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1. Introduction 
 
 
   La surdité est le déficit sensoriel le plus fréquent [1,2]. Un enfant sur mille est atteint à la 

naissance d’une surdité sévère ou profonde [1]. La surdité de l’enfant diffère de celle de 

l’adulte car elle empêche l’acquisition normale de la parole et du langage [1]. Toutes les 

études mettent en évidence le bénéfice d’un diagnostic et d’une prise en charge précoce sur la 

qualité du langage et de la communication [1]. 

En France, à l’heure actuelle, il n’existe pas de dépistage néonatal systématique organisé. Une 

réflexion, ces dernières années en France, a été entamée sur la pertinence d’organiser un 

dépistage néonatal systématique dans le but de permettre un diagnostic et une prise en charge 

précoces de la surdité néonatale. Quelques expériences locales ont été rapportées en France. 

   La première partie de ce travail consiste à vérifier, grâce à une revue de la littérature, qu’un 

protocole de dépistage par les otoémissions acoustiques répond bien aux critères d’exigence 

de l’organisation Mondiale de la Santé préalables à la mise en route d’un dépistage de masse. 

   La seconde partie présente une étude rétrospective de 72 enfants diagnostiqués entre 2005 et 

2007 en consultation ORL du CHU de Nantes. Parallèlement, les otoémissions acoustiques 

provoquées réalisées, au sein du CAMSP de Nantes pendant l’année 2008 ont été étudiées. 

L’objectif de ce travail est de plaider en la faveur d’un dépistage systématique de la surdité 

néonatale au CHU de Nantes. 
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2. Définitions, rappels anatomiques et physiologiques 
 
Après quelques définitions sur les différents types de surdité, des rappels d’anatomie et de 

physiologie de l’oreille sont présentés. 

2.1. Définitions 

2.1.1. Surdité 
 
   La surdité est définie comme une élévation du seuil de perceptions des sons. Le seuil 

minimal de perception des sons par la meilleure oreille est exprimée en décibels (dB) sur les 

fréquences conversationnelles (500, 1000, 2000, 4000 Hz). L’audition est normale lorsque la 

perte auditive est inférieure à 20 dB. 

   D’après la classification du Bureau international d’audiophonologie (BIAP) [3], la surdité 

est : 

- Légère : perte de 21 à 40 dB 

- Moyenne degré I : perte de 41 à 55 dB 

                      degré II : perte de 56 à 70 dB 

- Sévère degré I : perte de 71 à 80 dB 

                 degré II : perte de 81 à 90 dB 

 

- Profonde degré I : perte de 91 à 100 dB 

                     degré II : perte de 100 à 110 dB 

                     degré III : perte de 110 à 120 dB. 

2.1.2. Les différents types de surdité 
 
   Les surdités de transmission sont liées à une atteinte de l’oreille externe et/ou de l’oreille 

moyenne. Elles représentent la majorité des surdités de l’enfant et sont souvent accessibles à 

des possibilités thérapeutiques médicales ou chirurgicales [1]. 

Les surdités de perception sont liées à une atteinte de l’oreille interne (cochlée) ou du nerf 

auditif ou des voies centrales de l’audition. Leur prise en charge est radicalement différente 

[2], elle consiste en un appareillage et une rééducation orthophonique. 
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2.1.3. Classification des surdités de l’enfant 
 
   Les classifications des surdités de l’enfant ainsi que leur prise en charge sont en constante 

évolution depuis les 15 dernières années [2]. Les classifications prennent en compte plusieurs 

paramètres. Il en ressort trois critères majeurs : le caractère uni ou bilatéral, le degré du déficit 

auditif et le mécanisme de l’atteinte auditive (surdité de transmission ou de perception) [2]. 

Ces critères permettent de dicter la prise en charge du déficit auditif [2]. 

2.2. Rappels anatomiques 

2.2.1. Anatomie de l’oreille 
 
   L’oreille est divisée en trois parties (figure 1, d’après l’Encyclopédie Médico-Chirurgicale 

[4]): 

-l’oreille externe : le pavillon et le méat acoustique externe 

-l’oreille moyenne : la membrane tympanique et les trois osselets (malléus, uncus et stapes) 

-l’oreille interne : la cochlée et le vestibule. 

       

 
Figure 1 : Vue frontale de l’oreille frontale  

(d’après l’Encyclopédie Médico-Chirurgicale) 

  1. Pavillon ; 2. méat acoustique externe ; 3. atrium et récessus épitympanique ; 4. 
cochlée ; 5. méat acoustique interne ; 6. trompe auditive.                
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2.2.2.  Les voies nerveuses de l’audition 
 
   L’oreille interne traduit un signal physique (le son) en signaux bioélectriques (potentiels 

d’action) au niveau de la branche cochléaire du nerf vestibulocochléaire [5]. Le nerf 

cochléaire relie la cochlée au noyau cochléaire du tronc cérébral [6]. 

   Les voies auditives ascendantes (figure n°2) présentent une organisation complexe, le 

message auditif est traité à quatre niveaux [5] : 

-le tronc cérébral (noyaux cochléaires et complexe olivaire supérieur) 

-le mésencéphale (colliculus inférieur) 

-le diencéphale (corps genouillé médian) 

-le cortex auditif. 

 

 

 
 

Figure 2 : Schéma des voies auditives ascendantes 
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2.3. Physiologie de l’audition 
 
La physiologie du système auditif comprend la physiologie de l’oreille externe, de l’oreille 

moyenne et de l’oreille interne ainsi que la physiologie du système auditif nerveux. 

 

2.3.1.  Physiologie de l’oreille externe et moyenne 
 
   L’oreille externe, surtout la membrane tympanique, a deux fonctions : protection de l’oreille 

moyenne et amplification du champ sonore [6]. 

