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La surdité ou déficience auditive, est un symptdme défini par une baisse de laudition.

Voir fiche HandiConnect.fr H41 | Handicap auditif : Définition, prévalence & sémantique des troubles de

Caudition.
A Y
: e La surdité bilatérale de lenfant : c’est Uatteinte sensorielle la plus fréquente & la naissance. (1 'Y
I sur 800 a 1000 naissances) :
: e En France, lInserm estime que la surdité affecte 6 % des 15-24 ans, et plus de 65 % des 65 ans |
% etplus. "
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Etiologies des surdités

Deux grands mécanismes de surdité

e Les surdités de transmission, liées a Uatteinte des structures de loreille externe ou moyenne.

e Les surdités de perception ou neurosensorielles, liées soit a l'atteinte de Uoreille interne ou cochlée, soit
a latteinte des voies nerveuses auditives ou des structures centrales de Uaudition.

Les surdités de transmission selon le siege de l'atteinte :

Oreille externe Oreille moyenne
Le plus souvent unilatérale. e Otite séreuse : la plus fréquente chez lenfant
e Bouchon de cérumen, corps étranger, otite e Otite moyenne chronique
externe e Post-traumatique : fracture du rocher, perforation
e Malformation du conduit auditif externe tympanique, barotraumatisme

e Otospongiose : y penser chez Uadulte jeune si
tympan normal, le plus souvent bilatérale et

évolutive
e Cholestéatome

e Malformations de la chaine ossiculaire (aplasie

mineure)

www.handiconnect.fr - contact@handiconnect.fr - © Coactis Santé

Handicap auditif : Etiologies, diagnostics différentiels de la surdité — Points de vigilance - 1


https://handiconnect.fr/
https://handiconnect.fr/fiches-conseils/definition-prevalence-semantique-des-troubles-de-laudition
https://handiconnect.fr/fiches-conseils/definition-prevalence-semantique-des-troubles-de-laudition
https://handiconnect.fr/fiches-conseils/definition-prevalence-semantique-des-troubles-de-laudition
https://handiconnect.fr/fiches-conseils/definition-prevalence-semantique-des-troubles-de-laudition

www.handiconnect.fr - contact@handiconnect.fr - © Coactis Santé

Les surdités de perception
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e |es surdités génétiques sont les plus | LN
fréquentes chez Uenfant : 60 a 80% des surdités : En France, les Centres de “
bilatérales de perception ; elles peuvent se g Référence « Surdités génétiques » orientent 1
révéler a U'age adulte et sont parfois évolutives. : le diagnostic etiologique ainsi que la :

e |es étiologies des surdités acquises sont 1 rec/hc.er.che de pathol?gles associees :
classées en fonction de l'age de survenue de l‘ spécifiques de certaTlns syndromes I
Uatteinte. ) (cf § « Pour en savoir plus»). )
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I ] Seul un bilan complet permet de retenir le diagnostic de surdité d’origine génétique. 1

l‘ = Facteurs génétiques et environnementaux peuvent étre associés. '.
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Surdités génétiques

Surdités génétiques non syndromiques

Le plus souvent Autosomique Récessive

~ 200 génes en cause

Surdités génétiques non syndromiques

~10% des surdités génétiques.

~500 syndromes répertoriés (10%). Certains nécessitent une surveillance médicale car des atteintes

peuvent étre associées (rénale, ophtalmologique, neurologique...voir § « Pour en savoir plus » : « Centres de

référence des surdités génétiques »).

Surdités acquises : ~20-30 % des surdités de perception

Causes anténatales

Embryofoetopathies : toxiques (médicaments, alcool) / infectieuses dont CMV.

Causes périnatales (criteres ANAES)

Prématurité / Hypotrophie / Hyperbilirubinémie sévere / Hypoxie.

Etiologies post natales

Infections : labyrinthites et / ou méningites bactériennes ou virales.

Tumeurs : tumeurs de l'angle ponto-cérébelleux, dont le schwannome vestibulaire.
Traumatismes : sonores / fracture du rocher ou des osselets.

Médicaments ototoxiques.

Maladie de Méniére (causes non reconnues).

Surdité Unilatérale Brusque (SUB) : c’est une urgence thérapeutique (5 a 20 cas / 100 000 personnes /
an).

Presbyacousie : processus normal de vieillissement des structures neurosensorielles du systéme auditif.
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Diagnostics différentiels

Chez les jeunes Chez 'adulte
e Troubles du spectre de l'autisme. e Surdité psychogene
e Troubles complexes du langage.

e Syndrome de Landau-Kleffner : chez un enfant
ou adolescent, association épilepsie temporale —
dysphasie progressive.

e Surdité psychogene
Surdités les plus fréquentes (orientation clinique, surveillance) :

Otospongiose

e Surdité de transmission a tympan normal chez U'adulte jeune ; Femme > homme
Caractérisée par une ankylose de létrier.

