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6°™ COLLOQUE AFREPA - NANTES - 12 SEPTEMBRE 2015

L’HYPERACOUSIE : « ETAT DE LA SCIENCE »

Damien PONSOT?
RESUME

L’hyperacousie est une pathologie qui affecte une part significative de la population générale. Pourtant, les données res-
tent encore limitées comparées a d’autres pathologies de la sphére auditive. La recherche scientifique a véritablement commencé
au début des années 2000 permettant de mieux identifier et comprendre le trouble. La mise en place des premieres conférences
internationales sur I’hyperacousie a Londres, en 2013 et en 2015, confirme ce regain d’intérét. Des définitions, des classifications
et des hypothéses neurophysiologiques, sont maintenant proposées. Le rehaussement de 1’activité dans les voies auditives semble
bien se confirmer grice aux premiers modeéles animaux. L hyperacousie est parfois accompagnée de douleurs, deux hypothéses
sur leurs origines se dessinent : celle d’une voie afférente de la douleur empruntant le nerf auditif et une autre impliquant un dére-
glement de ’activité du muscle tenseur du tympan de ’oreille moyenne, plus communément appelé « syndrome tonique du
muscle tenseur du tympan ». Dans cette revue, un mécanisme hypothétique de la douleur liée a ce syndrome et mettant en jeu une
inflammation neurogéne est proposé. Des traitements permettent maintenant d’améliorer le confort de vie des personnes atteintes.

ABSTRACT

Hyperacusis is a pathology that affects a significant proportion of the general population. However, particulars of this pa-
thology are still limited in comparison with other pathologies of the auditory system. Scientific research began in earnest in the
early 2000's to better identify and understand the disorder. The organization of the first international conferences on hyperacusis
in London in 2013 and in 2015, confirms this renewal of interest. Definitions, classifications and neurophysiological assumptions
are now proposed. The heightening of activity in the auditory pathways seems to be confirmed through the first animal models.
Hyperacusis is sometimes accompanied by pain, two hypotheses about their origins emerge: that of an afferent pain via the audito-
ry nerve and another one involving a malfunction of the activity of the tensor tympani muscle of the middle ear, commonly called
“tonic tensor tympani syndrome”. In this review, a mechanism of pain associated with this syndrome and involving a neurogenic
inflammation is proposed. Treatments now allow to improve the comfort of life of sufferers.

MOTS CLES

Acouphéne = classification = étiologie = mécanisme = mesure = otalgie = prévalence = syndrome tonique du muscle tenseur du tym-
pan = inflammation neurogéne = traitements.

KEY WORD

Classification = etiology = earache » mechanism * measurement * neurogenic inflammation = prevalence = tonic tensor tympani
syndrome = tinnitius = treatments.
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INTRODUCTION

Les personnes atteintes d’hyperacousie décri-
vent une augmentation de l’intensit¢ sonore de leur
environnement, le degré de sévérité ne faisant
qu’intensifier cette perception pour les bruits méme les
plus faibles. L'hyperacousie touche les deux oreilles
pour 80 % des personnes atteintes (Anari, Axelsson,
Eliasson et Magnusson, 1999). L'age moyen des per-
sonnes atteintes est de 43,9 ans = 15 ans (Sheldrake,
Diehl et Schaette, 2015). Cette sensation
d’augmentation du volume de perception des bruits est
dans 45 % des cas accompagnée de douleurs au niveau
de Doreille (Jiiris, 2013). Elles se traduisent par des
tensions dans 1’oreille et/ou ’impression d’étre piqué
par des aiguilles au niveau du tympan. Les douleurs
irradient parfois au niveau du cou et de la méachoire. Les
patients décrivent aussi une impression d’oreille bou-
chée. Généralement, ces otalgies cessent quand la per-
sonne retrouve un environnement sonore confortable.
L’hyperacousie peut avoir un impact social considé-
rable. Les personnes atteintes se sentent mal a 1’aise
dans le bruit et ont des difficultés de concentration.
Elles peuvent ressentir un stress physique (transpiration,
augmentation du rythme cardiaque, tension...) et une
anxiété liée a la situation. Dans les cas les plus séveres,
la perception du bruit peut étre tellement forte, que les
personnes doivent fuir ou porter des bouchons de pro-
tection. Petit a petit, elles s’isolent, ce qui atteint les
relations sociales et leur vie de famille. Elles peuvent
perdre leur emploi si I’environnement sonore de leur
travail est supérieur a leur seuil d’inconfort.
L’hyperacousie est une pathologie difficile et lourde de
conséquences sur la vie sociale. Elle peut conduire a
I’isolement et a des comportements suicidaires.

1 DEFINITIONS ET CLASSIFICATIONS

En I’absence d’un modéle définitif établissant
les causes et les mécanismes a [origine de
I’hyperacousie, aucune définition ne fait encore consen-
sus. Les signes cliniques et les descriptions des symp-
tdmes faites par les patients ont enrichi au fil du temps
une définition encore en débat. La mise au point de
classifications pertinentes n’a pas échappé a ce manque
de données objectives, celles qui sont proposées sont
donc encore fragiles.

1.1 Une longue histoire de définitions

1.1.1 L’hyperacousie au 19°™ siécle
En octobre 1824, dans le journal littéraire allemand
Allgemeine Literatur-Zeitung est fait une description de

I’hyperacousie qui

se manifeste par une perception trés variée de sons
différents qui ont en commun un bruit plus ou moins
pénible, voire douloureux, car ces sons-la sont extré-
mement aigus et violents.

En 1826, dans le dictionnaire des termes de médecine,
chirurgie, anatomie, art vétérinaire, 1’oxyacousie est
définie (du grec « oxus » qui signifie aigre et « akouein
» qui signifie entendre) comme « une sensibilité dou-
loureuse de 1’organe de 'ouie » et I’oxyécée « une
sensibilité excessive de 1’ouie qui rend insupportable la
perception du moindre son ». La description allemande
de I’hyperacousie et cette définition de 1’oxyacousie
sont cohérentes avec les symptomes de gene et de dou-
leurs. Ces deux termes peuvent donc étre rapprochés.
En 1870, Anton Spring de I’Université de Liege fait une
description plus précise de la pathologie. Il associe le
terme hyperacousie a 1I’oxyacousie qu’il définit comme
« la finesse exagérée ou ’exaltation morbide de 1’ouie »
quand « le malade distingue des sons qui a 1’état normal
passent inapercus » et lorsque « son ouie porte a des
distances considérables ». L’auteur utilise le terme
odynacousie quand « l’ouie supporte péniblement
méme les sons d’une intensité ordinaire ». Mais Anton
Spring commet une erreur sur 1’origine grecque du mot
oxyacousie, car il définit le préfixe ox de oxus du grec «
aigu » alors qu’il signifie « aigre ». A cette époque,
cette faute de vocabulaire a slrement laissé perdurer
I’idée, a tort, que I’hyperacousie était une acuité audi-
tive exceptionnelle. Mais, pourtant, la notion
d’intolérance aux bruits est sous-entendue, car 1’auteur
présente le malade comme étant « impressionné péni-
blement par tous les sons » et il précise méme « sa
propre voix lui cause une impression pénible ». Il pro-
pose deux origines de I’hyperacousie : 1’une périphe-
rique liée a I’oreille elle-méme et 1’autre centrale qu’il
présente comme « un état d’excitation de 1’encéphale ».
En 1895, Francis Xavier Dercum la définit comme :

Une augmentation de ’acuité de 1’ouie, qui est, quand
elle est bien prononcée, d’un état de grande rareté ».
Un an plus tard, I’hyperacousie est discutée dans un
ouvrage traitant de psychiatrie dans lequel 1’auteur
Charles Loomis Dana décrit « un souci excessif du
sens de 1’ouie.

Durant cette période 1’hyperacousie est donc surtout
assimilée & une audition supérieure a la normale. Mais
les composantes émotionnelles et la douleur ressentie
sont pourtant déja décrites.
1.1.2 L’hyperacousie au 20°™ siécle

Au début du vingtieme siecle, la définition de
I’hyperacousie est encore ambigué, car elle est utilisée
aussi bien pour décrire une personne ayant une excel-
lente audition que pour d’autres souffrant d’une sensa-
tion de perception exacerbée des sons.
Charles Jacques Bouchard (1905) note, dans sa descrip-
tion d’une paralysie du muscle du marteau, une aug-
mentation de la perception des sons et des douleurs
qualifiées a I’époque d’hyperacousie, mais pour lui :

Il s’agit d’une sensation douloureuse accompagnant
I’audition, et non a proprement parler d’une hypera-
cuité du pouvoir de perception auditive. Le terme «
audition douloureuse » conviendrait mieux.
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Meyerson, deux ans plus tard, confirme en écrivant :

L’hyperacousie ne consiste pas, d’ailleurs, en une sen-
sibilité plus exquise des sens, mais en réactions exagé-
rées vis-a-vis d’excitations banales recueillies par des
récepteurs périphériques.

George Frederick Shrady et Thomas Lathrop Stedman
(1916) font état de patients atteints d’hyperacousie dont
la perception des « sons ordinaires tels que les bruits
d’autobus, clairons, bombardements, etc. ont été gran-
dement intensifiés ». L’hyperacousie n’est donc plus
vue comme une fine acuité auditive, mais comme un
rehaussement de la perception de ’intensité des sons.

Le Journal of the American Medical Association de
1917 (volume 69) ajoute des composantes émotion-
nelles aux problémes :

L’hyperacousie ou I’extréme sensibilité aux sons, est
un symptéme fréquent et trés pénible, rendant le pa-
tient misérable et craintif.

Perlman (1938) introduit le mot « hyperacousie » dans
la littérature médicale par un article qui lui est entiére-
ment consacré.
Mathisen (1969) mentionne une nouvelle terminologie
« I’hyperacousie dolorosa » pour les patients qui ressen-
tent une géne modérément forte aux bruits et ce, quel
que soit le seuil. Il tient compte de 1’influence émotion-
nelle des stimuli sonores, mais ce terme ne sera finale-
ment pas retenu par la suite.
Vernon (1987) définit I’hyperacousie comme une into-
lérance marquée d’une personne a un environnement
sonore ordinaire, alors que ses seuils d’audition sont
normaux (pas de perte auditive significative).
Klein et al. (1990) ’ont décrite comme une réponse
exagérée ou anormale face a des sons ni menagants ni
inconfortables pour une personne saine.
Preves et al. (1995) définissent I’hyperacousie comme
une intolérance rare de ’intensité des sons ordinaires de
I’environnement qui peuvent survenir chez les per-
sonnes ayant des seuils d’audition normaux ou élevés.
Celle-ci est généralement accompagnée par des acou-
phenes.
Anari et al. (1999) la définissent comme une hypersen-
sibilité aux sons impliquant une perception de malaise
ressentie a des niveaux inférieurs au volume de géne
normale.
Ces définitions de la fin du vingtiéme siécle insistent
sur 1’aspect d’intolérance aux bruits avec des réponses
exagérées de ’organisme, une sensation psychique de
malaise et une absence de perte d’audition significative.
Mais ces définitions ne précisent pas I’origine du
trouble.
1.1.3 L’hyperacousie 4 I’aube du 21°™ siécle

Margaret M. Jastreboff et Pawel J. Jastreboff
(2001) définissent I’hyperacousie comme une activité,
dans les voies auditives, anormalement amplifiée par les
sons.

Pour Andersson et al. (2002) c’est « une intolérance
inhabituelle aux sons environnementaux ordinaires ».
Héber, Fournier et Norefia (2013) décrivent « une aug-
mentation de la sensibilité auditive ».

L’introduction dans les définitions actuelles d’une pos-
sibilité d’anomalie de fonctionnement des voies audi-
tives a changé la vision de I’hyperacousie. Les re-
cherches se sont amplifiées pour comprendre comment
est traité le son par le cerveau en audiologie et elle a
permis d’améliorer les stratégies thérapeutiques. Mais
ces définitions restent encore imprécises, car elles ne
reflétent pas les différentes formes de 1’hyperacousie.
En effet, les personnes atteintes peuvent ressentir des
symptdmes divers, associés ou non a des intensités plus
Ou moins margqueées.

1.2 CLASSIFICATIONS DE L’HYPERACOUSIE
1.2.1 Classification de Jastreboff et Jastreboff (2001)

Les auteurs regroupent sous 1’expression de «
diminution de la tolérance aux bruits » tous les phéno-
meénes physiologiques et/ou psychologiques qui y sont
liés. lls distinguent deux grandes catégories
I’hyperacousie et la misophonie (qui peuvent coexister).

L’hyperacousie

Pour les auteurs, I’hyperacousie est une réaction néga-
tive a un son qui dépend uniquement de ses caractéris-
tiques physiques (c’est-a-dire, son spectre et son inten-
sité). La signification du son et du contexte dans lequel
il se produit n’est pas pertinente.

La misophonie

La composante émotionnelle est trés forte tout comme
le contexte environnemental de la provenance du son.
La personne ne supporte pas certains sons comme, par
exemple, un bruit de bouche, mais elle peut tolérer
d’autres bruits (méme trés forts). C’est une réaction
négative de géne, mais qui n’entraine pas de peur ex-
tréme. Contrairement a la phonophobie qui est, pour
certains auteurs, une composante de la misophonie. La
phonophobie, terme proposé par Phillips et Carr en
1998, est définie par Jastreboff et Jastreboff (2000)
comme une réaction anormalement forte des systémes
autonomes (le stress) et limbiques (émotion, anxiété,
peur...) aux bruits, résultant de meilleurs liens entre le
systeme auditif et le systeme limbique. La réaction de
peur aux sons, quelle que soit ’intensité, est prépondé-
rante.

1.2.2 Classification de Tyler et al. (2009)

Tyler, Noble, Coelho, Haskell et Bardia (2009)
ont proposé une autre classification de la sensibilité aux
sons sur trois aspects : hyperacousie d’intensité, de géne
et de peur. Un quatrieme aspect est présenté dans une
autre publication scientifique, I’hyperacousie de douleur
(Tyler et al., 2014). Les symptdmes pouvant étre asso-
ciés ou indépendants, par exemple une personne peut
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Caractéristique Description Taille de I’échantillon Auteurs
) . " N Rubinstein et al., 1996.
0, 0, ? !
Prévalence population générale De23%a 0,4 % 1023 et 7 Pilgramm et al., 1999,
Preval\ence enfants 32% 506 Coelho et al., 2007.
(7212 ans)
R Q47,2 ans £ 15,7 170
Age moyen 340,8 ans = 13,7 211 Sheldrake et al., 2015.
Moyenne : 43.9 ans £ 15 381
e 70,3 % bilatérale
Latéralité 297 % unilatérale 175 Westcott et al., 2013.
Diminution moyenne du niveau d'inconfort | -16 a-18 dB de 0,125 a 8 kHz 381 Sheldrake et al., 2015.
34 % soudaine
Vitesse d'apparition 60 % graduelle 62 Juris, 2013.
7 % inconnue
Présence de douleurs 45 % 62 Juris, 2013.
Présence d'acouphénes 86 % 381 Sheldrake et al., 2015.
o 37 % ont des seuils auditifs
Seuil d'audition <20 dB HL de 0,125 4 8 kHz 381 Sheldrake et al., 2015.
Cause exposition aux bruits 51% 100 Anari et al.,1999.

Figl. Quelques caractéristiques générales de I'hyperacousie

présenter une hyperacousie d’intensité et de douleur. Il
existe donc des profils différents du patient atteints
d’hyperacousie.

Hyperacousie d’intensité
Les sons d’intensité modérée sont jugés trés forts par
rapport & une personne ayant une ouie normale.