   L’oreille moyenne a pour fonction principale de transformer les vibrations sonores 

aériennes en variations de pressions dans les compartiments liquidiens de l’oreille interne. 

Cette transformation est possible grâce aux déplacements de la membrane tympanique et de la 

chaîne ossiculaire, permettant une adaptation d’impédance entre les milieux extérieur (aérien) 

et le milieu intérieur ; cochléaire (liquidien) [6]. L’oreille moyenne, par l’intermédiaire des 

muscles de l’oreille moyenne (muscles tensor tympani et stapédien), exerce également une 

fonction de protection vis-à-vis de l’oreille interne  [6]. 

 

2.3.2. Physiologie de l’oreille interne 
 
   L’oreille interne convertit, au niveau de la cochlée, une information mécanique (le son) en 

une énergie bioélectrique sous formes de potentiels d’action circulant dans les fibres du nerf 

auditif ou nerf cochléaire. Cette transduction repose sur les deux types cellulaires de l’organe 

de Corti : les cellules ciliées externes et les cellules ciliées internes. 

   Les cellules ciliées externes (figure n°2, d’après l’Encyclopédie Médico-Chirurgicale [6]) 

ont une forme cylindrique et leur longueur croit de la base à l’apex de la cochlée [6]. Elles 

possèdent des stéréocils disposés en W. Une stimulation sonore provoque une déflexion des 

stéréocils entraînant une hyperpolarisation ou une dépolarisation cellulaire. 

   Les cellules ciliées internes (figure n°3, d’après l’Encyclopédie Médico-Chirurgicale [6]), 

sont des cellules neurosensorielles. Leur corps cellulaire est piriforme, leurs stéréocils sont 

disposés en ligne. Lors d’une stimulation acoustique, une déflexion des stéréocils se produit 

entraînant ainsi un changement de la perméabilité cellulaire à l’origine d’une différence de 

potentiel. Ces cellules assurent à la fois la transduction de la vibration mécanique en signal 

électrique et le transfert de l’information par la libération de neurotransmetteur (glutamate) 

aux fibres du nerf auditif [6]. 
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Le neurotransmetteur, ainsi libéré, active les récepteurs au niveau des fibres du nerf auditif. 

Un message nerveux va être véhiculé par les neurones auditifs vers le système nerveux 

central. 

 
 
 

Figure 3:  Représentation schématique d’une cellule ciliée externe 
(d’après l’Encyclopédie Médico-Chirurgicale) 

 

 
 

Figure 4 : Représentation schématique d'une cellule ciliée interne 
(d’après l’Encyclopédie Médico-Chirurgicale) 

 

2.3.3. Physiologie des centres auditifs 
 
Les messages auditifs sont véhiculés sous forme de potentiels d’action par le contingent des 

fibres afférentes du nerf cochléaire jusqu’au noyau cochléaire du tronc cérébral. 

L’information chemine de relais en relais jusqu’au cortex auditif [6]. 
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3. Explorations fonctionnelles de l’audition chez l’enfant 
 
L’évaluation de la fonction auditive chez l’enfant relève d’une approche subjective et d’une 

approche objective. 

3.1. Explorations fonctionnelles subjectives de l’audition chez l’enfant 
Les tests réalisés sont différents selon l’âge de l’enfant.  

3.1.1. De la naissance à 3 mois : test du babymètre 
 
   Ce test, d’interprétation subjective, a perdu de son intérêt depuis l’apparition des 

otoémissions. Le babymètre permet l’émission dans un écouteur de bruit filtré dans la zone 

grave, inférieure à 500Hz, dans la zone des fréquences moyennes entre 1000 et 2000Hz et 

dans la zone des fréquences aiguës supérieures à 2500Hz [7, 8]. Le bruit est émis à une 

intensité variable de 35 à 100dB. 

   Les réactions de l’enfant sont observées en présence de stimuli auditifs. Il existe différents 

types de réponses : 

-réponses élémentaires : réflexe cochléo-musculaire, réflexe cochléo-palpébral 

-réactions posturales 

-des modifications de comportement (arrêt ou début des pleurs, arrêt ou reprise de la succion) 

[7, 8] 

   Les réactions motrices observées correspondent à la levée des yeux, froncement des sourcils 

ou encore arrêt ou reprise de la succion [7]. 

   Les résultats :  

- Le test est positif des deux cotés pour les différentes fréquences étudiées : il est 

considéré comme normal. Il s’agit d’un test de dépistage visant à éliminer une surdité 

bilatérale sévère ou profonde. 

- Le test est positif d’un seul coté et/ou pour certaines fréquences : une surdité est 

suspectée. L’enfant sera revu systématiquement entre 3 et 6 mois. 

- Le test est négatif : une surdité sévère ou profonde doit être suspectée. La poursuite 

des examens audiométriques s’imposent [8]. 

3.1.2. De 3 à 12 mois : réflexe d’orientation-investigation. 
 
   Ce test est basé sur le réflexe d’orientation-investigation vers la source sonore. Il étudie les 

réponses de l’enfant à des stimulations sonores variées en intensité  et en fréquence [8]. 
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-De 3 à 6 mois: test de réaction vocale 

Les réactions de l’enfant sont étudiées en réponses à des bruits vocaux (un « coucou » pour 

explorer les fréquences 250 et 500 Hz, des sifflements pour les fréquences 2000-3000Hz, des 

« tch » pour les fréquences 3000 et 4000 Hz). 

A 6 mois, la réponse normale se situe autour de 40 dB. 

-Dès l’âge de 5 à 6 mois : stimulation par ossivibrateur 

En utilisant des sons réactogènes type alternance de deux fréquences (1000/1500 Hz, 3000-

4000 Hz), il est souvent possible de faire accepter le vibrateur et d’obtenir des réponses de 

bonne qualité.  

