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EDITO

Les cigarettes électroniques (e-cigarettes) sont des appareils
munis d'un réservoir de liquide et d'un systéme électrique
qui permet de vaporiser un liquide (e-liquide) contenant
en général de la nicotine (V sans aller jusqu’a la combus-
tion (55 °C maximum). Ces appareils ont été introduits
sur le marché en Chine en 2003, puis aux Etats-Unis et en
Europe en 2006 (7 avec l'objectif affiché de répondre a des
problémes de santé posés par le tabagisme conventionnel.
Cependant, une grande prudence est exprimée quant a sa
validation par les autorités de santé. Cette prudence est liée
a la nouveauté, au manque de standards de fabrication et
aux effets adverses rapportés (2.

Les appareils de premiére génération ressemblaient a des
cigarettes, non rechargeables et jetables. Progressivement,
les systéemes ont gagné en autonomie avec plus de pro-
duit et plus d'énergie rechargeables et sont devenus plus
volumineux. Les appareils de derniére génération, appelés
également des « vaporisateurs personnalisés », permettent
al'utilisateur d'ajuster les ingrédients, d'offrir une autonomie
etune durée devie prolongée de la batterie et de limiter la
quantité de vapeur produite.

L'e-liquide contient en général plusieurs composants, dont
la nicotine. La quantité de cette derniére varie entre O et
36 mg/ml, et parfois plus (”). Aujourd’hui, les procédures de
fabrication ne suivent pas un standard rigoureux et la quan-
tité de nicotine mesurée est parfois trés différente de celle
indiquée au consommateur, allant a plus de 80 mg/ml. Ces
écarts peuvent méme concerner les e-liquides annoncés sans
nicotine dans lesquels on détecte des quantités significa-

La cigarette électronique remplace-t-elle
avantageusement la cigarette traditionnelle ?
Un point de vue otologique
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tives ®). Dans ce liquide, le propyléne glycol et le glycérol
jouentle réle d’humectant. Des parfums (plus de 7 000 dif-
férents comprenant ceux de fruits, de bonbons, d'alcools,
de sodas etc.) sont également présents. Moins connus des
utilisateurs, des composés potentiellement dangereux
comme des métaux (nickel, plomb, chrome, zinc), arsenic,
éthyléne glycol, composés organiques volatiles ainsi que
des nitrosamines spécifiques de tabac sont détectés dans
les vapeurs d'e-liquide (- 9. A cette liste s'ajoutent des
bio-contaminants (bactéries dans 23 %, et champignons
dans 81 % des échantillons testés aux Ftats-Unis) ) ainsi que
des substancesiillicites (cannabis, acétate de vitamine E) (©,

En France, la lente diminution de la consommation de
tabac traditionnel, passant de 28 a 24,5 % des adultes
de 18-75 ans entre 2014 et 2022, s'accompagne d'une
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progression significative d'e-cigarette passantde3a5,5 %
de vapoteurs quotidiens durant la méme période (7). Aux
Etats-Unis, l'e-cigarette est passée en téte de la consom-
mation des produits de tabac (). Devant cet engouement,
d'autres produits sont aussi proposés pour compenser
le recul du marché du tabac traditionnel. Ainsi, le tabac
chauffé a été plus récemment introduit sur le marché
avec le méme objectif affiché de réduire la nocivité pour
le consommateur ©), Ce marché progresse également mais
reste moins important que celui d'e-cigarettes. En 2022,
2,6 % des 18-75 ans déclarent I'expérimentation du tabac
chauffé et 0,1 % en a un usage actuel.

La littérature médicale des dix dernieres années regorge
de travaux cliniques et fondamentaux sur |'e-cigarette.
Mais des zones d'ombre persistent. Les effets adverses
des e-cigarettes peuvent étre présentés dans les caté-
gories suivantes: pathologies respiratoires (atteinte
pulmonaire associée au vapotage ou EVALI, syndrome
de détresse respiratoire associé au vapotage ou VARDS,
asthme, pneumopathie a éosinophile), cardiovasculaires
(élévation de la fréquence cardiaque et de la tension arté-
rielle, atteinte endothéliale des vaisseaux, risque accru
de thrombose, ischémie myocardique), cancers (preuves
encore insuffisantes), atteintes ophtalmologiques, patho-
logies foeto-maternelles, risques d’empoisonnement,
affections mentales (dépression, anxiété, risque suicidaire,
stress, troubles attentionnels et alimentaires) ainsi que des
troubles addictifs (dépendance physique et psychologique,
combinaison a d'autres addictions) (Pour revue voir 9),

Dans le domaine ORL, on rapporte les effets des vapeurs
d'e-cigarette sur la muqueuse laryngée et oropharyngée
par I'induction d’'une inflammation chronique, une hyper-
plasie et une métaplasie (. Ces effets sont similaires a ceux
observés sur I'épithélium bronchique in vitro et in vivo (- 2,
La perturbation de la clairance mucociliaire des fosses
nasales ainsi que des altérations du systeme immunitaire
nasosinusien ont été également observées (),

En otologie, alors que les effets délétéres du tabagisme
actif et passif sont bien étudiés, les effets des cigarettes
électroniques sont moins bien connus ("%, Les effets connus
du tabagisme actif et passif sont les otites moyennes aigués
arépétition, les otites séro-muqueuses et les dysfonctions
tubaires chroniques, un risque accru d’otite moyenne
chronique et de ses complications, ainsi que les surdités
de perception. Leffet cytotoxique des e-cigarettes sur
I'épithélium de l'oreille moyenne humaine a été observé
invitro. La survie cellulaire de cet épithélium a été réduite
a 32-62 % au contact des vapeurs d'e-liquide surtout

quand celui-ci contient de la nicotine ('), Les parfums seuls
semblent exercer une toxicité sur cet épithélium (2. Les
dosages dans les vapeurs émises par la cigarette électro-
nique montrent des taux réduits de toxiques par rapport
autabac(@. Cependant, des études cliniques sur les effets
d'e-cigarettes sur les maladies de I'oreille manquent a ce
jour @, Lexposition passive a I'e-cigarette semble également
nocive et participe a la pathologie respiratoire (©.

De prime abord, l'e-cigarette apparait comme un moyen
astucieux de combattre le tabagisme car elle offre une
facon plus naturelle d'arréter le tabac par rapport aux
patchs et aux gommes. Elle permet les rituels de pause
cigarette et reproduit I'objet et I'acte de fumer. De plus,
elle réduit le nombre de rechutes, ne nécessite pas la com-
bustion d'agents chimiques qui libéreraient des milliers de
carcinogénes dans l'air %), Elle réduit potentiellement les
conséquences du tabagisme passif (2,

Cependant, la plus grande prudence s'impose face a la
multiplication des produits autour du tabac. La cigarette
électronique a entrainé 'apparition d’autres stratégies : elle
permet a certains d'utiliser 'e-cigarette dans les endroits
non-fumeurs et de continuer a fumer la vraie cigarette
ailleurs. Elle attire les jeunes non-fumeurs avec des designs
etdes parfums attrayants. Elle permet aux consommateurs
de cannabis de fumer en public et de masquer l'odeur
typique de celui-ci par d'autres parfums. Elle interfére avec
les autres méthodes d'arrét de tabac @,

Les études montrent que la cigarette électronique émet
des substances toxiques, entraine une dépendance a la
nicotine et augmente le risque de commencer les cigarettes
conventionnelles pour les jeunes utilisateurs ., Globalement,
elle attire les jeunes non-fumeurs plutdt que d'encourager
les fumeurs traditionnels a arréter. Ses effets a court et
long termes sont peu connus. Le manque de régulation
compléete et de standardisation des produits employés
rend son utilisation encore plus hasardeuse et les études
plus complexes (@,

En conclusion, la comparaison directe entre le tabac et la
cigarette électronique doit étre évitée car elle suggére un
avantage de I'e-cigarette en termes de santé alors qu'il existe
une multitude d’e-cigarettes avec des toxicités différentes
et que les effets toxiques du tabac sont bien mieux connus
que ceux de |'e-cigarette.