Hyperacousie de géne

Dans ce cas, ’hyperacousie est une réaction émotion-
nelle négative aux sons qui peuvent étre pergus comme
plus forts, mais pas systématiquement.

Hyperacousie de peur

Les personnes ont peur des situations bruyantes ou de
certains sons qui ne sont pas toujours forts. Il y a une
forte composante de peur par anticipation, ainsi ces
personnes évitent les lieux ou pourraient se produire les
bruits qui les dérangent ou mettent en place des straté-
gies de protection du bruit (bouchons d'oreille...). Il peut
donc y avoir une forte réduction de I’activité sociale.

Hyperacousie de douleur

La perception du bruit, méme faible peut
s’accompagner d’otalgie (autour ou dans I’oreille).
Normalement, les seuils sonores de la douleur au niveau
de l’oreille sont a 120 dB HL, mais ils peuvent étre
réduits a des intensités de la vie quotidienne dans le cas
de I’hyperacousie.

Cette classification de Tyler et al. (2009) permet
d’améliorer la stratégie thérapeutique en ciblant tous les
aspects possibles de 1’hyperacousie. Elle implique que
I’évaluation de la nature de 1’hyperacousie d’un patient

repose donc sur un examen clinique accompagné d’un
interrogatoire rigoureux.

2 MESURE DE L’HYPERACOUSIE

Méme si  Doin écrit, en 1895, que
I’hyperacousie est « facile a constater en agitant une
sonnette prés de 1’oreille », il n’existe pas encore de
tests faisant consensus pour mesurer 1’hyperacousie.
Les tests objectifs, c’est-a-dire par des mesures phy-
siques non modifiables intentionnellement par la volon-
té du patient lors de I’examen, sont encore a 1’état de
recherche. L’évaluation reposera surtout sur des tests
subjectifs.

2.1 Les tests subjectifs
2.1.1 L’audiogramme

L’audiogramme est une représentation gra-
phique utilisée en audiométrie pour mesurer les niveaux
de l'audition a différentes fréquences. Sur I’axe des
abscisses sont inscrites les fréquences testées et choisies
par convention, dans 1’ordre des sons graves aux sons
aigus (fréquences de 125 Hz, 250 Hz, 500 Hz, 1000 Hz,
2000 Hz, 4000 Hz et 8000 Hz). Sur I’axe des ordonnées
est représentée la mesure de I’intensité sonore aux fré-
quences correspondantes, de faible (en haut) a forte (en
bas). Les valeurs sont données en décibels dont
I’abréviation est dB (A) qui est 1’unité standard. La
valeur 0 du départ est une valeur de référence qui cor-
respond au seuil d’audition déterminé par un échantillon
d’individus de référence. Il est donc possible qu’une
personne entende des sons qui sont plus bas que O.
L’audition est considérée normale tant que les pertes
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auditives ne dépassent pas 20 dB (A) et que les niveaux
d’inconfort mesurés sont d’environ 85 dB (A) (Knobel,
Keila Alessandra Baraldi, et Sanchez, Tanit Ganz,
2006). La valeur haute est de 120 dB (A) qui corres-
pond a I’intensité sonore du seuil de la douleur chez un
individu normal.

2.1.2 La recherche des seuils d’audition

L’examen commence par la mesure des seuils
d’audition pour vérifier qu’il n’y a pas de pertes audi-
tives significatives aux fréquences testées. On le fait en
adressant le son de chaque fréquence tour a tour a
chaque oreille au moyen d’un casque ou de haut-
parleurs (audiogramme en voie aérienne) puis par un
vibreur appliqué sur le crane de chaque coté (audio-
gramme en voie osseuse). La mesure est subjective,
c’est-a-dire que durant I’examen, la personne testée
indique intentionnellement si elle entend le son aux
différentes fréquences et aux différentes intensités.

2.1.3 La recherche des seuils d’inconforts

Dans le cas de I’hyperacousie, I’audition est la
plupart du temps dans les limites de la normale. Il n’est
méme pas rare que les personnes atteintes aient une
excellente audition.

La mesure des niveaux d’inconfort se réalise aprés celle
des seuils d’audition, sur le méme audiogramme. C’est
un examen qui doit étre minutieux, car il ne faut pas que
les intensités testées aggravent I’hyperacousie des per-
sonnes les plus atteintes. Une remontée lente par paliers
de 1 a 2 dB pour chaque fréquence peut étre utile jus-
qu’a ce que la personne juge 1’intensité inconfortable et
non-douloureuse. Comme la présentation du son de
chaque fréquence est courte, il faut demander a la per-
sonne testée si elle serait capable de 1’écouter sur une
durée de 15 minutes ou plus sans sensation de géne
(Johnson, 1999).

Zaugg, Myers et Kendall (2010) décrivent une procé-
dure plus précise de mesure des niveaux sonores
d’inconfort. Ils conseillent de commencer les tests dans
chaque oreille a 1000 Hz, en ordonnant successivement
les fréquences de la plus faible a la plus élevée. Le
premier son est présenté a un niveau approximatif : le
plus confortable (généralement, de 60 dB HL). Chaque
tonalité est présentée durant 1 a 2 secondes et les inten-
sités successives sont élevées de 5 dB par étapes jusqu’a
ce que le seuil d’inconfort soit signalé. A chaque nou-
velle fréquence, le niveau de départ devrait é&tre
d’environ 20 dB en dessous du seuil d’inconfort de la
fréquence précédente.

Une autre méthode est décrite par Khalfa, Veuillet,
Grima, Bazin et Collet (1999) ou les sujets testés sont
invités & indiquer quand le son délivré par les écouteurs
est inconfortable « comme s’ils regardaient la télévision
et que le son était tellement fort qu’ils voulaient baisser
le volume ». Les intensités sonores sont augmentées par
paliers de 5 dB a partir de 45 dB HL.

2.1.4 La mesure du JHQ?

Une fois ’audiogramme terminé et montrant a
la fois les seuils d’audition et les niveaux d’inconfort,
Johnson propose le calcul d’un outil de mesure : le
JHQ. Il ne peut étre calculé que pour une personne
n’ayant pas de perte auditive significative. Pour le me-
surer, on reléve le niveau d’inconfort (en dB HL) pour
chaque fréquence testée que 1’on soustrait des niveaux
des seuils d’audition préalablement mesurés. On obtient
la plage dynamique de I’hyperacousie pour chacune des
fréquences. Pour obtenir le JHQ, toutes les plages doi-
vent étre ajoutées et divisées par le nombre de fré-
quences testées pour obtenir une plage dynamique
moyenne.

75-90 dB 50-75 dB 30-49 dB 0-29 dB
légere modérée sévere profonde

Fig2. Mesure de I’hyperacousie par le JHQ (d’aprés Marsha J., 1999).

La mesure des niveaux d’inconfort est un examen diffi-
cile, car la personne testée peut confondre seuil
d’inconfort et seuil de douleur, ou encore le temps
d’écoute peut ne pas étre assez long. Ainsi, le résultat
de cette mesure va beaucoup dépendre de la pertinence
des consignes énoncées lors de I'examen. De plus, une
étude a montré que lorsque des personnes atteintes
d'hyperacousie ont été testées avec des sons naturels
(aboiements de chien ou cri de bébé qui pleure), les
niveaux d'inconfort étaient souvent considérablement
plus faibles que pour les sons purs (Anari, Axelsson,
Eliasson et Magnusson, 1999). D'apres Sheldrake, Diehl
et Schaette (2015), les sons naturels devraient donc étre
plus appropriés pour quantifier les problémes de sensi-
bilité sonore.

2.1.5 Echelle visuelle analogique de ’hyperacousie

Pour 1’évaluation de la douleur, des échelles

visuelles analogiques sont couramment employées. Sur
le mode de I’autoévaluation, elles permettent avec une
simplicité d’utilisation d’évaluer rapidement les niveaux
de douleurs ressenties. Ce mode d’évaluation peut étre
aussi utilisé dans le cas d’une autoévaluation du niveau
de geéne induit par I’hyperacousie.
Il suffit de demander a la personne atteinte de situer
I’intensité de son hyperacousie sur une échelle de 0 «
pas de géne » a 10 « une géne trés profonde » sans lui
montrer les correspondances de niveau de gravité.

2.1.6 Les questionnaires d’évaluation de I’hyperacousie

Le questionnaire MASH?

Le questionnaire MASH est le fruit d’une
étude réalisée sur 249 personnes atteintes
d’hyperacousie dont 144 hommes (age moyen : 52 ans)
et 105 femmes (Age moyen: 54 ans). Dans cette étude,

2 Johnson Hyperacusis Dynamique Range Quotient
% Multiple activity scale for hyperacusis
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I’hyperacousie s’est généralement améliorée au fil du
temps pour 63,3 % des cas ou un suivi a été possible
(n=30). Le questionnaire est une liste de 14 situations
de la vie courante ou la personne va évaluer pour cha-
cune la géne occasionnée par I’hyperacousie. Elle
s’effectue sous la forme d’une échelle visuelle analo-
gique allant de 0 en absence de géne a 10 ou elle est la
plus importante (Dauman & Bouscau-Faure, 2005).

Le questionnaire GUF*

Nelting et Finlayson (2004) ont créé un ques-
tionnaire qui évalue la détresse subjective de
I’hypersensibilité aux bruits sur la base de 15 questions.
Ces derniéres ciblent I’impact de ’hyperacousie sur les
réactions cognitives, le comportement somatique et les
réactions émotionnelles a des bruits extérieurs. Chaque
réponse a un item est évaluée sur une échelle de points :
pas vrai 0 point, parfois 1 point, souvent 2 points, tou-
jours 3 points. La synthése des données permet au final
d’évaluer le niveau de détresse de la personne atteinte.
Une analyse des résultats du questionnaire effectuée sur
91 personnes atteintes d’hyperacousie (55 hommes, 36
femmes) entre 15 et 76 ans (moyenne d’age de 48 ans) a
montré dans 69,23 % des cas une détresse grave ou
sévere (Blasing, Goebel, Flétzinger, Berthold et Kréner-
Herwig, 2010).

Le Questionnaire de sensibilité auditive

En France, un questionnaire de sensibilité audi-
tive a été élaboré en évaluant en 14 items ’impact de
I’hyperacousie sur 3 dimensions : attentionnelle (items
de 1 & 4), sociale (items de 5 & 10) et émotionnelle
(items de 11 a 14). Les questions sont notéesde 0a 3 : 0
non, 1 oui, un peu, 2 oui modérément et 3 oui beaucoup.
Le score total, obtenu en additionnant tous les items, est
compris entre 0 et 42. Le questionnaire a été testé par
les auteurs sur 201 personnes atteintes d’hyperacousie.
La moyenne était de 15 + 6,7 sur 42 (maximum de
I'hyperacousie). Un score supérieur a 28 représente une
forte hypersensibilité auditive que les auteurs considé-
rent comme étant de 1’hyperacousie (Khalfa, Dubal,
Veuillet, Perez-Diaz, Jouvent et Collet, 2002).
Juris, Ekselius, Andersson et Larsen (2013) suggérent
dans leurs travaux que le niveau de caractérisation de
I’hyperacousie soit ramené a un score supérieur a 24
points. Ce questionnaire a été adopté dans plusieurs
pays comme, par exemple, le Portugal, le Japon et
I’Egypte (Shabana et al., 2011)

2.1.7 Les limites des tests subjectifs

Jastreboff et Jastreboff (2002) estiment que la
mesure sur 1’audiogramme des niveaux d’inconfort
constitue une « estimation raisonnable du probléme ».
Mais Meeus, Spaepen, Ridder et Heyning (2010) ont
montré qu’aucune corrélation n’a été trouvée entre les
scores du MASH et du questionnaire de sensibilité
auditive, et les valeurs audiométriques des niveaux

* Gerauschiberempfindlichkeits-Fragebogen

d’inconfort ou la plage dynamique moyenne de 46 pa-
tients (présentant une géne principale pour les acou-
phénes). Par contre, les auteurs suggérent que ces deux
questionnaires sont de bons outils de mesure pour
1’évaluation de la plainte de I’hyperacousie.

Juris, Ekselius, Andersson et Larsen (2013) dans une
étude sur 62 patients confirment les résultats de Meeus
et al. (2010) et ne trouvent pas de relations significa-
tives entre les niveaux d’inconfort et le questionnaire de
sensibilité auditive.

2.2 Les tests objectifs

2.2.1 Les produits de distorsion des otoemissions acous-
tiques (DPOAE)

Les tests objectifs de 1’hyperacousie sont en-
core a I’état de recherche et ne font pas encore consen-
sus. Les otoemissions acoustiques sont des sons émis
par Doreille interne lorsque celle-ci est stimulée par
deux sons continus et de fréquence pure fl et f2.
L’examen clinique porte principalement sur 1’étude de
I’un d’entre eux :

fdp=2f1-f2

Cet examen est particulierement utile pour objectiver le
fonctionnement des cellules ciliées externes de 1’oreille
interne. En faisant varier f2, on peut étudier les varia-
tions d’amplitude de f dp induites par I’hyperacousie.
Sztuka, Pospiech, Gawron et Dudek (2010) ont réalisé
une mesure des DPOAE sur un groupe de 44 personnes
atteintes d’acouphéne sans perte auditive. Trois groupes
ont été constitués : ceux avec de I’hyperacousie (63 %),
ceux avec de la misophonie (10 %) et ceux avec ni I’'un
ni Pautre. Un quatriéme groupe forme le groupe de
contréle de 33 personnes sans acouphénes et sans perte
d’audition. Les auteurs concluent que I’hyperacousie
augmente significativement I’amplitude de DPOAE
chez les patients atteints d’acouphénes et sans perte
auditive.

2.2.2 La négativité de discordance

La négativité de discordance est une onde cé-
rébrale observée en EEG qui traduit un changement du
stimulus, par exemple lorsqu’un nouveau stimulus ap-
parait dans une séquence de stimuli identiques. Elle a
été étudiée dans 1’autisme ou elle est plus précoce. Une
étude menée par Heinonen-Guzejev et al. (2014) a mon-
tré que la sensibilité au bruit avait une influence sur la
négativité de discordance. Cette étude ouvre des pistes
de recherche pour objectiver I’hyperacousie.

3 PREVALENCE DE L’HYPERACOUSIE

Il n’y a eu que trés peu d’études épidémiolo-
giques réalisées sur une trés grande échelle. Il existe
beaucoup de données contradictoires. Pour anecdote, en
1987, Vernon écrit dans une publication scientifique
que « dans notre clinique de I’acouphéne ou plus de 4
000 patients ont été vus, I’hyperacousie n’a été vue que
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quatre fois ». Ce qui laisserait entendre que
I’hyperacousie est trés rare, mais Marriage et Barnes
(1995) estiment que le nombre de personnes atteintes
est probablement sous-estimé.

3.1 L’hyperacousie dans la population générale
3.1.1 En suéde

Rubinstein, Ahlgwist et Bengtsson (1996) es-

timent une prévalence de 1’hyperacousie de 23 % dans
une étude portant sur 1 023 femmes de Gothenburg,
mais la définition de I’hyperacousie choisie n’est pas
détaillée.
Dans une autre étude, la collecte des données s’est ef-
fectuée de deux facons : la premiere était une enquéte
postale d’un échantillon aléatoire; la seconde était une
enquéte Internet sur la page web d’un journal suédois.
Les questionnaires étaient identiques et comportaient
une liste de 10 items sur la sensibilité auditive, la con-
centration, la géne, le port de bouchons d’oreille, les
réponses émotionnelles et physiques dans les environ-
nements bruyants. Les taux de prévalence de
I’hyperacousie ont été estimés a 9 % dans le groupe
Internet et a 8 % dans le groupe postal (Andersson,
Lindvall, Hursti et Carlbring, 2002).