3.1.3. De 1 à 2 ans : le réflexe d’orientation conditionné 
 
   Le réflexe d’orientation conditionné (ROC) utilise le réflexe d’orientation vers la source 

sonore mais en conditionnant l’enfant par une récompense visuelle [8]. L’enfant est assis sur 

les genoux d’un adulte et est placé devant deux haut-parleurs à moins de un mètre. Dans un 

premier temps, la stimulation sonore  (son de fréquence grave et d’intensité forte) est émise en 

même temps qu’apparait une scène visuelle de façon à intéresser l’enfant. Dans un deuxième 

temps, le son est envoyé isolement. Ce bruit précède la scène visuelle captivante. L’enfant 

oriente sa tête vers le bruit, puis la scène visuelle est envoyée (récompense). Ce test explore 

l’audition binaurale [8]. 

   Les résultats : 

- Une réponse positive, répétée pour le même stimulus, affirme la perception. 

- Une réponse négative ne correspond à une absence de perception que si le 

conditionnement est bien établi. L’intensité au-dessous de laquelle l’enfant ne réagit pas, 

détermine le seuil en champ libre ce qui correspond à la meilleure oreille sans localiser le côté 

[8]. 

3.1.4. De 2 à 4 ans : le conditionnement son-action 
 
   Le conditionnement son-action (Peep-Show) est utilisé. Les réponses de l’enfant doivent 

s’intégrer dans un jeu [5].Le conditionnement consiste à expliquer à l’enfant que dès qu’il 

entend un son, il devra appuyer sur un interrupteur pour déclencher l’apparition d’une scène 

visuelle captivante (passage d’un train électrique, extrait d’un dessin animé, projection de 

diapositives) [8]. Ce test peut être réalisé avec un casque ; permettant l’étude de la conduction 

aérienne de chaque oreille, ou en champ libre si l’enfant n’accepte pas le port du casque.  
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3.1.5. A partir de 5ans : audiométrie tonale classique 
 
   A partir de 5 ans, l’audiométrie classique peut être réalisée.  

   Pour l’audiométrie tonale, les mêmes conditions techniques que pour les adultes peuvent 

être utilisées. Cependant pour rendre l’examen plus attractif, on peut proposer à l’enfant de 

réaliser un jeu (déplacer des billes, compléter un puzzle, encastrer des éléments de jeu de 

construction) lorsque le son est entendu [8]. Le seuil tonal doit être toujours vérifié par une 

audiométrie vocale [7, 8]. 

   Pour l’audiométrie vocale, la plus grande coopération de l’enfant est nécessaire. Les 

résultats doivent être interprétés en fonction des possibilités d’expression orale de l’enfant. A 

partir de 2 ans, le test de désignation d’images et test de répétition de mots d’enfants peut être 

utilisés. Le matériel vocal utilisé peut être soit des listes fermées (mots attendus par l’enfant) 

ou des listes ouvertes (mots imprévus) [8]. 

 

3.2. Explorations fonctionnelles objectives des voies auditives 
Ces explorations ne nécessitent pas la participation active de l’enfant mais ce dernier doit être 

suffisamment calme pour en permettre la réalisation. 

3.2.1. Les otoémissions acoustiques 

3.2.1.1. Principes 
 
   Les otoémissions acoustiques (OEA) ont été découvertes en 1978 par Kemp. Elles 

représentent une quantité d’énergie émise par l’oreille interne (cellules ciliées externes) vers 

l’oreille moyenne, puis vers la chaîne ossiculaire jusqu’à la membrane tympanique. Cette 

énergie est traduite par le tympan en signal sonore [11]. 

   Il existe divers types d’OEA : les OEA spontanées et les OEA provoquées (OEAp).Les 

premières sont émises spontanément par les cellules ciliées externes en dehors de toute 

stimulation sonore [11]. Les OEAp sont une réponse acoustique générée par les cellules 

ciliées externes cochléaires en réponse à une stimulation sonore. Cette stimulation acoustique 

est représentée par un « click » qui est un mélange de plusieurs sons différents d’une durée 

très brève [11]. Ce sont les OEAp qui sont proposées comme test de dépistage en période 

néonatale [11, 12, 13].  

   Il existe une forme très particulière d’OEAp, appelée les produits de distorsion acoustique 

(PDA). Les PDA sont des OEA provoquées par la stimulation élective de la cochlée par deux 
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sons purs [12, 14]. Les PDA sont générés sur le même principe que les OEA, mais la réponse 

est plus spécifique car elle permet une exploration auditive plus précise au niveau fréquentiel 

[7]. Les PDA sont beaucoup moins employés dans le dépistage de la surdité chez le nouveau-

né mais ont été proposés chez l’adulte comme moyen de dépistage des surdités liées au travail 

dans le bruit [9, 12]. Dans une étude prospective menée par Ruggieri-Marone et al., 

l’amplitude des PDA a été mesurée puis comparée chez des nouveau-nés traités par 

ototoxiques à différents phases du traitement [15]. 

3.2.1.2. Généralités sur l’appareil d’OEAp 
 
   La technique de l’enregistrement est simple. Une sonde est placée dans le méat acoustique 

externe après avoir vérifié  l’intégrité du conduit auditif externe et du tympan [7, 12].  

Cette sonde comprend un écouteur miniature délivrant un son et un microphone recueillant les 

OEA [9, 11, 12]. Le stimulus sonore ou « click » est un mélange de plusieurs sons différents 

d’une durée très brève [12]. Le click est répété à une cadence de 50 par seconde sur une durée 

de 20ms. Les OEAp, qui correspondent à un moyennage de plusieurs centaines de réponses ; 

sont détectées par des appareils automatiques possédant des algorithmes statistiques internes 

[12]. La réponse obtenue est binaire : absence ou présence d’OEAp [12, 14]. Différents 

appareils sont disponibles sur le marché [12]. La figure n°5 montre un exemple 

d’enregistrement d’OEAp. 

