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1. INTRODUCTION *

Le travail présenté ci-dessous résulte de l’analyse de 
97 dossiers d’enfants pour lesquels l’équipe du Centre 
Robert Laplane (CR) est intervenue, en partenariat 
avec des professionnels d’établissements, depuis 
1998. 

Les particularités du fonctionnement du CR sont 
importantes à expliquer succinctement afin de ne 
pas accorder à ce travail les prétentions qu’il n’aurait 
pas, tout en lui reconnaissant sa juste valeur. Le CR 
a une mission nationale et son équipe se compose 
d’une vingtaine de professionnels. Leurs interven-
tions concernent des enfants ou adultes sourds avec 
déficiences associées ainsi que des enfants atteints 
de troubles complexes du langage. Les personnes qui 
sollicitent l’équipe à propos d’un enfant sont le plus 
souvent des spécialistes de la surdité (psychologues, 
médecins, orthophonistes, chefs de services) dérou-
tés par l’évolution atypique de cet enfant. Dans la 
grande majorité des cas, ce sont les difficultés d’accès 
au langage oral qui sont le point d’appel. 

Nos évaluations à visée diagnostique sont faites avec 
les partenaires qui nous sollicitent. Nous les accom-
pagnons dans une démarche d’évaluation globale, qui 
consiste à rechercher l’ensemble des facteurs qui 
peuvent concourir à causer les difficultés observées 
et à tenter d’y remédier. Bien que notre équipe com-
porte 3 neuropsychologues, nous faisons rarement 
des bilans classiques. Nous analysons les documents 
contenus dans les dossiers envoyés avec les profes-
sionnels qui nous les adressent, nous conseillons des 
bilans complémentaires lorsque cela nous paraît né-

cessaire, puis nous venons observer l’enfant dans son 
cadre habituel au sein de l’établissement, en présence 
d’un professionnel que l’enfant connaît bien. Des 
évaluations complémentaires peuvent être faites par 
un professionnel du CR, généralement en duo avec le 
collègue demandeur. 

Ces conditions particulières de travail expliquent le 
caractère très hétérogène des documents conte-
nus dans nos dossiers et les difficultés à en extraire 
des évaluations quantitatives. Néanmoins, les pro-
fessionnels de l’équipe du CR ont depuis longtemps 
repéré des récurrences marquées parmi les troubles 
et déficiences associés chez les enfants sourds qui 
présentent des difficultés d’accès au langage. Il en 
va ainsi de la déficience vestibulaire, des troubles 
psychomoteurs, des troubles visuels fonctionnels 
ou neuro-visuels, des troubles neuro-cognitifs, dont 
l’existence complexifie considérablement le parcours 
de ces enfants, et dont les incidences sur l’accès au 
langage ont longtemps été sous-estimées chez l’en-
fant sourd.

Le travail d’analyse présenté réussit, malgré ce carac-
tère très hétérogène des renseignements contenus 
dans les dossiers, à mettre en évidence les récur-
rences observées. Il donne de la visibilité à 15 années 
de réflexions sur la question de la nature des troubles 
associés à la surdité et pose la reflexion clinique en 
terme de combinaison de déficiences. Ainsi se trouve 
abordée la pertinence de la notion de handicap rare 
qui, outre l’éclairage porté sur la rareté en terme de 
prévalence , conduit à celle de rareté de l’expertise 
professionnelle, conséquence de la complexité de ces 
situations. 
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2. MÉTHODOLOGIE

Initialement 129 dossiers correspondaient aux cri-
tères retenus : enfant sourd profond implanté en uni-
latéral et qui, avec un implant cochléaire (IC) a priori 
fonctionnel, présentait des difficultés d’accès au lan-
gage oral. Les dossiers ont été étudiés en utilisant une 
fiche de renseignements établie à partir d’un travail 
réalisé par le Dr D. Busquet (2010) sur 35 dossiers 
et d’une grille d’analyse reprenant les éléments perti-
nents pour décrire cette population.

Il faut noter que ces conclusions de bilans ont été 
rédigées par plusieurs cliniciens du CR et des autres 
centres partenaires en charge de ces enfants, à par-
tir d’appréciations cliniques, de bilans pas toujours 
normés et appartenant à des batteries de tests dif-
férentes. Au total, 32 dossiers n’ont pu être retenus 
pour cette étude, du fait de renseignements par trop 
incomplets.

