » qui peut
choquer certains et fait espérer un appareil invisible !

L'implant cochléaire est proposé aux enfants atteints de sur-
dités profondes congénitales et acquises, et aux surdités séveres
pour lesquelles I’appareillage conventionnel apporte un faible
gain prothétique, qui rend difficile l'accés au langage oral.
Aujourd’hui, en France, on compte 2500 enfants porteurs d’im-
plants cochléaires, avec une moyenne de 300 nouveaux implants
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par an. Cette intervention, qui n’est plus mxwmigo_ﬁ&m ni «de
pointe », est devenue courante.

La Direction générale de l'action sociale (DGAS) a demandé
au Centre technique national d’études et de recherche sur les han-
dicaps et les inadaptations (CTNERHI) une évaluation sur dix ans
(de 1997 4 2007) des enfants sourds nouvellement porteurs d'im-
plants. Cette étude, actuellement en cours, a pour objet le suivi lon-
gitudinal d’enfants sourds porteurs d’‘implants, comparés a
d’autres enfants sourds porteurs de protheses classiques. Ce fut la
réponse des pouvoirs publics a l'inquiétude et aux protestations
venant i la fois de professionnels et des sourds réunis dans un
mouvement appelé « Les sourds en colere ». Les contestataires s'in-
quiétaient de savoir si 'on n’était pas passé trop vite de la phase
expérimentale 2 la phase thérapeutique, et si l'on avait suffisam-
ment tenu compte du fait que l'on s'adressait maintenant a des
enfants, Lhopital comme le milieu spécialisé ont été sollicités pour
cette évaluation. Les pouvoirs publics estiment aujourd’hui que
I'implant a prouvé son efficacité, car il apporte une correction audi-
tive pour les enfants sourds profonds. Certains parlent méme de
« réhabilitation » de I'audition. Pour Vinstant, seuls quelques cer-
tains hopitaux sont habilités par le ministére de Ja Santé a procéder
% un nombre déterminé a l'avance et par année d’implants
cochléaires. Cependant, cet acte de chirurgie ORL est en passe
d'étre considéré par I'hopital comme n’importe quelle autre inter-
vention. Les parents auront a faire ce qu’en médecine on appelle
un choix éclairé, par analogie au consentement éclairé. Il doit étre
éclairé, 'est-a-dire que le patient, ou les parents pour un enfant,
doit avoir été préalablement informé des actes qu'il va subir, des
risques normalement prévisibles en I'ctat des connaissances scien-

tifiques et des conséquences que ceux-ci pourraient entrainer. L'in-
tangibilité de l'intégrité corporelle de chaque personne et
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I'indisponibilité du corps humain sont des principes fondamentaux
auxquels il ne peut étre dérogé que par nécessité thérapeutique
pour la personne et avec son consentement préalable. C’est pour-
quoi aucun acte médical ne peut étre pratiqué sans le consente-
ment du patient, hors le cas oli son état rend nécessaire cet acte
auquel il nest pas @ méme de consentir.

Faut-il opérer I'enfant ?

Limplant cochléaire est un appareillage de correction auditive,
mais son nom méme indique son caractére invasif puisqu’on 1'im-
plante dans une partie de corps. Cela n’est pas anodin, surtout
quand il s’agit d’enfants jeunes. A 'hopital Necker, pendant dix
ans, alors que cette technique démarrait, des réunions de «staff»
pluridisciplinaire, olt médecins et infirmiéres parlaient des
malades, de leur intervention chirurgicale, de leur hospitalisation,
avaient lieu pour évaluer chaque intervention. Avec I'apparition de
I'implant cochléaire, les staffs se sont ouverts, en particulier aux
orthophonistes et aux psychologues. Lors de ces concertations, les
médecins ORL ou phoniatre et le chirurgien consultent les diffé-
rents examens qui passent de main en main. Les images médicales
sont examinées attentivement par le chirurgien. L'orthophoniste
et le psychologue transmettent a I'équipe leurs observations.
Quelle est l'appétence de l'enfant & communiquer ? Comment
communique-t-il avec les autres ? Y a-t-il une ébauche des mouve-
ments de bouche pour produire des mots ? Donne-t-il de la voix ?
Qu’entend-il avec son actuel appareillage ? A-t-il progressé avec la
prise en charge adaptée 7 Quel est le développement psychomoteur
de l'enfant ? Comment sont les échanges avec ses parents ? Quelle
est la demande de la famille et quel sens a-t-elle ?