 

 
 

Figure 5 : Exemple d’enregistrement d’OEAp : présence d’OEAp (test négatif) 
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3.2.1.3. Réalisation de l’examen 
 
   Cet examen est simple et peu invasif. La sonde acoustique est placée dans le méat 

acoustique externe après otoscopie. La condition technique idéale est de réaliser 

l’enregistrement durant le sommeil post-prandial [11, 12, 16]. L’étanchéité entre la sonde et le 

conduit auditif externe doit être parfaite. Avec les appareils actuels, la durée de l’examen est 

souvent inférieure à une minute par oreille [9, 11, 14]. 

3.2.1.4. Application clinique dans le dépistage de la surdité 
 
   Le dépistage est le domaine de prédilection de l’utilisation des OEAp en raison de leur 

recueil simple et rapide [12, 14]. La majorité des dépistages qui font appel aux OEAp utilisent 

un dispositif à deux étapes : les nouveau-nés ayant un résultat suspect au premier test sont 

testés systématiquement une deuxième fois [9, 13, 14, 16-22]. Le délai entre les deux tests 

varie selon les équipes. Certaines équipes réalisent le deuxième test avant la sortie du 

nouveau-né de la maternité [13, 16, 17, 19, 20], d’autres un mois plus tard [18, 21, 22]. 

   Néanmoins, comme pour tout dépistage, des écueils peuvent se rencontrer. 

Des faux positifs peuvent exister [9]. La présence éventuelle de liquide, de débris amniotiques 

dans le méat acoustique externe peut donner lieu à des faux positifs [9, 12-14]. Ainsi il est 

conseillé de réaliser cet examen au troisième jour post-natal [11, 12, 14] après examen 

otoscopique [7]. Dans une étude grecque, menée par Korres et al. , les résultats de l’obtention 

des OEAp sont comparés en fonction du jour où ces dernières sont effectuées [20]. Le nombre 

de nouveau-nés ayant une réponse augmente significativement avec le temps. Différents 

mécanismes ont été envisagés pour expliquer ce fait : obstruction du méat acoustique externe 

à la naissance par des débris amniotiques, collapsus des parois du conduit auditif externe plus 

fréquent dans premières 48 heures, épanchement rétrotympanique, qui se résorberait 

spontanément au bout de 48 heures [9, 11, 20]. 

Les faux négatifs sont dus essentiellement à des pathologies auditives centrales [11]. Les faux 

négatifs se rencontrent dans les neuropathies auditives [7, 9, 11, 12, 14, 22]. La neuropathie 

auditive est définie comme une atteinte auditive de type neurosensoriel, caractérisée par une 

préservation de la fonction des cellules ciliées externes (OEA présentes) associée à une 

absence ou altération du tracé des potentiels évoqués auditifs [23]. La neuropathie auditive a 

été décrite pour la première fois par Davis et Hirsche en 1979 [24]. 
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3.2.2.  Les Potentiels évoqués auditifs 

3.2.2.1. Principes et bases physiologiques 
 
   Il s’agit d’un test objectif. Les potentiels évoqués auditifs (PEA) du tronc cérébral 

correspondent à l’enregistrement de surface de l’activité électrique de la cochlée, de la 

branche cochléaire du nerf vestibulocochléaire et des premiers relais du tronc cérébral lors 

d’une stimulation sonore [10]. 

   L’enregistrement des PEA dérivent du principe de l’électroencéphalogramme. Le principe 

est d’enregistrer par des électrodes de surface des potentiels électriques qui prennent 

naissance à différents niveaux du système nerveux en réponse à une stimulation acoustique 

[8]. 

Selon la chronologie d’apparition des réponses obtenues, il existe les potentiels précoces, 

semi-précoces et tardifs [8, 10] : 

- PEA du tronc cérébral ou PEA précoces : la réponse est obtenue 1 à 10 ms après la 

stimulation. Les ondes sont notées, selon leur ordre  d’apparition, de I à V. 

- PEA de latence moyenne ou PEA semi-précoces: la réponse obtenue survient au-delà 

de 10ms. 

- PEA de latence tardive : leur apparition a lieu entre 50 et 250 ms après le début du 

stimulus acoustique [8, 10]. 

Depuis les années 1980, les PEA du tronc cérébral ont été développés pour la recherche de 

lésions rétro-cochléaires et pour la recherche de seuils auditifs chez l’enfant [12]. Les PEA 

peuvent être enregistrés selon différentes méthodes : la méthode classique, la méthode selon 

un mode automatisé et la méthode par la dynamique temporelle du tronc cérébral [12]. 

3.2.2.2. Les potentiels évoqués auditifs précoces 
 
   Le plus petit stimulus sonore pour déclencher l’apparition d’ondes des PEA du tronc 

cérébral (seuils auditifs) est recherché et la morphologie et les latences des ondes sont 

analysées (recherche de  pathologies endo ou rétro-cochléaires) [10]. 

   Chez l’enfant, l’étude des PEA précoces permet de déterminer le seuil d’audition [8, 10]. La 

technique chez l’enfant est la même que chez l’adulte. 

Les potentiels sont recueillis par des électrodes de surface en réponse à des stimuli 

acoustiques brefs appelés clics. Les électrodes sont placées, après préparation cutanée, au 

niveau du vertex, du front et du lobule de l’oreille ou de la mastoïde [8, 10]. La stimulation 

acoustique se fait sous forme de clics, délivrés par des écouteurs traditionnels ou écouteurs de 
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type insert [8]. Le seuil correspond à la plus faible intensité de stimulation par clic permettant 

de visualiser l’onde V. Le seuil doit être reproductible au moins sur deux enregistrements 

pour être fiable [12]. La figure n°6 (d’après Legent et al. [8]) montre un exemple de tracé de 

PEA précoces. 

