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Cg Les neuropathies auditives
(

Le terme « neuropathie » est introduit par Starr et al. en 1996 : profil de surdité atypique

* Une discordance entre audiométrie tonale et vocale et 16 e 02 1558
* Des résultats aux tests électrophysiologiques non cohérents : i i
. . ) 52 O\ AL :2 R o
- Otoémissions acoustiques (OEA) présentes = amn
- Potentiels évoqués auditifs (PEA) anormaux ou absents o
- Potentiels microphoniques cochléaires conservés : // :
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Starr et al., Brain, 1996
Tobias Moser & A. Starr (2016)



Cg Effet auditif sur le filtrage cochleaire
(

Probleme de codage temporel et de synchronisation du signal auditif.

Les conséquences perceptives

Dégradation de :
* Meélodie et contour intonatif
* Localisation
* Intelligibilité dans le silence

* Intelligibilité en écoute complexe

Nicolas Wallaert, Intégration auditive des modulations temporelles: effets du vieillissement et de la perte auditive
Romolo Daniele De Siati & al; Auditory Neuropathy Spectrum Disorders: From Diagnosis to Treatment: Literature Review and Case Reports, Journal clinical medicine 2020



Neuropathies auditives et implant cochléaire

Comment prévoir le résultat avec un implant cochléaire ?

Etiologie
Notamment génétique ++++




% Trouble du spectre de la neuropathie auditive

(

Présynaptique Acquise Génétique Pronostique IC

Cellules ciliées internes

cal HVPO.XIE OTOF (DFNBO) BON RESULTAT
Bruit Dandan Zheng et al., 2020
. , SLC17A8
Synapse a ruban Carboplatine Iwasa et al., 2019
(synaptopathie) Shearer et al., 2017
Postsynaptique BON RESULTAT
Santarelli et al., 2015
OPA1, DIAPH3,ROR1 Starr et al., 2004
o Dendrites Diaz-Horta et al.. 2016
Ganglion spiral <® Prématurité ATP1A3 laz-Horta et al,,
Bruit Paquay et al., 2018
rui
Ganglion spiral
FXN (ataxie de Friedreich) VARIABLE
Axone CMT (MPZ, PMP22) Frewin et al., 2013
_ Charcot-Marie-Tooth Miyamoto et al., 1999
Hypoxie Kobayashi et al., 2021
! Nerf auditif Ototoxique
Noyau cochléaire |11 TC Ictére Aplasie/Hypoplasie
A% Centrale SLC52A2/A3, MAUVAIS
o ) \ NARS2 (syndrome de Leigh)

Brookes et al., 2008

— FDXR, TIMMS8A
Tobias Moser & A. Starr (2016) Nature Reviews Neurology (Syn drome DDON / Mohr-Tra nebja erg)



g Trouble du spectre de la neuropathie auditive

(

Présynaptique Pronostique IC

Cellules ciliées internes

ccl BON RESULTAT
Dandan Zheng et al., 2020
Synapse a ruban Iwasa et al., 2019
(synaptopathie) Shearer et al., 2017
Postsynaptique BON RESULTAT

Santarelli et al., 2015
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Dendrites Diaz-Horta et al., 2016

Paquay et al., 2018
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VARIABLE
Axone Frewin et al., 2013
Miyamoto et al., 1999
Kobayashi et al., 2021
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Tobias Moser & A. Starr (2016) Nature Reviews Neurology



Neuropathies auditives et implant cochléaire

Comment prévoir le résultat avec implant cochléaire ?

