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Epidémiologie

La prévalence de la surdité de ’enfant est une donnée épidémiologique dont
'influence ne peut étre négligée. Elle entre en jeu dans la planification, par
les autorités de santé, des ressources nécessaires au diagnostic et a la prise en
charge des enfants sourds (Russ et coll., 2003). Elle sert également de réfé-
rence a I'aune de laquelle on peut juger du succés d’un programme de dépis-
tage néonatal systématique de la surdité. Mais 'importance de cette donnée
en santé publique ne doit pas faire oublier les nombreux facteurs qui peuvent
la faire varier. L’Age de I'enfant, les techniques choisies pour explorer son
audition, les criteres retenus pour attribuer a sa déficience auditive un
niveau de sévérité (Gregg et coll,, 2004), les éventuelles particularités
socioéconomiques (Kubba et coll., 2004) ou culturelles (Smith et coll.,
2005) du bassin de vie sont des éléments dont il faut tenir compte dans
’estimation de la prévalence. Nous commencerons donc par décrire brieve-
ment ces facteurs de variation, avant de rassembler les données de la littéra-
ture sur la prévalence de la surdité de I'enfant.

Facteurs de variation de la prévalence
de la surdité chez I'enfant

Les facteurs de variation de la prévalence de la surdité sont nombreux et
divers : I'age, les techniques d’exploration auditive, les criteres de sévérité
audiométrique et les particularités du bassin de vie.

Age
L’age auquel on estime la prévalence de la surdité de I'enfant exerce ses
effets par deux mécanismes indépendants.

Tout d’abord, il conditionne le choix des techniques a utiliser pour détermi-
ner 'existence, 'ampleur et la nature — perceptive ou transmissionnelle —
d’une déficience auditive. Il est largement démontré qu’a la naissance, les
techniques objectives sont seules capables de dépister une surdité avec fiabi-

ANALYSE



Déficits auditifs — Recherches émergentes et applications chez I'enfant

2

lité, les méthodes fondées sur 'observation du comportement de l'’enfant
n’étant pas assez sensibles et spécifiques (Elden et Potsic, 2002 ; Kenna,
2003 ; Oostenbrink et Verhaagen-Warnaar, 2003). Il faut attendre I'Age
de 2 ans et demi - 3 ans pour que le « gold standard » de I'audiologie pédiatri-
que, c’est-a-dire 'évaluation comportementale des seuils auditifs par écoute
active, devienne applicable a grande échelle (Delaroche et coll., 2004).
La majorité des enfants ont en effet acquis a cet 4ge une capacité attention-
nelle suffisante, mis & part ceux atteints d’un trouble sévere du développe-
ment. D’un point de vue développemental, I'dge de 2 ans et demi - 3 ans
apparait donc crucial si 'on désire valider la fiabilité épidémiologique des
mesures néonatales de 'audition.

Un deuxiéme argument incite & patienter jusqu’a I'age de 3 ou 4 ans pour se
faire une idée plus exacte de la prévalence réelle de la déficience auditive de
I’enfant. Des surdités de perception, acquises sous 'effet de facteurs extrinse-
ques (par exemple ototoxicité de certains médicaments, infection a cytomé-
galovirus) ou d’origine génétique, peuvent trés bien se manifester plus ou
moins progressivement au cours des premiers mois ou années de la vie

(Smith et coll., 2005).

On peut retenir qu’une estimation de la prévalence de la surdité de ’enfant
devrait toujours préciser 'ge auquel elle a été obtenue.

Techniques d’exploration auditive

Les techniques d’exploration auditive n’ont pas toutes la méme sensibilité et
la méme spécificité pour détecter la présence d’une surdité, ni la méme
valeur indicative sur 'ampleur de la surdité. Seuls les aspects pouvant inter-
férer avec la prévalence sont discutés dans ce chapitre.

Les sons produits par l'oreille interne et recueillis dans le conduit auditif
externe, connus sous le nom d’otoémissions acoustiques (OEA), sont de
plus forte amplitude chez le nouveau-né (21 dB SPL! en moyenne, selon
Qostenbrink et Verhaagen-Warnaar, 2003) que chez I'adulte (13 dB SPL en
moyenne), lorsque I'oreille est stimulée par des sons de durée bréve ou clics.
Cependant, la prévalence des OEA chez le nouveau-né dépend étroitement
du moment auquel elles sont enregistrées : elle est inférieure 2 50 % dans les
12 premieres heures, puis elle est de 95 % apres 2 jours et 98 % apres 4 jours
(Oostenbrink et Verhaagen-Warnaar, 2003). Du point de vue épidémiolo-
gique, la seconde difficulté a interpréter la prévalence des OEA chez le nou-
veau-né, aprés les deux ou quatre premiers jours, est de déterminer la
signification physiopathologique de leur absence. En effet, les OEA dispa-

