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e Nous distinguons cing types de surdités selon le niveau
|ésionnel:

e 1.1 La surdité de transmission

C’est une surdité liee a une atteinte de l'oreille moyenne ou externe.
La pathologie du tympan, des osselets et de la trompe d'Eustache
représentent les principales causes. Cette forme d’atteinte est
souvent curable, soit par le biais de médicaments soit par intervention
chirurgicale. A défaut de traitement I'appareillage est de rigueur. La
surdite de transmission est huit fois plus fréquente que la surdité de
perception chez 'enfant.

o Cependant, ces surdités n'‘ont que peu d'incidences sur le plan
psychologique, mais il peut arriver que des enfants souffrant de
surdité de transmission chronique subissent un manque préjudiciable
d'informations retentissant sur le plan du développement du langage
et donc de la scolarisation.

» Les cas d'aplasies totales ou partielles de l'oreille externe et/ ou du
conduit auditif externe sont source de difficultés psychologiques
particulieres comme par exemple, le trouble de l'image du corps
(chez I'enfant surtout).
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1.2. La surdité de perception :

e C'est l'atteinte de l'oreille interne au niveau de la cochlée ou

du nerf auditif (sur le trajet depuis I'organe de l'audition
jusqu'au centre nerveux du cerveau). L’étiologie de l'atteinte
est variée : congénitale, néonatale, postnatale, toxique,
iInfectieuse, traumatique, tumorale, degénérative ou
vasculaire.

Cette forme de surdité est irréversible. Elle est géneralement
definitive et peut aller de la perte legere a la surdité totale
(cophose). La perte sur les frequences aigués est toujours
importante et l'audition par voie osseuse est du méme niveau
qgue l'audition par voie aérienne.

Cette forme de surdité a des conséquences sur le
developpement spontané du langage oral, sur les attitudes et
comportements de la personne déficiente, sur le plan
éducatif et sur le plan psychologique.

Les conséquences seront d'autant plus importantes que la

date d'apparition de la surdité est plus precoce.




1.3- Surdité mixte:

» Elle associe une surdité
de perception a une
surdité de transmission.
Elle est soit transitoire
(otite séreuse ou sero-
muqueuse) ; soit définitive
(malformations
complexes, syndrome de
Mondini...).

1.4- Surdité centrale ou
rétro-cochléaire:

* Elle est exceptionnelle
chez I'enfant. C'est le cas
ou le message sonore
n'est pas interpréte
comme tel au niveau des
centres de l'audition.
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1.5: Surdité non-organique:

e Certains enfants se

comportent comme des
enfants sourds par
réaction a un stress ou
par identification a un
proche sourd. Deux
éléments sont significatifs:
La voix reste normale et
I'audiométrie vocale
donne des seuils
meilleurs que
I'audiométrie tonale.




Nous distinguons deux formes de classifications des surdités
selon la période d’acquisition du langage :

e Surdités pré linguales
(avant 2 ans) ;

Surdités péri linguales
(entre 2 et 4 ans) ;

e Surdités post-linguales
(au dela de 4 ans).

e Ou bien,
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Déficience auditive
précoce.

Déficience auditive
acquise postnatale et pré
linguistique

Déficience auditive
linguistique

Déficience auditive post
linguistique "devenu
sourd”

La presbyacousie

Certaines surdités

congenitales (d'origine
géenique, ou infectieuse
intra-uterine par exemple)
peuvent s'associer a un
autre handlcap
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nerf auditif ou
nerf vestibulo-
cochléaire

trompe d'Eustache
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Les surdités heréeditaires

Surdités liees a une anomalie de transmission
genétique de types récessif ou dominant

e Les surdités récessives :
Les deux parents sont porteurs de genes récessifs.

Surdité de perception congénitale, bilatérale, non
évolutive.

e Les surdités dominantes :

Un des parents est porteur de genes. La surdité apparait
tardivement (dans I'enfance ou a un age avance).