Les tests

Etiologie ) - _
électrophysiologiques

Notamment génétique ++++




Cg Electrophysiologies : EchoG et PEA électriques (eABR)

(

ECochG : Enregistre les potentiels électriques générés par la cochlée et le nerf auditif a une stimulation acoustique

* Confirme la dissociation : cochléaire - neuronale (CM présents vs PEA altérés)

* Aide au phénotypage pré vs post-synaptique :

- valeur pronostique IC

1kHz > 64V

- choix de la stratégie de stimulation (vitesse/stratégie)

* Monitoring per-opératoire de 'insertion (suivi des potentiels CM et SP)

Lalayants et al., 2022 ; Jeon et al., 2013



Cg Electrophysiologies : EchoG et PEA électriques (eABR)

(

PEA électriques (eABR) : mesure des potentiels évoqués auditifs du tronc cérébral a une stimulation électrique

* eABR présents et reproductibles : Bon pronostic implant cochléaire

* eABR altérés ou absents : Pronostic IC plus incertain e

* Aider au réglage (mapping/fréquence) et évaluer les interactions entre les canaux d’électrodes ™' ‘v;fv\//*\

Lalayants et al., 2022 ; Jeon et al., 2013



Cg PEACc (potentiels évoques auditifs corticaux )

(

 Ce que mesure le PEAc :
- Perception auditive au niveau du cortex : indépendante de la synchronisation périphérique

* Intéréet: v

Averaged Responses at65 dB SPL

- Evaluation objective de la maturation corticale

- Utilisable méme si PEA absents

- Stimuli vocaux : m/g/t/s (250- 3250 Hz)

— Cortex fonctionnel (PEac présents)

—— Atteinte centrale (PEac absents)
-15.0

 Valeur clinique dans la neuropathies auditive: wa a0

- PEAc présents = bon pronostic

- PEAc absents = pronostic incertain

Rance and Starr, 2015/Kinjal Mehta, 2020


https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?sort=date&term=Mehta+K&cauthor_id=31432720

Cg PEACc (potentiels évoques auditifs corticaux )
\

 Ce que mesure le PEAc :

- Perception auditive au niveau du cortex : indépendante de la synchronisation périphérique

L Averaged Responses at65 dB SPL

-7.5

— Cortex fonctionnel (PEac présents)

—— Atteinte centrale (PEac absents)

-15.0+ T T T T T T .
-100 -100 [o] 100 200 300 400 500 600

Suivi apres implantation : Onde P1
- Amélioration : Diminution latence + augmentation amplitude - plasticité

- Pas d’amélioration : limitation fonctionnelle

Rance and Starr, 2015/Kinjal Mehta, 2020



https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?sort=date&term=Mehta+K&cauthor_id=31432720

g Implant cochléaire : eSRT

(¢

* Mesure objective : eSRT

Electrically evoked Stapedius Reflex Threshold : seuil du réflexe stapédien évoqué électriquement.

* Repére objectif pour calibrer les niveaux C/M

* Tres utile si patient est peu fiable
* Valable chez I'adulte et I'enfant (Andrade KC et al., 2013, Wolfe

& Kasulis, 2008).

Problématique :
absence de réflexe stapédien dans la plupart
des neuropathies

Brickley et al., 2005; Buckler et al., 2003 Andrade KC et al., 2013, Wolfe & Kasulis, 2008
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Réglages



Réglage : Tableau clinique

* La psychoacoustique est souvent variable / peu fiable au début

* Lenjeu du réglage est de vérifier que le nerf répond et que la stimulation est « utile »



g Implant cochleaire : Stratégie de réglage - eCAP

(

* Mesure objective : eCAP (NRT/NRI/ART)

* Présence d’excitabilité neurale

eCAP présent = nerf stimulable
* Cartographie spatiale personnalisée

eCAP par électrode - “zones faibles” vs “zones bonnes”
* Aide au mapping

Réglage T/C (ou MCL) quand le patient ne sait pas répondre

Le profil des seuils C/M peut étre corrélé au profil des seuils NRT, pas leurs valeurs




g Implant cochleaire : Stratégie de réglage - eCAP

(

* Mesure objective : eCAP (NRT/NRI/ART)

Eur Arch Otorhinolaryngol

Effects of electrical stimulation rate in genetically confirmed pre- and post-Synaptic auditory neuropathy in children s SN e
Majid Karimil, Mohsen Ahadi& Mohammad Ajalloueyani, Nader Saki4, Saeid Morovvati 2, Golshan Mirmomeni& hihismsmnis