1. dB SPL : décibel Sound Presure Level
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raissent en présence d'une anomalie méme légere de l'oreille moyenne,
habituellement dés que la surdité de transmission atteint 15-20 dB HL?
(Oostenbrink et Verhaagen-Warnaar, 2003). Dans un tel cas, deux raisons
concourent 2 affaiblir les OEA au point de les rendre impossibles 2
enregistrer : d’'une part la stimulation insuffisante de 'oreille interne par le
son extérieur, et d’autre part le barrage que 'OEA n’arrive pas a franchir
pour sortir de 'oreille interne. Mais on sait aussi, 4 partir de travaux com-
paratifs réalisés chez 'adulte, que les OEA disparaissent également dans les
surdités de perception d’origine cochléaire se traduisant en audiométrie
tonale par un indice de Fletcher (moyenne des seuils a 500, 1000 et
2 000 Hz) supérieur a 25dB HL (Oostenbrink et Verhaagen-Warnaar,
2003) ou 30 dB HL (Kenna, 2003). Dans ce second cas, le mécanisme de la
disparition des OEA est tres différent du précédent, puisqu’il s’agit d’une
perte du pouvoir de contraction des cellules ciliées externes. Des valeurs
plus élevées sont indiquées par d’autres auteurs, 40 dB HL (Chan et coll.,
2004 ; Boone et coll., 2005), ou méme 40-50 dB HL (Smith et coll., 2005),
sans qu'il soit toujours facile de savoir si la valeur indiquée correspond au
niveau de fonctionnement d’une zone cochléaire localisée ou a une
moyenne audiométrique calculée sur des fréquences déterminées. On peut
en tout cas retenir que, pour étre informative, une étude de prévalence de
la surdité du nouveau-né s’appuyant sur les OEA devrait préciser I'Age
auquel les individus ont été testés et 1'état de leur oreille moyenne (otosco-
pie et/ou tympanométrie).

D’autres études de prévalence de la surdité chez le nouveau-né font appel
aux potentiels évoqués auditifs automatisés (PEAA). Les potentiels évoqués
auditifs (PEA) classiques représentent la réponse du nerf cochléaire, du
tronc cérébral et du mésencéphale a des clics ou a des bouffées tonales (tone
bursts) présentés a l'oreille externe. Ces réponses sont enregistrées par des
électrodes a la surface de la peau. La principale composante, connue sous le
nom d’onde V, peut étre recueillie 2 des niveaux de stimulation faibles chez
le sujet normo-entendant. Chez 'enfant a développement neurologique nor-
mal, le seuil de détection de 'onde V est bien corrélé i la sensibilité auditive
sur la zone de fréquences 1,5-4,0 kHz (Smith et coll., 2005) ou 1,0-4,0 kHz
(Cone-Wesson et coll., 2002). Plusieurs procédés de détection automatique
de 'onde V en réponse a des stimulations de niveau constant ont été mis au
point au cours de la derni¢re décennie ; il s’agit des PEAA. Les niveaux de
stimulation n’étant pas les mémes selon les appareils disponibles en clinique,
une étude de la prévalence de la surdité chez le nouveau-né fondée sur cette
technique devrait préciser le niveau de stimulation auquel les réponses ont
été recherchées.

2. dB HL : décibel Hearing Level
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Criteres de sévérité audiométrique

L’intérét de classer un enfant déficient auditif dans une catégorie de surdité
en fonction de sa perte audiométrique est unanimement accepté. Trois
aspects méritent néanmoins d’étre discutés sur le plan épidémiologique.

Tout d’abord, méme les enfants atteints de déficience auditive « légere’ »
peuvent rencontrer des difficultés dans le développement cognitif et
I'accomplissement de leur scolarité (Bess et coll., 1998 ; Olusanya, 2004),
et en tout cas dans 'apprentissage du langage au cours de la période criti-
que des trois premiéres années (Gregg et coll., 2004 ; Golz et coll., 2005).
Ces formes de surdité ne doivent donc pas étre négligées chez I'enfant,
d’autant plus qu’elles peuvent trés bien constituer le point de départ d’une
surdité progressive, risquant de compromettre de facon significative
I'apprentissage scolaire au cours des années suivantes (Olusanya, 2004).
L'une des explications aux difficultés de compréhension de ces enfants a
déficience légére ou moyenne tient aux propriétés acoustiques des sons de
la parole. Les consonnes sont en général d’une intensité plus faible et
d’une tonalité plus aigué que les voyelles (Smith et coll., 2005), de telle

N

sorte qu’elles deviennent plus difficiles 2 reconnaitre dans le bruit d’une

classe (Olusanya, 2004).