3.1.2 En Allemagne

Selon une étude allemande de la Deutsche Tin-
nitus-Liga de Pilgramm et al. (1999), 0,4 % de la popu-
lation en Allemagne présente une hypersensibilité aux
bruits.

3.1.3 En Pologne

Une étude, sur un échantillon de 10 349 per-
sonnes vivant en Pologne, estime une prévalence de
I’hyperacousie de 15,2 % avec une forte disparité selon
les régions géographiques et une prédominance du sexe
masculin 17,6 % contre 12,5 % pour les femmes. Mais
la méthodologie utilisée n’est pas détaillée (Fabijanska,
Rogowski, Bartnik et Skarzynski, 1999).

3.1.4 Aux Etats-Unis

Jastreboff et Jastreboff (2001) ont effectué une
estimation de la prévalence de I’hyperacousie en partant
du constat que, selon leur observation, environ 40 % des
patients atteints d’acouphénes présentent un certain
degré d’hyperacousie, avec pour 27 % d’entre eux le
recours a un traitement spécifique pour 1’hyperacousie.
Sachant que dans la population générale aux Etats-Unis,
il y a une prévalence des acouphénes significatifs de 4 &
5 %, ils ont alors extrapolé la prévalence de
I’hyperacousie entre 1 a 1,5 % de la population géné-
rale.

D’aprés | ’American Academy of Otolaryngology - Head
and Neck Surgery, il est estimé a 1/50 000 personnes
touchées par une hyperacousie dite vraie®.

3.1.5 En France

A ce jour, il n’y a pas eu d’étude de la préva-
lence de I’hyperacousie en France. Les valeurs hautes et
basses des études précédentes permettent d'en faire une
estimation trés sommaire : il pourrait y avoir en France
10 millions de personnes exprimant une intolérance aux
bruits (de tous les degrés), dont 600 000 personnes
seraient touchées dans les formes plus ou moins modé-
rées et 1 200 personnes dans les formes les plus sévéres.

25%
20%
15%
10%

5%

0% — o
Rubinsteinet Pilgrammet Fabijanskaet Jastreboffet Andersson et

al., (1996) al., (1999) al, (1999)  Jastreboff,  al.,(2002)
(2001)

Fig3. Prévalence de I’hyperacousie dans la population générale.

Les différentes études épidémiologiques montrent que les estimations
de I’hyperacousie dans la population générale dépendent de la défini-
tion utilisée de la pathologie, de son degré de gravité choisi et de la
méthode de mesure. Elles sont donc des fourchettes indicatives.

3.2 L’hyperacousie chez I’enfant

L’hyperacousie est une pathologie qui peut
toucher toutes les classes d’age. Elle peut débuter chez
le nourrisson (Gothelf et al., 2006). C’est avant tout
I’étude du comportement des enfants qui permet de
détecter I’hyperacousie. Ce sont des enfants qui généra-
lement se bouchent facilement les oreilles avec leurs
mains, manifestent des comportements de fuite ou de
peur dans les endroits bruyants. Ils peuvent exprimer
une sensation de douleur dans les oreilles. Dans les cas
extrémes, 1’enfant peut refuser d’aller a 1’école ou mani-
fester des difficultés d’attention en classe le conduisant
a un échec scolaire. Une étude brésilienne sur 506 en-
fants agés de 7 a 12 ans a permis d’estimer une préva-
lence de 1’hyperacousie a 3,2 %, une phonophobie a 9
% et une sensation de géne aux bruits pour 42 % des
participants. Les crittres de mesure ont été
I’exploitation d’un questionnaire et I’estimation des
niveaux sonores d’inconfort (Coelho, Sanchez et Tyler,
2007).

S http://www.entnet.org/content/hyperacusis-increased-sensitivity-
everyday-sounds
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3.3 Les populations a risque
3.3.1 Les musiciens

Une étude portant sur 63 musiciens de quatre
orchestres classiques & Helsinki a montré que 84 % ont
eu une expérience d’hyperacousie et avec une fréquence
qualifiée « d’assez souvent » pour 37 % d’entre eux. Par
contre, seuls 2 % expriment toujours la ressentir. Ces
données sur la présence de 1’hyperacousie ont ét¢ mesu-
rées apres les répétitions et les spectacles avec 1’aide
d’un questionnaire (Toppila, Koskinen et Pyykko,
2011).

Une autre étude, sur les troubles de 1’audition auprés de
145 musiciens de trois orchestres symphoniques danois,
a montré que I’hyperacousie était présente dans 25 %
des cas dont 31 % de femmes et 21 % d’hommes. Ces
valeurs ont été déterminées grace a un questionnaire.
Parmi les musiciens atteints, 7 % ont d{ suivre un trai-
tement. L’étude a aussi montré que la sensibilité était
plus élevée aux sons aigus. Certaines personnes ont
aussi signalé une grande sensibilité a la lumiere, des
problémes d’équilibre et/ou des vertiges en plus de
I’hyperacousie (Laitinen & Poulsen, 2008).

Une étude similaire au Brésil a été menée aupres de 27
musiciens de la fanfare militaire de la base aérienne de
Santa Maria. Leurs &ges variaient entre 22 & 50 ans et
une ancienneté entre 4 a 26 ans. lls ne présentaient pas
de pertes d’audition significatives. La durée journaliere
d’exposition aux bruits était comprise de 2 a 8 heures.
La définition de I’hyperacousie retenue comme réfé-
rence pour cette étude a été une géne constante aux sons
faibles ou modérés, indépendante de la situation de
I’environnement. L’hyperacousie a été établie par un
questionnaire et des tests audiométriques. Les résultats
ont montré que 1’hyperacousie était présente dans 37 %
des cas. Dans cette étude, I’impact de 1’hyperacousie
sur la qualité de vie a été mesuré. Elle montre que 20 %
ont exprimé ne ressentir une géne qu’a la suite de la
pratique de la musique contre 80 % qui la ressentent au
quotidien. Soixante-dix pour cent admettent utiliser des
bouchons d’oreille réguliérement et éviter certaines
activités, estimant que le bruit de ces derniéres serait
trop pénible. Les réactions émotionnelles étaient princi-
palement de la tension et de 1’anxiété (Gongalves, To-
chetto et Gambini, 2007).

Dans une autre étude, Topilla Eskkoa a constaté que
I’hyperacousie était quatre fois plus fréquente chez les
musiciens que dans population générale. Elle semble
davantage toucher les femmes que les hommes (K&hé-
rit, Zachau, EKI6f, Sandsjo et Moller, 2003).
L’hyperacousie est une pathologie qui est répandue
chez les musiciens professionnels

3.3.2 Les jeunes fréquentant les concerts

Une étude belge sur les conséquences et les
comportements des jeunes a des environnements musi-
caux divers (concerts, discothéques...) a été effectuée.
Un questionnaire en ligne a été rempli par 749 adoles-

cents et jeunes adultes (tranche d’age 13-25 ans; age
moyen: 19 ans). Il en ressort que 1’hyperacousie a été,
au moins une fois, vécue aprés une exposition sonore
musicale ou récréative par 21,6 % des jeunes. Avec une
prévalence plus forte pour un lieu fermé qu’en plein air
(Gilles, Thuy, De Rycke et De Heyning, 2014).

3.3.3 Personnes exposées a des attentats ou des explo-
sions

Une étude de la Caisse Primaire d’Assurance

Maladie (CPAM) et de I’'Institut de Veille Sanitaire
INVS)® effectuée cing ans aprés 1’explosion de 1’usine
AZF a Toulouse, sur un échantillon de 3 006 personnes
impactées, a montré que 26 % des hommes et 35 % des
femmes exposés souffrent d hyperacousie.
Une autre étude effectuée auprés d’un échantillon de
suivi de patients, apres les attentats de Boston, le 15
avril 2013 aux Etats-Unis a montré que les trauma-
tismes otologiques ont été les plus fréquents. Trente
pour cent des patients (13 sur 44) ont déclaré une hype-
racousie apres I’explosion. A six mois, les patients, qui
ont récupéré des seuils audiométriques normaux, ont
souvent eu des plaintes persistantes d’hyperacousie et
des difficultés a entendre dans le bruit (Remenschneider
etal., 2014).

3.3.4 Personnes atteintes d’acouphénes

L’acouphéne (du grec ancien : axov® « en-
tendre » et gV « voix ») est une sensation auditive qui
n’a pas d’origine extérieure a 1’organisme. Il n’est pas
produit par I’environnement dans lequel on vit. Il a
donc une origine interne. Le son percu peut ressembler
a un bourdonnement, un sifflement ou méme & un tin-
tement. Il peut aussi étre un mélange de ces différentes
sonorités. Les acouphénes peuvent étre ressentis dans le
crane ou dans ’oreille, d’un seul c6té ou des deux.

Un sondage Ipsos réalisé en prévision de la 17éme
Journée Nationale de 1’Audition (JNA)' a montré que
16 millions de Francais pourraient  souffrir
d’acouphénes (échantillon de 900 personnes entre 16 et
75 ans). Dans certains cas les acouphénes peuvent de-
venir chroniques et entrainer des pertes de concentra-
tion, des troubles du sommeil, de la dépression.

Une étude suédoise a montré que 86 % des personnes
atteintes d’hypersensibilité aux sons ont aussi des acou-
phénes (Anari et al., 1999).

Une étude montre que sur 1713 patients atteints
d’acouphénes, 55 % ont été caractérisés comme des
patients atteints d’hyperacousie (Schecklmann, Land-
grebe et Langguth, 2014). D’autres études ont estimé,
selon les auteurs, qu’entre 40 a 79 % de personnes at-
teintes d’acouphénes souffrent ou ont souffert

6Communiqués de presse « 10 ans aprés la catastrophe d’AZF : point
sur la surveillance sanitaire et I’accompagnement des victimes», sur
www.invs.sante.fr, septembre, 2011

7Communiqué de presse  officiel
audition.org/pdf/cp-1francais-4.pdf

http://www.journee-
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d’hyperacousie. Cette large fourchette refléte les diffi-
cultés de I’évaluation de 1’hyperacousie et du choix de
la définition utilisée.

D’aprées une étude de I’American Tinnitius Association
conduite auprées de 112 personnes atteintes
d’acouphénes et d’hyperacousie : 53 % trouvent
I’hyperacousie plus difficile a vivre que les acouphénes,
36 % les mettent sur un pied d’égalit¢ dans la géne
occasionnée, 16 % trouvent les acouphénes moins gé-
rables que I’hyperacousie et 6 % restent incertaines
(Sandlin & Olsson, 1999).

Schecklmann et al. (2014) ont montré des taux plus
élevés de troubles de la douleur et des vertiges chez les
personnes atteintes d’hyperacousie et d’acouphénes que
celles ayant uniquement des acouphénes. Ils concluent
que la comorbidité de I’hyperacousie est un critére utile
pour définir un sous-type de 1’acouphéne qui se caracté-
rise par une plus grande nécessité de traitement.

Prévalence  Echantillon (n) Auteurs

40 % 500 Jastreboff et al., 1996.
60 % 189 Andersson et al., 2001.
34 % 47 Guzek et al., 2002,
60 % 250 Herraiz et al., 2003.
79 % 249 Dauman et al., 2005.
50 % 16 Coelho et al., 2007.
63 % 44 Sztuka et al., 2010.
54 % 37 Fioretti et al., 2013.
18 % 309 Guimaraes et al., 2014.
55 % 1713 Schecklmann et al., 2014.

Fig4. Prévalence de I’hyperacousie chez les personnes acouphéniques.
4 ETIOLOGIE DE L’HYPERACOUSIE

L’étiologie est I’étude des causes et des fac-
teurs d’une maladie. Katzenell et Segal (2001) ont par-
tagé 1’étiologie de I’hyperacousie en trois groupes prin-
cipaux :

- modifications pathologiques affectant le systeme audi-
tif périphérique

- modifications pathologiques affectant le systeme ner-
veux central

- causes hormonales et les maladies infectieuses

Il faut rajouter a cette classification, des causes géné-
tiques.

4.1 Modifications pathologiques affectant le systéme
auditif périphérique

4.1.1 Exposition aux bruits forts

Les traumatismes sonores ou les expositions
répétées aux bruits forts sont la cause principale de
I'hyperacousie mesurée dans 51 % des cas (Anari et al.,
1999).

4.1.2 Syndrome de déhiscence du canal semi-circulaire
Le syndrome a été décrit par Lloyd B. Minor

en 1998. Il s’agit de 1’apparition d’une « troisieme fe-
nétre » dans le vestibule. Elle a pour origine une faible

épaisseur de 1’os temporal. Les symptomes sont souvent
des signes vestibulaires comme des vertiges induits par
les variations de pression ou déclenchés par des sons
forts (le phénoméne de Tullio) et une surdité associée a
de I’autophonie. L’anomalie peut étre mise en évidence
par un scanner des rochers et un examen des potentiels
évoqués otolithiques qui seront présents avec des seuils
anormalement bas (inférieurs a 65 dB). Modugno et
Brandolini (2014) ont montré une prévalence de
I’hyperacousie de 48 % dans une étude de 176 cas at-
teints de ce trouble. Les mémes auteurs ont aussi décrit
de ’hyperacousie possible en cas de dysplasie du canal
semi-circulaire latéral.

4.1.3 Trouble de Iarticulation temporo-mandibulaire

La prévalence de la sensibilité aux bruits forts
a été mesurée a 62 %, mais ’auteur ne détaille pas la
définition utilisée (Cox, 2008). L’American Tinnitus
Association a étudié un échantillon de 112 personnes
atteintes d’hyperacousie, 65 cas ont indiqué des symp-
tomes de trouble de 1’appareil manducateur (Sandlin &
Olsson, 1999). Les Trouble de I’articulation temporo-
mandibulaire peuvent produire des contractions et ten-
sions constantes (spastiques) ou épisodiques (cloniques)
dans les muscles tenseurs du tympan lors d’un état de
fatigue (Ramirez, 2011). Or la contraction soutenue du
tenseur du tympan (et du stapédien) pourrait modifier la
pression périlyphatique et endolymphatique interne de
I’oreille, conduisant a un déséquilibre vestibulaire et
cochléaire (Ramirez Aristeguieta, Ballesteros Acufia et
Sandoval Ortiz, 2007).

4.1.4 Paralysies fasciales

Les dysfonctionnements du nerf facial et les
paralysies faciales périphériques dont celle de Bell était
citées pour étre un des nombreux symptdmes de
I’hyperacousie (Matos, 2011). La prévalence de I'hype-
racousie dans la paralysie de Bell est de 29 % (Marev,
2003). Cependant, une étude faite au Brésil sur 18 pa-
tients atteints de paralysie faciale de Bell a montré que
la fréquence des plaintes de I’hyperacousie chez ces
patients est similaire a celle de la population générale.
Méme si dans I’étude les niveaux d’inconfort dans le
coté paralysé étaient plus faibles que le c6té normal, ils
n’induisaient pas d’hyperacousie (Liriano Raquel Ysa-
bel Guzman, Magalhdes Sandra Lira Bastos de, Barros
Flavia, Testa José Ricardo Gurgel et Fukuda Yotaka,
2004).

4.1.5 Sclerodermie systémique

Il s’agit d’une maladie rare ou la prévalence en
France est de 158 personnes par million d’habitants
(Chifflot, Fautrel, Sordet, Chatelus et Sibilia, 2008).
Pour Maciaszczyk, Waszczykowska, Pajor, Bartko-
wiak-Dziankowska et Durko (2011), les troubles audi-
tifs ne sont pas rares, car il peut se développer des
troubles de 1’équilibre et de I’ouie a la suite de la vascu-
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larite et de la fibrose dans ’oreille interne. Ils ont mon-
tré sur un échantillon de 20 malades une prévalence de
I’hyperacousie de 40 %, des acouphénes de 50 % et
d’une sensation de plénitude dans les oreilles pour 30 %
des cas.