 L’examen est possible chez un enfant calme [7, 10] afin d’éviter les signaux électro-

myographiques pouvant parasiter le tracé [7, 9, 12]. 

   Chez le nouveau-né, le sommeil physiologique est utilisé. Parfois pour les enfants plus âgés, 

une prémédication peut s’avérer nécessaire [7, 12]. Dans le cas d’échec après prémédication, 

l’examen pourra se faire sous anesthésie générale [12].  

Cet examen est possible dès la naissance, mais la détermination des ondes peut être difficile 

jusqu’à 6 mois. Dans ce cas, il est impératif de refaire cet examen à 6 mois [10]. La durée de 

cet examen est variable, elle dépend du comportement de l’enfant [11]. Elle varie entre 30 et 

45 minutes [11, 12]. 

 
Figure 6 : Potentiels évoqués auditifs précoces enregistrés pour différentes intensités  

(d'après Legent F et al.) 
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3.2.2.3. Les potentiels évoqués automatisés 
 
   Les potentiels évoqués automatisés (PEAA) ont été développés pour permettre l’évaluation 

d’un risque de surdité par un test rapide [12]. Les PEAA s’enregistrent en stimulant l’oreille 

avec une seule intensité sonore, le plus souvent de 35dB [9, 12]. 

Les potentiels sont recueillis par des électrodes de surface au niveau du front. La stimulation 

auditive est représentée par des clics de 100/s, avec un spectre fréquentiel large, à une 

intensité de 35 dB [12]. 

   Les appareils fournissent une réponse binaire : présence ou non d’une réponse à une 

stimulation auditive de 35 dB [9, 12]. 

La durée moyenne de réalisation des PEAA  chez un nouveau-né varie de 4 à 8 minutes [9, 

12, 25]. Ils existent différents appareils sur le marché. Meier et al [25] ont comparé trois 

appareils sur 150 nouveau-nés. 

 

3.2.3. L’impédancemétrie 
 
   Elle comprend l’étude des réflexes stapédiens et la tympanométrie [7]. Il ne s’agit pas d’un 

véritable examen audiométrique mais il a une place importante dans le bilan auditif de 

l’enfant car il permet d’explorer l’oreille moyenne [9]. 

   La tympanométrie, précédée d’un examen otoscopique, mesure les variations d’impédance 

de l’oreille moyenne lors de variations de pressions appliquées dans le méat acoustique 

externe [8]. Ce test permet de tester la pression aérienne de l’oreille moyenne, de la 

mécanique du tympan, de la chaine des osselets et des cavités de l’oreille moyenne [8]. 

   Le réflexe stapédien (ou réflexe acoustique) permet l’étude des réflexes des muscles de 

l’oreille moyenne. Ce réflexe met en jeu des voies nerveuses complexes [10]. La voie 

afférente est la racine cochléaire du nerf vestibulocochléaire et la voie efférente est le nerf 

facial. Les deux muscles présents dans l’oreille moyenne sont sollicités : le muscle stapédien 

(qui s’insère à la partie postérieure de la tête du stapes) et le muscle tensor tympani (relié au 

malléus) [10]. Une stimulation acoustique intense (90 à 95 dB) provoque la contraction de ces 

muscles ce qui augmente la rigidité de l’ensemble de la chaine ossiculaire [10]. La présence 

de réflexes stapédiens permet d’éliminer une surdité profonde bilatérale mais ne permet en 

aucun cas d’affirmer une audition normale [8] 
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4. Les surdités de l’enfant 
   Après quelques notions d’épidémiologie, les étiologies des différents types de surdités sont 

exposées. 

4.1. Epidémiologie 
 
   La surdité est le handicap sensoriel le plus fréquent [1]. Les données européennes estiment 

une prévalence entre 1 et 3,4 pour mille à la naissance et pourrait atteindre 1 pour 100 en cas 

de pathologie périnatale sévère [26].  

Le Joint Committee on Infant Screening  a identifié plusieurs facteurs de risque de surdité 

néonatale [27, 28].  

   Ces facteurs de risques sont les suivants :  

-infection prénatale (CMV, toxoplasmose, rubéole, oreillons, herpès),  

-prématurité (âge gestationnel< 37 semaines d’aménorrhée),  

-poids de naissance inférieur à 1500g, 

-score d’Apgar inférieur ou égal à 3 à la 5ème minute 

-réanimation néonatale d’au moins 12 heures 

-détresse respiratoire nécessitant une réanimation à fortes concentrations d’oxygène ou une 

ventilation prolongée,  

-hyperbilirubinémie,  

-troubles neurologiques centraux,  

-méningites bactériennes, 

-antécédent familial de surdité permanente,  

-malformation crânio-faciale visible à la naissance [17, 26, 27]. 

4.2. Surdités de transmission 
 
   Les surdités de transmission se caractérisent par une atteinte de l’oreille externe et/ou de 

l’oreille moyenne, sont les surdités les plus fréquentes de l’enfant [2]. Ces surdités peuvent 

être acquises ou congénitales [26].  

   Les surdités de transmission acquises sont représentées par les otites moyennes aiguës, les 

otites séro-muqueuses, les otites chroniques, et leurs séquelles [26].  

   Les surdités de transmission congénitales se rencontrent dans le cadre d’aplasies majeures et 

mineures [2, 26]. Dans les aplasies majeures d’oreilles, quatre gardes ont été décrits depuis 
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l’oreille en cornet (grade I) à l’anotie (grade IV). Elles peuvent se rencontrer dans le 

syndrome de Franceschetti [26]. 