En second lieu, il n’y a pas de consensus international véritable sur les
niveaux de perte auditive a partir desquels on change de catégorie, ni
méme sur le nombre de catégories différentes a distinguer. La plupart des
auteurs fixent a2 40 dB HL la limite supérieure des surdités dites légeres
(Robertson et coll., 1995 ; Cone-Wesson et coll., 2002 ; Elden et Potsic,
2002 ; Russ et coll., 2003 ; Gregg et coll.,, 2004 ; Kubba et coll., 2004 ;
Olusanya, 2004 ; Shoup et coll.,, 2005; Smith et coll.,, 2005; Wake
et coll., 2005). Parmi ces auteurs, certains ne précisent pas la limite infé-
rieure qu’ils adoptent pour cette catégorie de surdité (Robertson et coll.,
1995 ; Cone-Wesson et coll.,, 2002 ; Kubba et coll., 2004), d’autres la
fixent 2 20dB HL (Elden et Potsic, 2002 ; Russ et coll., 2003 ; Shoup
et coll., 2005 ; Smith et coll., 2005) et d’autres enfin la situent a 25 dB HL
(Gregg et coll., 2004 ; Olusanya, 2004 ; Wake et coll., 2005). Certains
considérent qu’une perte comprise entre 15 et 25 dB HL (transmission-
nelle, perceptive ou mixte) peut retentir sur les facultés auditives a ’école
(Olusanya, 2004). Cette catégorie d’enfants est ignorée par le critere
retenu par I’Organisation mondiale de la santé (WHO, 1997) pour carac-
tériser les déficiences auditives socialement handicapantes chez ’enfant de
moins de 15 ans, soit 30 dB HL de perte auditive permanente sur la
meilleure oreille (Olusanya, 2004).

4 3. Limite supérieure fixée a 40 dB HL
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En ce qui concerne les surdités dites moyennes, les disparités sont encore
plus nettes. Certains rapports la situent entre 40 et 60 dB HL (Robertson
et coll., 1995 ; Elden et Potsic, 2002 ; Russ et coll., 2003 ; Wake et coll.,
2005) ; d’autres qualifient de moyenne une perte entre 40 et 55 dB HL
(Gregg et coll., 2004 ; Olusanya, 2004 ; Smith et coll., 2005) et individuali-
sent une catégorie supplémentaire, dite moyennement sévere, allant de
552 70dB HL (Gregg et coll.,, 2004 ; Olusanya, 2004 ; Smith et coll.,
2005). La classification la plus répandue en France délimite les surdités
moyennes entre 40 et 70dBHL (ANDEM, 1999; Dauman, 2002 ;
Delaroche et coll., 2004), suivant en cela la recommandation du Bureau
international d’audiophonologie (BIAP, 1996). Une étude américaine
récente (Shoup et coll., 2005) utilise elle aussi cette caractérisation des sur-
dités moyennes (40-70 dB). Selon le BIAP (1996), les surdités moyennes
peuvent étre subdivisées en deux sous-groupes : le degré 1 allant de 40 a

55 dB HL et le degré 2 allant de 55 2 70 dB HL.

Une difficulté similaire apparait pour déterminer la limite entre les surdités
séveres et profondes : certains auteurs la situent 2 80 dB HL (Elden et Potsic,
2002 ; Wake et coll., 2005), mais la plupart s’accordent sur une valeur de
90 dB HL (Robertson et coll., 1995 ; BIAP, 1996 ; Dauman, 2002 ; Russ
et coll.,, 2003 ; Delaroche et coll., 2004 ; Gregg et coll., 2004 ; Olusanya,
2004 ; Shoup et coll., 2005 ; Smith et coll., 2005).

Au plan épidémiologique, I'’hétérogénéité des classifications employées a un
double inconvénient. Elle complique la comparaison des prévalences
publiées en fonction de I'importance de la surdité, et elle introduit un flou
inutile sur les indications nouvelles ou futures des implants cochléaires,
d’autant plus que certains définissent une catégorie supplémentaire dite
sévere a profonde (Cone-Wesson et coll., 2002) correspondant a une perte
supérieure a 75 dB HL.