4.1.6 Lupus érythémateux

Maciaszczyk, Durko, Waszczykowska, Erkiert-
Polguj et Pajor (2011) ont montré que les patients at-
teints de lupus érythémateux systémique peuvent déve-
lopper des troubles de 1’équilibre et de I’ouie a la suite
des dommages de ’oreille interne en raison de la vascu-
larite ou de I’ototoxicité de médicaments utilisés dans le
traitement. La prévalence de ’hyperacousie a été mesu-
rée a 25,7 %, les acouphénes pour 40 % et la sensation
de plénitude dans les oreilles pour 2,9 %.

4.1.7 Otites moyennes récurrentes durant I’enfance

D’aprés Sun et al. (2011), les personnes, ayant
développé des otites moyennes récurrentes durant
I’enfance avec surdité de transmission, seront plus en-
clines a une baisse de la tolérance au bruit a 1’Age
adulte. lls ont mené des expériences chez des souris et
leurs résultats indiquent que des surdités de transmis-
sion liées a des otites des le plus jeune age pourraient
altérer la tolérance aux bruits en réduisant 1’inhibition
du GABA dans le colliculus inférieur.

4.1.8 Syndrome de douleurs fasciales atypiques

En dehors des cas idiopathiques, il peut exister
de nombreuses causes pour ce syndrome de douleur
faciale mettant en jeu les nerfs de la face. En plus
d’autres troubles, I’hyperacousie peut étre présente dans
le syndrome (Teachey, 2004).

4.1.9 Syndrome du choc acoustique

Avec le développement croissant des centres
d’appel téléphonique, des opérateurs ont vu apparaitre
des symptdmes inhabituels comportant principalement
des douleurs aux oreilles, des acouphenes, des troubles
de I’équilibre et de I’hyperacousie dans un tiers des cas.
Ces symptdmes font suite a des expositions a des bruits
forts, soudains et inattendus causés par les casques (ex :
effet larsen, sifflement malveillant, alarme, sonnerie de
fax ou de téléphone), mais pas suffisamment intenses
pour provoquer un réel traumatisme sonore de ’oreille
(Wescott, 2006). Les effets sont d’autant plus présents
que I’environnement de travail est bruyant, ce qui a
pour conséquence pour les opérateurs d’augmenter le
volume de leur casque. Le stress peut aussi étre un fac-
teur favorisant le trouble. Les symptémes sont en géné-
ral transitoires et disparaissent aprés quelques heures ou
quelques jours. Mais dans certains cas, ils peuvent de-
venir chroniques et il peut s’ajouter alors des troubles
psychologiques (anxiété, dépression, peur du bruit)
installant le syndrome du choc acoustique. Westcott

(2006) précise que I’hyperacousie est le symptome le
plus difficile et le plus durable de la pathologie. Pour
I’auteur, le syndrome du muscle tenseur du tympan
expliquerait une partie des otalgies chez les personnes
atteintes du syndrome du choc acoustique.

4.1.10 Fistule périlymphatique

La fistule périlymphatique est un écoulement
anormal de périlymphe dans la cavité de Doreille
moyenne. Dans la plupart des cas, I'écoulement se fait
au travers de la fenétre ovale a la suite d’une fissure
apparue aprés un traumatisme ou un barotraumatisme. 1l
s’accompagne de symptémes comme les acouphénes,
des vertiges et de la surdité. D’aprés Timothy C. Hain®,
les fistules touchant la fenétre ovale sont souvent ac-
compagnées d’hyperacousie et d’acouphénes. La plainte
de I’hyperacousie (accompagnée d’autres symptomes)
dans le cas de fistule périlymphatique idiopathique a
aussi été montrée par Fukaya et Nomura (1988).

4.2 Modifications pathologiques affectant le systéme
nerveux central

4.2.1 Migraine

La migraine ou céphalée est une forme particu-
liere de mal de téte qui se manifeste par crises qui peu-
vent durer de quelques heures a quelques jours, elle
affecte 14 % de la population (Stovner LJ, Hagen K,
Jensen R, et al. 2007). Le médecin suisse Samuel Au-
guste André David Tissot (1728-1797) est le premier &
décrire, en 1778, des troubles auditifs dans les mi-
graines comme la phonophobie et I’hyperacousie. La
prévalence de I’hypersensibilit¢é aux bruits peut at-
teindre de 60 a 100 % des cas durant la crise. Par
exemple, la migraine basilaire induit des douleurs dans
la partie postérieure du crane. Elle inclut des symp-
tdbmes comme des vertiges, de la phonophobie, des
acouphenes, une fluctuation de la perception auditive et
une sensibilité aux bruits. Une inflammation neurogéne
du trijumeau est une explication pour le développement
de la migraine vasculaire. Pour Vass et al. (2001), il
s’agit d’une preuve indirecte que les vaisseaux sanguins
cochléaires sont également touchés par la migraine
basilaire. Les auteurs caractérisent une connexion va-
soactive entre la cochlée et le systéeme vertébro-basilaire
par le trijumeau et ils proposent que les troubles auditifs
pourraient survenir par I’excitation des fibres nerveuses
du trijumeau dans la cochlée, entrainant une extravasa-
tion de plasma locale. Vass et al. (1998) avaient démon-
tré que les fibres sensorielles du trijumeau se terminent
avec une forte densité dans toute la profondeur de la
strie vasculaire, cette extravasation pourrait donc se
faire directement dans cette zone trés importante pour la
fabrication de 1’endolymphe. En effet, la strie vascu-

8Timothy C. Hain, Perilymph Fistula, http://www.dizziness-and-
balance.com/disorders/unilat/fistula.ntml, 28 avril 2015.
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laire, richement vascularisée, est 1’épithélium tapissant
le mur latéral du canal cochléaire. La composition io-
nique de 1’endolymphe est assurée par des transports
actifs et des échanges d’ions au niveau des cellules
marginales de ’épithélium de la strie vasculaire. Les
fibroblastes y jouent un rdle essentiel dans le recyclage
du potassium K*. Koo et Balaban (2006) ont proposé
que durant une migraine, ce recyclage du K* pourrait
s'altérer. Dans cette hypothese, le potentiel endoco-
chléaire serait alors modifié et responsable de divers
troubles auditifs accompagnant les migraines dont
I’hyperacousie.

4.2.2 Autisme

Une étude sur 11 enfants et adolescents autistes
(sans perte auditive) a montré, en plus de tests de psy-
choacoustiques, que 63 % n’avaient pas supporté des
sons supérieurs a 80 dB HL lors des mesures audiomé-
triques contre 27 % pour le groupe témoin (Khalfa,
Bruneau, Rogé, Georgieff, Veuillet, Adrien, Barthélemy
et Collet, 2004).
Une autre étude portant sur 199 enfants et adolescents
autistes a montré lors de tests audiométriques que 18 %
des enfants et adolescents autistes n’avaient pas toléré
un niveau de son a 80 dB HL contre 0 % pour le groupe
témoin (Rosenhall, Nordin, Sandstrém, Ahlsen et Gill-
berg, 1999).
Dans le syndrome d’Asperger, la prévalence de
I’hyperacousie est de 69 % (Danesh & Kaf, 2015).

4.2.3 Syndrome douloureux régional complexe de type
1 (avec dystonie)

Dans le cas du syndrome douloureux régional
complexe de type 1 avec de la dystonie associée, la
prévalence de I’hyperacousie est de 38 %. Les per-
sonnes ayant de I’hyperacousie semblent plus sujettes a
de P’allodynie et/ou a de I’hyperalgésie, qui sont des
manifestations centrales d’une sensibilisation a la dou-
leur, que les autres personnes sans trouble auditif. Les
auteurs envisagent que le processus de sensibilisation
centrale se propage aux voies auditives du cerveau avec
I’évolution de la maladie (De Klaver, Van Rijn, Mari-
nus, Soede, de Laat et VVan Hilten, 2007).

4.2.4 Sclérose en plaque

Weber, Pfadenhauer, Stohr et Rosler (2002)
ont décrit trois cas de patients atteints de sclérose en
plaque dont les stimuli acoustiques provoquent des
douleurs et un comportement d’évitement. Les auteurs
ont choisi d’utiliser le terme de phonophobie pour dé-
crire le symptome. Les explorations en électrophysiolo-
gie ont montré une lésion du tronc cérébral. L’imagerie
par résonance magnétique (IRM) a montré des lésions
démyélinisant dans la protubérance ipsilatérales et dans
les voies auditives centrales. Ces patients ne présen-
taient pas de problémes périphériques de loreille, ce

qui suggere une origine purement liée au systeme ner-
veux central de cette intolérance sonore.

4.2.5 Hémorragie cérébrale localisée

Un cas d’une femme de 51 ans a développé
une hyperacousie a 1’oreille gauche due a une hémorra-
gie pontique unilatérale (Lee, Sohn, Kwon et Kim,
2008).

Un homme de 49 ans a présenté de 1’hyperacousie lors
d’une petite hémorragie au niveau du corps géniculé
médian droit (Fu-kutake & Hattori, 1998).

Khalil, Ogunyemi et Oshorne (2002) ont publié un cas
d’hyperacousie suite a un anévrisme de ’artére céré-
brale.

4.2.6 Malformation de Chiari

Les symptdmes audio-vestibulaires sont fré-
quents dans une malformation de Chiari de type | sur-
tout pour des syndromes vertigineux. Il a été retrouve
des pertes auditives (15 %), des acouphénes (11 %), une
sensation de plénitude sonore (10 %) et de
I’hyperacousie (1 %) (Guerra Jiménez et al., 2014).

4.2.7 Traumatisme Cranien

L’hyperacousie peut étre un symptdme com-
mun de traumatisme cranien (Ceranic, Prasher, Raglan
et Luxon, 1998). Chez ce type de patients, les Iésions
cérébrales traumatiques pourraient engendrer un dys-
fonctionnement du systeme auditif efférent (Attias,
Zwecker-Lazar, Nageris, Keren et Groswasser 2005).

4.2.8 Troubles de santé mentale

Goebel et Floezinger (2008), dans une étude,

considerent une comorbidité psychiatrique de plus de 60
% chez les personnes atteintes d'hyperacousie chro-
nique.
Juris, Andersson, Larsen et Ekselius, (2013) confirment
cette observation, en effet dans un groupe de 62 patients
suédois (entre 18 et 61 ans) présentant de
I’hyperacousie, ils ont montré que 56 % des patients ont
eu au moins un trouble psychiatrique et 47 % avaient un
trouble anxieux. Les auteurs écrivent que :

La surreprésentation des troubles anxieux et des traits
de personnalité liés a I’anxié¢té chez les patients at-
teints d’hyperacousie suggére des mécanismes com-
muns ou de coopération.

Cependant, il faut rester prudent dans I’interprétation
des chiffres, car d’aprés Aazh, McFerran, Salvi, Pras-
her, Jastreboff M et Jastreboff P, (2014) :

Les relations de causalit¢ entre 1’anxiété et
I’hyperacousie n’ont pas encore été prouvées, méme s'il
y a un nombre croissant de preuves qui suggérent un
lien possible.
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4.2.9 Autres causes affectant le systéme nerveux central

La maladie de Creutzfeld-Jacob est une patho-
logique neurologique trés rare ou I’on observe une dé-
générescence du systéme nerveux a l’issue mortelle.
Elle est causée par une accumulation de protéines
prions anormaux. La durée d’incubation est longue.
Merkler et Safdie (2014) ont présenté le premier cas
d’une personne de 52 ans, dont le symptome premier de
la maladie a été de I’hyperacousie.

La consommation de produits stupéfiants comme la
phéncyclidine ou la strychnine qui est un poison alca-
loide est aussi citée. Cette derniére induit aussi, en plus
de I’hyperacousie, un fort sursaut acoustique ce qui
suggére un role important des récepteurs a cette molé-
cule dans les circuits auditifs (Herken, Hans et Ferdi-
nand Hucho, 2010).

Les effets secondaires de certains médicaments ou lors
du sevrage aux benzodiazépines (Lader, 1994), des
carences en vitamine B6 (Marriage & Barnes, 1995) et
magnésium sont aussi des causes possibles de
I’hyperacousie.

Des cas d’hyperacousie ont été notés dans la littérature
scientifique dans le syndrome de Landau et Kleffner
(Shuper, Medvedovsky et Kivity, 2014) et la démence
sémantique (Mahoney, Rohrer, Goll, Fox, Rossor et
Warren, 2011). Des personnes atteintes d’intolérance
environnementale idiopathique aux rayonnements élec-
tromagnétiques (Nordin, Neely, Olsson et Sandstrém,
2014) ont aussi évoqué une hypersensibilité aux bruits
tout comme dans des cas de myasthénie (Morioka, Neff,
Boisseranc, Hartman et Cantrell, 1976) et de fibromyal-
gie (Geisser et al., 2008).

4.3 Causes hormonales et les maladies infectieuses
4.3.1 Maladie de Lyme

La maladie de Lyme ou Borréliose de Lyme est

une infection bactérienne qui est transmise a ’Homme
par des piqdres de tiques infectées. Des manifestations
neurologiques peuvent apparaitre dans 1’évolution de la
pathologie comme une atteinte des nerfs craniens avec
une paralysie faciale périphérique qui peut conduire a
de I’hyperacousie.
Nields, Fallon et Jastreboff (1999) ont décrit deux cas
de personnes atteintes de la maladie qui ont développé
une hyperacousie d’origine centrale. Un traitement aux
antibiotiques n’a pas pu réduire ce symptome, seule la
carbamazépine a permis une amélioration significative
de la tolérance aux bruits. Les auteurs précisent que
jusqu’a 48 % des patients avec un stade neurologique
avancé de la maladie développe de 1’hyperacousie (100
dB de niveau d’inconfort ou moins).

4.3.2 Syndrome de Ramsay hunt

L’hyperacousie est aussi trés présente dans le
syndrome de Ramsay Hunt qui est une association entre

une paralysie faciale et une éruption vésiculeuse du
pavillon de I’oreille d’origine virale (Iragui, 1986).

4.4 Causes liées a des maladies ou des anomalies
génétiques

4.4.1 Syndrome du X Fragile

Le syndrome de I’X fragile est causé par
I’expansion de la répétition du tri-nucléotide CGG situé
en amont du géne FMR1 (Fragile X mental retardation
1) et en aval de son promoteur sur le chromosome X.
Cette mutation génétique empéche la synthése de la
FMRP (fragile X mental retardation protein), protéine
qui est nécessaire a un développement neuronal normal.
La fonction exacte de FMRP est encore mal comprise.
Les personnes atteintes du syndrome du X fragile pré-
sentent un déficit d’apprentissage et de la mémoire. Ils
manifestent aussi une sensibilité accrue aux stimuli
sensoriels, y compris 1’hyperacousie. L’absence de la
protéine FMRP dans le systéme auditif affecterait la
maturation et la fonction de développement des struc-
tures a D’intérieur de la voie auditive et en particulier
dans le colliculus inférieur. La mutation du géne FMR1
entraverait le développement de fonctions inhibitrices
fonctionnelles responsable de I’hyperacousie (Mott &
Sun, 2014).

Une autre étude suggere que la protéine codée par le
géne FMR-1 peut directement réguler I’expression des
canaux Kv3.1 dans les noyaux du tronc cerébral
(Strumbos et al., 2010), ce qui suggére que la régulation
anormale des canaux Kv3.1 pourrait donner lieu a de
I’hyperacousie chez les patients souffrant de I’X fragile.