Pr Alexis Bozorg Grayeli, service d’'ORL, CHU de Dijon,
Université Bourgogne-Europe
alexis.bozorggrayeli@chu-dijon.fr
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MISE AU POINT

Nouveaux paradigmes d’études de la saillance
auditive : approche comportementale chez 'lhumain

Dr Clara Suied, chercheuse, unité Perception, département Neurosciences et sciences cognitives, Institut
de recherche biomédicale des armées (IRBA), Brétigny-sur-Orge, France, clara.suied@def.gouv.fr

Introduction

Imaginez-vous dans un café bondé,
avec des conversations qui se déroulent
autour devous, le bruit des tasses et des
chaises qui se déplacent, et la musique
en arriere-plan. Vous étes en train de
discuter avec un ami, et soudainement,
un son attire votre attention, alors que
vous étiez concentré sur la conversation
en cours: lasonnerie un peu trop forte
d'un téléphone, les pleurs d'un bébé
ou la voix d'une personne que vous
connaissez. Cet exemple illustre parfai-
tement la notion de saillance auditive,
qui fait référence a la capacité d'un
stimulus sonore a capturer l'attention
d’un individu (. Un son est considéré
comme saillant lorsqu’il se démarque
des autres sons environnants, selon
certaines dimensions acoustiques ou
auditives (", Cependant, la saillance
auditive ne dépend pas uniquement
des propriétés objectives du son, mais
aussi du contexte, auditif, entre autres,
des attentes @, et de facteurs tels que
I'importance émotionnelle ou la perti-
nence du stimulus pour l'individu (un
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son de chien sera probablement plus
saillant pour une personne qui a peur
des chiens).

Sur le modéle des cartes de saillance
visuelles, Kayser et al. ont proposé un
des premiers modeles de carte de sail-
lance auditive et ont testé la validité de
leur modeéle grace a des jugements de
saillance, ou en mesurant la détection
de ces sons dans du bruit@. lIs ont ainsi
reproduit certains résultats classiques
de la littérature psychoacoustique (un
son long est plus saillant qu'un son
court, ou un son modulé en amplitude
est plus saillant qu'on son continu, par
exemple). Dans I'étude de Huang et
Elhilali (), les auteurs ont demandé a
desvolontaires d'écouter des paysages
sonores naturels et d'indiquer, en
temps réel, lequel captait le plus leur
attention. Des changements soudains
dans des dimensions telles que I'inten-
sité, la hauteur ou la forme spectrale
ressortaient comme des dimensions
importantes de la saillance auditive,
résultats confirmés notamment par
des études en ligne . De maniére

intéressante, Huang et Elhilali ont étudié
I'équilibre, permanent, qui existe entre
les mécanismes d'attention endogéne
(plutdt top-down) et exogene (déclen-
ché par des événements extérieurs,
plutdt bottom-up), et ont montré que
la modulation cérébrale par I'attention
endogene est fonction de la saillance
des stimuli: des distracteurs, saillants
dans notre environnement auditif, vont
interrompre le traitement cérébral et
I'encodage de stimuli sur lesquels se
portait notre attention (°),

En paralléle de ces travaux, une autre
étude a proposé une approche différente
dela saillance auditive. Pour cela, I'étude
de signaux d'alarmes vocales (comme
des cris) a mis en évidence que les voca-
lisations d'alarme utilisent un régime
de modulations temporelles particulier
(associée au percept de rugosité) inutili-
sées par les signaux de communication
normale (@, 'étude de ces signaux par
imagerie cérébrale a démontré qu'ils
induisent des réponses dans I'amygdale,
une région sous-corticale impliquée
dans les réactions au danger. L'étude de
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ces signaux d'alerte (cris) est cruciale du
faitde leurimportance pour la sécurité
et la prise de décision rapide face a un
danger. Elle révele notamment que les
vocalisations d'alarme humaines, qui
ont co-évolué avec le cerveau humain
depuis des millénaires pour garantir
notre survie, utilisent une combinaison
de caractéristiques acoustiques unique.
Elles seraientainsi capables d'induire des
réactions comportementales rapides et
efficaces. Arnal et al. (”) ont poursuivi
cette étude de la rugosité, cette foisen
utilisant des stimuli rugueux synthétiques
et non porteurs de contenu sémantique
(comme I'était un cri): des trains de
clics. Ces nouveaux travaux ont révélé
I'existence de réponses non linéaires
dans le domaine de la rugosité sonore
a I'échelle cérébrale, émotionnelle et
perceptive. lls ont mis en évidence le
recrutement de circuits cérébraux dits
de saillance et leur réle probable dans
les réponses aversives provoquées par
les sons rugueux. Les sons rugueux
seraient donc perceptivement saillants
et stimulent massivement des réseaux
cérébrauximpliqués dans le traitement
de cette saillance.

Tout ceci nous a alors amenés a for-
muler une nouvelle maniére d'étudier
la saillance auditive. En effet, ce que
nous recherchons - la saillance audi-
tive - est un stimulus percu quelles que
soient les conditions attentionnelles
qui capturent l'attention, et provoque
une réaction (nous verrons comment
la définir, en partie 1). Pour cela, nous
allons proposer plusieurs paradigmes
comportementaux qui nous aideront
a définir, de maniére objective (c'est-
a-dire par des mesures de temps de
réaction) et indirecte (sans demander
directement a des participants, de
maniere subjective, ce qui est pergu
comme saillant ou non) la saillance
auditive. La revue de Cohen et al. ¥,
qui traite de la conscience et I'atten-
tion dans le domaine visuel, semble
intéressante a exposer ici. Les auteurs
avancent que, pour tester véritable-
ment |'existence de conscience sans
attention, un stimulus supposément
saillant devrait étre étudié dansle cadre
de plusieurs paradigmes classiques de
la littérature sur l'attention. Seul un sti-
mulus qui serait percu dans toutes ces
conditions pourrait étre véritablement
considéré comme saillant. Cette liste
a probablement vocation a évoluer;
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elle semble pour l'instant regrouper
de maniére exhaustive les paradigmes
qui permettent de rendre un stimulus
invisible (inaudible) attentivement.
Nous avons adapté une partie de ces
paradigmes, traduits ici dans le champ
de l'audition : la surdité attentionnelle
(attentional deafness ; partie 3) et le
protocole de double tache (dual-task;
partie 2). Enfin, parce que comprendre
la saillance auditive passe par la mise
en place de protocoles mettanten jeu
une tache comportementale valide
écologiquement et des stimuli perti-
nents, nous nous sommes intéressés
aux réactions de défense (partie 1).

Partie | - Comportement
défensif et saillance
auditive

Nous introduisons ici ce qu'est la réac-
tion de défense, et comment étudier la
potentielle modulation du systéme de
défense par des sons saillants. Le modele
de « conscience émotionnelle », proposé
par LeDoux et Brown ), stipule que nos
circuits de défense sont responsables
des réponses physiologiques et com-
portementales aux menaces, mais ne
sont pas directement responsables de
I'expérience subjective de la peur. Celane
veut pas dire que les circuits de défense
ne jouentaucunrole dans la perception
consciente de la peur, mais simplement
gu'ils modulent cette sensation, sans en
étre directement responsables.