3. PRINCIPALES CARACTÉRIS-
TIQUES DES DOSSIERS ET DE 
LA POPULATION 

 Les dates de réception des 97 dossiers s’étalent de 
1998 à 2010.
 Les dates de naissance : 64 enfants sont nés avant 
2000 pour 33 après. 
 Le motif principal de la demande est 95 % un re-
tard d’acquisition du langage oral ; 4 % un trouble du 
comportement ; 1 % une difficulté d’orientation sco-
laire. Toutefois, des difficultés associées sont signa-
lées par les équipes dans 57 % des cas (troubles du 
comportement : 30,6 % ; troubles moteurs de degré 
divers : 26,5 %).
  L’âge moyen des enfants au moment de la de-
mande est de 7,3 ans avec une majorité nette de gar-
çons (68,4 %), ce qui est inhabituel dans la population 
sourde et se retrouve plutôt chez les enfants non-
sourds présentant des troubles d’accès au langage 
oral ou à la lecture (Gérard, 1993 ; Ramus, 2003 ; 
Galaburda, 1999).
 L’âge moyen de diagnostic des surdités profondes 

est de 16 mois, en concordance avec les données 
habituelles, hors dépistage systématique (Moatti, 
1999) et l’âge moyen d’implantation (Graphique 1) est 
de 45,4 mois, passant à 35 mois pour les enfants nés 
après 2000.

 Le délai moyen entre la date d’implantation et la 
date de la demande auprès du CR est de 42 mois en 
moyenne, et 29 mois pour les demandes enregistrées 
à partir de 2000.
 Les lieux de suivi et les centres d’implantation des 
enfants sont répartis sur l’ensemble du territoire na-
tional. Il a été relevé 25 lieux de suivi et 12 centres 
d’implantation différents.
 Les étiologies.

Sur le graphique, on remarque l’importance des étio-
logies acquises (29 %) habituellement retrouvées au-
tour de 20-25 % (Denoyelle, 2002 ; Inserm 2006, 
Marlin, 2013). Comme classiquement retrouvé, nous 
constatons la plus grande fréquence des Cytomé-
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galovirus (CMV) parmi les étiologies acquises et des 
“Connexines” parmi les étiologies génétiques qui ne 
sont donc pas exemptes de difficultés linguistiques.
 Le type de suivi : tous les enfants ont un suivi en 
centre spécialisé (SAFEP, CAMSP, SSEFIS). Si les ¾ 
sont en intégration scolaire au début de leur scolarité, 
47 % des enfants changent de type de scolarisation 
(CLIS ou SEES) avant ou au moment du bilan du CR. 
De plus, tous les enfants bénéficient de rééducation 
orthophonique, 44 % ont un suivi en psychomotricité 
et 23 % un suivi psychologique.  

4. BILAN ORTHOPHONIQUE AU 
MOMENT DE LA DEMANDE

Les bilans (graphiques 3, 4 et 5) sont effectués par 
les partenaires du CR, c’est-à-dire les équipes des 
centres de prise en charge ou de suivi hospitalier post 
IC et se montrent très hétérogènes. Leur réalisation 
a lieu au moment ou un peu avant la demande au 
CR. Les données mettent en évidence des capacités 
d’interaction communicationnelle pour 92,90 % des 
enfants de cette étude. Cependant tous les enfants 
sont décrits comme étant en difficulté d’accès au lan-
gage oral.
 
Pour l’évaluation perceptive le critère retenu est 
basé sur la reconnaissance de mots en liste fermée 
et ouverte sans lecture labiale (Graphique 3). Nous 
avons attribué le critère normal quand au moins 50 % 
des mots étaient perçus. Les non-renseignés (NR) 
concernent les dossiers pour lesquels cette évalua-
tion n’a pas pu être retrouvée.

Pour l’évaluation linguistique (graphique 4), nous 
avons retenu tant en compréhension qu’en expres-
sion quatre critères  :  nulle (absence ou onomato-
pées), mots (isolés ou juxtaposés), phrases (simples 
ou complexes), NR (non-renseigné).

Le niveau de Langue des signes française (LSF) reste 
difficile à préciser, en particulier pour les enfants 
décrits comme pouvant comprendre et produire 
des phrases (pas de bilan normé). Seuls 7 enfants 
semblent avoir un assez bon usage de la LSF. 

Enfin pour le langage écrit  :  sur 35 enfants âgés 
de plus de 8 ans, trois seulement ont acquis la lec-
ture et la grande majorité témoignent de difficultés  
d’acquisition.
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5. RÉSULTATS ET 
INTERPRÉTATION

Pour ce travail, nous avons, en premier lieu, dégagé ce 
qui apparaît comme des facteurs susceptibles de se 
répercuter sur le développement : le fonctionnement 
de l’IC, les facteurs éducatifs et familiaux, les défi-
ciences ou troubles retrouvés. Seront ensuite explici-
tées et discutées les corrélations retrouvées entre ces 
différents facteurs. Les analyses statistiques (ANO-
VA) présentées, ont été réalisées à l’aide du logiciel 
SPSS.  