2026

Neuropathie présynaptique : eCAP souvent préservé

Neuropathie postsynaptique: eCAP parfois difficile a obtenir ou absent

A



https://pubmed-ncbi-nlm-nih-gov.accesdistant.sorbonne-universite.fr/?term=Karimi+M&cauthor_id=41699245
https://pubmed-ncbi-nlm-nih-gov.accesdistant.sorbonne-universite.fr/41699245/
https://pubmed-ncbi-nlm-nih-gov.accesdistant.sorbonne-universite.fr/?term=Ahadi+M&cauthor_id=41699245
https://pubmed-ncbi-nlm-nih-gov.accesdistant.sorbonne-universite.fr/41699245/
https://pubmed-ncbi-nlm-nih-gov.accesdistant.sorbonne-universite.fr/?term=Ajalloueyan+M&cauthor_id=41699245
https://pubmed-ncbi-nlm-nih-gov.accesdistant.sorbonne-universite.fr/41699245/
https://pubmed-ncbi-nlm-nih-gov.accesdistant.sorbonne-universite.fr/?term=Saki+N&cauthor_id=41699245
https://pubmed-ncbi-nlm-nih-gov.accesdistant.sorbonne-universite.fr/41699245/
https://pubmed-ncbi-nlm-nih-gov.accesdistant.sorbonne-universite.fr/?term=Morovvati+S&cauthor_id=41699245
https://pubmed-ncbi-nlm-nih-gov.accesdistant.sorbonne-universite.fr/41699245/
https://pubmed-ncbi-nlm-nih-gov.accesdistant.sorbonne-universite.fr/?term=Mirmomeni+G&cauthor_id=41699245
https://pubmed-ncbi-nlm-nih-gov.accesdistant.sorbonne-universite.fr/41699245/

Implant cochleaire : Stratégie de réglage - eCAP
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Implant cochleaire : Stratégie de réglage - eCAP

* Mesure objective : eCAP (NRT/NRI/ART)

eCAP absent : prudence - stimulation lente

eCAP hétérogene : désactivation électrodes ?

Nécessité d’un réglage individualisé basé sur eCAP + génétique



Implant cochléaire : tests objectifs

ECochG - site lésionnel
eCAP -> excitabilité
eABR - synchronisation
PEAc - traitement cortical auditif
eSRT - confort (C/M)



Réglages

Cochlear~

<

Bonne progression

Stratégie recommandée : ACE
- bon compromis temporal/spectral
Maxima 8 a 10
Fréquence : 720-900 parce que :
le nerf répond bien
probléeme synaptique est bypassé

Vérifier avec les eCAP

Réglage progressif :

- adaptation progressive
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Reglages
Cg g g Cochlear~

(

Bonne progression Performances faibles

Stratégie recommandée : ACE Fréquence: 250 Hz (point le plus important)
- bon compromis temporal/spectral Maxima : a personnaliser, souvent plus faible si confusion

Maxima 8 a 10 Modifier la largeur impulsion si nécessaire

Fréquence : 720-900 parce que :

- le nerf répond bien Stratégie : ACE ou SPEAK (stimule moins vite ) :

- probléme synaptique est bypassé - permet de réduire la surcharge temporelle

- Veérifier avec les eCAP
Objectif :

. . - Améliorer la perception en réduisant le chaos temporel
Réglage progressif :

- adaptation progressive - Améliorer synchronisation pergue

Auditory Performance and Electrical Stimulation Measures in cochlear Implant recipients With Auditory neuropathy compared With Severe to Profound Sensorineural Hearing Loss
Joseph Attias, 1,2 Tally Greenstein,2 Miriam Peled,2 David Ulanovski,3,4 Jay Wohlgelernter,3 and Eyal Raveh3,4
Otology & Neurotology



Cg Reéglages

(

Réglages chez AB

* Stimulation plus lente : vitesse diminuée (LP/PW ~75 ps si besoin) _cossooos Zossoooo —
* T subjectifs sécurisés : audibilité stable, éviter sur-stimulations.

e V\érifier la réponse des NRI

Performances faibles

HiRes séquentiel (mono-électrode) : signal plus simple (HiRes-S)