Une maniere indirecte et élégante
de mesure comportementale de ces
réactions de défense a été suggérée
par Canzoneri et al. '%, via la mesure
de I'espace péri-personnel (EPP). Cet
EPP est considéré comme un espace de
protection et est définicomme I'espace
perceptif situé immédiatement autour
du corps. Il agit comme une interface
entre le corps et I'environnement par
laquelle les actions dirigées vers un
but ou les actions défensives sont
mises en place. Au niveau cérébral,
les informations présentées dans cet
espace sont traitées différemment
des informations plus lointaines. Un
réseau fronto-pariétal de neurones
multisensoriels code spécifiquement
les événements se produisant dans
cetespace proche (', Les informations
présentes dans I'EPP sont percues
et traitées comme des événements

hautement saillants et pertinents pour
I'individu. laugmentation de la taille de
I'EPP est une réponse comportemen-
tale de défense typique qui permetla
surveillance multisensorielle d'une zone
plus large autour du corps (72,

Concretement, la mesure de cet EPP se
fait via un paradigme psychophysique
d'interaction audio-tactile (%, Le partici-
pant doit détecter une stimulation tactile
au niveau de son corps pendant qu'on
lui présente une stimulation auditive a
des distances différentes. Ce stimulus
auditif n'est pas pertinent pour la tache.
Pourtant, lorsque la source sonore arrive
dans I'EPP d’un individu, elle interagit
avec le traitement du stimulus tactile et
le temps de détection du stimulus tactile
par I'individu diminue significativement.
Les limites de I'EPP sont mesurables en
déterminantla distance seuil a partir de
laquelle I'interaction entre les stimuli
auditifs et tactiles permet d'augmenter la
rapidité de détection du stimulus tactile.

Ce paradigme peut ainsi étre revu sous
I'angle de la saillance: dans quelle
mesure la saillance d'un son permet-
trait de moduler I'EPP ? Nous avons
mesuré, en adaptant le paradigme
de Canzoneri et al. (19, I'effet de la
rugosité sonore sur les réactions de
défense des participants: des sons
percus comme rugueux élargissaient
I'EPP des auditeurs (Figure n° 1), ce qui
est interprété comme une réaction
de défense plus grande en réponse a
des sons rugueux (%, Les sons utilisés
étaient volontairement tres simples:
un son harmonique comparé au méme
son modulé en amplitude a 70 Hz, donc
percu comme rugueux (¥, La rugosité
sonore, méme appliquée a des sons
simples, et non vocaux, constitue donc
un indice sensoriel aversif inné.

Nous poursuivons ces travaux, avec
des sons plus naturels et plus com-
plexes, afin d'étudier leur saillance,
via la modulation de I'EPP par ces
différents sons.

Partie 2 - Capture
attentionnelle de sons
naturels

Une premiere approche pour étudier
la capture attentionnelle d'un stimulus
auditif non pertinent pour la tache est
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Figure n°| | Mesure indirecte de la modification de la taille de I'EPP par I'intégration audio-tactile. Temps de réaction
tactiles en fonction de la distance du son. Les temps de réaction décroissent pour une distance plus lointaine lorsque
le son (non pertinent pour la tache) est rugueux. Les différences sont faibles (une dizaine de millisecondes, ce qui est
attendu dans une tache aussi simple qu'un temps de détection) mais trés robustes. Adapté de Taffou et al. ()

de se placer dans une situation multi-
sensorielle, ou des stimuli visuels et
auditifs vont devoir étre détectés et
reconnus. La tache du participant est
de reconnaitre un objet - ici, l'objet est
a prendre au sens large: il peut étre
un moyen de transport, un animal,
etc. Pour reconnaitre efficacement
un objet, au moins deux mécanismes
distincts vont étre mis en jeu: la capa-
cité de combiner des indices auditifs
etvisuels relatifs a l'objet en question,
mais aussi la capacité a ignorer les
informations concurrentes relatives
a d'autres objets présents simultané-
ment dans la scéne. Lefficacité de la
reconnaissance était mesurée par un
temps de réaction, dans une tache de
type go/no go (reconnaitre un objet
cible, etignorer les objets distracteurs).
Les participants étaient soumis a des
stimulations auditives seules, visuelles
seules ou visuo-auditives, et devaient
répondre aussi vite que possible dés

I'apparition d'un objet cible, etignorer
un distracteur.

Outre un effet d'intégration visuo-
auditive, une premiére étude (’® a
mis en évidence une asymétrie entre
les modalités visuelles et auditives : il
semble possible d'ignorer (ou de filtrer)
un distracteur visuel; mais il semble
impossible d’ignorer un distracteur
auditif. Nous nous sommes alors inté-
ressés plus en détail a cette asymétrie
attentionnelle: est-ce un effetdd a la
spécificité du systeme auditif comme
systeme d'« alerte », ou tous les sons
seraient saillants, dans un contexte
multisensoriel, ou est-ce simplement
une particularité des stimuli utilisés ?

La premiere hypothése étant peu plau-
sible, nous avons testé la deuxieme,
et avons ainsi étudié l'influence de
catégories sémantiques ayant une per-
tinence biologique ou non (animaux ou

moyens de transport) en faisant varier
systématiquement les catégories et les
relations inter-catégories des objets
cibles et des objets distracteurs (/% Le
protocole utilisé était similaire a celui de
I'expérience précédente. Lexpérience
confirme I'un des résultats précédents:
il est possible d’'ignorer un distrac-
teur visuel, dans ce contexte précis.
Cependant, nous avons précisé les
conditions de l'effet d'interférence
auditive. Il n'est observé que lorsque
le distracteur auditif est un animal, et
ce quelle que soit la cible (moyens de
transport ou animal). Un son naturel,
ici son d'animal, méme s'il nest pas
pertinent pour la tache en cours, ne
peut pas étreignoré il ralentitles temps
de réaction, et I'attention est capturée
par ce son, saillant (Figure n° 2).

Ces résultats suggérent un traitement
spécifique des sons naturels. Ces
sons naturels nécessitent des méca-
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Figure n°2 | Temps de reconnaissance pour différents couples cibles-distracteurs. A: canal auditif; V: canal visuel;
+ modalité cible ; - modalité distractrice. Il est impossible d'ignorer un distracteur auditif lorsque celui-ci est
un son naturel (ici, d'animal). Adapté de Suied et Viaud-Delmon (%),
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nismes de codage spécifiques, dérivés
de l'adaptation aux environnements
naturels (17.78.79,20) Dans de précédents
travaux, nous nous sommes intéressés
aleur perception et avons montré qu'il
existe une spécificité perceptive associée
acessons naturels:ils sont détectés et
reconnus facilement et rapidement @' 22);
quelques millisecondes ou quelques
indices parcimonieux suffisent a les
identifier 2324 ; ce traitement se fait
trés rapidement par notre systéme
auditif (?> 29, Dans I'étude rapportée
ici, nous avons également montré que
ces sons naturels sont saillants :ils cap-
turentl'attention dans un protocole de
reconnaissance d'objets visuo-auditifs.

Partie 3 - Surdité
attentionnelle : la saillance
auditive comme contre-
mesure ?

Les thématiques relatives aux sciences
de l'audition a I'lRBA sont définies par
rapportaux besoins des Forces, soit des
questions biomédicales et de défense:
les pertes auditives, bien s(r, mais pas
uniquement. En effet, les militaires se
retrouvent parfois dans des conditions
extrémes, du point de vue perceptif,
cognitif, et émotionnel, et des stimuli
auditifs, qui seraient facilement per-
ceptibles dans d'autres conditions, ne
le sont plus. On appelle ces situations
les « échecs de la conscience » (pour
traduire I'expression anglaise failure of
awareness (®)). La plus connue est celle
de la surdité attentionnelle, régulie-
rement décrite par le BEA-E (Bureau
enquéte accidents pour la sécurité de
I'aéronautique d’Etat), pour laquelle
un opérateur ne percoit pas un son,
pourtant largement audible, du fait de
safocalisation attentionnelle importante
sur d’autres taches et stimuli (2. 28),

Le fait que des alarmes soient régu-
lierement non pergues par les pilotes,
aboutissant parfois a des accidents,
interpelle. Ce phénomene est également
décrit dans d'autres contextes, avec des
conséquences toutaussi critiques, comme
dans le milieu hospitalier @9, Plusieurs
explications ont été avancées dans la
littérature. Tout d'abord, si les systemes
d'alerte sont percus comme peu fiables,
ils provoquent un « cry-wolf effect » et sont
ignorés %37, Ensuite, la nature parfois
agressive de l'alarme (32 peut conduire
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le pilote a chercher dans un premier
temps a couper l'alarme plutot que d'en
comprendre la cause. Cependant, ces
explications ne sont pas suffisantes. Dans
les tentatives d'explications, 'alarme est
entendue et le pilote choisit, consciem-
ment, de ne pas y répondre. Ce n'est
probablement pas le cas de la plupart
des accidents ou incidents décrits dans
les milieux aéronautiques et médicaux,
pour lesquels les individus ne percevaient
pas les sons en question.