Surdité progressive et bilatérale; de perception ou de
transmission.
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| es surdités acquises :

Causes pré natales de la surdité :

* Atteintes au cours de la grossesse (les trois 1°" mois
de la grossesse (formation de limacon) sont les plus
graves):.

* La rubeole. Elle entraine une surdité importante et
bilatérale.

*L’abus d’alcool, la prise de médicaments...

*La Toxoplasmose

*Atteintes virales : grippe, oreillons, rougeole (chez la
mere).

Causes néonatales de la surdité

» Traumatisme obstétrical : anoxie, prématurite, ictere,
difficultes d’accouchement.

Souvent la surdité de perception est accompagnée
sdautres troubles, la surdité est partielle.




Causes post-natales de la surdité :

e Atteinte de l'oreille moyenne = surdité de transmission ;
obstruction de la trompe d’Eustache (obstruction tubaire, otites a

répetition qui deviennent chroniques, infection de la muqueuse de
I'oreille moyenne).

o Atteinte de l'oreille interne =
Surdités de perception acquises ;
Labyrinthites d’origine otitique
Otite mal soignée

Traumatismes craniens, chute et fracture de I'0s,
du rocher (I'atteinte est unilaterale).

Exposition a un bruit tres fort et prolonge.

Meéningites encéphalites — infection de I'oreille
Interne et du nerf auditif, due a une maladie
Infectieuse générale (oreillons).

Intoxication par certains medicaments.
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LES SURDITES D'ORIGINE GENETIQUE
A. Les surdités syndromiques
B. Les surdités isolées

LES SURDITES SYNDROMIQUES

o Elles associent une surdité a des signes cliniques impliquant d'autres
organes.

o Elles représenteraient 1/3 des surdités d'origine génétique.

e Un grand nombre de syndromes incluant une surdité peuvent toucher
de nombreux organes : I'cell, la peau, le cceur, le rein, le systeme
nerveux central, le squelette, I'appareil digestif...

« Ces surdités peuvent étre neuro-sensorielles ou transmissionelles (leur
mode de transmission dans les familles est variable d'un syndrome a
I'autre.)

 Actuellement, les genes responsables de plus de 100 surdités
v.vsyndromigues. differentes ont été identifiés.
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LES SURDITES SYNDROMIQUES

On peut citer comme exemples de surdités

syndromiques dont le gene responsable est connu:

1- Surdités dont la transmission familiale est
autosomique dominante.

-La surdite se manifeste quand il y a une anomalie
d'une seule des deux copies du gene ;

-'un des deux parents est atteint et il a un ou
plusieurs enfants atteints.

Exemple : Le syndrome de Waardenburg.
L'expression de ces syndromes est variable d'un sujet
a l'autre, méme a l'intérieur d'une méme famille. Deux
apparentés peuvent étre porteurs de la méme
anomalie génétigue sans pour cela presenter les
mémes symptomes (en particulier ils ne sont pas
toujours tout sourds).
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Le syndrome de Waardenburg

Les critéeres majeurs consistent

en .

e *des troubles de la
pigmentation touchant les
cheveux (une méeche blanche
frontale peut étre présente des
la naissance), la peau, les iris,
etc... (Les cils et sourcils
peuvent étre blancs, et la
pilosité blanche. L'iris peut étre
bicolore, une coloration bleue
saphir des yeux. )

e *une surdité d'origine
neurosensorielle avec perte de
plus de 25 dB pour au moins 2
frequences comprises entre 250
et 4000 Hz est présente dans
58 % des cas.

e *une histoire familiale
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Les critéeres mineurs consistent

en

e des anomalies de la
pigmentation cutanée avec
plages de dépigmentation

e une racine du nez proéminent
* une hypoplasie des ailes du nez

e un blanchissement préematuré
des cheveux.
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2- Surdités dont la transmission familiale est autosomique

recessive

La surdité n'est présente que lorsque les deux copies du gene
sont altérées ; les deux parents sont entendants et ont un ou
plusieurs enfants sourds, il n'y a pas obligatoirement
d'ancétres sourds :

- le syndrome de Usher qui associe une surdité congénitale a
des troubles visuels évolutifs dus a des dépo6ts pigmentaires
sur la rétine. Dans la forme la plus sévere, la surdité est
profonde, I'enfant marche tard car il a des troubles de
I'equilibre et les premiers signes visuels apparaissent vers
I'adolescence.