Par exemple, que faire avec la famille F ? Elle vient de loin, la

maman attend un deuxiéme enfant, la fille ainée vient tout juste
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d'étre appareillée, Est-ce bien le moment de « réparer la surdité ?»
Si le deuxieme enfant est sourd, 1'équipe sera-t-elle préte a lui
poser un implant ? Les parents pourront-ils assumer les rendez-
vous de réglage et de suivi ? Autre cas, celui de M. Il est sourd pro-
fond dans le cadre d'un syndrome comprenant une atteinte
cardiaque. L/implant est proposé, mais 'anesthésie générale fait
peur aux parents et ils la refusent, arguant que la circoncision
n’avait pu avoir lieu en son temps & cause du risque encouru.
Tous les avis sont exposés aux «staffs ». Ces échanges sont
animés, tout le monde parle en méme temps, ce qui n’empéche
pas une certaine gravité. Des éventuelles contre-indications peu-
vent relever du domaine psychoaffectif avec les effets induits par
ce type d’intervention pour l'enfant et sa famille. Dans 'hypo-
these d’un avis réservé, une prise en charge plus intensive, ou
une psychothérapie, est conseillée ainsi qu'un délai d'attente.

Ses oreilles s'ouvrirent

Cest in fine au chef de 'équipe que revient la décision de
poser un implant cochléaire. Lhospitalisation et 'intervention sont
préparées avec les parents et I'enfant. Des petits livres d'images
sont regardés et commentés ensemble. Apres 'opération, avec son
gros bandage autour de la téte, l'enfant n’a pas mal, mais il n’entend
toujours pas ! Deux & trois semaines plus tard, cest le grand jour !
Lorthophoniste assiste, aux ctés de I'audioprothésiste-régleur™ et
des parents, & la premitre activation des électrodes. Tous guettent
les premidres réactions auditives, les plus légers changements de
comportement ou seulement de mimiques lors des stimulations
auditives, car ’est sur le visage de ’enfant que 'on peut voir /il se
passe quelque chose. Ce moment est souvent gai, parfois décevant,
toujours émouvant: l'enfant va-t-il sortir du silence ?
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D’autres rendez-vous suivront avec I'évolution des réglages.
Pour les parents impatients, les premiers mots ne viennent
jamais assez vite, tant ils voudraient que la pose de I'implant, &
elle scule, fasse surgir la parole. Cet espoir fou ne rappelle-t-il
pas, sur un plan fantasmatique, le récit biblique de 'acte chris-
tique qui va délivrer le sourd-muet: « Il lui mit ses doigts dans les
oreilles, il cracha, il lui toucha la langue et regardant au ciel, il
gémit, et il lui dit: “Ephphata, c’est-a-dire, ouvre-toi”. Ses
oreilles s’ouvrirent et aussitot le lien de sa langue fut déli¢™. »

Ces enfants sourds profonds et limplant

Retrouver Richard, 'enfant d’avant
Certaines familles sont adressées a 1'hépital par d’autres
équipes qui ne pratiquent pas encore d'implant cochléaire. Elles
viennent de loin, de province — comme Richard — ou de I'étran-
ger.
Richard est un petit garcon devenu sourd  la suite d’une ménin-
gite a l'dge de trois ans. Il vit dans un village de Bretagne et il a été
inscrit pour sa premitre année de maternelle dans une école
accueillant les enfants sourds. Il porte des appareils puissants qui
ne lui apportent rien et la privation auditive est presque totale. Ses
parents viennent jusqu’a Paris sur les conseils d'un médecin ORL.
Ils sont partants pour ce projet d’implant cochléaire, car ils ne
reconnaissent plus leur enfant d’avant la maladie. La pose de 1'im-
plant va dynamiser toute la famille. Richard reprend sa place
d’ainé de la fratrie. Entendre & nouveau avec I'implant cochléaire a
fait oublier I'année ot tout s'était arrété,
L'implant cochléaire a d’abord été proposé aux enfants devenus
sourds profonds brutalement a la suite d'une méningite. Ils retrou-
vent rapidement les repéres qui avaient disparu et se nourrissent
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de sons et de mots pour poursuivre avec l'orthophoniste le dévelop-

pement du langage.