Le troisiéme aspect qui mérite d’étre abordé a propos des classifications
audiométriques de sévérité concerne les fréquences prises en compte dans le
calcul de la perte auditive moyenne et l'oreille sur laquelle cette moyenne
est calculée. La encore, une absence d’homogénéité est constatée. La plupart
des auteurs font leur calcul de moyenne sur trois fréquences, mais certains
choisissent les fréquences 500, 1 000 et 2 000 Hz (Robertson et coll., 1995 ;
Oostenbrink et Verhaagen-Warnaar, 2003 ; Russ et coll., 2003 ; Gregg
et coll., 2004 ; Miller, 2004 ; Golz et coll., 2005 ; Wake et coll., 2005), et
d’autres les fréquences 1 000, 2 000 et 3 000 Hz (Chan et coll., 2004) ou
1 000, 2000 et 4000 Hz (Smith et coll., 2005). Les études prenant en
compte quatre fréquences (500, 1 000, 2 000 et 4 000 Hz) sont apparem-
ment moins nombreuses (BIAP, 1996 ; Parving, 1999 ; Dauman, 2002 ;
British Society of Audiology, 2004 ; Delaroche et coll., 2004 ; Kubba et coll.,
2004 ; Olusanya, 2004). Quelles que soient les fréquences servant au calcul
de la perte auditive moyenne, la trés grande majorité des équipes prennent
en compte la meilleure oreille.
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La discussion sur les classifications audiométriques peut se résumer a un
principe simple, mais insuffisamment respecté : toute étude de prévalence
individualisant des données en fonction du degré de surdité devrait préciser
les criteres (niveaux, fréquences, oreille) qui ont été retenus pour effectuer
la catégorisation des individus.

Particularités du bassin de vie

Cette rubrique n’a pas pour objectif de passer en revue les facteurs accroissant
le risque de surdité dans la population néonatale, mais plutot de mentionner
des considérations plus générales pouvant influencer 1’épidémiologie de la
déficience auditive. La gravité de certaines maladies retentissant sur I'audi-
tion apparait plus importante dans les pays en voie de développement que
dans des pays économiquement plus développés ; c’est le cas par exemple des
otites moyennes chroniques (Olusanya, 2004). La prévalence de certaines
maladies telles que la rubéole congénitale, pourtant évitable par une vaccina-
tion massive des populations, reste un fléau pour un grand nombre de pays en
voie de développement (Smith et coll., 2005), alors qu’elle a considérable-
ment diminué dans les pays économiquement plus développés. La forte con-
sanguinité qui reflete les traditions culturelles de certaines régions du monde,
telles que les pays arabes, le Japon, le Brésil ou bien Israél, renforce ’lhomogé-
néité génétique (Smith et coll., 2005) et accroit par conséquent l'incidence
de maladies autosomiques récessives, plus rares dans d’autres pays.

Etudes épidémiologiques de la prévalence

A partir de I'audiogramme obtenu chez 'enfant (comparaison des courbes de
conduction aérienne et osseuse), on distingue les surdités de perception
(oreille interne, nerf auditif, voies auditives centrales) et les surdités de
transmission (oreille moyenne essentiellement). Les surdités de ’enfant peu-
vent étre isolées (non syndromiques) ou syndromiques (c’est-a-dire associées
a des anomalies d’autres organes). La prévalence de la surdité augmente avec
’age et certains types de surdité, en particulier les surdités génétiques, appa-
raissent durant I’enfance ou méme a I"Age adulte.

Prévalence de la surdité congénitale de perception

Les chiffres de prévalence rapportés dans la littérature sur la surdité congéni-

tale de perception apparaissent dans le tableau 1.1, classés par ordre crois-

sant. La variabilité d’une étude a I'autre est attestée par les valeurs extrémes

(0,9/1 000 a 2,2/1 000) et le choix de certains auteurs de donner une four-
6 chette plutdt qu’une proportion précise.
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Tableau 1.1 : Prévalence de la surdité congénitale de perception de I'enfant