5.1. FONCTIONNEMENT DE L’IMPLANT 
COCHLÉAIRE 

13 % des enfants ont un niveau tonal perceptif avec 
leur IC qui peut être qualifié de non satisfaisant. 
31,60  % des 97 enfants ont présenté des dysfonc-
tionnements liés à l’IC (dysfonctionnements va-
riés : 16 % ; Réimplantation : 11 % ; Refus de port de 
l’IC  : 4 %). 72 % des enfants présentent des seuils 
satisfaisants.

5.2.FACTEURS ENVIRONNEMENTAUX
23,5 % des enfants de cette étude présentaient un 
contexte environnemental peu propice à leur déve-
loppement (environnements familiaux et sociaux 
complexes : 16,5 % ; contexte éducatif et rééducatif 
défavorable  :  6,1  %  ;  enfants en situation de bilin-
guisme : 2 %).

5.3. DIFFICULTÉ D’ACCÈS AU LANGAGE 
ORAL COMBINÉE À DES DIFFICULTÉS OU 
DES DÉFICIENCES MULTIPLES

5.3.1. LA QUESTION DE L’EFFICIENCE 
INTELLECTUELLE
Les résultats mettent en évidence que l’efficience 
intellectuelle des enfants n’est pas le premier fac-
teur en cause à considérer. Dans les dossiers étu-
diés, cette efficience se situe dans la zone “moyenne” 
(QIP > 90) pour 57,1 % et dans la zone “supérieure” 
(QIP > 130) pour 4,1 %. Nous constatons que 11,2 % 
des enfants présentent une efficience intellectuelle 
se situant dans la zone “moyenne inférieure” (QIP < 
90) et pour seulement 1 % dans la zone “déficitaire” 
(QIP < 70) - 26,6 % des dossiers traités sont non-
renseignés.

5.3.2. TROUBLES OU DÉFICIENCES ASSOCIÉS 
Le graphique (7) permet d’identifier et de mettre en 
lumière la présence de troubles ou déficiences asso-
ciés à la déficience auditive. 

a) Difficultés cognitives
Les conditions d’observation des enfants expliquent 
que ce domaine soit peu documenté en terme de 
données objectives précises quantifiées. Toutefois 
des items ont pu être retrouvés à la lecture soit de bi-
lans réalisé par les professionnels des établissements 
de suivi soit de bilans du CR. Ainsi des difficultés co-
gnitives sont signalées chez 77% des enfants : trouble 
séquentiel (43  %), difficultés de nature exécutive 
(32 %), trouble attentionnel (28 %) et enfin difficul-
tés mnésiques (28 %). 
.
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b) Déficit moteur 
Les perturbations du développement neuro-psycho-
moteur se sont révélées très fréquentes et diverses. 
C’est pourquoi l’appréciation fine des capacités de ré-
gulation tonique et de maintien postural, des coordi-
nations et du niveau de structuration spatiale, est de-
venue une part essentielle de la démarche d’évaluation 
préconisée par les professionnels du CR (Lasserre, 
2009). Cependant cette appréciation est longtemps 
restée qualitative, les professionnels ne disposant pas 
de batterie normée pour tester les troubles d’ordre 
sensori-moteur avant que les épreuves de la batterie 
NP-MOT puissent être utilisées. 

Parmi les 70  % d’enfants pour lesquels un déficit 
moteur a été identifié, 51  % présentent des diffi-
cultés au niveau du développement sensori-moteur. 
La description est détaillée sur le graphique (8). Les 
résultats ont également permis d’identifier la pré-
sence d’un trouble praxique chez 13,4 % des enfants 
de cette étude (7 % présentant une dyspraxie bucco-
linguo-facial, 4  % une dyspraxie visuo-practo-spa-
tiale). Enfin, 6,1  % d’enfants présentent un trouble 
neuro-moteur de type IMOC. 

c) Troubles visuels
Sur le graphique (7), nous pouvons observer la pré-
sence d’un trouble visuel chez 56 % de ces enfants. 
Ces troubles s’exprimment par des difficultés concer-
nant la vision fonctionnelle (28,9 %), l’oculo-motri-
cité (23,8 %), l’acuité visuelle (16,5 %). 7,2 % des en-
fants sont atteints d’un strabisme et enfin un trouble 
gnosique est retrouvé dans 2,1 % des cas.