Ilestapparujudicieux de s'intéresser plus
précisémenta ce phénomene de surdité
attentionnelle. Les alarmes et com-
munications non percues n'étaient-elles
pas assez saillantes (malgré un niveau
sonore largement au-dessus du seuil) ?
Nous avons alors étudié ce phénomene,
afin de mieux en comprendre les méca-
nismes. Avant de revenir a la question
de la saillance en tant que telle, et d’en
voir la portée éventuelle en tant que
contre-mesure, il nous afallu reproduire
la surdité attentionnelle en laboratoire.
Nous présentons ici ces travaux.

Le pendantvisuel de la surdité attention-
nelle, la cécité attentionnelle (inat-
tentional blindness), est un classique
maintenant de la littérature et est
connu largement en dehors du milieu
scientifique. Une des illustrations les
plus marquantes est |I'expérience « du
gorille » 33, Un film de deux équipes
de basket qui s'’échangent des passes
est montré aux participants. Leur tache
est de compter le nombre de passes
d'une des deux équipes, identifiée par
la couleur de leur t-shirt. A la fin du
film, il est demandé aux participants
s'ils ont remarqué quelque chose d'in-
habituel. Plus de la moitié ne remarque
rien alors qu’au milieu du match de
basket, une personne déguisée en
gorille traverse la piece lentement, en
faisant de multiples signes. Lorsque le
film est montré de nouveau sans tache
particuliére, tout le monde remarque
le gorille. Ce phénomene et ses impli-
cations ont été étudiés de maniére
intensive en vision, et ont fait I'objet
de quelques réplications, ou tentatives
de réplications, en audition 3%, pour
une réplication presque exacte avec
un « gorille auditif », une voix qui pro-
nonce: « Je suis un gorille. »

En audition, et en conditions de labo-
ratoire, la surdité attentionnelle a été

définie comme le fait de ne pas per-
cevoir des distracteurs auditifs dans
des conditions de charge perceptive
élevée. La surdité attentionnelle peut
ainsi étre considérée comme une
maniére particuliere d'aborder I'at-
tention auditive sélective. L'éditorial
de Bendixen et Koch (3%) présente
clairement les diverses approches
de I'étude de l'attention auditive, qui
semblent parfois disparates, et met
en regard les études sur la surdité
attentionnelle avec celles sur la capture
attentionnelle (3%, Nous voyons donc
déjaici, enfiligrane, la question de la
saillance auditive : des sons saillants
devraient capturer 'attention plus
efficacement, de par leur définition,
y compris en conditions de charge
cognitive et perceptive élevée.

Macdonald et Lavie ont démontré que,
pour des participants qui devaient
répondre a une tache de discrimina-
tion auditive, lorsque le niveau de
charge perceptive était élevé, ceux-ci
ne percevaient pas la présence d'un
son distracteur ?4). Molloy et al. ont
plus récemment repris ce paradigme
avec une tache de recherche visuelle,
en mesurant l'activité cérébrale avec
de la magnétoencéphalographie 7).
lIs ont ainsi démontré que, au cours
d'une tache visuelle demandant une
charge perceptive élevée, le traitement
sensoriel des stimuli auditifs était
momentanément réduit, résultant de
I'observation comportementale appelée
surdité attentionnelle. L'explication
suggérée repose sur un modele cognitif
de ressources visuelles et auditives
communes: les taches impliquant une
charge perceptive élevée utilisant la
plupartde notre capacité attentionnelle,
peu ou plus de ressources cognitives
seraient alors disponibles pour traiter
des stimulinon pertinents pour la tache,
comme des stimuli sonores. Des études
portant sur la surdité attentionnelle
ont également été menées dans des
contextes réalistes en simulateur de
vol. Ils ont proposé un premier cadre
pour I'étude des alarmes non percues
dans des environnements a charge
cognitive élevée (27.38),

Surdité attentionnelle d’un son
non attendu

Nous avons récemment développé un
nouveau paradigme d'étude de la surdité
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attentionnelle 3%, qui méle mémoire
de travail et reconnaissance de parole
au sein de stimuli de paroles. La tache
principale est une situation d'écoute
multi-locuteurs, basée sur le corpus
CRM 40, déja utilisé dans nos autres
travaux. Un essai comprenait trois
groupes consécutifs de trois phrases
dont, pour chacun, une phrase était
émise dans une oreille définie comme
I'oreille cible et les deux autres étaient
émises dans l'oreille opposée: celle a
ignorer (Figure n° 3). A chaque essai, le
participant devait mémoriser l'indicatif
de la phrase ainsi que la couleur pour
chacune des trois phrases consécutives
émises dans l'oreille cible. La consigne
précise ne portait que sur l'une des trois
phrases consécutives, mais n‘apparaissait
qu'alafindel'essai(rapporter la couleur
associée aunidentifiantdonné), obligeant
ainsi le participant a maintenir un niveau
élevé d'attention de maniere constante
(tdche N-back avec N variable au sein
du bloc). Lors du dernier essai de I'ex-
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périence, un son critique (bip) inattendu
était diffusé, au-dessus du seuil auditif
des auditeurs (une condition controle
vérifie ce point). Ce stimulus critique
était un son pur de 110 Hz (afin de se
comparer a la littérature, par exemple
Macdonald & Lavie ?9), d'une durée de
500 ms et de méme niveau sonore que
celui des phrases CRM. Ce son pouvait
étre émis dans l'oreille cible ou aignorer.
Chacune des conditions était réalisée
par un groupe différent de participants.

Plus de 200 participants ont pour I'ins-
tant participé a cette expérience, quise
déroule enligne. Le résultat principal,
etle plus marquant, est le niveau élevé
de surdité attentionnelle observé : 64 %
et 94 % de sons critiques non percus,
lorsque diffusés du coté cible ou dis-
tracteur, respectivement (Figure n° 3).
Deuxiéme résultatimportant, lorsque
le stimulus critique est diffusé du c6té
distracteur, la surdité attentionnelle
est beaucoup plus forte.

[ [ huind ; g \ $ . Manqués
} } 4 o
N=1 N=0 Question de I'essai 82 £ Détectés
e
P
kR 3 g 50
g — H
x ~ T8
g 1o - g~
z ~— 3
2 0
&
b o ¢°@
5 50 6\\\‘ N
g o
s o
£
T - - -
ﬂ.. N=0 N=1 N=2

Figure n°3 | Haut: lllustration de la tache de N-back: 2 flux dichotiques
d'une succession de 3 phrases du corpus CRM; dans cet exemple, le c6té cible
est le droit, il faut ignorer les deux voix a gauche. La consigne n‘apparait

qu'a la fin (reporter la couleur d'un indicateur donné; N = 0 s'il faut reporter
la couleur de l'indicateur de la derniere phrase, etc. pour N=1 et N = 2).

Lors du dernier essai de I'expérience, un son critique, inattendu (non
pertinent pour la tache) est diffusé, soit du coté cible soit du coté distracteur
- cOté cible dans cet exemple. Les participants sont interrogés sur la diffusion
de ce son en fin d'expérience : la non-perception de ce son est interprétée
comme de la surdité attentionnelle, car comparé a une condition contréle
dans laquelle ils doivent reporter la présence ou l'absence de ce son en étant

cette fois informés de sa présence.

Bas : Résultats a la tache N-back: les résultats élevés et la décroissance

avec le N croissant confirment que les participants ont bien effectué la tache;
point crucial pour une expérience en ligne.

Droite: Taux de sons critiques détectés ou non: le taux de sons critiques
manqués traduit un fort niveau de surdité attentionnelle. Cette surdité

est plus importante lorsque le son critique est du coté distracteur.