Références Pays Critére Prévalence Méthode employée
pour 1 000
Wessex Universal Grande- >40 dB HL sur la 0,9 Dépistage néonatal
Neonatal Hearing Bretagne  meilleure oreille systématique pendant 3 ans
Screening Trial (Wessex)
Group, 1998
Shoup et coll., Etats-Unis =40 dB HL surla 1 Dépistage néonatal
2005 (Texas) meilleure oreille systématique dans un méme
hépital, pendant 4 ans
Smith et coll., Etats-Unis =40 dB HL sur la >1 Estimation & partir
2005 meilleure oreille de données antérieures
d’origine américaine
Van Naarden Etats-Unis 240 dB HL surla 1,10 Etude transversale sur toutes
et coll., 1999 (Atlanta) meilleure oreille les naissances d’une région
pendant 5 ans (enfants agés
de 3a10ans)
Fortnum et Davis, Grande- >40 dB HL sur la 1,12 Etude transversale sur toutes
1997 Bretagne  meilleure oreille les naissances d’une région
(Trent) pendant 5 ans (1985-1990)
Russ et coll., Australie >40 dB HL sur la 1,12 Etude d'une cohorte d’enfants
2003 (Victoria) meilleure oreille nés en 1993 dans une région,
appareillés dans les 6 premieres
années, et suivis jusqu'a
I'age de 6 ans
Parving, Grande- >40 dB HL sur la 1,16 Etude de cohortes d’enfants
1999 Bretagne  meilleure oreille nés entre 1982 et 1988
Danemark
Kubba et coll., Grande- >40 dB HL sur la 1,18 Etude transversale sur toutes
2004 Bretagne  meilleure oreille les naissances d’une région
(Glasgow) pendant 9 ans (1985-1994)
Mason et Hermann,  Etats-Unis 40 dB HL sur la 1,4 Dépistage néonatal
1998 meilleure oreille systématique sur une période
de5ans
Shoup et coll., Etats-Unis  >40 dB HL sur la 15 Dépistage néonatal systématique
2005 (Texas) meilleure oreille, dans un méme hépital,
en incluant les pendant 4 ans
enfants a dépistage
néonatal positif
perdus de vue
Davis et coll., Grande- >40 dB HL sur la 1-2 Etude de cohortes
1995 Bretagne  meilleure oreille (nouveau-nés bien portants)
Robertson et coll., Australie Suffisamment sévere 1-2 Estimation a partir
1995 pour perturber le de données antérieures
développement du d’origine australienne
langage
Keren et coll., Etats-Unis =40 dB HL surla 1-2 Etude projective modélisée

2002

meilleure oreille
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Références Pays Critere Prévalence Méthode employée
pour 1 000
Uus et Davis, Estonie >40 dB HL sur la 1,54 Etude transversale
2000 meilleure oreille sur toutes les naissances d’une

région pendant 5 ans (enfants
&gésde0ab5ans)
Russ et coll., Australie >20 dB HL sur la 2,09 Etude d'une cohorte d’enfants nés
2003 (Victoria) ~ meilleure oreille (40 % entre  en 1993 dans une région, appa-
20-40dBHL) reillés dans les 6 premieres
années, et suivis jusqu’a 'age de

6 ans
Yoshinaga-Itano Etats-Unis  >20 dB HL surla 2,18 Dépistage néonatal
et coll., 1998 (Colorado)  meilleure oreille systématique

dans une région
Mehl et Thomson, Etats-Unis =20 dB HL surla 2,2 Dépistage néonatal
1998 (Colorado)  meilleure oreille systématique

* Variation de 0,47 a 1,72 selon le niveau socioéconomique

Certains facteurs de variation présentés au début de ce chapitre expliquent
une partie de cette variabilité. Le plus simple a envisager est la définition
audiométrique de la population étudiée. L’étude de Russ et coll. (2003),
citée deux fois dans le tableau 1.1, rapporte une prévalence différente selon
le critére audiométrique retenu pour caractériser la population d’enfants
sourds : la prévalence de la surdité congénitale est bien str plus faible
(1,12/1 000) avec un critere restrictif (perte 240 dB HL sur la meilleure
oreille) que pour un critere plus lache (perte >20 dB HL sur la meilleure
oreille : prévalence de 2,09/1 000).

Une autre source de variation peut étre identifiée en analysant ’étude
de Shoup et coll. (2005), seconde étude apparaissant deux fois dans le
tableau 1.1. Sans changer la technique de dépistage (PEAA en deux étapes)
ni le critere audiométrique pour qualifier la population étudiée (=40 dB HL
sur la meilleure oreille), on fait varier de facon significative la prévalence
selon que I'on prend en compte les perdus de vue (prévalence 1,5/1 000) ou
pas (prévalence 1/1 000).

Une autre source de variation dans la prévalence de la surdité congénitale, a
savoir 'Age des enfants au moment de 'enquéte, peut étre abordée a travers
trois études européennes et une étude australienne. Ces quatre études sont
détaillées ci-dessous.