4.4.2 Syndrome de Williams

Le syndrome de William est une maladie géné-
tigue qui touche le chromosome 7 et qui modifie le
développement neuronal. La prévalence de la maladie
est de 1/7 500 naissances (Strgmme, Bjgrnstad et Rams-
tad, 2002). Klein et al. (1990) avec un questionnaire aux
parents de 65 enfants malades et un groupe témoin ont
montré que 95 % des enfants atteints et 12 % du groupe
témoin souffrent d’hyperacousie au moment de
I’enquéte ou en ont souffert a une certaine période dans
leur vie. Don et al. (1999), a I’aide d’un questionnaire
destiné a 19 personnes atteintes de 8 a 13 ans et a un
groupe témoin d’enfants normaux agés de 5-12, ont
constaté que 100 % des enfants malades avaient des
antécédents d’hyperacousie contre 10 % pour le groupe
témoin.

En 2006, lors d’une étude, un échantillon de 49 patients
atteints du syndrome de William, &gés de 1 & 35 ans ont
complété un questionnaire pour déterminer leur niveau
d’hypersensibilité aux bruits et ont subi des tests au-
diométriques. L hyperacousie a ét¢ mise en évidence
dans 83,7 % des cas. En effet, ces participants ont dé-
claré étre effrayés ou dérangés par les sons ambiants
normaux et le seuil d’intolérance moyen aux sons a été
mesuré de 20 dB inférieur au groupe témoin. Les ré-
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ponses émotionnelles et comportementales aux bruits
étaient pour 67,4 % de se boucher les oreilles, 62,8 %
de quitter les lieux bruyants, 51,4 % de se plaindre du
bruit, 44,2 % de pleurer, 16,3 % demandent de stopper
le bruit, 16,3 % ressentent de la panique et 14 % se
mettent au lit. L’intensité de 1’hyperacousic mesurée
atteignait un pic de sévérité a I’dge moyen de 5,7 ans
(Gothelf, Farber, Raveh, Apter et Attias, 2006).
Matsumoto, Kitani et Kalinec (2011) ont proposé
qu’une réduction de 1’expression de la protéine LIMK1
dans les cellules ciliées externes soit une cause de
I’hyperacousie et la perte auditive dans le syndrome de
Williams. En effet, cette protéine ne pourrait plus assu-
rer la régulation de I’amplificateur cochléaire.

Attias, Raveh, Ben-Naftali, Zarchi et Gothelf (2008)
avaient montré auparavant qu’une hyperxcitabilité du
systéme efférent médian couplée a I’absence du réflexe
stapédien contribuerait a 1’apparition d’une hyperacou-
sie dans le syndrome de Williams

4.4.3 Syndrome de Down

Une étude a été réalisée a partir des données

recueillies aupres des parents de personnes atteintes du
syndrome de Down (n=40) et de ’autisme (n= 30).
L’étude a été conduite a 1’aide d’un questionnaire sur
I’histoire durant ’enfance des réactions inhabituelles
aux bruits, leur nature et sur les comportements liés a la
peur. Dans 1’étude, les auteurs ont choisi d’utiliser le
terme d’odynacousie défini « comme un seuil de dou-
leur abaissé pour les sons forts, aussi connu comme
I’abaissement du niveau d’intensité sonore inconfor-
table » (Phillips & Carr, 1998) et d’allodynie auditive
définie comme « une aversion importante ou la peur de
certains sons » (Levitin, Cole, Lincoln et Bellugi,
2005).
Cette étude confirme la prévalence significative de
I’intolérance aux bruits dans le syndrome de Down
mesuré a 32,5 % pour ’odynacousie et 26,7 % pour
I’allodynie auditive.

4.4.4 Autres causes génétiques

Asamoah, Decker, Wiktor et Van Dyke (2004)

ont rapporté le cas d’une fillette de 6,5 ans avec une
translocation équilibrée entre les bras courts des chro-
mosomes 1 et 6. En plus de nombreux autres symp-
tomes, elle présentait de I’hyperacousie.
Gaudreau, Moy et Lindsay (2011) ont décrit un cas
d’une femme atteinte du syndrome de Vogt-Koyanagi-
Harada de 36 ans présentant, avec d’autres symptomes,
de I’hyperacousie. Les troubles ayant disparu aprés un
traitement & la cortisone.

5 MECANISME DE L’HYPERACOUSIE

La recherche sur 1’hyperacousie a commencé
véritablement au début des années 2000. Elle reste ce-
pendant encore marginale. Il y encore peu d’articles
scientifiques spécifiquement consacrés a

I’hyperacousie. Durant ces 5 derniéres années, la fré-
quence de publication annuelle d’articles sur cette pa-
thologie reste encore trées faible et en moyenne de 5 a 8
par an. Cependant, la premiére conférence internatio-
nale sur ’hyperacousie a Londres des 1 et 2 mars 2013
confirme le regain d’intérét de la recherche et de la
médecine sur cette pathologie. Les mécanismes physio-
logiques de I’hyperacousie ne sont pas encore bien
compris, il est, a I’heure actuelle, difficile de savoir si
I’origine est périphérique (liées a 1’oreille) ou centrale
(liée au cerveau) ou une association des deux. Plusieurs
hypothéses sont évoquées.

51 Les modeles animaux pour étudier
I’hyperacousie

L’étude sur I’animal est donc essentielle pour
comprendre la pathologie, mais elle demande la mise en
place de modéles fiables. Des études scientifiques ont
maintenant permis de proposer quelques modéles ani-
maux pour la recherche (Hayes, Radzi-won, Stolzberg
et Salvi, 2014).

5.1.1 Le paradigme du réflexe acoustique de sursaut

Le réflexe acoustique de sursaut est provoqué
par un son fort et inattendu. Il s’agit d’'un mécanisme de
protection qui se traduit par un clignement des yeux, un
haussement des épaules et une contraction des muscles
du tronc. Chez I’Homme, il intervient entre 30 et 50 ms
apres le bruit.

Pulse Startle
response

L 2
‘Iz-

Prepulse

H:L

Fig5. Le prépulse d’inhibition
Dans un état normal, lorsqu’un son faible est présenté quelques milli-
secondes avant un son fort, la réponse du réflexe acoustique de sur-
saut est inhibée par rapport a celle obtenue par présentation du son
fort uniquement. Dans le cas de I’hyperacousie, cette inhibition peut
étre modifiée.

Chez le rat, une injection de 250 mg/kg de salicylate
induit une augmentation de 1’amplitude du réflexe
acoustique de sursaut et particulierement a 80, 90 et 100
dB SPL (Sun et al., 2009). Elle est interprétée comme
traduisant un comportement li¢ a de I’hyperacousie.
Notons que certaines personnes volontaires avaient
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rapporté avoir éprouvé de I’hyperacousie aprés avoir
pris une dose élevée de salicylate, mais sans aucune
mesure formelle (Myers et al., 1965). Une autre tech-
nigue peut étre utiliste comme modele de
I’hyperacousie chez 1’animal, celle du « pre-pulse inhi-
bition » (Fig.5).

5.1.2 Méthodes de conditionnement avec mesure des
temps de réaction

Une autre méthode consiste & mesurer la vi-
tesse de réaction a une tache suite & un stimulus auditif.
Cette vitesse de réaction est abaissée en cas
d’hyperacousie. Ce constat a ét¢é montré chez ’homme
(Lauer & Dooling, 2007) et chez le rat aprés une injec-
tion de salicylate (ChenG et al., 2014). Chez ce dernier,
la vitesse de réaction a été augmentée pour des intensi-
tés de stimulation situées entre 60 et 90 dB SPL, ce qui
semble traduire un comportement lié a de
I’hyperacousie a ces niveaux d’intensité de bruits.

5.2 Les hypothéses de Dorigine périphérique de
I’hyperacousie

5.2.1 Un dysfonctionnement des cellules ciliées internes

Un déséquilibre de I’homéostasie du Ca*

En 2000, Eggermont envisage qu’une perturbation de la
balance du Ca®" pourrait induire de I’hyperacousie. En
effet, toute augmentation des niveaux de calcium intra-
cellulaire des cellules ciliées internes pourrait donc
occasionner une augmentation de ’activité des fibres
afférentes.

Le réle du stress

Sahley et Nodar (2001) ont proposé un modéle incluant
la libération de peptides endogénes opioides lors d’un
épisode de stress par les voies efférentes latérales au
niveau des synapses des cellules ciliées internes. Elles
pourraient renforcer le role excitateur du glutamate et
dans le cas d’une exposition chronique, elles contribue-
raient & une excitotoxicité neuronale. Il pourrait en
résulter une augmentation des décharges des neurones
afférents de type 1 responsable d’acouphénes et de
I’hyperacousie. Notons que Hébert et Lupien (2009) ont
effectivement montré que le bruit a une influence sur le
stress subjectif et aussi sur le taux de cortisone sécrété.

5.2.2 Une dégénérescence du nerf cochléaire sans perte
d’audition

Chacune des cellules ciliées internes (CCI) est
innervée par une dizaine de fibres nerveuses afférentes
qui sont sensibles & des niveaux d'intensité sonore diffé-
rents. On peut donc distinguer des fibres a seuil bas (0-
30dB), a seuil moyen (15-45dB) et seuil élevé (35 dB et
+).

Kujawa et Liberman (2009) ont montré que le bruit peut
rapidement entrainer, en plus des pertes synaptiques,
une lente dégénérescence des fibres nerveuses co-

chléaires, et ce méme si les cellules ciliées internes sont
redevenues intactes aprés une exposition sonore intense
(Fig7). 1l semble que les fibres a seuil élevé soient les
plus touchées. Ainsi, les seuils auditifs restent donc
normaux, cependant la dégénérescence peut contribuer
a des difficultés d’audition dans le bruit, des acou-
phénes et de I’hyperacousie. Cette découverte majeure
change les idées recues : la récupération des seuils audi-
tifs ne suffit plus a écarter une pathologie cochléaire.
Aprés une exposition sonore traumatique, la perte des
synapses des fibres afférentes au niveau des CCE indui-
rait une dégénérescence du nerf auditif sans perte des
seuils d'audition.

= 1-Entrée de Potassium

2-Entrée de Calcium

3-Libération de glutamate

Terminaison
efférente latérale

4-Message nerveux

Fig6. Propriétés physiologiques des cellules ciliées internes
L’activation des cellules ciliées internes induit une entrée de potas-
sium (K*) qui est suivie d’une entrée de calcium (Ca") via les récep-
teurs Cavl.3. Ce cation se fixe sur ’otoferline du ruban synaptique
pour déclencher ’exocytose du glutamate dans la fente synaptique a
I’origine de la naissance du message nerveux

Hickox et Liberman (2014) ont montré chez des souris
de laboratoire que ’exposition aux bruits pouvait in-
duire une dégénérescence du nerf cochléaire sans perte
d’audition significative. Dans cette expérience, les sou-
ris ont montré un comportement d'hyperacousie mise en
évidence par I'étude de la modulation du réflexe acous-
tique de sursaut et de I’inhibition par le prépulse. Pour
compenser cette anomalie, les auteurs ont suggéré une
augmentation de 1’excitabilité neuronale au niveau du
systéme nerveux central.

Knipper, Van Dijk, Nunes, Rittiger et Zimmermann
(2013) ont proposé qu'une grande étendue de désaffé-
rentation puisse déclencher des acouphenes alors qu'une
désafférentation modérée devrait plutdt étre liée a de
I'hyperacousie. D'aprés ces auteurs, le stress et les mé-
canismes d'adaptation centraux auraient aussi un role
prépondérant dans la genése de ces troubles auditifs.
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Nerf auditif

Fig7. Perte de fibres nerveuses par les CCI
(FSH : fibres a seuil haut, FSM : fibres a seuil modéré, FSB : fibres a
seuil bas.)
Aprés une exposition sonore traumatique, la perte des synapses des
fibres afférentes au niveau des CCI induirait une dégénérescence du
nerf auditif sans perte des seuils d'audition.

5.2.3 Un dysfonctionnement des cellules ciliées ex-
ternes

Les cellules ciliées externes par leur propriété
d’électromotilité augmentent la sensibilité cochléaire.
Elles ont un réle trés important pour la perception des
sons faibles. Wong, Birnbaumer et Housley (2013) ont
montré, chez des souris dont le géne TRPC3 (Transient
Receptor Potential Cation Channels 3) a été désactive,
une augmentation de la sensibilité aux bruits et plus
particuliérement dans les hautes fréquences. Cette pro-
téine est probablement impliquée dans la régulation des
cellules ciliées externes et plus particulierement au
niveau des échanges avec le Ca®*. La protéine TRPC3
aurait pour action de freiner leur réle d’amplification du
son. Cette observation est intéressante, car on pourrait
émettre I’hypothése que 1’hyperacousie pourrait naitre
d’une augmentation de 1’activité de ces cellules ciliées
externes suite a un traumatisme sonore.

5.2.4 Les conséquences au niveau du traitement central
des messages auditifs

Une augmentation de ’activité nerveuse dans les
voies auditives

Les noyaux cochléaires constituent un premier relais
des voies auditives en direction du cortex auditif. Ils
ont, en autres, la fonction de décoder I’intensité du son
mais aussi sa durée dans le temps. Ils réalisent un pre-
mier tri des informations recues pour les envoyer aux
relais suivants.

Beaucoup d’études pointent le noyau cochléaire dorsal
comme une zone importante dans la formation des
acouphénes, mais il pourrait aussi étre impliqué dans
I’augmentation de la sensibilité au son. En effet, Kal-
tenbach (2006) a montré qu’une stimulation électrique
du noyau cochléaire dorsal induit des changements dans
la perception de I’intensité du son. Ainsi, I’hyperacousie
pourrait étre corrélée & une augmentation de

I’hyperactivité de ce noyau. Kaltenbach, Zhang et Af-
man (2000) avaient précédemment montré chez des
hamsters que cette hyperactivité apparaissait générale-
ment de deux a quatre jours aprés une exposition sonore
intense et pouvait ce poursuivre sur plusieurs mois.
Cette hyperexcitabilité semble aussi particulierement
toucher le colliculus inférieur (Niu, Kumaraguru, Wang
et Sun, 2013), un noyau important du tronc cérébral
dans le traitement de 1’information sonore en direction
du cortex auditif du cerveau.

D’autres études, chez 1’animal, ont aussi montré une
augmentation de 1’activité des neurones du cortex audi-
tif lors de ’exposition aux bruits (Sun, Deng, Jayaram
et Gibson, 2012) et des neurones de I’amygdale, une
zone importante dans le traitement des émotions comme
la peur ou I’anxiété (Chen, Manohar et Salvi, 2012).

L’étude par IRM fonctionnelles

Les imageries par résonance magnétique fonctionnelle
(IRMf) permettent aux chercheurs d’observer de ma-
niere indirecte les zones actives dans le cerveau. Cette
technique révolutionnaire permet de mieux comprendre
les zones du systéme nerveux central touchées par diffé-
rentes pathologies. Hwang, Chou, Wu, Chen et Liu
(2009) ont comparé Il’activation du cerveau de trois
patients atteints d’hyperacousie avec celle de trois sujets
sains sans hyperacousie. Les auteurs ont montré que
I’hyperacousie pourrait étre étroitement liée avec les
lobes frontaux et le parahippocampe.

Une autre étude chez des sujets présentant une intolé-
rance aux bruits légers a montré une augmentation de
I’activité élevée dans le mésencéphale auditif, le thala-
mus, et le cortex auditif primaire par rapport aux sujets
aux niveaux d’intolérance normaux (Gu, Halpin, Nam,
Levine et Melcher, 2010).