(Extrait de Elisabeth, 2022 “7)
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Plusieurs points importants peuvent
d'ores et déja étre soulignés, en com-
paraison avec Macdonald et Lavie (¢8)
et Koreimann et al. 42, Les niveaux de
surdité attentionnelle observés sont
comparables, voire plus larges, que
dans ces études, notamment pour
les conditions de charge perceptive et
cognitive élevée. lIs nous permettent
également d'étendre a l'audition un
des résultats classiques de la cécité
attentionnelle. En effet, la proximité
perceptive entre stimulus critique (ici,
le son critique) et la zone (spatiale,
fréequentielle...) ou se porte I'attention
du participantinfluence 'ampleur de
la cécité attentionnelle. Dans I'expé-
rience du gorille 53, ledit gorille est
plus souvent remarqué lorsque les
joueurs de basket dont on doit comp-
ter les passes sont habillés en blanc
(contrairement au noir).

Une premiére contre-mesure qui découle
de ces résultats est donc l'utilisation
du son spatialisé (ou son 3D) afin de
réduire le taux de surdité attentionnelle.
Une de nos études récentes a montré
que, outre l'avantage du son 3D pour
améliorer la compréhension des mes-
sagesradio, il permettait également de
diminuer la charge cognitive. Laspect
spatial du son contribuerait également
a sa saillance 43

Les résultats fiables et robustes obtenus
malgré les conditions de passation (de
fait moins contrdlées en ligne qu'en
laboratoire) sont unindice encourageant
pour la suite. Ce projet est en cours,
avec plusieurs pistes a I'étude pour
tester la saillance auditive. En effet, un
son saillant devrait étre plus facilement
percu, malgré des conditions de charge
perceptive et cognitive élevées.

Surdité attentionnelle d’un son
attendu: la rugosité est saillante

Nous avons récemment mis au pointun
autre protocole expérimental ¥, qui
offre un bon compromis entre condition
écologique et controle expérimental
pour induire de la surdité attentionnelle
de maniere répétée (comme cela estle
cas en situation réelle, ou les alarmes
non percues peuvent avoir été diffusées
pendant plusieurs minutes).

Nous avons donc cherché a tester
I'hypotheése selon laquelle la rugosité

amplifon
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Figure n°4 | Gauche: Copie d'écran de la tache MAT-B, qui comprend quatre sous-taches, et simule, en laboratoire,
une tache de pilotage. Droite: Le taux de détection des sons rares dans la tache oddball, inférieur a 100 %, montre un
effet de surdité attentionnelle. Lorsque le son est rugueux, il y a moins de sons rares manqués, c'est-a-dire moins de
surdité attentionnelle. Le son rugueux est saillant.

(Adapté de Riedinger et al. %)

pourrait réduire la surdité attention-
nelle. Pour cela, une version modifiée
de la MATB Il de la NASA“5), simulant
une tache de pilotage, combinée a un
paradigme oddball auditif a été mise en
ceuvre. Dans le paradigme oddball, nous
avons comparé les temps de réaction a
deux types de sons rares:unson pura
1000 Hz modulé en amplitude a 10 Hz
qui est percu comme un battement, et
un autre son pura 1000 Hz modulé en
amplitude a 70 Hz qui est percu comme
rugueux. Le son fréquent est un autre
son pur a 1000 Hz, non modulé. Cette
tache nous permet ainsi de tester I'effet
de la rugosité auditive dans une tache
cognitive complexe (MAT-B), susceptible
de provoquer des situations de surdité
attentionnelle.

Nous avons pu Vérifier que la tache
MAT-B permettait de maintenir un
niveau d'attention élevé et continu,
grace notamment au grand nombre de
communications radios (un des para-

meétres possibles de la tache MAT-B).
Nous avons observé un nombre consé-
quent d'oublis dans la tache oddball:
les participants ont oublié de répondre
a certains sons rares, ce qui est une
signature de la surdité attentionnelle
(Figure n° 4). De plus, dans des condi-
tions de charge élevée, le son rugueux
est moins ignoré (provoque moins
d'omissions dans la tache oddball)
(Figure n° 4). Cela suggérerait que la
rugosité sonore permettrait de limiter
le phénomeéne de surdité attentionnelle,
avec ce type de paradigme. Ce résultat,
montrant une capture attentionnelle
par la rugosité sonore, suggére la aussi
que le caractére rugueux d'un son le
rend plus saillant.

Cerésultat estune piste extrémement
prometteuse dans un cadre applicatif.
Ce projet se poursuit, afin de tester,
dans des protocoles complexes et
réalistes, I'effet de la saillance auditive
sur la surdité attentionnelle.

Conclusion

Nous avons présenté ici un ensemble
des travaux qui aident a définir, de
maniére comportementale, les indices
acoustiques et auditifs de la saillance
auditive. Ces nouveaux protocoles
devraient permettre, nous l'espé-
rons, de continuer cette étude de la
saillance, dans différents contextes et
avec différents groupes d'auditeurs.

En effet, bien que cette thématique
ressorte de maniére importante dans
les articles cités, peu d’entre eux ont
abordé de maniere directe la question
de la saillance auditive chez des par-
ticipants avec des pertes auditives.
Des résultats plus précis dans ce sous-
groupe de participants permettraient
d’améliorer, in fine, les algorithmes
utilisés pour les prothéses auditives,
par exemple.
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Un ADN peut en cacher un autre... Les

articularités

des surdités génétiques d’origine mitochondriale

Dr Sophie Boucher, MD, PhD, MCU-PH, service d’'ORL et chirurgie cervico-faciale du CHU d’Angers, Laboratoire
Mitolab, Mitovasc, Université d’Angers CNRS UMR60I5, Inserm UIO83.

Les surdités génétiques sont la pre-
miére cause de surdité congénitale
et la principale cause de surdité post-
natale. Grace aux travaux des cliniciens
et des généticiens, qui ont phénotypé
et génotypé des patients atteints de
différentes formes de surdité, il est
maintenant établi qu'il n'existe pas
un unique géne responsable, mais
plus de 300 génes impliqués dans les
surdités isolées ou syndromiques (7).
Les études ayantvalidé I'imputabilité
de ces génes ont également permis de
disséquer jusqu'a I'échelle moléculaire
la composition et le fonctionnement
de l'oreille interne, et en particulier de
I'organe de Corti. La plupart des genes
codent des protéines impliquées dans
la structure etla maintenance cellulaire,
dans les échangesioniques et la trans-
mission des neurotransmetteurs (2,
Quelques-uns codent des protéines
impliquées dans le fonctionnement
des organelles cellulaires, tels que les
peroxysomes et les mitochondries,
acteurs essentiels de la stabilité éner-
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gétique de la cellule et de la lutte contre
le stress oxydant 34,

A ce jour, 156 génes de surdité isolée
sont connus, dont 64 sont responsables
de formes autosomiques dominantes
(transmises par un parent a un enfant) et
88 de formes autosomiques récessives
(transmises par des parents non atteints
aleurs enfants). On répertorie également
7 génes associés aux chromosomes X-Y
et5 génes responsables de neuropathie
auditive (hereditaryhearingloss.org).
Les patients porteurs de mutations
dans ces génes peuvent présenter
des formes particulieres de surdite,
congénitales ou postnatales, stables ou
progressives, avec des formes audio-
métriques variables.

Des mutations dans neuf génes mito-
chondriaux sont actuellement reconnues
comme responsables de surdités non
syndromiques. Certains génes nucléaires
codantdes protéines a expression mito-
chondriale sont également impliqués

dans des syndromes associant une
atteinte auditive (entre autres, syndrome
de Perrault, syndrome de Wolfram,
atrophie optique dominante, syndrome
d'Alpers, ataxie de Friedreich...).