d) Déficit vestibulaire
23 % des enfants présentent un déficit vestibulaire, 
diagnostic établi après un bilan vestibulaire complet 
et normé, réalisé par le Dr. Wiener-Vacher (Hôpital 
Robert Debré). Seulement 31,6  % des enfants ont 
bénéficié d’un tel bilan. Celui-ci est retrouvé anormal 
chez 68 % de ces enfants. 

e) Troubles psychopathologiques
Les troubles de nature psychopathologique ont été 
repérés par les psychologues et pédopsychiatres 
des établissements et concernent 19 % des enfants 
(troubles de la relation et du comportement  :  11  % 
dont 5 enfants sans aucune compétence interac-
tive ; trouble envahissant du développement : 1 %).

5.4. INTERACTIONS SIGNIFICATIVES ENTRE 
TYPES D’ÉTIOLOGIE ET DIFFICULTÉS 
RETROUVÉES

5.4.1. ÉTIOLOGIE CYTOMÉGALOVIRUS :
13 ENFANTS
De manière générale, le diagnostic étiologique “CMV” 
s’accompagne d’anomalies à l’imagerie cérébrale 
(IRM). Cette interaction est retrouvée comme étant 
significative au sein de notre population (p < 0,01). 
Cette étiologie s’associe également à un retard d’ac-
quisition de la marche (soit après 18 mois), interaction 
significative dans notre étude (p < 0,01). Le retard à 
la marche n’est pas sans conséquence car parmi les 
13 enfants porteurs d’un CMV, tous présentent des 
difficultés motrices dont 10 des difficultés au niveau 
du développement sensori-moteur. 

En ce qui concerne le fonctionnement de l’implant, 
on constate que 61,5 % des enfants du groupe CMV 
ont connu des difficultés liées à l’IC (2 réimplanta-
tions). L’analyse de la variance permet de mettre en 
évidence une interaction significative entre l’étiolo-
gie CMV et un dysfonctionnement de l’IC (p<0.03). 
Outre les difficultés motrices, les résultats mettent 
en évidence la présence d’une atteinte vestibulaire 
chez 7 des 8 enfants testés du groupe CMV. L’analyse 
de la variance permet ainsi d’identifier une interaction 
significative entre une atteinte vestibulaire et l’étio-
logie CMV (p = 0,021). Enfin, il s’avère que 84,6 % 
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des enfants présentent des difficultés cognitives dont 
l’interaction est elle aussi significative avec l’étiologie 
CMV (p = 0,024).
 
5.4.2. ÉTIOLOGIE CONNEXINES (13 connexines 26, 
3 connexines 26-30 )
Parmi les enfants dont la surdité est en rapport avec 
une mutation du gène de la connexine, 68,7 % ont été 
implantés avant l’âge de 3,5 ans. 93,7 % présentent 
des seuils auditifs corrects et 87,5 % des aptitudes à 
la communication. Il est constaté que 68,7 % d’entre 
eux sont inintelligibles, cette interaction est toute-
fois marginale (p = 0,064). En dépit de profils très 
hétérogènes au sein de cette étiologie, les résultats 
permettent de constater la présence de difficultés 
motrices, plus particulièrement au niveau du déve-
loppement sensori-moteur (68,7 % des enfants). Des 
troubles visuels ont été identifiés chez 50 % d’entre 
eux. Enfin, l’analyse de la variance permet de mettre 
en lumière la présence de difficultés cognitives chez 
81,6 % des enfants. Il existe une interaction signifi-
cative entre la présence d’un trouble séquentiel et 
l’étiologie “connexine” (p = 0.03). 

5.4.3- BILANS VESTIBULAIRES ANORMAUX :
22 ENFANTS
Parmi les bilans vestibulaires anormaux, on retrouve 
pour 3 d’entre eux une étiologie “connexine”. Il s’agit 
pour l’un d’un déficit retrouvé en post IC, pour l’autre 
d’une hyper-excitabilité et pour le dernier d’une lé-
gère asymétrie canalaire.

Parmi les difficultés associées à un déficit vestibulaire, 
nous avons identifié la présence d’un déficit moteur 
chez 86,3 % des enfants, dont 72,7 % au niveau du 
développement sensori-moteur. On observe égale-
ment la présence de troubles visuels chez 59 % des 
enfants de ce groupe. Enfin, l’analyse de la variance 
met en évidence une interaction significative entre 
des difficultés cognitives (au niveau mnésique et du 
traitement séquentiel de l’information) et un déficit 
vestibulaire (p = 0,04). 