Esperanza et le nouveau départ

Parfois, les parents viennent s'informer a I'hopital de leur
propre initiative. lls veulent rencontrer une autre équipe que celle
qui a annoncé la surdité. Leur demande d'implant n'a pas ¢t
entendue ou soutenue par 1'école spécialisée comme cela était fré-
quent dans les premieres années de l'implant cochléaire, quand
cette technique était méconnue. Cest par le biais d'Internet ou
par des rencontres dans les associations qu'ils sont informés et ils
veulent savoir si 'implant «est possible pour leur enfant ».

Esperanza, igée de quatre ans, vient avec sa mere a I"hopital pour
une demande d/implant. Elle est sourde profonde de naissance, et
on ne connait pas origine de sa surdité. Elle est scolarisée a I'école
maternelle en province dont l'équipe est peu favorable a un
implant car la famille est trés peu investie dans la prise en charge
de la petite fille et ne participe pas a la rééducation orthophonique.
A I'hépital, sa mére dira au psychologue qu’on «lui a jeté un mau-
vais sort», ce qu’elle n’avait jamais pu dire jusqu'a présent. En
offet, il Tui a été reproché de passer trop de temps avec son beau-
frere alors qu'elle était enceinte et dix mois apres la naissance, elle
apprit que sa fille était sourde. Pour elle, I'implant sera une renais-
sance, car en faisant fi des rumeurs, elle pouvait, enfin, avoir un

roiet pour elle et sa fille et s’y impliquer totalement cette fois.
projet p y 1imphq

Beaucoup de familles ont leurs propres explications sur Iori-
gine de la surdité de leur enfant, généralement lices a leur culture.
Pour la maman d’Esperanza, il s'agit non seulement de corriger la
surdité, mais aussi sur un plan symbolique de conjurer la malé-
diction. Comme le dit Claire Eugéne: « L'échec cuisant du réve de
réparation narcissique par un enfant arrive comme confirmation
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et chatiment de la faute |...] Quelle que soit la culture, on cherche
ou on évoque, celle, éventuellement commise par les générations
antérieures. Et ceci semble valoir pour de nombreux diagnostics
de handicaps. »™* Nous devons toujours veiller & ce que I'implant
cochléaire ne soit pas investi par les familles comme une répara-
tion magique de "audition.

Adrien et le projet du médecin

Pour certains enfants sourds, la pose d"un implant cochléaire
est fortement conseillée par les médecins. I y a des surdités syn-
dromiques et, parmi elles, le syndrome d’Usher* qui associe la
surdité profonde a des troubles visuels a venir. Pour ces enfants,
I"équipe juge important de leur permettre I"acces 2 ’oral sans que
I'aide du visuel soit indispensable dans la perspective qu’ils per-
dent un jour la vue,

Un trio rayonnant, c’est ce qui saute aux yeux quand on rencon-
trait la famille G. Adrien est leur premier enfant, et sa mere,
attentive et vigilante, sent trés tot que quelque chose ne va pas.
Elle consulte, inquiéte, et le médecin la rassure. Son fils, a huit
mois, a «un peu de retard pour garder sa téte droite et pour tenir
longtemps assis », elle se tourne vers 'ostéopathie. Mais quand
elle remarque qu'il ne réagit pas franchement aux bruits, elle
prend rendez-vous a I'hdpital. Les examens subjectifs puis objec-
tifs révelent rapidement une déficience auditive profonde. 1l faut
agir tout de suite, appareiller Adrien, mais aussi pense-t-elle,
«déménager pour se rapprocher du meilleur centre spécialisé, pré-
venir toute la famille et les amis, apprendre le code LPC ». Mais si
Adrien avec ses appareils réagit 3 peine aux sons forts, I'orthopho-
niste se montre cependant rassurante et conseille d’attendre que la
rééducation porte ses fruits. Adrien et ses parents sont accueillis
dans un CAMSP ot sont organisées des séances d’orthophonie, de
guidance et d’éducation précoce. I/équipe se dirige assez vite vers
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I'indication de I'implant cochléaire et en informe les parents.