Nam (2009) a montré en IRMf une augmentation de
I’activation du colliculus inférieur par rapport a un
groupe témoin en réponse a un son de 50 dB HL. Les
deux groupes avaient des seuils d’audition normaux.

5.3 Les hypothéses de IPorigine centrale de
I’hyperacousie

Davis, Strachan et Kass (1980) ont montré que
la sérotonine, un neurotransmetteur dont une baisse du
taux pour induire une dépression psychique, peut modi-
fier le réflexe acoustique chez le rat. Ce neurotransmet-
teur est donc aussi impliqué dans la régulation centrale
du son.

Marriage et Barnes (1995) ont donc proposé que
I’hyperacousie puisse traduire un dysfonctionnement de
la sérotonine ou 5-hydroxytryptamine (5-HT). Des
fibres sérotoninergiques sont concentrées dans les
noyaux cochléaires dorsaux, et comme nous avons pu le
voir dans cette zone, une activité accrue peut induire de
I’hyperacousie. Mais encore, Tang et Trussell (2015)
ont montré que la 5-HT exerce une influence sur les
cellules nerveuses fusiformes en modifiant leurs pro-
priétés intrinseques, ce qui peut améliorer la sensibilité
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des noyaux cochléaires dorsaux aux entrées senso-
rielles.

5.4 Conclusion

Certains aspects de I'nyperacousie peuvent po-
ser probléme aux différents modéles proposés : l'unila-
téralité dans 20 % des cas qui tendrait vers une hypo-
thése plutdt périphérique, la vitesse d'apparition qui
peut étre tres rapide et donc étre moins compatible avec
les adaptations centrales. Certaines pathologies qui
laissent a penser que l'origine pourrait aussi étre un
probleme de conduction dans les liquides de l'oreille
interne (SDCSC, hydrops...).

Donc, il n'existe probablement pas une cause unique a
I’hyperacousie qui peut étre multifactorielle. Les avan-
cées récentes restent trés encourageantes.

6 LE SYNDROME TONIQUE DU MUSCLE TEN-
SEUR DU TYMPAN

L’hyperacousie est souvent accompagnée de
symptdmes secondaires qui apparaissent en méme
temps ou apres son installation : des troubles du com-
portement comme une hypervigilance auditive, une
réduction du réflexe de sursaut acoustique, des otalgies,
des céphalées, des vertiges... Le syndrome tonique du
muscle tenseur du tympan est encore peu connu du
monde médical et des publications scientifiques
I’associent a 1’hyperacousie pour expliquer toute une
série de symptdmes qui I’accompagnent.

6.1 Approche historique

Les descriptions anatomiques du muscle ten-
seur du tympan (MTT) et de sa fonction sont trés an-
ciennes. Les premieres observations publiées des
muscles de ’oreille moyenne sont attribuées aux ana-
tomistes italiens Constance Varolius (1543-1575; Polit-
zer, 1981) et Andreas Vesalius (1514-1564; Vesalius,
1725). Fabrice d’Aquapendente, un Italien (1533-1619)
a eégalement élaboreé les premiéres théories sur la fonc-
tion du muscle tenseur du tympan et il lui a attribué un
réle de protection (Mukerji & Lee, 2010). La nature
musculaire du tenseur du tympan a été confirmée bien
plus tard par I’anatomiste italien Bartolomeo Eustachius
(1500-1574; Eustachii 1564).

Dans [’abrégé d’anatomie a l'usage des éléves en mé-
decine et en chirurgie (tome second de 1783), Pierre
Poissonier fait une description anatomique précise :

Le muscle interne du marteau est le plus considérable
de ceux qui appartiennent a cet os, quoique fort mince
lui-méme. Il vient de la pointe du rocher et de la partie
cartilagineuse de la trompe d’eustache, et il glisse
dans un demi-canal osseux qui régne au-dessus de la
partie osseuse de cette trompe. Parvenu avec elle dans
la caisse, il finit par un tendon qui le contourne sur le
bec de cuiller, et va se terminer a la partie inférieure et
interne du manche du marteau [...] le muscle agit en

méme temps sur la membrane du tambour dont il
augmente la tension.

Plus t6t en 1696, Jean Baptiste Verduc avait fait une
description et décrit sa fonction dans le traité de 1’usage
des parties (tome second) :

Les muscles du marteau tendent ou relachent la peau
du tambour, ce n’est que pour les sons extraordinaires,
comme lorsqu’ils sont trop graves ou trop aigus [...]
les petits muscles du marteau se tendent et se rela-
chent, selon qu’il en est besoin, pour adoucir ces diffé-
rents sons, et aussi pour mieux les remarquer ; et I’on
doit appeler ce mouvement volontaire, quoi qu’il ar-
rive sans que nous y pensions, parce qu’il dépend de
la volonté que I’on a de bien entendre.

Dans le dictionnaire de chirurgie pratique de 1826,
Samuel Cooper décrit quelques effets sur 1’audition de
la tension de la membrane du tympan :

On peut supposer que 1’imperfection de 1’ouie a pour
cause une tension considérable de la membrane du
tympan, ce que 1’on reconnait a ce que le malade en-
tend mieux par un temps humide que par un temps
sec. Il entend mieux aussi les mots prononcés douce-
ment prés de son oreille que les sons forts articulés.

Dans Eléments de physiologie de I’'Homme et des prin-
cipaux vertébrés de 1857, les auteurs décrivent des
expériences effectuées par Wollaston qui avaient mon-
tré que la contraction du muscle tenseur du tympan
diminuait la perception des bruits graves, mais permet-
tait de bien entendre les sons plus aigus. Fabrice
d’Aquapendente enseignait que le muscle du marteau
pouvait étre doué de contraction volontaire, car il pou-
vait lui-méme contracter ce muscle et provoquer des
bruits dans son oreille. D’autres descriptions ont été
faites sur ces bruits provoqués de fagon volontaire et qui
ressemblent « aux pétillements d’étincelle €lectrique ».
En 1935, Henri Roget et Léon Binet écrivent dans un
traité de physiologie normale et pathologique que « les
douleurs auditives sont également liées a des spasmes
des muscles tenseurs du tympan ».

Ces spasmes étaient donc déja décrits a la fin du 19éme
et début du 20éme siécle pour évoquer l’origine de
bruits particuliers formés dans 1’oreille moyenne, les
troubles de 1’audition et les douleurs auditives.

6.2 Le muscle tenseur du tympan

Le MTT est un muscle d’environ 20 mm de
long (Ramirez Aristeguieta, Ballesteros Acufa et San-
doval Ortiz, 2009) fixé entre 1’0s sphénoide et la partie
supérieure de 1’os du marteau, a I’intérieur de 1’oreille
moyenne (Fig8). Il est dérivé du noyau mésodermique
du premier arc pharyngé (Anthwal & Thompson, 2015).
La contraction du MTT tend la membrane du tympan
pour amortir ses amplitudes d’oscillations et elle exerce
aussi une pression sur la fenétre ovale en y enfoncant la
base de ’étrier.
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Fig8. Disposition anatomique du muscle tenseur du tympan
(tensor tympani). D’aprés Gray Henry, 1918).

Le MTT est en lien avec le muscle tenseur du voile du
palais et, d’aprés Kierner, Mayer et Kirschhofer (2002),
ces deux muscles pourraient former une unité fonction-
nelle. Le muscle tenseur du voile du palais tend le voile
du palais tout en permettant I’aération de la trompe
d’eustache au cours de la déglutition. Il participe donc a
la régulation de la pression de 1’air dans 1’oreille
moyenne.

Chez I’'Homme, comme chez la plupart des mammi-
feres, le MTT contient des fibres de type slow-tonic
(Pette & Staron, 2000). Ces fibres, rares chez ’Homme,
ont des propriétés particulieres :

- leurs contractions se prolongent de facon stable dans
le temps et sont contrdlées avec précision (Han, Wang,
Fischman, Biller et Sanders, 1999).

- leur état de contraction peut étre maintenu bien aprés
que leur activation neuronale soit terminée (Andrew A.
Biewener, 2003).

- elles montrent une bonne résistance a la fatigue (Han
etal., 1999).

- elles se distinguent des autres types de fibres par leur
innervation multiple (Sokoloff, Li et Burkholder, 2007).
Le MTT doit pouvoir générer des mouvements
d’environ 150 microns, soit trois fois plus importants
que le muscle stapédien (Ramirez Aristeguieta, Balles-
teros Acufa et Sandoval Ortiz, 2007).

Avec D’effet du vieillissement, on observe une augmen-
tation du diamétre du MTT et de son tendon accompa-
gnée d’un accroissement de la quantité de cellules adi-
peuses infiltrées dans le muscle. Le MTT a un proces-
sus de dégénérescence assez rapide et qui commence
dés I’enfance. Ceci est vérifié par une augmentation
précoce de fibres anormales dans le muscle (Abdelha-
mid, Paparella, Schachern et Yoon, 1990).

Les tendons du MTT sont composés d’une couche ex-
terne mince de fibres de collagéne et d’un noyau de
fibres élastiques (Kawase, Shibata, Katori, Ohtsuka,
Murakami et Fujimiya, 2012). Plus d’un tiers du tendon
contient ce tissu élastique, amortissant les osselets pen-
dant une stimulation excessive (Lyon & Malmgren,
1988;. Neergaard et al., 1964). Au niveau des enthéses,
I’acide hyaluronique, le versicane et la fibronectine sont

fortement exprimés le long des fibres élastiques.
L’acide hyaluronique semble agir comme un lubrifiant
réduisant le frottement des fibres élastiques (Kawase et
al., 2012).

Le MTT est innervé par la branche motrice du V3 du
nerf trijumeau via le ganglion otique (Girardet, 1960). Il
semble qu’il y ait plusieurs mécanismes activant la
contraction : une voie réflexe et un autre processus
venant de plusieurs sources du cerveau.

Les motoneurones du MTT recgoivent des entrées de la
partie orale des noyaux réticulaires pontiques (Li et al.,
1995 ; Reuss et al., 2009). Ces entrées, probablement
excitatrices, peuvent provoquer des contractions du
muscle au cours de la vocalisation (Jirgens, 2009). Ils
recoivent des informations des voies dites sérotoniner-
giques (Thompson, Thompson et Britton ,1998), sys-
téme tres présent dans le circuit des émotions. Mais la
fonction de cette innervation est spéculative, elle pour-
rait moduler le MTT selon le cycle veille / sommeil
(Stegel et al., 1991). D’autre part, ils regoivent des in-
formations des neurones des noyaux cochléaires par des
voies directes et indirectes. Cela peut aussi expliquer la
multifonctionnalité potentielle du muscle dans les com-
portements auditifs (c’est-a-dire diminuer les bruits de
basse fréquence, la protection de l’oreille contre de
nouveaux traumatismes acoustiques, le réflexe de sur-
saut...). La mesure dans laquelle les différentes voies et
les types de neurones dans les noyaux cochléaires parti-
cipent a ces comportements auditifs reste encore a élu-
cider (Billig I, Yeager MS, Blikas A et Raz Y, 2007).
Notons que les motoneurones du MTT regoivent égale-
ment des entrées du complexe olivaire supérieur (Rouil-
ler et al, 1986;. Billig et al., 2007; Windsor et al., 2007)
et des informations des centres cérébraux supérieurs
(Gelfand, 1984, 1998).

Des neuromédiateurs comme la substance P (Reuss et
al., 2008, 2009) et la tyrosine hydroxylase (Reuss et al.,
2009) sont aussi impliqués.

Ces variétés de messages nerveux confirment les roles
multifonctionnels de ce muscle tenseur en réponse a des
stimuli auditifs et non-auditifs (Mukerji, Windsor et
Lee, 2010).

6.3 Activité du muscle tenseur du tympan

Djupesland (1965) a  montré  que
I’augmentation de D’activité du MTT est associée a
d’autres activités musculaires telles que la fermeture
volontaire des yeux (ou provoquée par un jet d’air), la
vocalisation, la déglutition et le serrement des dents.
Cet auteur montre que dans un état de relaxation de la
personne (sans stress particulier), I’activit¢ du muscle
peut ne pas étre détectée. Il a également constaté que
I’anticipation d’un son fort et désagréable peut entrainer
la contraction des deux muscles de l'oreille moyenne.
En effet, a la simple vue d’un pistolet en jouet, 24 des
30 patients étudiés par Djupesland ont montré une con-
traction musculaire générale de 1’oreille moyenne, y
compris la contraction des MTT. Plus tard, d’autres
auteurs ont confirmé cette obser-vation (Borg, Counter
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et Rosler, 1984). Djupseland conclut que 1’activité du
MTT n’est déclenchée que lorsque les stimuli appliqués
induisent une réaction d’alarme. Groothoff (2005) écrit
que :

Le muscle tenseur du tympan ne répond pas directe-
ment & la suite d’un stimulus acoustique mais il est, en
réalité, un réflexe de sursaut. Le seuil réflexe du
muscle du marteau peut, apparemment, étre «repro-
grammé» pour réagir a des niveaux sonores beaucoup
plus bas.

En effet, Blumenthal et Goode (1991) ont montré que le
réflexe de sursaut acoustique est plus sensible que I’on
ne le pensait et peut étre aussi bas que 60 dB. Cette
diminution du seuil du réflexe de sursaut acoustique
semble toucher particulierement les personnes an-
xieuses et stressées. L’activité de ce muscle peut donc
varier selon 1’état psychique du patient.

Klockhoff (1961) a montré que le MTT peut aussi se
contracter lors de la stimulation tactile du conduit audi-
tif externe et de certains muscles du visage.

Certaines des causes qui induisent la contraction du
MTT sont a relier avec le comportement de la personne
atteinte d’hyperacousie :

- I’anxiété et la tension psychique sont trés présentes ce
qui place I’individu dans un état de stress.

- ’anticipation aux bruits forts ou modérés est exacer-
bée.

- I’introduction de bouchons d’oreille stimule le conduit
auditif externe.

- l’aversion aux bruits déclenche une crispation des
muscles du visage.

Toutes ces modifications comportementales pourraient
induire une contraction tonique et chronique du MTT.

6.4 Le syndrome tonique du muscle tenseur du tym-
pan

Klockhoff (1979) associe les phénoménes de
contraction tonique du muscle tenseur a un syndrome a
I’origine de symptodmes comme une sensation de pléni-
tude dans I’oreille, des otalgies, des acouphénes, de la
dysacousie, des céphalées de tension et des vertiges
(Fig9). L’auteur précise que son origine est psychoso-
matique et due a un stress mental.

Symptomes %
Plénitude auditive et otalgie 83 %
Acouphenes, parfois pulsatiles 62 %
Dysacousie 42 %
Céphalées de tension (frontales ou occipitales) 88 %
Vertiges et troubles de 1’équilibre 80 %

Fig9. Prévalence des symptomes (N = 76) dans le syndrome tonique
du muscle tenseur du tympan. D’aprés Klockhoff, 1979.

Westcott et al. (2013) ont défini le syndrome tonique du
muscle tenseur du tympan comme

Une condition fondée sur I’anxiété involontaire ou le
seuil réflexe de I’activité musculaire du tenseur du
tympan est réduit, provoquant un spasme fréquent.

Les auteurs ont étudié la prévalence des symptomes
compatibles avec le syndrome. Dans I'hyperacousie, les
plus courants sont :

- la sensation de plénitude (52,6 %),

- les maux de téte (28,6 %),

- des douleurs sourdes dans 1’oreille (28,6 %),

- des problemes d’équilibre (28,6%),

- une sensation de flottement du tympan (28 %),

- des douleurs vives douleurs dans 1’oreille (27,4%),

- des douleurs dans la région ATM (25,1%),

- des douleurs sur le cté du cou (25,1%).