Cytopathies
mitochondriales et audition

Les cytopathies mitochondriales sont
des pathologies souvent syndromiques
en lien avec une dysfonction de la mito-
chondrie. Cette organelle ala particularité
d'étre dotée de son propre ADN. Ainsi, la
synthése des protéines mitochondriales
repose sur |I'expression de 60 genes
nucléaires et 37 genes mitochondriaux.
La mitochondrie joue un rdle essentiel
dansla cellule, assurant plus de 80 % de
I'énergie cellulaire parla production d'ATP,
et contribue a I'hnoméostasie cellulaire
en régulant les voies de l'apoptose et
en luttant contre le stress oxydant ).

Dans le cadre des pathologies mito-
chondriales, la transmission familiale
peut étre dominante ou récessive pour
des génes nucléaires a expression
mitochondriale, comme c'est le cas
pour OPA1 et NARS, HARS, ou mater-
nelle en cas de mutations survenues
dans le génome mitochondrial, telles
que la mt.A1555G, la mt.A3243G etc.
(Tableau n° 1).

Les mutations de 'ADN mitochondrial
peuvent étre présentes dans I'ensemble
des mitochondries de l'organisme: il
s'agit de mutation homoplasmique. Il
est aussi possible qu'un pourcentage
variable de mitochondries soit porteuses
de I'ADN touché par la mutation, et ce,
pour chaque cellule, avec une trans-
mission aléatoire aux cellules filles, un
phénomeéne appelé hétéroplasmie. Cette
derniere explique en partie la variabilité
des atteintes en termes de sévérité et
d'organes atteints au sein des individus
d'une méme famille. Les mitochondries
porteuses d’ADN muté sont par ailleurs
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Caractéristiques

supplémentaires

A1555G MTRNR1/ARNr 12s -

A827G MTRNR1/ARNr 12s -

T961delT/insC MTRNR1/ARNr 12s -

T961G MTRNR1/ARNr 12s -

T1095C MTRNR1/ARNr 12s -

A3243G MT-TL1/ARNtLeu(UUR) | MIDD, MELAS, PEO

T3271C MT-TL1/ARNtLeu(UUR) | MIDD

A4269G MT-TI1/ARNtlle Cardiomyopathie

A4336G MT-TQ/ARNtGIn Migraine

T4336C MT-TQ/ARNtGIn Alzheimer, Parkinson, migraine

A7445G (T7445C) | MT-TST/ARNtSer(UCN) | PPK

7472insC MT-TS1/ARNtSer(UCN) | Ataxie, dysarthrie, myoclonus

T12201C ARNtHis Surdité non syndromique

G581A ARNtArg Surdité induite par les aminosides
et surdité non syndromique

T15908C ARNtThr Surdité induite par les aminosides
et surdité non syndromique

G8363A ARNtLys Cardiomyopathie héréditaire
maternelle, surdité, autisme,
épilepsie myoclonique et fibres
rouges déchiquetées

A7443G MTCO1/Cox1 -

G7444A MTCO1/Cox1 -

G8078A MTCO2 -

A263G HV1 -

Tableau n°[ | Liste des genes mitochondriaux responsables de surdité
non syndromique et syndromique (adapté de hereditaryhearingloss.org

et Ibrahim et al. (%)

MIDD : Diabete mitochondrial et surdité; MELAS : Encéphalomyopathie
mitochondriale avec acidose lactique et épisodes pseudo-AVC; PEO:
Ophtalmoplégie externe progressive ; PPK: Kératodermie palmoplantaire

plus susceptibles de se dupliquer. La
proportion d’ADN mitochondrial muté
augmente au cours du temps du fait de
la défaillance des systémes de protection
d'une part, et de I'augmentation des
especes réactives de I'oxygene liées aux
mutations elles-mémes, d'autre part “9),

L'ADN mitochondrial est par ailleurs
plus susceptible aux agressions environ-
nementales et au stress oxydant, caril
est dépourvu de mécanismes efficaces
de réparation des mutations. Ainsi, des
mutations apparaissent et s'accumulent
au cours du temps (7).

Les cytopathies mitochondriales peuvent
donner tout type de surdité neuro-
sensorielle, le plus souvent postnatales,
évolutives, parfois fluctuantes, avecune
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participation neuropathique a ne pas
négliger. Elles ne sont généralement pas
associées a une malformation d'oreille
interne. Certaines cytopathies mito-
chondriales sontlétales. Lapparition des
premiers symptémes des cytopathies
mitochondriales liées a une mutation de
I’'ADN mitochondrial est plus fréquente
al'age adulte ©,

Surdités liées
a des mutations de '’ADN
mitochondrial

Dans la population caucasienne, il est
estimé qu'au moins 5 % des surdités
non syndromiques post-linguales sont
liées a une mutation connue de 'ADN
mitochondrial 7).

La mutation de 'ADN mitochondrial la
plus fréquente est la mt.A1555G. Elle
perturbe la synthése des protéines mito-
chondriales et donc altéere la production
énergétique cellulaire. La mutation induit
un changement conformationnel de 'ADN
ribosomique mitochondrial augmentant
sans sensibilité aux aminoglycosides.
Ainsi, cette mutation est un facteur de
prédisposition a la surdité induite par
ces antibiotiques. Il convientdoncdela
rechercher en cas de surdité apparue suite
a un traitement par aminoglycosides.

Cependant, la mutation mt.A1555G
peut également étre responsable d'une
surdité isolée de sévérité variable:
elle est retrouvée chez 0,5a 1 % de la
population caucasienne avec une perte
auditive #7.8, Sa présence n’est pas
toujours associée a une surdité car sa
pénétrance incompléte est modulée par
I'action de génes nucléaires modificateurs
telles que TRMU, GTPBP3, TFB1M (7,

La plupart des surdités liées a une
cytopathie mitochondriale s'integrent
dans un cadre syndromique avec des
atteintes souvent plus séveres sur le
plan neurologique ou métabolique.
Une association diabéte-surdité doit
faire évoquer un syndrome MIDD/
MELAS (Maternally Inherited Diabetes and
Deafness/Mitochondrial Encephalopathy,
Lactic Acidosis and Stroke-Like Episodes)
en lien avec des mutations de 'ADN
mitochondrial dont la mt.A3243G. La
surdité est également présente dans
le syndrome MERRF (Myoclonic Epilepsy
asssociated with Ragged Red fibers)
secondaire a la mutation mt.A8344G,
retrouvée dans 80 a 90 % des cas. Elle
estaussi observée dansle syndrome de
Kearns-Sayre, une encéphalomyopathie
avec ophtalmoplégie externe progres-
sive, secondaire a des délétions de taille
variable de I'ADN mitochondrial .

Surdités liées

a des mutations de 'ADN
nucléaire codant

des protéines a localisation
mitochondriale

Le fonctionnement mitochondrial peut
aussi étre affecté par l'altération de
protéines codées par 'ADN nucléaire.
Il s'agit de pathologies syndromiques
puisque I'ensemble des mitochondries est
alorstouché:les symptémes concernent
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en premier lieu les organes fortement
consommateurs d'énergie, ce qui est res-
ponsable de troubles neuromusculaires,
visuels, endocriniens et auditifs. Les
surdités d'origine mitochondriale sont
souvent diagnostiquées tardivement dans
I'histoire du patient, alors que les pre-
miers symptdmes sont souvent précoces,
voire difficiles a identifier car atypiques
(troubles fluctuants de lacompréhension,
géne dans le bruit), ou masqués par la
gravité des autres symptémes (diabéte,
myopathie, neuropathie...).

Giraudet et al. ont ainsi illustré une
forme de surdité cachée induite par
un défaut de fonction mitochondriale
chez des patients atteints d'ataxie de
Friedreich (%), Cette pathologie neuro-
génétique est liée a un défaut de pro-
duction de frataxine, une protéine a
expression mitochondriale, essentielle
alaproduction d’ATP et a la protection
contre le stress oxydatif. Chez des
patients atteints de cette maladie avec
une audition apparemment normale
en audiométrie dans le silence, 'audio-
meétrie vocale dans le bruit a révélé
une dégradation de l'intelligibilité de
la parole. La réalisation de potentiels
évoqués auditifs associés a des produits
de distorsion a permis de confirmer
une atteinte neuropathique. Cette
derniére se caractérise par une dimi-
nution de I'amplitude des ondes et un

PR

0 5 10

Latence en ms

Figure n°l | Schéma inspiré de Giraudet

et al. (%), Certaines dysfonctions

mitochondriales, comme dans I'ataxie

de Friedreich, sont responsables

d'un épuisement neuronal en cours

d'acquisition des potentiels évoqués auditifs.