D’autres examens sont prescrits, ils révelent qu’Adrien «a des

problemes vestibulaires et d’équilibre», ce qui expliquerait son

retard psychomoteur. Un examen ophtalmologique dans un ser-
vice pédiatrique est demandé ainsi qu'une enquéte génétique. lls
révelent qu’Adrien est porteur d’un syndrome qui associe une
déficience auditive et une atteinte visuelle pouvant aller jusqua

Ja cécité sans que on puisse en prédire ni la date de I"apparition ni

la gravité. L'implant cochléaire s'impose petit a petit.

La décision définitive revient aux parents, elle est difficile a
prendre, car I'implant ne redonne pas 'audition et ne supprime
pas non plus cette menace de perdre la vision. Le projet, puis la
réalisation de la pose d’un implant cochléaire peuvent dynami-

ser les familles, leur donner un nouvel élan.

Quand les parents font un autre projet

Il arrive qu'une proposition d’implant cochléaire par
I"équipe médicale soit refusée par les parents. Ils sont engagés
dans d’autres projets avec d’autres professionnels et leur enfant

s’épanouit.
Arthur est né sourd profond. Le diagnostic s'est fait a 1'age de un an
et ses parents ont décidé d’apprendre la langue des signes en méme
temps que lui. Ce petit gargon, qui porte maintenant depuis trois
ans des appareils classiques, a des séances d’orthophonie et va a
T'école maternelle dans une classe ordinaire avec d’autres enfants
sourds, certains portent des implants, et continuent a communiquer
principalement en signes. Le jour de la consultation, il demande
pourquoi il est ici et se montre curieux et avide de savoir, la com-
munication est riche. Les parents se questionnent, ils se demandent
o/ils ont fait le bon choix avec la LSF et ¢'il ne faut pas changer de

projet et penser a l'implant pour leur fils, comme leur conseille le
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médecin ORL. Ils parlent tant6t oralement tantdt en oral accompa-
gné de signes pour que leur fils comprenne quon est 1 pour lui.
Apres avoir beaucoup réfléchi, échangé avec d’autres parents et
consulté des professionnels, ils préferent cependant poursuivre dans
la méme voie. Car, pour eux, opérer leur enfant qui n’est pas
malade, qui est de plus épanoui et se projeter dans un avenir médi-
calisé leur parait inconcevable.

Au-dela de I'opération, et des craintes qu’elle peut susciter
comme pour toute opération, certains parents comme des profes-
.m._ossam sont interpellés par ce que représente un corps étranger
introduit dans la téte. Une femme adulte devenue sourde wozm
avait dit il y a quelques années ne pas vouloir de 'opération car
elle ne savait si elle pourrait supporter « qu’on lui mette quelque
chose dans la téte ». Une meére a contrario demandera si EEEmE
va stimuler aussi I'intelligence de sa fille & cause de la proximité
avec le cerveau. Enfin, il s’agit d’une machine que l'on va mettre
dans le corps humain et, comme le dit Michel Guillou, il v aurait
«présence dans un méme corps, de deux temps w:noﬁ:wlmz.zmm.
celui de la chair irrémédiable, celui de la machine ::manrmﬁ..
geable™ ». Ce dispositif illustre cependant les progres de notre
société moderne.