Prévalence de la surdité en France

En France, la prévalence des déficiences auditives est comprise entre 0,49 et
0,8/1 000 ; ces taux de prévalence correspondent a des générations d’enfants

s'échelonnant de 1972 a 1996 et a des enfants 4gés de 7 a 16ans
8 (tableau 1.11).
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Tableau 1.11 : Prévalence des déficiences auditives en France

Références Année de Age (années) Type de déficience Prévalence
naissance pour 1 000

Rumeau-Rouquette 1972, 1976, 9-14 Perte >70 dB” 0,80

et coll., 1994 1981

Baille et coll., 1996 1976-1985 7-16 Perte >70 dB” 0,66

Lacour et coll., 1995 1984 Surdité profonde/sévere 0,88

RHEOP, 2001 1980-91 7 Perte >70 dB” 0,70

RHEOR, 2004 1996 7 Perte >70 dB" 0,49

" Perte auditive bilatérale en décibels (dB) (sans correction)

Une enquéte, menée en 1992-1993 dans trois départements frangais (Haute-
Garonne, Isere, Sadne-et-Loire), a porté sur des enfants nés entre 1976 et
1985 (Rumeau-Rouquette et coll., 1997). Dans les cas d’une surdité bilaté-
rale et d’'une perte auditive sévere (>70 dB), cette étude rapporte des taux de
prévalence compris entre 0,6 et 0,7/1 000.

En Istre, le taux de déficience auditive (perte d’acuité auditive bilatérale
>70 dB avant correction) rapporté par le RHEOP est de 0,74/1 000 pour les
enfants nés entre 1980 et 1985 (Bouvier-Colle et coll., 1996) et de 0,7/1 000
pour les enfants nés entre 1980 et 1991 (RHEOP, 2001), de 0,49 pour 1 000
pour la génération 1996 (RHEOP, 2004).

Dans le cadre d’une étude sur les déficiences graves, réalisée sur des enfants nés
en 1984 et domiciliés en Lorraine au jour de 'enquéte, le taux de prévalence
de la surdité sévere ou profonde était de 0,8/1 000 (Lacour et coll., 1995).

Prévalence de la surdité chez I’enfant en fonction de I'age

Par une enquéte aupres des professionnels de la surdité au Royaume-Uni,
Fortnum et coll. (2002) ont étudié la prévalence de la surdité bilatérale
permanente >40 dB HL (moyenne des fréquences 0,5, 1, 2, 4 kHz) chez des
enfants de 3 a4 16 ans résidant dans la région de Nottingham, en 1998. La
prévalence augmente jusqu'a I'Age de 9 ans allant de 0,91/1 000 a 3 ans

jusqu’a 1,65/1 000 pour la tranche d’age 9-16 ans (tableau 1.III).

L’étude finlandaise de Vartiainen et coll. (1997) dans la province de
Kuopio (un seul service 'ORL prenant en charge les surdités dans la pro-
vince) recense 52 sourds moyens, sévéres et profonds bilatéraux parmi
46 240 naissances (1,12/1 000) entre 1974 et 1987, sans détailler la préva-
lence par tranche d’age : 79 % des cas sont considérés comme prélinguaux
et 21 % post-linguaux sans que ’Age limite définissant ces deux catégories
soit précisé.
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Tableau 1.111 : Prévalence de la surdité chez I’enfant en fonction de I’age

Références Pays Age (années)  Types de surdité Prévalence pour 1 000
Fortnum Royaume-Uni 3-16 Surdités bilatérales 0,91a3ans

et coll., 2002 >40 dB HL 1,65 entre 9-16 ans
Vartiainen Finlande 0-13 Surdités moyennes, 1,12a4,5ans

et coll., 1997 séveres et profondes

Kennedy Royaume-Uni 7-9 Surdités >40 dB HL 1,23

et coll.,, 2005

Russ Australie 0-6 Surdités moyennes 1,12

et coll., 2003 a profondes (>40 dB HL)

Dans le Wessex au Royaume-Uni, Kennedy et coll. (2005) ont étudié la pré-
valence de la surdité permanente >40 dB HL (criteres fréquentiels de la
British Society of Audiology, a savoir 0,5, 1, 2, 4 kHz) dans la tranche d’Age
7-9 ans. Ces travaux ont été réalisés a partir d’'une étude prospective de
cohortes avec ou sans dépistage néonatal réalisée entre octobre 1993 et
1996, dans cette province. Les enfants sourds ont été recensés soit par le
suivi de ceux dépistés durant la période néonatale (Wessex Universal Neona-
tal Hearing Screening Trial Group, 1998), soit par des enquétes aupres de tous
les professionnels prenant en charge des enfants sourds (notamment les
quatre services d’audiologie de la province). La prévalence de la surdité per-

manente entre 7 et 9 ans est de 1,23/1 000 (66/53 781).