- le syndrome de Pendred qui associe le plus souvent une
surdité congénitale pouvant étre évolutive, associée a une
malformation de l'oreille interne identifiable par un scanner du
rocher et un trouble de la thyroide qui se manifeste par
I'apparition secondaire d'un goitre et parfois d'une diminution
du taux des hormones thyroidiennes.

- le syndrome de Jervel-Lange-Nielsen qui est responsable
d'unesurditézprafende congénitale associée a un trouble de
conductlon cardlaque pouvant provogquer des malaises voire

/
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3- Surdité dont la transmission familiale est dominante liée au
chromosome X

Le gene responsable est situé sur un des chromosomes sexuels;
les meres peu atteintes transmettent le syndrome a certains de leurs
fils qui sont plus séverement atteints.

Exemple le Syndrome d'Alport :

e Ce syndrome se traduit par une surdité le plus souvent évolutive se
compliquant d'une atteinte renale s'exprimant au début par _
I'apparition de sang dans les urines et parfois d'anomalies oculaires.

* Le syndrome d'Alport (SA) est une anomalie héreditaire des
membranes basales des glomérules du rein, de l'ceil et de I'oreille.

e C’est une maladie genétiguement complexe. Le diagnostic chez les
jeunes enfants peut étre difficile, méme a l'aide de la biopsie rénale.

e Durant I'enfance, I'un des premiers signes du syndrome d'Alport est
souvent la présence de petites traces de sang ou de proteines dans
I'urine. Les autres manifestations concernent essentiellement le
cristallin de I'ceil et I'oreille interne, dont le collagene contenu dans
les membranes est aussi un constituant important.
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Le syndrome d'Alport

e Les sujets aussi bien masculins gue féminins
peuvent également étre touches.

e Le syndrome peut toucher un ou plusieurs
enfants dans une famille, mais l'insuffisance
rénale ne survient habituellement pas chez les
generations suivantes, sauf en cas de mariage
consanguin ou avec un membre d'une famille
touchée.

e Les parents d'un enfant atteint du syndrome
d'Alport a transmission autosomique récessive
sont porteurs. Chacun possede une copie
normale et une copie anormale du gene. De
méme, la moitié des freres et sceurs du patient

@ 'Mpedventetie’des porteurs relativement proteges




LES SURDITES ISOLEES

e Les surdités isolées représentent 2/3 des surdités
d'origine géenétique, le deficit auditif est le seul
signe presente par I'enfant ou |'adulte.

La transmission familiale de ces surdités répond :

- dans 80-85 % des cas a un mode autosomique
récessif,

- dans 10-15 % des cas a un mode autosomique
dominant.

- dans 1 a 3% des cas a la transmission récessive liée
au sexe,

- dans un pourcentage non encore détermine a une
transmission mitochondriale ('anomalie est transmise
uniquement par les meres).
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LES SURDITES ISOLEES

» Une protéine appelée connexine 26 est responsable
de la moitié des surdités de perception isolees qui
surviennent dans l'enfance.

o Cette surdité se transmet, le plus souvent, sur un
mode autosomique récessif.

* Elle existe dés les premiers mois de vie, peut étre de
toute séveérité (de legere a profonde) et ne semble
pas ou peu évolutive.

3 a 5% de la population générale sont porteurs d'une
anomalie de ce gene et peuvent donc, s'ils ont des
enfants avec une personne ayant elle aussi une
anomalie dans ce gene, donner naissance a des
enfants sourds.

* La mise en évidence d'une anomalie de ce gene chez
une personne atteinte de surdité permet d'affirmer

v 1SenQrigine genétigue, méme en l'absence
d'antécedents familiaux.
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