L'enfant qui dit non

Jean-Marie est un petit gargon de vingt-six mois devenu sourd
sans que la cause ait été clairement déterminée. Il est venu de la
Martinique avec sa mere pour la pose d’un implant cochléaire. De
retour chez i, il fait des coleres et refuse de le porter. Malgré la
détermination de la mere et les échanges entre I'équipe des
Antilles et notre équipe, la situation semble bloquée. Nous
demandons & revoir I'enfant et, cette fois, ¢’est le pere qui l'accom-
pagne. Le chirurgien vérifie tout d’abord que I'implant fonctionne,
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et I'orthophoniste explique & nouveau les conséquences m.m..wm sur-
dité chez un petit enfant et comment 'entourage familial doit
s’adapter. Le pere propose de participer aux séamces de langage.
Peu 4 peu, Jean-Marie change de noBﬁchB.gr il ﬁoﬂm de mr_rn
en plus son implan, il I'oublie méme, réagit aux bruits atd ke
voix. Il comprend de mieux en mieux, retrouve son <08w£m:,m wﬁ
découvre d’autres mots. La communication s’améliore, jusqu’a
retrouver le niveau d’avant la perte de l'audition. Le pere de Fm.s,
Marie explique au psychologue que, de retour chez E..r son m__.m
avait refusé de porter son implant cochléaire. Que («osr:...TL signi-
fier ? Que peut penser ce petit garcon de deux ans mﬁ,mmﬂz qui perd
brutalement l'audition, qui quitte son pere et ses fréres pour par-
tir en métropole olt il est hospitalisé et opéré. A son am\ﬁosn @:H a-t-
il manifesté, qu'a-t-il compris de ce qui s"était passc malgré les

cqui résenc i 54 an !
efforts de I"équipe et la présence continue de sa mam

I’enfant, de maniére consciente ou inconsciente, peut ne pas
supporter les exigences des adultes et une operation traumati-
sante, dont il ne comprend pas forcément les enjeux, surtout

J ’

quand il est a «1"dge du non».

Orthophonie et implant cochléaire

Dans la pratique, la prise en charge orthophonique mw petit
enfant sourd, qu'il porte un appareil ou un implant, est la Em\Bm\\ et
le but reste de développer le langage oral. Ce qui a changé, c'est
qu‘avec l'implant cochléaire les enfants sourds profonds entendent
les bruits, la voix des autres, la leur et les sons de la parole. >mmn les
jeux vocaux, la base du langage se constitue et H\oﬂrowroﬁmﬁ,m en
les reprenant améliore l'acces aux mots, puis, wmﬂ.ﬁﬁ. 83?:2\;
son, 4 la phrase traduisant une pensée. Le canal auditif m% Hwb??,c_
La communication reste multisensorielle avec Iutilisation des
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aides visuelles et kinesthésiques. Pour la grande majorité des
enfants sourds profonds porteurs d’implants, I'acces i I'oral est lar-
gement favorisé: le vocabulaire s’enrichit, les phrases se construi-
sent et les acquisitions vont plus vite qu’avec un apparcillage
conventionnel. Pour d‘autres, les informations sonores sont per-
gues et renseignent sur l'environnement, mais, faute d’étre analy-
sées, elles ne sont ni décodées ni comprises. Pour les enfants qui
deviennent sourds aprés I'acquisition du langage le pronostic lan-
gagier est bien meilleur parce qu'ils ont entendu et que leurs cir-
cuits neuronaux ont été activés. I'évolution de chaque enfant est
différente et n’est jamais connue a l'avance. L'orthophoniste
avance au rythme de l'enfant et de ses compétences. A I'hopital,
les enfants viennent ponctuellement pour des bilans orthopho-
niques et rarement pour des prises en charge. L'évolution des
enfants & long terme est d'une extréme variabilité d’autant plus
que l'on prend pour référence les enfants entendants.