¢ Origine multifactorielle : Antécédents familiaux. Aggravation de la surdité lors des épisodes de la vie
génitale (grossesse). Réle possible du virus de la rougeole...

e Clinique : Surdité unilatérale au début, se bilatéralisant au cours du temps. Evolutive. Traitement
chirurgical ou audioprothétique.

Schwannome vestibulaire

¢ (neurinome de l'acoustique) : Tumeur bénigne développée dans le conduit auditif interne, s’étendant
secondairement a l'angle pontocérébelleux.

e Clinique : Déficit unilatéral progressif. Acouphénes : 25% des cas. Troubles de Uéquilibre : 20 a 50% des
cas.

Otite séreuse
¢ Surdité de transmission la plus fréquente chez Uenfant ; surdité légére a moyenne.
e Facteurs favorisants : Trisomie 21, fentes vélaires.

¢ Signes trompeurs : troubles de Uarticulation, troubles « dys », troubles du comportement (agressivité,
TDAH, dépression).

¢ Une otite séreuse unilatérale persistante chez l'adulte doit faire éliminer un cancer du cavum.

Surdité unilatérale brusque (SUB) :
¢ Urgence thérapeutique ; la corticothérapie est le gold standard.
e Hypothéses étiologiques: vasculaire ou virale. Parfois associée a des vertiges.

¢ Diagnostic d’élimination : peut étre révélateur d’'un neurinome du VIII.

Surdité due aux anomalies du gene GJB2 (Connexine 26) :

Surdité de perception bilatérale et symétrique de sévérité moyenne a profonde.

Isolée.

Peut étre évolutive dans le temps.

20-30% des surdités de perception congénitale.
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Presbyacousie (65% a partir de 65 ans) :

e Processus normal de vieillissement portant sur les structures neurosensorielles du systeme auditif.

e 1/3 des patients n’en sont pas conscients.

e Peut se présenter sous la forme d’un trouble du comportement (retrait social ; dépression ; déclin
cognitif).

e Terrain multifactoriel : facteurs génétiques, facteurs de risque (diabéte, tabac, athérome, ...).

e Clinique : Bilatérale et symétrique, prédomine sur les fréquences aigues.

Maladie de méniére

Diagnostic clinique : surdité de perception, uni ou bilatérale, fluctuante, survenant par crises. Prédomine
sur les fréquences graves. Associée a des vertiges rotatoires durant plus de 20s ; des acouphénes.

Principaux points de vigilance clinique

e Un bilan génétique initial normal n’exclut pas une origine génomique de la surdité. Une consultation
spécialisée peut étre redemandée en vue d’un conseil génétique ou en cas de pathologies associées
(cardiaques, ophtalmo, thyroide, rénales, ...)

e Eviter le surhandicap : surveillance ophtalmologique. L'examen ophtalmologique peut également
orienter le diagnostic étiologique d’une surdité de perception d’apparence isolée.

e Prévention des facteurs aggravants :

- Facteurs de risque cardiovasculaire
- Traitements ototoxiques
- Barotraumatisme/ Traumatismes sonores

- Prévention des labyrinthites et des méningites virales et bactériennes par la vaccination
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: Quelle que soit l'étiologie initiale, ‘\I
: = e Toute surdité brusque est une urgence médicale. :
| e Toute aggravation unilatérale de la surdité ou acouphéne unilatéral doit faire éliminer g
: un schwannome vestibulaire (IRM). :
\‘ e Tout trouble du comportement doit faire évoquer une aggravation de la surdité. 'I
O e o o o e e e e e e e mm e e e e e e e
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M. Pour en savoir plus '
: - Q Documentation )
1 |
1 ‘ ¢ Classification et traitement des surdités de l'enfant ; M.Mondain et coll. EMC-Oto- -
I . , 1
1 Rhino- Laryngologie 2 (2005) 301-319 :
: e Centre de référence des surdités génétiques 1
: e EMC: surdité brusque // surdités génétiques :
Y e Surdités de perception d’origine génétique : F.Denoyelle, S.Marlin EMC-ORL 2016 1
‘\ e Action Connaissance FOrmation pour la Surdité (ACFOS) I'
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Ressources

e Société Francaise de Santé en Langue de Signes

e Centre National d’information sur la surdité (Surdi info service)

e Fondation Pour UAudition

e Union des Associations Nationales pour U'lnclusion des Malentendants Et Sourds

(UNANIMES) ; Union qui fédere de nombreuses associations.

e Fédération Nationale des Sourds de France (FNSF)

o T M My
[ e ———

e |nfosens : centre d’appui et d’expertise en surdité
A ’
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