Densité spatiale : désactivation 1 électrode / 2 pour diminuer I'overlap

Traitement du signal : ClearVoice + sensibilité adaptée pour améliorer le RSB et le confort

* IMAPs progressives + suivi tres régulier



Réglages MEDEL
Cg glag

(

Bonne progression Performances faibles

Stratégie recommandée : FS4 / FS4p (FineHearing) Stratégie : FSP ou HD-CIS :
- bon compromis - Réduire la vitesse de stim (pps) : entre 600 et 1000

- Réduire la surcharge temporelle
T=8%
- si mesures instables et peu fiables Réglages des MCL avec PULSE plus large

Maplaw : de 500 a 1000 T mesurés et sous-corrigés : diminue le bruit fond
- Signal plus propre et contrastée
Réglage progressif :

-> adaptation progressive Temps d’adaptation




Réglage: EBP
Cg glag

(

/Ni*Balkany etal. 2007?

12 3 13
Zir etal. 2016 | &) Buechner et al. 2005 =

/ ‘ Brochier et al. 2017 &) Churchill et al. 2014

Vitesse faible : Meilleur =~~~ = .
, 4\ X Webber et al. 2007 N\
[ o : 39 0 :

N*Battmer etal. 2010

Vitesse faible : Identique ~ /ﬂ\1 Arora 2024
N m Arora et al. 2009

@\ Shader et al. 2019 %|

27 8
Bonnet, et al. 2012 Plant et al. 2002 ‘

Plant et al. 2007

Vitesse faible : Pire Fu et al. 2004

1 1 13
Di Lella et al. 2010 . ' : - &3, Buechner, et al. 2010 ‘

For Low rate

Not ACE ACE

ﬁ Take-home * Crossover- randomised trial

Crédit : Cochlear



Cg Systemes FM : EBP

(

* Plusieurs études ont démontré I'avantage du systeme FM dans la prise en charge

des neuropathies auditives.
* Associer tres précocement |'utilisation de systemes FM ou de microphones déportés

* Amélioration du rapport signal/bruit

100 [Junaided W FM-aided
<
é’ 80
E 60
R _ ) — i |
Auditory Processing Deficits in Children £
With Friedreich Ataxia 5 g
SUCCESSFUL TREATMENT OF AUDITORY PERCEPTUAL DISORDER cpjens2gepub com
IN INDIVIDUALS WITH Friedreich ATAXIA ®SAGE ol
1 2 3 4 5 6 ; 8 9 FRDA Control
G. RANCE,™ L. A. CORBEN,” E. DU BOURG,* 2008). This pattern is consistent with histologic evidence 1 . 2 FRDA Subject # Total  Total
A KING? AND M. B. DELATYCK® Chowing preserved cochiear siuctures in coryuncton wih Gary Rance, PhD, Louise Corben, PhD?, and ubjec
D gy, The University of Melboums, Parkvis, specific auditory nerve damage in individuals with FRDA Martin Delatycki, PhD*
v (Spoendin, 1974). Figure 5. Unaided and FM-aided speech perception scores (CNC
B Geneic Health Research, Parkville, Victoria, Disruption of neural synchrony can have significant 3 N 5 .
ust effects on auditory perception in listeners with FRDA. Re- words at 0 dB SNR) for each of the Friedreich ataxia subjects. Also
aring, Victoria, Australia cent work from our laboratory has revealed impaired tem- shown are the mean + | SD scores for the Friedreich ataxia and

matched control groups.
Abbreviations: CNC, consonant-nucleus-consonant; FRDA, Friedreich
ataxia; SD, standard deviation; SNR, signal-to-noise ratio.



MESSAGES CLES

La neuropathie auditive est une entité hétérogene - diagnostic étiologique essentiel

Les explorations objectives permettent de guider le pronostic et les réglages

L'implant cochléaire peut étre tres performant dans certaines étiologies

Le réglage doit étre individualisé :
- Guidé par les profils génétiques et neuronaux

- La fréquence de stimulation - parametre clé (EBP)

Le réglage doit étre dynamique dans le temps
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