Le psychologue confronté a ces nouvelles pratiques

Le psychologue, en préparant la famille et I’enfant pour l'in-
tervention chirurgicale, recueille les paroles des parents, entre
réalité et fantasme, et son réle sera de leur permettre de prendre
leur décision et de la respecter. Le choix des parents doit étre sou-
tenu, car ils auront & justifier de leur décision auprés des proches,
mais aussi aupreés d’autres professionnels et de leur enfant plus
tard. Le psychologue peut aussi chercher a comprendre ce que
vivre avec un corps étranger représente pour certaines personnes.
La pose d"un implant cochléaire pour I"enfant et les parents eux-
mémes peut etre vécue comme une effraction. Quelque chose est
entré dans le corps et on peut se demander ce qu'il en est de I'in-
tégrité corporelle. La rencontre des collegues d’autres services
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hospitaliers, tout particulierement ceux du service de S&_:_wmﬁ
ot étaient pratiqués chez de jeunes enfants mmm. tre Jmﬁ_mamﬁw.oﬂv
cardiaques, fut riche d’enseignement. La proximite m.:Em l"im-
plant cochléaire et le cerveau induit un lien mmb_”mmgmﬂn._:m.. |
Jusqu'a une période récente, certaines m.D.e.F,EEm snn:n_:w\ME
trés peu d’enfants porteurs d'implant. Les professionnels de r s.u
cation spécialisée étaient peu informés sur cette sncézm technique
et se sentaient dépossédés des enfants qui passaient beaucoup de
temps a 'héopital. C’est vers le psychologue que Hmm\ parents .mﬂ les
autres professionnels se tournent en cas de %En\::om appar ﬁmmws,w
aprés la pose de I'implant: régressions _um%nrc-g.ﬁﬂ&c@ﬁws\gmzS mw.‘
énurésie secondaire, retour d une alimentation de vmro‘. pleurs
incessants et endormissements difficiles, absence de H,mmnﬁo:m-o\s
non apparition de la communication orale, Smwm c.s ﬁmwaﬁom r,w-
quentes ou refus de porter 'implant. Tout cela fait, bien str, partie
des réactions possibles aprés une hospitalisation mw une u._:ﬁmi.‘abx
tion, méme si de nos jours les enfants sont de mieux en mieux

4 % i 2 1576
informés et préparés a ces moments-1a“.

Les enfants ont grandi avec l'implant

Nous revoyons chaque année Richard, le premier enfant a por-
ter un implant dans le service. Cette fois, il a une %Em:@m que son
pere l'encourage a formuler: comme tous ses copains, il a‘osﬁ.::
téléphone portable, mais ne sait pas si ’est dangereux et nog_wmw%n__m
avec I'implant. Il a bien travaillé a 1'école, ses parents sont m.m_m e
lui et, si le médecin donne son aval, il aura son ﬁoﬁmz.m_ Adrien est
maintenant en CE! ot il ne se distingue des autres entants que par
son implant et ses lunettes aux verres teintés. Il tient sa Em.nm et w..s:
se faire entendre. Julien a changé de comportement depuis qu'il a

été opéré: il porte attention a tous les bruits, réagit aux voix, com-
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prend les mots et les courtes phrases, mais apres trois mois d'im-
plant il ne dit toujours rien et I'inquiétude commence 3 naitre. Puis,
peu de temps aprés, il se produit une véritable «explosion du lan-
gage», qui se confirmera par la suite. Parfois, cela ne se passe pas
aussi bien. Aurélia ne s’ouvre pas i la communication. Faut-il intro-
duire des signes ? Faut-il la changer d'école ? Y a-t-il des &léments
qui nous ont échappé ? Sont-ils d’ordre psychologique ou présente-
t-elle des troubles des apprentissages ? Une thérapie familiale est
proposée pour aider & y voir plus clair,

Cependant, on constate avec un certain recul que 'implant a
une durée de vie limitée pour la partie externe, qu'il est fragile, qu'il
faut le changer et parfois méme remplacer la partie a l'intérieur de
la cochlée (cela représente environ 10 % des implants). Ce matériel,
comme l'appareil conventionnel, a des limites techniques et des
incidents ou des pannes peuvent survenir. Ce qui rappelle qu'il ne
s'agit pas de guérison, mais de la pose d'un dispositif. Les enfants
qui ont été opérés entre "dge de un a cing ans le seront probable-
ment a nouveau pendant leur jeunesse en fonction de la durée de
vie de leur implant. Tous les parents et enfants acceptent cette
contrainte. Le bilan de l'implant est jalonné de succes, d’échecs et
de demi-succes ou de demi-échecs. Est-ce un échec de I'implant, un
échec de I'enfant ou un échec de la prise en charge ? Généralement,
V'explication des résultats est a chercher dans [histoire de Ienfant et
de sa famille, et dans la capacité & investir un tel projet. Comme
dans une classe, & I'école, les enfants ne réussissent pas tous de
tagon égale. Quel que soit I'apport de cet implant, un enfant sourd,
meéme bénéficiant de la meilleure technique qui soit, reste sourd.
Entin, comme le remarque le professeur Frachet”, il est étonnant
de constater que, pour la prothese auditive dite conventionnelle, il
n'existe pas autant de recherches et d’études que pour Iimplant
cochléaire qui est au cceur de I'innovation technique,
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L'ENFANT QUI N'ENTEND PAS

Surdité moyenne: le déficit est compris entre 30 et 60 dB. La parole est percue quand
on éleve la voix; le sujet comprend mieux en regardant celui qui parle. 1l pergoit
certains bruits familiers.