Le schéma montre des ondes IV et V

(en regard du repére pointillé) bien

identifiables sur le moyennage des premieres

acquisitions des PEA (rouge). En fin

d'acquisition, 'amplitude est fortement réduite

sur le moyennage (orange). Aprés quelques

minutes sans stimulation, les ondes sont

a nouveau présentes et visualisables (vert).
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allongement progressif des latences au
cours de l'acquisition des potentiels évo-
qués auditifs. Les ondes, disparaissant
en fin d'acquisition, réapparaissent apres
un temps de repos auditif (Figure n° 1).
Cette observation, a la lumiere de la
fonction physiologique de la frataxine,
suggere un épuisement des réserves
énergétiques cellulaires, a l'origine d'une
diminution du nombre de neurones
répondant aux stimuli sonores 7,

Un autre exemple est celui de I'atrophie
optique dominante qui associe, dans
20 % des cas, d'autres symptdmes aux
troubles visuels, au premier rang des-
quels l'atteinte auditive ("%, Santarelli
et al. ont montré que les porteurs de
mutations faux-sens du gene OPA1
développaient une neuropathie auditive
en lien avec une atteinte post-synaptique
principalement(’"), OPA1 est nécessaire
a la fusion mitochondriale, régule la
stabilité du réseau mitochondrial et a
un rble anti-apoptotique. La protéine
est exprimée dans les cellules ciliées
et les cellules des ganglions spiraux (72,

Explorations des surdités
mitochondriales

a la lumiére

des connaissances
physiopathologiques

Une atteinte endo- et rétrocochléaire

Les cellules ciliées externes assurent
leur réle d'amplificateur cochléaire au
prix d'une consommation énergétique
importante principalement liée a un
métabolisme aérobie. Elles sont par
ailleurs pauvres en antioxydants et
donc plus susceptibles au dommage
oxydatif, selon un gradient allant de
la base vers I'apex.

Les cellules ciliées internes, les neurones
du ganglion spiral, ont un fonction-
nement dépendant des mitochondries,
quiyjouentunroéle danslarégulation
des taux de calcium intracellulaire “. Or,
le calcium est essentiel dans le fonction-
nement des synapses a rubans ('3,
La dysfonction mitochondriale, via
la production d’espéces réactives de
I'oxygéne, est aussi a l'origine de l'ac-
tivation de voies pro-inflammatoires,
elles-mémes a l'origine d’atteintes
microvasculaires comme au niveau de
la strie vasculaire .

L'étude d'un modéle murin Tg-mtTFB1,
qui mime |'effet d’'une atteinte mito-
chondriale causée par la mutation
humaine mt.A1555G, a montré que la
surdité était liée a une dysfonction de
la strie vasculaire (sans atrophie chez
I'animal), responsable d'une baisse du
potentiel endocochléaire, lui-méme a
I'origine d'une baisse de I'amplification
cochléaire voltage-dépendante. S'y
associaient également une réduction
de 'amplitude et un allongement de la
latence de l'onde | en faveur d'une atteinte
des neurones afférents (%, L'atteinte de
la strie vasculaire dans les pathologies
mitochondriales a été confirmée par
I'observation d'une atrophie sur les os
temporaux de porteurs du syndrome
MELAS lié & la mutation mt.A3243G ('),

Cette atteinte cochléaire est corroborée
par I'observation d'une altération des
otoémissions avec une préservation
des latences et interlatences des
ondes de potentiels évoqués auditifs
chez des patients porteurs de muta-
tion mt.A3243G, mais aussi pour des
pathologies mitochondriales d'origine
nucléaire comme celles liées au géne
POLG (70, La sévérité et la progressivité
de I'atteinte auditive varient en fonction
des cas, pouvant étre favorisées par un
degré élevé d’hétéroplasmie pour les
mutations de ’'ADN mitochondrial, mais
aussi par I'importance et la durée de
la baisse du potentiel endocochléaire,
nuisible pour la survie des cellules ciliées
externes et des neurones afférents (17,
Cecipourrait expliquer des zones mortes
cochléaires observées chez certains
porteurs de mt.A3243G.

L'atteinte neuronale est également
rapportée chez des patients atteints
d’atrophie optique dominante avec
une altération des potentiels évoqués
auditifs avec préservation des produits
de distorsion, en particulier chez les
porteurs de mutations faux-sens ('.78),

Le bilan auditif en cas de suspicion
de pathologie mitochondriale

Une surdité doit étre recherchée des
lors qu'un diagnostic de cytopathie
mitochondriale est posé, afin de la
prendre en charge précocement, surtout
en cas de déficience visuelle associée.
Il ne faut pas non plus méconnaitre
de potentiels signes annonciateurs
d'une surdité secondaire, en particu-
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lier avec participation neuropathique.
Aussi, lI'association a I'audiométrie
classique d'une audiométrie vocale
dans le bruit est importante chez ces
patients, et a renouveler au cours du
suivi. En cas d’anomalie de 'audio-
métrie dans le silence ou dans le bruit,
des potentiels évoqués auditifs et des
otoémissions ou produits de distorsion
rechercherontles signes d'une atteinte
endocochléaire isolée, I'existence d'une
synaptopathie ou d'une neuropathie
auditive. La connaissance du site de
I'atteinte fonctionnelle permettra de
guider la proposition thérapeutique
d'appareillage auditif avec un double
objectif: améliorer la compréhension
sans dégrader le capital fonctionnel
cochléaire et neuronal.

La prise en charge
des patients atteints
de cytopathie
mitochondriale

Appareillage et implants cochléaires

Dans le cadre des surdités liées a un dys-
fonctionnement mitochondrial, I'atteinte
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neuronale ne doit pas étre négligée (et
si possible doit étre bilantée au début
de la surdité pour avoir les ressources
nécessaires a son identification) car des
travaux récents ont pu montrer que si
les résultats initiaux post-implantation
cochléaire étaient plutot bons, favorisés
par la resynchronisation neuronale
induite par la stimulation électrique ("),
les résultats a long terme chez certains
patients (porteurs de mutations de
I'ADN mitochondrial, principalement la
mt.A3243G) pouvaient étre décevants
avec une dégradation secondaire de
I'intelligibilité en lien avec une poursuite
de ladégénérescence neuronale, et ce,
en I'absence de trouble neurocognitif
sous-jacent ("), Dans notre expérience,
nous avons pu également observer des
patients porteurs d'une pathologie mito-
chondriale en lien avec une mutation de
I'ADN nucléaire, ayant une dégradation
des performances de I'implant plus de
dix ans aprés I'implantation cochléaire.

Traitements par supplémentation
vitaminique

Dans le cadre de la recherche, dif-
férentes supplémentations vitami-

nigues et traitements antioxydants
(comme la N-Actetyl-Cystéine) ont
été proposées pour limiter I'évolu-
tion des symptdmes des cytopathies
mitochondriales, incluant l'atteinte
auditive. Différentes molécules sont
en cours d'essais cliniques, le plus
souvent avec pour objectif la validation
de la tolérance et de l'effet sur des
marqueurs biologiques de l'atteinte
mitochondriale. Il n'y a pas, a ce jour,
de traitement défini pour ces patho-
logies, et il faudra encore poursuivre
les essais pour connaitre les effets
cliniques de ces thérapeutiques.

Conclusion

Ces résultats incitent donc a associer
les séquencages des ADN nucléaire et
mitochondrial dans le bilan d'une surdité
de I'adulte, évolutive, avec éventuelles
fluctuations, en particulier lorsque la
transmission semble &tre maternelle.
Ainsi une prise en charge person-
nalisée sera proposée pour limiter les
conséquences néfastes de la pathologie
mitochondriale, et l'information, en
cas d'implantation cochléaire, pourra
étre adaptée.
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REGARDS CROISES

Les surdités de transmission et mixtes:
Pourquoi pas un appareil @ conduction aérienne ?