 

4.3. Surdités de perception 
 
   Les surdités de perception sont liées à une atteinte de l’oreille interne et/ou des voies 

auditives [2].  

   Les surdités de perception sont d’origine génétique dans 2/3 des cas, et sont acquises dans 

1/3 des cas [2, 29].  

4.3.1. Surdités de perception d’origine génétique 
 
   Ces surdités (DFN pour DeaFNess) congénitales peuvent entrer dans le cadre d’un 

syndrome ou peuvent être isolées [31]. 

4.3.1.1. Surdités syndromiques 
 
   Il s’agit de surdités associées à des syndromes [29, 30].  Environ 200 à 400 syndromes 

différents peuvent comporter une surdité. Elles représentent environ 30% de toutes les 

surdités génétiques [31]. Parmi les nombreuses surdités syndromiques, sept apparaissent plus 

fréquentes [29, 30]. 

   Parmi ces dernières, selon le mode de transmission, on distingue les syndromes 

autosomiques récessifs et  les syndromes autosomiques dominants. 

Trois syndromes autosomiques récessifs doivent être recherchés : les syndromes de Pendred, 

de Usher, et le syndrome de Jervell et Lange-Nielsen. 

- Le syndrome de Pendred se traduit par une surdité de type perceptionnel associée à un 

trouble de l’organification de l’iode se manifestant par un goitre thyroïdien [29, 30]. Le gène 

en cause est le gène PDS (appelé SLC26A4). Ce gène code pour la pendrine. Plusieurs 

mutations ont été identifiées au niveau du gène PDS [29, 30]. 

- Le syndrome de Usher associe une surdité à une rétinite pigmentaire. Il existe de 

multiples formes de syndromes de Usher. A ce jour 11 gènes sont identifiés [30]. 

- Le syndrome de Jervell et Lange-Nielsen est rare. Il associe une surdité sévère ou 

profonde congénitale associée à des troubles de la conduction cardiaque (allongement de 

l’espace QT). Son diagnostic repose donc sur la réalisation d’un électrocardiogramme [30]. 

Deux gènes ont été identifiés. 
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   Au sein des syndromes autosomiques dominants, trois syndromes sont fréquents et doivent 

être connus. 

- Le syndrome de Waardenburg associe une surdité à des anomalies de la pigmentation. 

Il existe quatre types de syndrome de Waardenburg. Actuellement, six gènes sont identifiés 

[30]. 

- Le syndrome branchio-oto-rénal (BOR) associe une surdité (perception ou mixte), des 

fistules branchiales multiples et une malformation rénale. Trois gènes ont été localisés et deux 

identifiés [30]. 

- Le syndrome de Stickler peut se révéler à la naissance par une fente vélopalatine 

complète ou sous-muqueuse, s’intégrant parfois dans une séquence de Pierre Robin. Ce 

syndrome est dû à une anomalie des chaines alpha de certains collagènes [30]. La surdité peut 

être de perception, transmission ou mixte, est souvent majorée par des otites chroniques 

associées à une incompétence pharyngée [30]. 

 

   Parmi les syndromes liés à l’X, le syndrome d’Alport doit être recherché devant toute 

surdité évolutive. La surdité est progressive et est associée à  une atteinte rénale progressive 

se manifestant par des épisodes d’hématurie. Plusieurs gènes ont été identifiés, ils codent pour 

des collagènes de type IV entrant dans la composition des membranes rénales, cochléaires et 

la capsule antérieure du cristallin [30]. 

4.3.1.2. Surdités non syndromiques 
 
   Ces surdités isolées représentent 60 à 70% des surdités génétiques [29-32]. Leur mode de 

transmission peut être autosomique récessif ou dominant [29, 30]. Les formes autosomiques 

récessives sont les plus fréquentes et se manifestent en général par une surdité congénitale. 

Dans les formes autosomiques dominantes, la surdité est le plus souvent progressive ou 

d’apparition retardée [30].  De nombreux gènes ont été isolés et localisés [29-32]. Le site 

internet « Hereditary hearing Loss Homepage » [34] : met à jour des données, et présente une 

liste exhaustive des différents loci et gènes connus [29-33]. 

- Actuellement, les gènes de connexine sont les plus étudiés [29, 30, 31, 33]. 

Les gènes de connexine sont des protéines transmembranaires impliquées dans la formation 

de jonctions communicantes (gap junctions) entres les cellules,  pour la majorité des cellules 

de l’organisme. Ces jonctions communicantes interviennent dans l’échange intercellulaire 

(ions et molécules) [29, 35].  
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Au niveau de la cochlée et du vestibule, quatre gènes de connexine ont été isolés et peuvent 

être impliqués dans les surdités non syndromiques, il s’agit des connexines 26, 30, 32 et 31 

[30]. Le gène GJB2 codant pour la connexine 26 est le plus étudié à ce jour en raison de son 

étude moléculaire facile et de son implication dans les surdités [29-33, 36]. Plus récemment, 

des travaux ont montré que l’association d’une délétion du gène GJB6 (gène de la connexine 

30) avec une mutation du gène de la connexine 26 pouvait être à l’origine de façon fréquente 

de surdité [30, 33]. Initialement, on pensait que les connexines 26 et 30 intervenaient dans la 

régulation de la concentration en potassium dans l’endolymphe [31, 33, 35].  

De nombreuses mutations du gène GJB2 ont été décrites [30, 35], mais une mutation 

prédomine (35delG) [30, 31, 33, 35].  

- Les mutations du gène de l’otoferline OTOF sont responsables de forme de surdité 

récessive [28, 34]. L’otoferline est une protéine transmembranaire impliquée dans le transport 

vésiculaire présynaptique des cellules ciliées internes [37]. Cette protéine dépendant du 

calcium, intervient dans l’exocytose des vésicules présynaptiques contenant le 

neurotransmetteur (glutamate)  [37]. 