6. DISCUSSION

Dans le cadre des déficiences auditives profondes 
congénitales isolées de l’enfant, l’IC permet généra-
lement une réhabilitation auditive correcte mais qui 
nécessite, pour être efficace en terme de communi-
cation orale, de s’inscrire dans une prise en charge au 
long cours. Une étude de N. Loundon (2009) por-
tant sur 100 enfants IC retrouve une évolution lin-
guistique lente pour 25 % et d’importantes difficultés 
linguistiques pour 20  %. Cette variabilité interindi-
viduelle peut s’expliquer par de nombreux facteurs, 
qu’ils soient de type perceptif, neuro-développe-
mental, environnemental, rééducatif ou pédagogique, 
en lien ou non avec l’étiologie.

L’analyse des dossiers reçus au CR, bien que présen-
tant un certain nombre de limites d’interprétation 
explicitées précédemment, permet de montrer que 
pour tous ces enfants en grande difficulté linguis-
tique, sont retrouvées des déficiences ou troubles 
mineurs qui, en se conjuguant à la déficience auditive 
vont entraver leur capacité évolutive. 

Ces différentes atteintes souvent inapparentes et 
discrètes, entraînent des effets qui vont se potentiali-
ser et s’aggraver mutuellement. Les enfants concer-
nés par cette étude présentent des déficits perceptifs 
liés à différents facteurs eux-mêmes combinés à des 
atteintes des voies de suppléance.

Facteurs de déficit perceptif retrouvés : un diagnostic 
tardif de surdité (16,3 % après 2 ans), un âge d’im-
plantation tardif (41,8  % après 3,5 ans), une mau-
vaise information perceptive liée à l’IC du fait de dys-
fonctionnement (31,6 %), de seuils élevés (9 % > 50 
dB). Ces facteurs qui concordent avec ceux qui sont 
retrouvés dans la littérature entraînent une carence 
de stimulation des réseaux neuronaux en lien avec les 
traitements de l’audition et de la parole. En raison de 
ce déficit perceptif, l’enfant sourd prendra d’autant 
plus appui sur les voies dites de suppléance (sensori-
motrices, neuromotrices, neurovisuelles) dont l’inté-
grité est primordiale pour un développement optimal. 
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Nous soulignons la fréquence des troubles neuro-
psychomoteurs dans cette cohorte. Ce résultat est 
à rapprocher de différentes études montrant la fré-
quente association entre atteintes de la motricité et 
troubles spécifiques du langage oral en dehors de 
toute déficience auditive (Albaret, 2009). Les dif-
ficultés cognitives associées à la déficience auditive 
sont également prédominantes au sein de cette po-
pulation. Des études récentes ont prouvé l’existence 
d’un lien bi-directionnel entre fonctions langagières 
et processus cognitifs tant au niveau des réseaux 
neuronaux qu’en raison du caractère omniprésent des 
processus neurocognitifs dans le traitement langa-
gier. Ces résultats ont été mis en évidence au sein de 
population présentant un trouble spécifique du lan-
gage (Henry & Messer, 2012) mais également chez 
l’enfant sourd implanté (Pisoni, 2010). La fréquence 
des troubles visuels retrouvés dans cette population 
(56  %) est elle aussi importante à souligner, d’où 
l’intérêt de pratiquer des examens plus systématisés 
notamment orthoptiques, à la recherche d’atteintes 
fonctionnelles et neuro-visuelles. Enfin, est égale-
ment reconnu le lien entre des difficultés d’appro-
priation du langage oral et un contexte éducatif et/ou 
familial défavorable (dans cette étude 22 %). L’étude 
de N. Cochard (GEORRIC, 2011) retrouve sur 93 
enfants une interaction significative entre implica-
tion familiale et développement lexical des enfants 
implantés.   

7. CONCLUSION 

Ainsi chez les enfants sourds bénéficiant d’une bonne 
réhabilitation perceptive et présentant une évolution 
linguistique lente, les résultats confirment la néces-
sité de rechercher systématiquement la présence de 
ces troubles associés qui, bien que restant mineurs, 
ont, du fait de la surdité, des conséquences non 
négligeables. C’est toute la démarche diagnostique 
(anamnèse, observations et évaluations) de l’en-
semble de l’équipe pluridisciplinaire autour de l’enfant 
qui pourra ainsi, en partenariat avec les parents, per-
mettre l’élaboration d’un projet personnalisé adapté 
aux réelles difficultés et compétences, ainsi qu’aux 
besoins particuliers de l’enfant.
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