Il n’est pas rare que les personnes se plaignent aussi
d’une audition déformée, de nausées et de maux de téte.
Dans une étude, sur 345 patients, Westcott et al. (2013)
ont montré que 81,1 % des patients souffrant
d’hyperacousie présentaient au moins un symptome du
syndrome et le chiffre atteint 91,3 % pour les hypera-
cousies séveres.

Ainsi, dans le cas de I’hyperacousie, une augmentation
de I’activité du MTT serait déclenchée par une diminu-
tion de ses seuils d’activation ayant peut-étre pour cause
la diminution du seuil du réflexe de sursaut. Il est aussi
trés probable que les pensées négatives sur 1’exposition
aux bruits (hypervigilance et/ou anticipation aux bruits),
les stimulations répétées du conduit auditif lors de la
pose des bouchons d’oreille, le tout associé a un état
d’anxiété, favoriseraient les contractions du muscle
tenseur du tympan, a I’origine de ces nombreux symp-
tdmes otologiques.

6.5 La douleur dans le syndrome tonique du muscle
tenseur du tympan

L’hypothése d’une douleur introduite par une
inflammation neurogéne induite par des contractions
toniques du MTT pourrait étre une piste prometteuse.
En effet, Yamazaki et Sato (2014) ont montré la pré-
sence de fibres nerveuses immunoréactifs au CGRP et a
la substance P autour des vaisseaux sanguins situés a la
surface de 1’os du marteau, prés de la membrane tym-
panique et proche des muscles tenseurs du tympan et
tenseurs du voile du palais. Ces deux types de fibres
sont aussi présents dans la surface interne de la mem-
brane tympanique, au niveau de ’insertion du MTT au
marteau, sur le ventre des muscles tenseurs du tympan
et du muscle tenseur du voile du palais et, enfin, au
niveau de la connexion entre ces deux muscles. L’étude
a été réalisée par immunohistochimie sur des tissus a
partir de 13 cadavres humains japonais sujets, (agés de
46 a 90 ans). La présence de ces fibres peut donc reflé-
ter des propriétés musculaires impliquées dans la dou-
leur ou dans I’inflammation de I’oreille moyenne. En
effet, suite a une Iésion ou un traumatisme, ces fibres
peuvent déclencher un mécanisme appelé « réflexe
d’axone » ou « inflammation neurogéne ». Il correspond
a la libération en périphérie de neuropeptides algogénes
(substance P, CGRP et neurokinine A) présents dans le
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ganglion. lls sont libérés au niveau du site Iésionnel
ainsi qu’a la périphérie de la 1ésion initiale et vont inté-
resser progressivement tous les tissus sains adjacents.
Ces substances P, CGRP, et neurokinine entrainent une
vasodilatation, une extravasation et une dégranulation
des mastocytes, elle-méme a 1’origine d’une libération
localisée d’histamine (Dallel, Radhouane, Villanueva,
Luis, Woda, Alain, et al., 2003).

Ces données permettent donc d’élaborer un scénario
hypothétique de ’origine des otalgies dans le cas de
I’hyperacousie (Figll) :

- la douleur aigu€ dans 1’oreille pourrait étre une hype-
ralgésie primaire due a I’inflammation neurogéne in-
duite par une contraction tonique anormale du MTT sur
le tympan et sur ’enthése. Dans ce cas, les contractions
anormales du MTT induiraient donc un réflexe d’axone
sur les terminaisons sensorielles des fibres nociceptives
a I’origine d’une inflammation neurogénique.

- les douleurs sourdes dans l’oreille, la joue, la région
ATM, le cou et les sensations de brllure autour de
I’oreille seraient des hyperalgésies secondaires en con-
séquence de la diffusion de cette inflammation sur les
terminaisons nerveuses nociceptives des tissus environ-
nants.

Une inflammation chronique du MTT semble avoir des
répercussions pathologiques possibles sur les fibres
musculaires. En effet, les effets d’otites chroniques sur
le MTT ont été décrits par Abdelhamid et al., (1990) ;
ce sont des conditions physiopathologiques qui peuvent
étre similaires & une hypothétique inflammation induite
par le syndrome tonique du muscle tenseur du tympan.
Les auteurs ont montré, qu’en condition
d’inflammation, le muscle dégénére plus rapidement et
accroit la quantité de graisses infiltrées. On observe
aussi une augmentation du diameétre du tendon et du
muscle bien supérieur qu’a la normale. Cette inflamma-
tion peut entrainer une hyperacontraction des fibres du
muscle et peut expliguer les spasmes ou les contractions
toniques observées en clinique dans les otites (Duncan,
1982). Cet effet pourrait donc étre retrouvé dans
I’hyperacousie douloureuse et le choc acoustique.

Un autre effet pathologique pourrait étre envisagé : si
I'hyperacousie induit un état de contraction tonique du
MTT alors un nouvel événement comme un choc acous-
tique ou une anticipation forte a un bruit pourrait entrai-
ner une hypercontraction du muscle déja préalablement
contracté. Cette action musculaire peut s'apparenter a
une contraction dite excentrique. Dessem et Lovering
(2011) ont montré sur le muscle de la mandibule que ce
type de contraction peut altérer la capacité de régénéra-
tion du muscle (accumulation de Iésions tissulaires et de
fibrose). 1l est peut-étre possible que ce méme méca-
nisme puisse toucher le MTT et contribuer & une dou-
leur musculaire chronique, mais cela n’a pas été prouvé.
Le MTT est donc un muscle a vieillissement rapide
particulierement dans un état d’inflammation chronique.
Cette propriété pourrait ouvrir des pistes pour com-
prendre les rechutes et/ou la chronicité des troubles
chez les patients les plus séverement atteints.

Notons que d’autres recherches envisagent une autre
hypothése sur la douleur dans I’audition (Figl0). Il a
longtemps été admis que la cochlée ne possédait pas de
récepteur et de voie de la nociception. Or Flores et al.
(2015) ont montré, chez la souris, qu’un signal doulou-
reux pourrait étre émis a partir des neurones afférents de
type 2 en provenance des cellules ciliées externes
(CCE). Ce type de neurones pourraient étre activés par
de ’ATP extracellulaire libéré (Weisz, Glowatzki et
Fuchs, 2009) lors de I’endommagement des CCE suite a
une forte expaosition sonore.

Fig10. Innervation afférente des cellules ciliées de I'organe de Corti
(d'aprés Spoendlin, 1966).
D'apres Flores et al. (2015), les signaux émis a partir des neurones de
type 2 ressembleraient a ceux des fibres nociceptives de type C (qui
transmettent la douleur). Cependant, ce type de fibres ne serait activé
que par des sons trés intenses.

6.6 La sensation de plénitude dans les oreilles

La sensation de plénitude dans les oreilles est
un inconfort 1ié a I’impression d’avoir 1’oreille bouchée
ou de la pression dans ’oreille. Les sons pergus sem-
blent étouffés. Elle est fréquente dans le cas de
I’hyperacousie et du choc acoustique. Une étude épideé-
miologique montre que 8 % de la population générale
en souffre de maniére récurrente (Seppo, 2003) et 2,5 %
des personnes qui ont cette sensation, présenteraient de
I’hyperacousie (Park, Lee, Kang, Ryu, Lee et Yeo,
2012).

Dans le cas de I’hyperacousie et du choc acoustique, on
peut émettre deux hypothéses :

- une premiere liée au syndrome tonique du muscle
tenseur du tympan : la contraction tonique du MTT
pourrait rétracter la membrane tympanique et provoquer
une augmentation de la pression a [’intérieur de
I’oreille.

- une deuxiéme ou le dysfonctionnement du MTT indui-
rait un probléme d’aération de la trompe d’eustache par
I’intermédiaire d’un dysfonctionnement concomitant du
muscle tenseur du voile du palais.

Cette derniere hypothese est intéressante, car dans 28,8
% des cas de sensation d’oreille bouchée, il s’agit d’un
probléme de fonctionnement des trompes d’eustache
(Park et al., 2012). D’autre part, les mouvements du
MTT pourraient aussi expliquer la sensation de flotte-
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Figll. Modéle hypothétique de la douleur dans I’hyperacousie

ment du tympan que décrivent certaines personnes at-
teintes.

6.7 Acouphénes et vertiges

Le ganglion de Gasser pourrait aussi étre tou-
ché par I’inflammation neurogeéne hypothétique induite
par le syndrome tonique du muscle tenseur du tympan.
Vass et al. (1998) ont démontré que les fibres senso-
rielles du trijumeau se terminent avec une forte densité
dans toute la profondeur de la strie vasculaire. Suite a
I’inflammation neurogéne, une extravasation locale de
plasma et la libération de substances algogénes de ces
fibres trigéminées pourraient modifier le recyclage du
K+ dans la strie vasculaire et induire des variations de
pression de I’endolymphe ou modifier le potentiel élec-
trolytique. Ces conséquences pourraient étre une expli-
cation des vertiges et de 1’accentuation des troubles
auditifs (acouphénes, dysacousie....) observés chez
certaines personnes atteintes d’hyperacousie.

7 TRAITEMENT DE L’HYPERACOUSIE

Au 19me siécle, les traitements de
I’hyperacousie préconisaient surtout le silence :
- R. Laennec (1781-1826) conseillait un éloignement du
bruit accompagné de « fumigations émollientes et cal-
mantes » (Dubois, 2011).
- en 1857, M. Levy proposait aussi le reméde de «
I’abstinence de 1’oui et le silence extérieur ».
- en 1868, A. Cousin précisait que l’isolement de
I’individu atteint doit étre « loin de tout voisinage

bruyant » et s’accompagner de la mise en place « d’un
tampon de coton dans 1’oreille du malade ».

Depuis, la connaissance de la pathologie a évolué, et
méme s’il n’existe pas actuellement de traitement de
I’hyperacousie faisant consensus, plusieurs thérapies
existent maintenant et peuvent aider le patient.
L’hyperacousie est trés invalidante et la cohérence des
discours et des soins médicaux est trés importante. La
pathologie est complexe, car elle fait intervenir des
composantes encore peu connue dans le domaine de la
physiologie de I’audition et du traitement psycholo-
gique du bruit. Ainsi, il n’existe pas un mod¢le de stan-
dard de I’hyperacousie, mais autant de formes diverses
que de patients atteints. Le suivi personnalisé du malade
est donc essentiel.

7.1 Le choix du modele thérapeutique

Le modele bio-psycho-social (Engel, 1980)
considere systématiquement les facteurs biologiques,
psychologiques et sociaux et leurs interactions com-
plexes dans la compréhension de la santé, de la maladie
et dans la prestation des soins de santé. Compte tenu de
la complexité de I’hyperacousie, ce modele de soin
semble étre le plus efficace pour traiter I'hyperacousie.
Ainsi, la prise en charge actuelle est de plus en plus
pluridisciplinaire : elle associe le plus souvent une thé-
rapie sonore d’habituation avec des thérapies complé-
mentaires d’accompagnement (psychologue, sophro-
logue....). Une aide médicamenteuse peut aussi étre
utile.
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7.2 Les thérapies sonores d’habituation
7.2.1 Thérapie par I’écoute de bruits de la nature

Moliner Peiro, Lépez Gonzélez, Alfaro Garcia,
Leache Pueyo et Esteban Ortega (2009) ont publié un
traitement par thérapie sonore simple et peu colteux.
Testé sur 34 patients atteints d’hyperacousie avec des
degrés divers, le traitement consiste a 1’écoute de bruits
de la nature (vagues de 1’océan, riviere ou de ’eau qui
coule) pendant une demi-heure par jour en suivant une
procédure décrite par les auteurs. La personne doit,
pendant ce temps-la, faire une activité manuelle qui ne
nécessite pas d’attention excessive (lecture, tricot...).
Les auteurs concluent que le procédé proposé peut étre
appliqué a une hyperacousie de tout degré et de toute
étiologie. La méthode a été efficace dans 97 % des cas
traités apres 9 semaines de traitement.

7.2.2 Thérapie sonore par le bruit rose

Vernon (1987, 2002) a mis au point un proto-
cole d’écoute de bruit rose a I’aide d’écouteur pendant
deux heures par jour et en dessous des niveaux
d’inconfort. L’intensité sonore est augmentée progres-
sivement toutes les deux a quatre semaines. La durée
d’écoute est fractionnée durant la journée. L’auteur
précise que la durée du traitement peut étre longue, de 3
mois & 2 ans, avant de ressentir une amélioration de la
tolérance aux bruits.

7.2.3 Thérapie de recalibration des fonctions de sonie

Développée par deux chercheurs francais : No-
refia et Chery-Croze (2007), la thérapie se fonde sur
I’hypothése que I’hyperacousie est une augmentation de
sensibilité auditive qui fait suite a une (ou des) perte(s)
auditive(s). Ainsi, il y aurait une réorganisation plas-
tique du cerveau pour compenser la (ou les) perte(s).
Les auteurs ont donc testé un protocole sur huit sujets
présentant une hyperacousie. Ils ont été exposés pen-
dant 15 semaines (plusieurs heures / jour) & un environ-
nement acoustique adapté a leur audition. C’est-a-dire
que seule la (ou les) zone(s) de fréquences correspon-
dant a la (ou les) perte(s) auditive(s) était stimulée.
Grace a I'utilisation de questionnaires d’évaluation, les
auteurs ont noté une amélioration de 1’hyperacousie
chez ces patients.

7.2.4 Thérapie par le port d’un générateur de bruits

La TRT (tinnitius retraining therapy) est une
stratégie thérapeutique fondée sur [I’habituation a
I’acouphéne et/ou a I’hyperacousie. Elle est le fruit des
travaux du neuroscientifique Jastreboff (1990) qui a
construit un modéle neurophysiologique ouvrant la voie
a des thérapies nouvelles. Pour Jastreboff,
I’hyperacousie déclenche un réflexe aversif, c’est-a-dire
que le cerveau percoit le bruit comme une menace au
bien-étre. Elle augmente ’activité neuronale dans les

voies auditives subconscientes, le systeme limbique (le
circuit des émotions et notamment de 1’anxiété) et le
systétme nerveux autonome (les manifestations du
stress). Dans le cas de I’hyperacousie, 1’augmentation
du gain anormal du systeme auditif pour les sons modé-
rés induit un niveau élevé d’activité dans les voies audi-
tives et secondairement dans les systémes nerveux au-
tonomes et limbiques. Ces réactions sont impliquées
dans la préparation de la personne a fuir le bruit pergu
comme inconfortable (Jastreboff & Jastreboff, 2000).
La TRT compte deux composantes essentielles, les
conseils directifs et une thérapie sonore par port de
générateur de bruit :

- les conseils directifs, donnés par le médecin, infor-
ment le patient sur I’hyperacousie et son traitement dans
un langage simple et direct. L’objectif est de démysti-
fier la pathologie et de supprimer les pensées négatives
du patient. 1l abordera en consultation des notions sur
I’oreille, sa fonction, son anatomie (en général), le con-
cept de la réponse conditionnée, les réponses aversives
et leurs symptomes, le réle du stress et de 1’anxiété, le
procédé d’habituation et 1’emploi du temps du traite-
ment. Les conseils directifs agissent sur la partie du
conscient du modéle neurophysiologique de Jastreboff.

- la thérapie sonore se fait généralement par le port d’un
générateur de bruits blancs mis en place, réglé et suivi
par un audioprothésiste qualifié. La thérapie dure en
général entre 6 a 24 mois. Elle vise & réorganiser les
filtres sous corticaux du modele neurophysiologique de
Jastreboff par plasticité cérébrale.