Surdité de perception: due & une atteinte de 'oreille interne et ou des voies et centres
nerveux. Elle n'est pas accessible & un traitement médical et ou chirurgical.

Surdité profonde: le déficit est de plus de 90 dB.
Surdité sévere: le déficit est compris entre 70 et 90 dB.

Surdité de transmission: due a des atteintes de |'oreille moyenne. Elle est le plus sou-
vent curable par des moyens médicamenteux ou chirurgicaux. C'est une surdité
acquise dans 99 % des cas. Elle est 8 fois plus fréquente que la surdité de perception
chez l'enfant.

Syndrome: ensemble de signes cliniques et de symptdmes qu'un patient est susceptible
de présenter lors de certaines maladies.

Syndrome de Marfan: maladie autosomique dominante qui touche le tissu conjonctif.
15000 personnes en sont atteintes en France. Elle a été découverte par le pédiatre
Antoine Marfan en 1896.

Syndrome d’Usher: maladie génétique qui peut atteindre I'audition et la vision. Il en
existe différentes formes suivant la gravité de ses atteintes et leur ge d’apparition.

Systéme HF (haute fréquence): systéme composé d'un émetteur (micro) et d'un
récepteur qui élimine la distance entre le professeur et I'éléve grice a sa liaison
haute fréquence et limite les effets des bruits ambiants.

Train show: épreuve d’audiométrie de I'enfant de deux & cing ans.
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Table des sigles

BIAP: Bureau international d’audiophonologie qui a établi la classification médicale
de la surdité.

CAMSP: Centre d’action médico-sociale précoce {pour enfants déficients auditifs ou
polyvalents).

CLIS: Classe d'intégration scolaire au niveau de l'enseignement primaire.
CMPP: Centre médico-psycho-pédagogique.

MDPH: Maison départementale des personnes handicapées, qui remplace les
instances existant auparavant, CDES (Commission départementale d’éducation
spéciale) et COTOREP (Commission technique d’orientation et de reclassement
professionnel). Elle a pour fonction d’offrir un accés unique aux droits et aux
prestations.

OMS: Organisation mondiale de la santé.
PMI: Protection maternelle et infantile.

SAFEP: Service d’accompagnement familial et d’éducation précoce pour enfants
déficients auditifs de moins de trois ans.

SSEFIS: Service de soutien a 'éducation familiale et a 'intégration scolaire.
SESSAD: Service d’éducation spéciale et de soins & domicile,
SEHA ou SEDAHA: Sections d’enfants & handicaps associés.

UPI: Unité pédagogique d’intégration au niveau de 'enseignement secondaire.
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L'ENFANT QUI N'ENTEND PAS

Liste des associations

ALPC: Association pour la promotion et le développement de la langue frangaise
parlée complétée. www.assac.wanadoo.fr/alpc

ANPEDA : Association nationale des associations de parents d’enfants déficients
auditifs. www.anpeda.org

APF'; Association des paralysés de France. htep://www.apf.asso fr

Cochlée, ile-de-France: www.cochlee-asso.com

FFIC: Fédération francaise des implantés cochléaires et Centre d'information sur la
surdité et I'implant cochléaire. www.implant-cochleaire.com

FNSF: Fédération nationale des sourds de France.www.fnsf.org

IVT (International Visual Theater): création théitrale associée a la recherche lin-
guistique et pédagogique autour de la langue des signes. Enseignement, stages et
formations: www.ivt.fr

Orphanet: site des maladies rares et orphelines. www.orpha.net

Ramses: Réseau d’actions médico-psychologiques et sociales pour enfants sourds.
http://ramses.asso . free.fr/

UNISDA: Union nationale pour l'insertion sociale des déficients auditifs. www.unisda.org
ou www.idda.net