En Australie, le nombre d’enfants appareillés entre O et 6 ans sur la cohorte
de 64 116 enfants nés dans I’état de Victoria était de 134 (2,09/1 000), pour
les surdités considérées comme congénitales, plus 7 enfants ayant une sur-
dité acquise connue soit au total 2,2/1 000 enfants appareillés avec une forte
proportion de surdités 1égeres (40 %) (Russ et coll., 2003). En ne considé-
rant que les surdités moyennes a profondes, le taux de surdité de perception
(congénitale majoritairement, acquise pour quelques unes) est plus proche

des autres études : 1,12/1 000.

Prévalence de la surdité congénitale chez les nouveau-nés a risque

La prévalence de la surdité congénitale observée dans la population des
nouveau-nés a risque doit étre analysée séparément, car elle est beaucoup
plus élevée que dans la population des enfants sans facteur de risque. Ces
facteurs de risque, selon les recommandations du Joint Committee on Infant
Hearing de 1’American Academy of Pediatrics (1995) sont les suivants :
infection intra-utérine (cytomégalie, rubéole, herpes, toxoplasmose) ;
poids de naissance inférieur a 1 500 g ; prise de médicaments ototoxiques ;
anoxie néonatale avec un score d’Apgar de 0-4 a2 5 minutes ; ventilation
mécanique pendant plus de 5 jours ; hyperbilirubinémie avec taux sanguin
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de bilirubine aux alentours de la limite d’exsanguino-transfusion ; ménin-
gite bactérienne ; anomalies craniofaciales ; signes et symptomes d’un syn-
drome potentiellement associé a un trouble auditif congénital ; surdité
familiale.

Aux premiers facteurs, concernant des enfants ayant séjourné dans des
unités de soins intensifs, et donc relativement faciles a identifier, il convient
d’ajouter une autre source majeure de risque accru de surdité : les antécé-
dents familiaux. Ces facteurs familiaux sont souvent rangés au coté des fac-
teurs de soins intensifs (Gregg et coll., 2004 ; Jacobson et Jacobson, 2004),
ce qui a notre sens est abusif. En effet, I'identification de ces facteurs fami-
liaux se fait presque toujours sur des enfants qui n’ont pas séjourné en unités
de soins intensifs, et qui sont donc beaucoup plus difficiles a repérer (c’est
aussi vrai pour les anomalies craniofaciales et les autres signes accompagnant
une surdité syndromique). En outre, il est facile de concevoir que la préva-
lence dans les populations a risque familial peut étre tres différente selon les
habitudes culturelles de consanguinité. Les données rapportées par trois
études sont présentées dans le tableau 1.IV.

Tableau 1.1V : Prévalence a la naissance de la surdité congénitale de
perception chez les bébés a risque

Références Pays Populations Prévalence a la Méthode employée
naissance pour 1 000

Keren Etats-Unis Nourrissons avec ~8 Projection modélisée
et coll., 2002 facteurs de risque
pour la surdité
Baroch, Etats-Unis  UNSI (unité néonatale 20-40 Estimation & partir
2003 de soins intensifs) de données antérieures
d’origine Américaine
Davis Grande- Nouveau-nés avec 40-50 Etude de cohortes

et coll., 1995 Bretagne un ou plusieurs facteurs
de risque audiologique

Répartition de la prévalence des différents degrés de surdité

Concernant la prévalence des différents degrés de surdité, I'étude de
Fortnum et coll. (2002) au Royaume-Uni est la plus compléte. Parmi
17 160 enfants sourds de 3 a 18 ans (=40 dB HL, moyenne sur 0,5, 1, 2,
4 kHz), les degrés de surdité étaient répartis comme suit : 53 % de surdité
moyenne, 21 % de surdité sévere et 25 % de surdité profonde. En Australie,
parmi une cohorte de 134 enfants appareillés entre O et 6 ans dans ’état de
Victoria, la répartition des degrés de surdité était la suivante : 40 % de sur-
dité légere, 31 % de surdité moyenne, 15 % de surdité sévere et 8 % de sur-

dité profonde (Russ et coll., 2003).
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Prévalence des causes de surdité de I’enfant

La connaissance de la prévalence des principales causes de surdité de
’enfant peut aider le clinicien a choisir les moyens d’investigation étiologi-
que les plus pertinents, c’est-a-dire ceux pouvant s’avérer informatifs chez le
plus grand nombre possible d’enfants. Cette connaissance sert aussi a identi-
fier les actions qui pourraient étre les plus bénéfiques en matiere de préven-
tion. Mais, comme pour la prévalence générale de la surdité, il faut savoir
tenir compte de l'influence potentielle de variables telles que I'Age de
'enfant et le bassin de vie.