Jastreboff a divisé en cing catégories les patients at-
teints d’acouphénes et/ou d’hyperacousie qui visent a
adapter les stratégies thérapeutiques de la TRT:

- catégorie 0 : symptdémes minimes,

- catégorie 1 : acouphéne seul,

- catégorie 2 : acouphéne et perte auditive,

- catégorie 3 : hyperacousie,

- catégorie 4 : hyperacousie et acouphene aggravés par
I’exposition au bruit.

L’hyperacousie concerne donc les deux derniéres caté-
gories:

- la catégorie 3 est constituée de patients atteints
d’hyperacousie, mais non aggravée par une exposition
prolongée aux bruits. L’acouphéne peut étre ou ne pas
étre présent. Le protocole de désensibilisation consiste
au port de générateur de bruits a un niveau inférieur au
niveau d’inconfort, mais nettement supérieur aux seuils
d’audition. Ce niveau est augmenté pendant le traite-
ment a des niveaux appropriés par rapport aux acou-
phénes (si présents).

- la catégorie 4 est constituée de patients qui ont des
acouphénes et/ou de I’hyperacousie, mais qui présentent
une aggravation de leurs symptdmes suite a une exposi-
tion prolongée aux bruits. Pour les auteurs, cette catégo-
rie est la plus difficile & traiter et le taux de succés est
inférieur a celui des quatre autres catégories. Dans ce
cas, en début de traitement, les auteurs ont fixé
I’intensité sonore des générateurs de sons au seuil de
I’audition puis 1’augmentation des niveaux des généra-
teurs de bruits doit étre lente et progressive. Pour les
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auteurs, ces patients ont besoin d’une surveillance con-
tinue et présentent généralement une phonophobie pro-
fonde.

Il existe de nombreuses adaptations de la TRT comme,
par exemple, la technique de la tolérance croissante que
le Dr Zeng décrit dans un article de Lindsey Heather
(2014). En effet, le Dr Zeng prend I’exemple d’un pa-
tient souffrant d’un niveau d’inconfort de 50 dB HL. Le
traitement consiste a une TRT qui débute a des niveaux
inférieurs, mais qui augmentera progressivement par
paliers de 5 dB jusqu’a ce que ’intensité¢ de 50 dB soit
tolérable et acceptable. Puis, le traitement peut se pour-
suivre par des augmentations de paliers de 5 dB.
L’article précise que le Dr Zeng et ses collégues ont eu
un certain succés avec ce processus d’adaptation dont
I’idée a été développée par Formby, Sherlock, et Gold
(2003).

7.2.5 Synthese de résultats de la TRT

Gold, Frederick et Formby (1999) ont étudié
les effets de la TRT sur 130 personnes atteintes
d’hyperacousie et d’acouphénes. Les critéres étaient des
niveaux d’inconfort moyens dans les deux oreilles,
testées aux fréquences de 1, 2, 4 et 8 kHz, au-dessous
de 100 dB HL et un inconfort physique lorsqu’ils sont
eXposés & certains sons. Dans cette étude, les personnes
ont porté un générateur de bruits a large bande d’abord
sous les seuils d’audition puis ils ont remonté 1’intensité
du traitement au niveau de I’intensité des acouphénes
sans les masquer totalement. Le traitement a duré plu-
sieurs semaines. Aucun changement significatif n’est
intervenu sur les seuils d’audition, mais il y a eu une
nette amélioration des niveaux d’inconfort de 12.48 dB
avec un retour proche aux limites de la normale. Les
entretiens et des échelles visuelles analogiques ont mon-
tré une amélioration de leurs activités de la vie quoti-
dienne. Les auteurs concluent que le traitement par
générateur de bruits a large bande pour un minimum de
8 heures par jour et pour une durée moyenne de 8,97
mois n’était pas nuisible, mais au contraire, il avait
amélioré le confort de vie des patients.

Wolk et Seefeld (1999) ont étudié la TRT sur 23 pa-
tients atteints d’hyperacousie, ils ont montré une éléva-
tion des niveaux d’inconfort de 82 dB HL a 103 dB HL
en 9 mois de traitement (le champ dynamique a aug-
menté de 63 a 90 dB). Le générateur de bruits a large
bande a été porté au départ sous le seuil d’audition puis
augmenté jusqu’a ce que le bruit se mélange avec celui
des acouphénes.

Bartnik, Fabijanska et Rogowski (2001) ont obtenu une
amélioration de 55 % des cas d’hyperacousie de la caté-
gorie 3 de Jas-treboff (n = 20) et 60 % des cas pour la
catégorie 4 de Jastreboff (n = 20). L’amélioration a été
évaluée par I’étude de différents questionnaires et des
échelles visuelles analogiques. La durée du traitement a
été en moyenne entre 10 et 12 mois.

Hazell, Sheldrake et Graham (2002) ont étudié 187 cas
de personnes atteintes de diminution des niveaux
d’inconfort auditif d’origines variées. Le traitement par

TRT a permis un retour aux niveaux d’inconfort nor-
maux pour 44,8 % des cas, en 6 mois, 51,4 % en 15
mois et 60,4 %, en 25 mois de traitement. Avec une
amélioration de la qualité de vie évaluée sur diverses
activités de la vie quotidienne. Les patients ont suivi un
protocole avec des conseils, une présentation du traite-
ment, des instructions sur 1’intérét de diminuer le port
de bouchon d’oreille pour se réhabituer aux bruits de
I’environnement. Pour les personnes appartenant a la
catégorie 3 de Jastreboff, le générateur de bruits a été
réglé sur un volume audible avec une augmentation du
volume dans un environnement bruyant et une diminu-
tion dans les endroits calmes. L’intensité sonore du
générateur de bruits ne devant jamais dépasser des ni-
veaux inconfortables lors de ces réglages. Le port était
de 50 % du temps d’¢éveil. Pour les cas ou
I’hyperacousie était aggravée dans le bruit (catégorie 4
de Jastreboff), I’intensité du générateur de bruits a
commencé a un niveau nul pour étre remontée tout
doucement et il a été proposé de se réhabituer prudem-
ment aux bruits extérieurs. Au bilan, dans cette étude,
I’augmentation moyenne des niveaux d’inconfort a été
de 12,82 dB.

Madeira, Montmirail, Decat et Gersdorff (2007) ont
testé une TRT avec générateur de bruits blancs dont le
port s’est fait la nuit pendant 8 heures. Ils ont obtenu
pour résultats de la catégorie 3 de Jasteboff 88,5 %
d’amélioration (n = 16) et pour la catégorie 4 (n = 8), 75
% d’amélioration. Le succés a été évalué par les témoi-
gnages des patients.

Thong, Wong, Junaidah et Chan (2011) ont étudié les
effets de la TRT sur I’hyperacousie auprés de 197 pa-
tients. lls ont obtenu une amélioration dans 39 % des
cas pour une durée médiane du traitement de 15 mois.
L’amélioration a été mesurée par audiométrie, des
questionnaires et une échelle visuelle analogique.
Formby et al. (2013) ont réalisé une étude en double-
aveugle, avec essais cliniques randomisés et controlés
contre placebo pour évaluer ’efficacité de la TRT
comme traitement de la tolérance réduite aux bruits. Les
personnes ont été assignées a 1’un des quatre groupes de
traitement :

- groupe 1 : traitement complet, & la fois des conseils et
port de générateurs de bruits,

- groupe 2 : port de générateurs de bruits placebo et
conseils,

- groupe 3 : port de générateurs de bruits, mais sans
conseils,

- groupe 4 : port de générateurs de bruits placebo et sans
conseils.

Les résultats montrent une amélioration de 80 % des cas
dans le groupe 1, 25 % dans le groupe 2, 45 % pour le
groupe 3 et 43 % dans le groupe 4. L’amélioration est
définie dans cette étude comme des changements de
plus de 10 dB des niveaux d’inconfort. Les auteurs
notent que les changements dans la tolérance sonore se
produisent généralement dans les 2-4 premiers mois de
traitement complet et deviennent stables apres 6 mois.
Cette étude montre que la TRT doit étre associée a des
conseils pour étre efficace.
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Jastreboff et Jastreboff (2014) ont obtenu de trés bons
résultats. Sur 56 patients atteints d’hyperacousie (avec
ou sans misophonie) traités par la TRT, 45 ont été amé-
liorés, soit 80 %. L’évaluation a été faite par la mesure
des seuils d’inconfort auditif et lors d’entretiens avec
les patients.
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Fig12. Quelques résultats de la TRT sur I'hyperacousie
(% d'amélioration).

7.3 Aides auditives

En Allemagne, le centre de traitement des
acouphénes et de I’hyperacousie de Francfort/Main
propose aux patients des appareils auditifs mélant un
générateur de sons et une protection dynamique aux
bruits extérieurs grace a une technologie numérique. Le
confort des patients est amélioré tout en assurant une
thérapie sonore (Lux-Wellenhof, 2014).

Des dispositifs similaires avaient été testés positivement
sur 14 patients atteints d’hyperacousie sévére aux Etats-
Unis (Sammeth, Preves et Brandy, 2000).

7.4 Thérapie de photobiostimulation LASER

Au cours des dix derniéres années, plusieurs

études de laboratoires et cliniques ont montré que la
photobiostimulation LASER de faible niveau a des
intensités de faibles puissances est capable d’induire des
effets biologiques, par exemple, dans le traitement des
troubles musculo-squelettiques (Baratto et al., 2011).
Une thérapie d’irradiation LASER fondée sur un proto-
cole d’énergie de photobiostimulation sur un groupe de
58 patients qui souffraient d’hyperacousie et d’autres
troubles ORL (acouphénes, syndrome de Méniére...) a
montré que 78,9 % d’entre eux ont retrouvé des niveaux
auditifs d’inconfort normaux. Ils ont été traités deux
fois par semaine pendant environ 6 semaines (Prosper
& Hack, 2014).
Une autre étude de thérapie au LASER en combinaison
a une stimulation magnétique transcranienne répétitive
avait montré une amélioration des seuils de la douleur
pour les patients atteints d’hyperacousie chronique
(Zazzio, 2010).

7.5 Thérapies complémentaires

Dans le cadre de la mise en place d’une théra-
pie sonore d’habituation avec ou sans générateur de
bruits, les thérapies complémentaires permettent de les
accompagner de maniére efficace :

- Les Thérapies Comportementales et Cognitives (TCC)
ont fait I’objet d’une étude scientifique sur un échantil-
lon de 60 personnes atteintes d’hyperacousie. Les au-
teurs concluent que les TCC sont un traitement promet-
teur pour I’hyperacousie, méme s’ils précisent que des
recherches doivent encore étre effectuées pour en mesu-
rer ’impact réel (Jiris, Andersson, Larsen et Ekselius,
2014).

- La thérapie EMDR a été découverte, en 1987, par une
psychologue américaine, Francine Shapiro, elle est
recommandée par la haute autorité de santé pour le
traitement des états de stress post-traumatiques . Elle
permet, entre autres, de réduire 1’état d’anxiété et les
pensées intrusives grace a un protocole faisant interve-
nir des mouvements oculaires (Shapiro, 1989). Bien
qu’il n’existe toujours pas d’étude scientifique qui ait
mesuré son efficacité réelle sur I’hyperacousie, la théra-
pie est citée avec succes sur certains patients atteints.

- L’acupuncture, une méthode de stimulation a été pro-
posée par Rosen (1995).

- La sophrologie est maintenant de plus en plus conseil-
1ée comme aide aux thérapies d’habituation sonore. Elle
permet de détendre les patients et d’évacuer efficace-
ment les effets du stress, les tensions nerveuses et de
I’angoisse.

- L’hypnose est parfois citée avec succes.

- L’ostéopathie doit étre aussi envisagée dans certains
cas d'hyperacousie, car plusieurs personnes atteintes
rapportent des améliorations suite a quelques séances.

7.6 Traitements médicamenteux

L’utilisation de molécules thérapeutiques a été
testée chez I’animal :
- 'utilisation du sildénafil aprés un traumatisme sonore
réduirait des comportements apparentés a une hypera-
cousie (Mahmood, Mei, Hojjat, Pace, Kallakuri et
Zhang, 2014).
- le bacloféne, le clozepam et le diazepam agiraient en
réduisant ’hyperactivité du colliculus inférieur dans le
cas de I’hyperacousie. Les auteurs suggerent que le
bacloféne pourrait étre cliniqguement utile dans le trai-
tement des troubles du systéme auditif (Szczepaniak &
Magller, 1996).
Les études animales semblent aussi montrer le rdle
important des voies inhibitrices gabaminergiques au
niveau de la régulation du son qui seraient perturbées
dans le cas de I’hyperacousie (Lu et al., 2011). Elles
offrent ’espoir de nouveaux traitements médicamen-
teux.

Chez I'Homme, il n’existe pas de molécules chimiques
curatives de I’hyperacousie. Cependant, certains médi-
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caments peuvent améliorer la vie des personnes at-
teintes :

-Les anxiolytiques : Vernon et Meikle (2003) ont vu
cinq patients souffrant d’acouphénes sévéres qui avaient
également de ’hyperacousie. IlIs ont recommandé qu’ils
essaient un traitement a l’alprazolam. Aprés 7 ou 8
semaines d’utilisation, ces cinq patients ont eu une
réduction de leurs acouphénes et une récupération com-
pléte de leur hyperacousie. Cependant, le traitement
devra étre court, car un risque de dépendance peut
s’installer et le syndrome de sevrage a pour effet de
I’hyperacousie (Lader, 1984).

- les antiépileptiques sont parfois utilisés pour améliorer
I’hyperacousie. Par exemple, la carbamazépine semble
montrer une bonne efficacité dans le cas d’une hypera-
cousie associée a la maladie de Lyme (Nields, Fallon et
Jastreboff, 1999).

- des antidépresseurs sont aussi cités comme pouvant
améliorer 1’¢tat de certaines personnes. Par exemple,
I’imipramine, en cas d’hyperacousie associée a une
dépression a été testée sur 7 patients dont 6 ont eu une
amélioration des symptdémes aprés 10 jours de traite-
ments (Carman, 1973). Une étude a montré une possibi-
lit¢ d’amélioration de I’hyperacousie associée a une
dépression avec un traitement au lithium (Attri et Na-
garkar, 2010).

7.7 Compléments alimentaires

Une étude japonaise a montré I'effet bénéfique

de la vitamine B6 sur I’hypersensibilité aux sons dans le
cas d’autisme (Kami yama, Kériyama et Watanabe,
2006).
Coelho, Tyler et Hansen (2007) envisagent le zinc
comme un traitement possible des acouphénes, car des
études semblent montrer une certaine efficacité. Les
auteurs suggerent d’étudier ses effets sur I’hyperacousie
et la phonophobie.

7.8 Traitement chirurgical

Un cas d’un musicien atteint d’hyperacousie
sévere et de diplacousie dysharmonique a une oreille
avec perte d’audition a été traité par destruction de la
cochlée par chirurgie, avec perte irréversible de
I’audition a cette oreille (Cherry & Brown, 1996). Une
chirurgie a été proposée aux USA chez deux patients
atteints d’hyperacousie chez lesquels les traitements
habituels avaient échoué. Elle a consisté en un renfor-
cement des fenétres rondes et ovales. Les patients ont
rapporté une nette amélioration de la capacité a tolérer
le bruit. Les auteurs concluent que cette méthode peut
étre une option pour le traitement de 1’hyperacousie
récalcitrante aux autres traitements, mais ils suggerent
que d’autres études sont encore nécessaires pour en
évaluer I’efficacité (Silverstein, Wu et Hagan, 2014).
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