4.3.2. Surdités de perception acquises 
 
  Leur fréquence diminue dans les pays industrialisés [2, 29, 31]. Il faut noter la possible 

coexistence de facteurs génétiques et environnementaux [2]. 

4.3.2.1. Causes anténatales 
 
   Les étiologies des surdités anténatales sont dominées par la souffrance intra-utérine 

chronique provoquée par les embryopathies et les substances tératogènes.  

   Les embryopathies et les fœtopathies sont représentées par la rubéole, toxoplasmose, herpès 

simplex virus, syphilis et cytomégalovirus [2, 26, 29]. Si la prévalence de la rubéole 

congénitale a diminué avec la vaccination [2, 26, 29], la prévalence du cytomégalovirus a 

augmenté [26, 29]. 

   Les substances ototoxiques pour l’enfant correspondent au thalidomide, aux aminosides, la 

chloroquine et la prise d’alcool pendant la grossesse [2].  

4.3.2.2. Causes périnatales 
 
   Selon la définition de l’Organisation Mondiale de la Santé (OMS), la période périnatale 

s’étend du 154ème jour de la gestation au 7ème jour de vie. 
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Les étiologies de surdité de perception périnatales regroupent les souffrances fœtales aiguës, 

les infections néonatales (septicémies et méningites), les médicaments ototoxiques [26]. 

4.3.2.3. Causes postnatales 
 
   Les étiologies des surdités postnatales sont représentées par les causes infectieuses 

(bactériennes et viroses), les médicaments ototoxiques, les traumatismes (fracture du rocher et 

traumatisme sonore) et les causes auto-immunes [2, 26, 29]. 

Les causes infectieuses d’origine bactériennes correspondent aux méningites bactériennes et 

aux labyrinthites bactériennes [2].  

Le virus ourlien ainsi que le cytomégalovirus représentent les étiologies virales [2, 29].  

Les aminosides, le cisplatyl et certaines gouttes auriculaires sont des traitements ototoxiques 

[2, 26]. 

Les causes traumatiques concernent les fractures du rocher de type translabyrinthique et les 

traumatismes sonores [2, 26]. 
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5. Dépistage auditif néonatal systématique 
 
   Le dépistage systématique consiste, selon l’Organisation Mondiale de la Santé (OMS), « à 

identifier de manière présomptive, à l’aide tests appliqués de façon standardisée, les sujets 

atteints d’une maladie passée jusque là inaperçue » [38]. 

   Le dépistage est une étape précédant le diagnostic. Son objectif est d’isoler, dans une 

population a priori saine, une sous population comportant un maximum de sujets atteints (les 

vrais positifs) avec le minimum de sujets non atteints (les faux positifs). 

   Les critères nécessaires à la mise en place d’un dépistage, inspirés de ceux de l’OMS [38], 

ont été décrits dans le guide méthodologique de l’Agence nationale d’accréditation et 

d’évaluation en santé « Comment évaluer a priori un programme de dépistage ? » [39]. 

Actuellement, il n’existe pas de dépistage systématique pour la surdité permanente néonatale 

(SPN). Dans le cas de la SPN, il s’agit d’un dépistage systématique dit « de masse » dans 

lequel la population recrutée est non sélectionnée [40]. 

Les critères définis par l’OMS sont-ils remplis pour envisager un dépistage néonatal 

systématique de la surdité ? 

5.1. L’épidémiologie de la maladie 
 
   L’épidémiologie de la SPN autorise-t-elle la réalisation d’un dépistage ?  

L’épidémiologie de la SPN n’est pas connue précisément. La prévalence globale de la SPN, 

rapportées dans les études internationales varient de 0,6 à 1,3 enfant pour 1000 naissances en 

cas de déficit auditif bilatéral supérieur à 40dB [40]. En France, il n’existe pas de données 

épidémiologiques récentes issues d’études de cohortes prospectives. Par extrapolation des 

données épidémiologiques, la prévalence de la SPN en France est estimée à un enfant atteint 

sur 1000 naissances [1, 40]. Par ailleurs, le risque de la SPN serait jusqu’à 10 fois plus 

importante chez les nouveau-nés hospitalisés en unité de soins intensifs néonataux que chez 

les enfants séjournant en maternité [13, 40]. 

La SPN est donc plus fréquente que d’autres affections néonatales [13] faisant l’objet d’un 

dépistage systématique comme l’hypothyroïdie congénitale (25 /100 000), la phénylcétonurie 

(7/100 000) et la mucoviscidose (50/100 000) [41]. 
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5.2. L’histoire naturelle de la maladie 
 
   La SPN est bien connue dans son évolution et dans ses répercussions [16, 18, 29, 32, 40, 

42]. L’analyse de l’histoire naturelle de la maladie a révélé que, en l’absence de diagnostic et 

de traitement, la SPN a un retentissement sur : 

-le langage oral entrainant des troubles du comportement 

-la parole et l’articulation 

-la scolarisation, l’intégration sociale 

-les facultés cognitives 

-l’affectivité. 

   Il existe une phase de latence dans l’histoire de la maladie où le diagnostic est peu aisé voire 

impossible en raison des signes d’appel frustres et difficilement repérables. A la naissance ces 

signes sont indécelables. La SPN passe donc inaperçue en l’absence de dépistage néonatal et 

l’âge moyen du diagnostic est retardé. 