Yoann Juenet, centre Amplifon Dijon et service d'ORL, CHU de Dijon, yoann.jueunet@amplifon.com
Alexis Bozorg Grayeli, service d'ORL, CHU de Dijon, alexis.bozorggrayeli@chu-dijon.fr

Les appareils auditifs a ancrage osseux
sont montés sur un pilier transcutané
ostéo-intégré ou sur des lunettes depuis
plusieurs décennies (. Ces mémes
systemes peuvent étre appliqués via un
bandeau ou un serre-téte (SoundArc,
Cochlear) chez I'enfant ou chez I'adulte
pendant la phase d'essai, ou comme
une solution provisoire en attendant
la mise en place d'un pilier @,

Les surdités de transmission
et mixte sont les domaines
de prédilection des appareils
a conduction osseuse

Les systemes a conduction osseuse (CO)
et a peau fermée actifs (Osia Cochlear,
Bonebridge Medel, Sensio Oticon Medical)
ou passif (BAHA Attract Cochlear) ont
été introduits plus récemment sur le
marché. lls permettent d'éviter les com-
plications cutanées autour du pilier et
les explantations post-traumatiques.
Ils offrent une solution plus discréte
du point de vue esthétique 3 %, Plus
recemment, les systéemes a conduc-
tion osseuse percutanée passive via
un adhésif (Adhear, Medel) ont enrichi
cette gamme de solutions et permettent
d'éviter la chirurgie /. Les gains obtenus
par les appareils percutanés passifs
sont moins élevés que les systémes
percutanés actifs ou sur pilier du fait
de l'interposition du tissu cutané entre
le vibrateur et I'os mastoidien rendant
le couplage moins efficace @,

Dans les surdités de transmission
et mixtes, ces appareils permettent
d'appliquer des gains moins élevés en
se basant sur les seuils en conduction
osseuse et offrent des possibilités de
réglage plus importantes avec moins
de risque de Larsen(”). De plus, ces
appareils laissent le conduit auditif libre
et leur utilisation n'est pas affectée par
une inflammation du conduit ou une
otorrhée. Ils représentent le moyen de
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réhabilitation de choix dans les otites,
externe ou moyenne, chroniques (¢

Limites et difficultés
d’'un appareillage
en conduction osseuse

Ces appareils stimulentles deux cochlées
et perturbent les avantages stéréo-
phoniques que sontlalocalisation de I'azi-
mut de la source sonore etle démasquage
de la parole dans le bruit©. La mise en
place bilatérale d'appareils a CO entraine
des interférences complexes entre les
deux appareils @ difficiles a régler.

De plus, les plages d'amplification de ces
appareils sont plus restreintes que les
appareils a conduction aérienne ce qui
rend leur utilisation difficile ou impos-
sible dans les surdités mixtes a forte
composante neurosensorielle, méme
avec des appareils a CO surpuissants (7%,

Les bandeaux et les systémes de serre-
tétes Soundarc (Cochlear) peuvent poser
des problémes esthétiques, de confort
et d'efficacité par leur glissement sur
la peau et l'inconstance du couplage
de I'appareil avec I'os mastoidien. Les
piliers transcutanés sont beaucoup plus
efficaces pour le couplage du vibrateur a
I'os mastoidien et plus discrets que le ban-
deau ou méme les appareils convention-
nels en conduction aérienne (' 2 mais
ils pourraient entrainer des infections
ou comporter unrisque d’'explantation
lors d'un traumatisme direct . Enfin, la
position d’'un appareil a ancrage osseux
placé loin du pavillon ou son caractére
unilatéral peuvent compliquer le captage
du son et la localisation de son azimut.

Quand envisager
un appareil a conduction
aérienne ?

Bien que les appareils a conduction
osseuse offrent des avantages acous-

tiques indéniables dans les surdités
de transmission en contournant les
structures de l'oreille moyenne et
externe, l'utilisation d'un appareil
auditif a conduction aérienne dans
des surdités de transmission et mixtes
peut étre discutée dans certaines
situations pratiques. Ces derniers
offrent aujourd’hui de vastes pos-
sibilités d'adaptation a des situations
difficiles par leurs options de réglage,
leur variété d'accessoires (microphones
déportés, connectivité), puissance,
confort et discrétion.

Ces appareils gardent tout leur inté-
rét dans les surdités de transmission
modérées ou dans des surdités mixtes
a forte composante neurosensorielle
prédominante dans les fréquences
aigués (Rinne < 20 dB et PTA: 50-70 dB)
et des signes de distorsion aux épreuves
vocales (73,

L'absence d’intervention chirurgicale
est un atout majeur aux yeux des
patients. La préservation de la sté-
réophonie en stimulant chaque oreille
sansinterférence avec l'autre améliore
la qualité de vie au quotidien ("%, Enfin,
les solutions d'amélioration du cap-
tage du son, de son traitement et de
son amplification sont actuellement
plus nombreuses avec les appareils
conventionnels qu’avec les protheéses
a ancrage osseux.

Quelles sont les limites
et les difficultés

d’'un appareillage

en conduction aérienne ?

Ces appareils peuvent poser des dif-
ficultés pour des surdités mixtes avec
des Rinne élevés (> 30 dB) (7). Dans les
surdités de transmission ou mixte, le gain
optimal appliqué a chaque fréquence
peut étre estimé par la formule % seuil
CA + % Rinne (" ou bien a partir de %
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Discrétion si cheveux
courts

Occlusion du conduit

Conduit libre

Chirurgie (pose
ou changement)

Puissance

Irritation du conduit

Utilisable en cas d'otorrhée

Artéfacts IRM (appareils
a peau fermée et aimant)

Options de réglage

Larsen et saturation
si perte élevée bas

Peu de gain nécessaire si seuils en CO

Perturbe la stéréophonie

Variété des accessoires

Tres discret si cheveux longs

Explantation traumatique

Préservation
de la stéréophonie

Stimule aussi l'oreille opposée en cas
d'aggravation de la surdité ipsilatérale

Inflammation autour
du pilier

Longévité

Tableau n°l | Avantages et inconvénients des appareils auditifs dans les surdités de transmission et mixtes.

seuil CO + 3 Rinne (7%, Dans les sur-
dités séveres, ces gains s'approchent
de la puissance maximale de sortie
avec altération de la qualité du son
(saturation, Larsen). lls requiérent des
appareils de type contour d'oreille (BTE)
puissants et les pertes sont souvent
sous-corrigées pour éviter les Larsen et
les saturations. De plus, I'amplification
des basses pour compenser le Rinne
audiométrique nécessite une fermeture
du conduit avec un faible évent, ce qui
peut entrainer un effet d'occlusion avec
inconfort (7). Enfin, les CA fluctuantes
avec une CO constante, comme dans

les otites chroniques et les dysfonctions
tubaires, peuvent poser des problémes
de réglage récurrents (¢,

En résumé, les appareils convention-
nels a conduction aérienne et les sys-
témes a ancrage osseux ne sont pas
interchangeables (/9.

Typiquement, une surdité de trans-
mission unilatérale de 50 dB avec une
faible composante neurosensorielle,
des épisodes de réchauffement oti-
tiques représente l'indication typique
d’'une prothése auditive a ancrage

osseux. Enrevanche, une otospongiose
avec une surdité mixte de 50 dB, une
forte composante neurosensorielle et
un conduit sain est une bonne indica-
tion d'appareillage auditif a conduction
aérienne. En cas d’hésitation, deux
mesures peuvent aider a choisir:
I'audiométrie vocale en conduction
osseuse et des essais comparatifs
d'appareillage en conduction aérienne
et osseuse. Dans des cas sélectionnés,
on peut également envisager une
ossiculoplastie pour réduire le Rinne et
faciliter un appareillage en conduction
aérienne dans un deuxiéme temps.
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