Aucune étude sur de grandes cohortes d’enfants sourds avec enquéte étiolo-
gique, génétique standardisée et complete n’est publiée a ce jour. Les études
de grandes cohortes d’enfants sourds se heurtent a une trés grande hétérogé-
néité des bilans étiologiques pratiqués, une faible proportion des enfants
ayant fait 'objet d'une enquéte génétique et moléculaire. Les études avec
bilan étiologique systématique portent sur de petits nombres d’enfants, avec
toujours un biais de recrutement : école d’enfants sourds (majorant le degré
de surdité), consultation de génétique (minorant les causes environnemen-
tales et majorant probablement les surdités syndromiques, plus volontiers
adressées au généticien...).

Au Royaume-Uni, parmi 17 160 enfants sourds, Fortnum et coll. (2002) rap-
portent les causes suivantes (pas de diagnostic moléculaire a cette période) :
génétiques (29,7 %), environnementales (19 %) et d’origine inconnue
(49,4 %). Dans une province en Finlande, parmi 98 sourds légers a profonds
dont 1/3 post-linguaux, Vartiainen et coll. (1997) rapportent également des
causes génétiques (40,8 %), environnementales (29,6 %) et d’origine incon-
nue (29,6 %). Dans la région de Manchester, Das (1996) a étudié 339 cas de
surdit¢é >30dB, avec la répartition étiologique suivante: génétique
(33,9 %), environnement (27,5 %) et origine inconnue (33,9 %).

La connaissance dans le domaine des surdités génétiques s’est considérable-
ment développée et plus de 90 génes responsables chacun d’une forme de
surdité sont actuellement localisés sur les chromosomes humains. Quarante
de ces génes sont identifiés i ce jour ; une revue actualisée est accessible sur
le site « Hereditary Hearing Loss Homepage »*. Depuis 1997, la forme de sur-
dité DENBI (due a des mutations du géne GJB2 codant la connexine-26,
parfois associées a une délétion du gene GJB6 codant la connexine-30) est
connue pour étre en cause dans la moitié des cas familiaux de surdité réces-
sive congénitale et dans 30 4 40 % des cas sporadiques congénitaux en
France (Denoyelle et coll., 1997 ; Roux et coll., 2004). Le deuxie¢me géne
fréquent en France, rendant compte de 4 2 6 % des cas de surdité est le gene
de la pendrine, SLC26A4, responsable d’une forme de surdité non syndromi-

4. http://webhost.ua.ac.be/hhh/
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que, DFNB4, et d’une surdité syndromique avec atteinte thyroidienne, le
syndrome de Pendred (Everett et coll., 1997 ; Scott et coll., 2000 ; Albert

et coll., sous presse).

Dans les études ne faisant pas de bilan génétique et moléculaire systémati-
que, les causes génétiques sont estimées entre 30 et 40 %, avec un groupe de
cas sporadiques de cause inconnue entre 30 et 50 %.

L’étude sur le territoire frangais de Feldmann et coll. (2004) montre par
'analyse des genes GJB2 et GJB6 dans des familles comportant plusieurs cas
de surdité transmise selon le mode autosomique récessif (AR) ou des familles
avec un cas sporadique de surdité (255 familles) que la fréquence des muta-
tions de GJB2/GJB6 dans les formes AR (41/106, 38,7 %) n’est pas significa-
tivement différente de celle retrouvée dans les cas sporadiques de surdité
(55/149, 37 %), ce qui implique que la majorité de ces cas sporadiques cor-
respondent 2 des formes autosomiques récessives de surdité.

Si les causes inconnues correspondent a des formes génétiques, on peut con-
sidérer que dans environ trois quarts des cas, la surdité de 'enfant est d’ori-
gine génétique.

En conclusion, les données épidémiologiques actuellement disponibles
s'appuient dans la grande majorité des cas sur des études rétrospectives.
Il n’existe actuellement aucune étude permettant de connaitre la prévalence
et le mode de prise en charge des enfants sourds dans notre pays.

Un registre permettant de recenser 'ensemble des cas de surdité de 'enfant
en France est nécessaire, la connaissance épidémiologique étant a la base des
politiques de santé publique dans ce domaine. Puisque I'un des passages obli-
gés de la prise en charge sanitaire et éducative de l'enfant sourd est la
demande de prise en charge financiere a 100 %, les caisses d’assurance mala-
die pourraient étre impliquées dans la tenue de ce registre. Les audiogrammes
fournis lors de la premiere demande et lors des renouvellements pourraient
étre colligés pour connaitre le degré de la surdité et son évolutivité. Le mode
de prise en charge éducative pourrait également étre renseigné.
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