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Quelques éléments 

d’histopathologie de la cochlée 
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Rappel surdité et nouveau-né
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Mécanotransduction

Cellules ciliées

Voies auditives

Neurones primaires

Strie vasculaireHoméostasie ionique

Les sites lésionnels possibles
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Les sites lésionnels possibles
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Atteinte des cellules ciliées
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Les sites lésionnels possibles
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Atteinte de la strie vasculaire
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Atteinte neuronale
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Performance / Nombre de cellules ganglionnaires

• 5 000-10 000 cellules :                                            
Détection                                                 
Possibilité de liste fermée

• > 10 000 neurones :                                     
Liste ouvertes

10



6

11

12



7

Les activités enregistrées sur les fibres du nerf auditif Activité 
évoquée par les sons - Codage de l'intensité

• Les neurones du ganglion spiral 
sont 10 fois plus nombreux que les 
cellules ciliées internes

• Les fibres à haute activité 
spontanée sont 2-3 fois plus 
nombreuses

• Les neurones ganglionnaires de 
type I ne répondent que dans une 
bande de fréquences d'1 à 2 octaves 
et sur une dynamique de 20-30 dB 
en intensité. 

• Pour encoder le son sur la totalité 
du champ auditif (10 octaves et 120 
dB chez l'Homme) un grand 
nombre de neurones est nécessaire.

• Les fibres spécialisées pour les 
fréquences élevées et les fréquences 
basses innervent respectivement la 
base et l'apex de la cochlée. 

– Les fibres à seuil bas présentent 
une haute activité spontanée

– Les fibres à seuil élevé ont une 
faible activité spontanée.
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Les neuropathies auditives

• PEA - / OE +
• 1 % en soins intensifs
• 1/500000 NN

– DFNB 9 (OTOF) - DFNB59 (pejvakine) – vGlut3 - CABP2-OPA1 
– DIAPH3

– Hyperbilirubinémie parfois – synaptopathie thiamine
– Isolées
– Possibles anomalies du nerf

– On rappelle l’immaturité dans les grandes prématurités
– Se rappeler du caractère thermosensible d’OTOF
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Cause génétique et lieu expression des gènes
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La connexine 26

• DFNB1 - autosomique récessif

• Surdité sévère ou profonde
– Mutation CX26 dans 50 % des cas

– 30 delG : 70 % des mutations

• 2,5 - 4  % de porteurs hétérozygotes 30 delG
dans la population générale

• 167 delT - juifs ashkénazes (4 % de porteurs)
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La connexine 26

• Surdité prélinguale bilatérale symétrique ±
importante

• Plateau ou aiguës

• Calorique et TDM normaux

• Peu évolutive +++  degré variables dans la famille

• Conseil génétique ...
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DFNB 4 – SLC26A4 
• autosomal recessive deafness-4 (DFNB4) with enlarged vestibular aqueduct

(EVA)
• mutations in the SLC26A4 gene also cause Pendred syndrome
• pre- or perilingual onset of sensorineural or mixed hearing loss, which may

be fluctuating or progressive
• homozygous or compound heterozygous mutation in the SLC26A4 gene on 

chromosome 7q22 on chromosome 7q31
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SURDITE

ŒIL (24)
Usher

CŒUR (4)
Jervell

PIGMENTATION (23)
Waardenburg

Recklinghausen
SYSTEME NERVEUX CENTRAL (10)

Friedreich, Neuropathies

FACE et COU (22)
BOR, Crouzon

OS (17)
MPS, Marfan, Lobstein

REIN (8)
Alport

METABOLISME (5)
Thyroide: Pendred
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Méningite et implant

• 7 à 29 % des méningites ont une DA
• 1,5 % ont une DA sévère ou profonde bilatérale
• Pneumocoque (33 % ont une DA)
• Hémophilus (9 % ont une DA)
• Méningocoque (5 % ont une DA)
• Ossification : Pneumocoque  >> H et M
• 28 à 35 % d’ossification lors implantation

– Tour basal
– Complète
– Suit la fibrose (intérêt de l’IRM)

• Eviter cette impasse – prévention – gestion urgente
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Au total

• Pas une surdité mais des surdités très différentes
– Implication en terme de réhabilitation
– Implication en terme de résultats audiologiques

• Ne pas oublier 
– Le vestibule
– Le cognitif
– Le psychologique
– L’environnement

• Médecine personnalisée
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