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Prevalence des surdicecites
o Elle est difficile a estimer du fait d’un sous-diagnostic, d’étiologies et de niveaux de sévérité trés variées,
et de Uhétérogénéité selon la classe d’age.

e En France : le nombre précis de personnes sourdaveugles n'est pas connu.

e Dans le monde : d’aprés la World Federation of the Deafblind, une étude 1 menée dans 22 pays & partir
d’enquétes nationales représentatives estime que :
- 0,2 % de la population présente une surdicécité sévére; tous dges confondus
- 2,1 % vivent avec des formes plus légeres de surdicécité.

La prévalence augmente fortement avec Uage :

- < 0,1 % chez les moins de 40 ans;
- 6 % chez les personnes de 75 ans et plus.
e Appliqué a la population francaise, cela représenterait :
- environ 130 000 personnes en situation de surdicécité sévere;

- prés de 1,4 million concernées par des formes moins sévéres.

Les estimations en population globale sont gonflées par les personnes dgées avec surdicécité tertiaire.

La méme source 1 indique, d’aprés une étude dans 36 pays, une prévalence de :

¢ 0,89 % chez les enfants de 2 a 17 ans, toutes gravités confondues,

e 0,05 % pour la forme séveére.

Quelques étiologies

La surdicécité peut étre primaire (double atteinte sensorielle avant Uacquisition du langage) ou secondaire
(une atteinte sensorielle a la naissance, la seconde arrivant plus tardivement au cours de la vie) ou tertiaire
(survenue de la seconde ou des deux déficiences sensorielles pour des raisons liées a U'age).

Causes génétiques
Elles expliquent la majorité des surdicécités non liées a 'age dans les pays avec prévention des infections
prénatales.

Syndrome d’Usher :
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e Une des surdicécités les plus fréquentes (prévalence 1/20-30 000).
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e Surdicécité secondaire qui associe :
- une surdité congénitale de sévérité variable (parfois associée a des troubles de Uéquilibre)

- une rétinite pigmentaire, apparaissant secondairement et entrainant une perte progressive de la vision
périphérique et une déficience visuelle dans un environnement sombre. La déficience visuelle peut
évoluer vers une déficience tres sévere.

Syndrome CHARGE :

¢ Incidence estimée autour de 1/8500 a 1/17 000 (toutes les personnes atteintes d’un syndrome CHARGE
ne développent pas de surdicécité),

e Affecte plusieurs organes et fonctions, y compris potentiellement l'audition et la vision,

e |es personnes atteintes de ce syndrome peuvent naitre avec une malformation des yeux, une surdité et
des troubles de Uéquilibre (constants). Les déficiences visuelles peuvent apparaitre ou s’aggraver avec le
temps. En fonction des situations, il s’agit d’une surdicécité primaire ou secondaire.

Infections prénatales

Rubéole congénitale :

Une rubéole contractée pendant la grossesse peut entrainer des anomalies feetales incluant des déficiences
auditive et visuelle dans un ensemble d’autres signes cliniques (déficience intellectuelle, atteinte cardiaque
...). La vaccination généralisée a permis de diminuer Uincidence de cette pathologie.

Cytomégalovirus (CMV) congénital :

Le CMV transmis de la mere au foetus peut causer des problémes auditifs et visuels.

Toxoplasmose congénitale :

La toxoplasmose, maladie parasitaire, contractée pendant la grossesse peut entrainer des troubles
sensoriels et donc une surdicécité. La surveillance sérologique pendant la grossesse ainsi que les mesures
de prévention permettent d’éviter la maladie ou ses conséquences.

Maladies infectieuses postnatales

Méningite et Encéphalite

Ces infections peuvent endommager les structures auditives et visuelles, menant a la surdicécité. Les
vaccinations permettent d’éviter un grand nombre de méningites.

Traumatismes craniens

Les traumatismes craniens graves peuvent affecter les organes sensoriels.

Maladies dégénératives liées a l'age
Chez les personnes agées, la perte progressive de Uaudition liée a U'age (presbyacousie) peut étre

combinée avec des troubles visuels comme le glaucome, la cataracte, la dégénérescence maculaire liée a
lage (DLMA), ... entrainant une surdicécité tertiaire.

Exposition a des substances toxiques

Certains médicaments entrainent des pertes auditives ou visuelles. Penser a rechercher une origine
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médicamenteuse. Etre vigilant sur la prescription de médicaments 2 effets secondaires sensoriels,
notamment chez les personnes ayant déja une atteinte (ex : aminoglycoside et risque de perte auditive).

Causes liées a des maladies systémiques

Diabéte
Le diabéte non contrdlé peut entrainer des complications comme la rétinopathie diabétique, qui affecte la
vision, et des neuropathies qui peuvent aussi affecter Uaudition (rare).

Accidents vasculaires cérébraux (AVC)

Certains AVC exceptionnels peuvent toucher les parties du cerveau responsables de Uaudition et de la
vision.
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