   L’âge de diagnostic est fondamental car l’audition est une fonction corticalisée. Chez 

l’homme, l’activation du système auditif central débute dès la 26ème semaine de gestation et se 

poursuit plusieurs années après la naissance [43]. Le système auditif est doué de plasticité 

cérébrale. La plasticité est un processus à l’échelon  neuronal et correspond à la capacité du 

système nerveux à activer  et renforcer des connexions neuronales [43]. Des études  ont 

montré qu’une privation sensorielle peut entraîner des modifications structurales cellulaires, 

une dégénérescence des voies auditives centrales [43]. La prise en charge doit se faire avant 

cette atteinte irréversible soit pendant la période pour laquelle une stimulation sensorielle peut 

aboutir à une fonction cérébrale organisée (le langage oral). Kuhl et al. [43] ont montré que la 

perception auditive du langage au cours de 6 premiers mois de vie conditionnait le 

développement ultérieur du langage. Différentes études ont démontré que le dépistage et le 

traitement précoce des déficits auditifs chez l’enfant amélioraient leurs performances en 

termes de parole et de langage [45]. 

5.3. Les moyens de dépistage 
 
   Un test de dépistage doit être simple à mettre en œuvre, fiable, reproductible et valide. Il 

doit également être acceptable par la population.  

Actuellement, s’il n’existe aucun examen de référence en audiologie chez les nouveau-nés,  

deux tests sont utilisables : les PEAA et les OEAP. La sensibilité (test positif chez les sujets 

atteints), la spécificité (test négatif chez les sujets indemnes) et la valeur prédictive positive 
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(probabilité d’être atteint lorsque le test est positif) permettent d’évaluer la validité de chaque 

test. 

5.3.1. Les OEAp 
 
   Les OEAp sont un test de dépistage simple et rapide [12, 14]. La réponse obtenue est de 

type binaire. Les appareils d’enregistrement des OEAp sont maintenant automatisés 

(Otoémissions acoustiques automatisées (OEAA) [40]. 

Dans l’étude réalisée par Vohr  et al. [46], portant sur 52 659 enfants testés, la sensibilité des 

OEAp était de 95% et la spécificité du test était de 90%. Le taux de faux négatifs, dans cette 

étude, était de 0,0001%. 

Dans le rapport de la HAS [40], le taux de faux positifs, obtenu dans des études anciennes, 

pour les OEAp recueillies en une étape, variait de 0,7 à 8,8%. Ce taux peut être diminué par la 

réalisation d’un deuxième test lorsque le premier est positif (principe du test-retest). Ce 

procédé en deux étapes a été utilisé par des équipes française dans des expériences locales de 

dépistage de SPN  [17, 18, 19]. 

   En conclusion, les OEAA sont un outil fiable, peu invasif et rapide de dépistage 

systématique à la maternité. 

5.3.2. Les PEAA 
 
   Les PEAA sont également un test de dépistage simple et rapide. Dans des études rapportées 

par le rapport de la Haute Autorité de Santé (HAS) [40], la sensibilité des PEAA variait de 90 

à 100%, leur spécificité de 96 à 100%. Dans les études citées dans  le rapport de l’Inserm [9], 

le taux de faux positifs obtenu après un procédé en deux étapes (test-retest) était compris entre 

0,34 et 0,8%. 

   Ce test présente un intérêt dans le dépistage de certaines pathologies auditives, notamment 

les neuropathies auditives et la DFNB9 (mutation du gène de l’otoferline). En effet, dans ces 

atteintes auditives, les OEAp sont présentes alors que les PEAA peuvent être absents ou 

altérés [12].  

Ainsi, les PEAA peuvent également être un outil utilisable dans le dépistage de la SPN. 
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5.4. L’étude des moyens diagnostiques 
 

   Un bilan systématique doit être mis en œuvre en cas de diagnostic positif. Cet examen doit 

comporter un examen otologique complet avec impédancemétrie et OEAP. 

   Pour mettre en place un dépistage, des moyens appropriés de diagnostic doivent être 

disponibles. Deux tests permettent la confirmation diagnostique de SPN : les PEA du tronc 

cérébral (PEATC) et l’audiométrie comportementale. 

   Les PEATC sont des potentiels de surface recueillis par des électrodes positionnées sur le 

vertex et les mastoïdes en réponse à des stimuli acoustiques dont l’intensité varie. Ils mesurent 

le seuil auditif électrophysiologique de chaque oreille sur la zone fréquentielle de 2000 à 4000 

Hz. Le rapport de la HAS publié en 2004 [40] a fait le point sur les performances des PEATC. 

La sensibilité et la spécificité des PEATC variaient de 90 à 100%. Les PEATC n’explorent 

qu’une partie du champ auditif et ne fournissent aucune information sur les processus 

neuropsychologiques de l’audition.  

   L’audiométrie comportementale permet de compléter les données recueillies par les 

PEATC. L’audiométrie comportementale évalue les seuils auditifs ainsi que les processus 

neuropsychologiques de l’audition. Cet examen doit être réalisé par un examinateur entraîné à 

l’examen des jeunes enfants. Le protocole de réalisation de l’audiométrie comportementale 

chez l’enfant âgé de 4 à 18 mois a été décrit par Monique Delaroche [47]. Cet examen doit 

être réalisé en 2 fois. 

  

5.5. La prise en charge de la surdité 
 
La prise en charge précoce de la SPN ne permet pas de guérir la surdité mais d’en pallier les 

conséquences.  

5.5.1. Moyens de développement de l’audition et de la communication 
 
Une fois le diagnostic de SPN établit avec certitude, la prise en charge est pluridisciplinaire. 

L’appareillage auditif doit être le plus précoce possible. 

Des prises en charge spécialisées sont proposées aux enfants déficients auditifs dans les 

structures suivantes :  

- Le CAMSP (centre d’action médico-social précoce) 

- Le SAFEP (service d’accompagnement familial et d’éducation précoce) 
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- Le SSEFIS (service de soutien à l’éducation familiale et à l’intégration scolaire). 

5.5.1.1. Prothèses auditives 
 
   Les prothèses auditives permettent de capter l’information sonore puis de l’amplifier de 

façon adaptée au déficit auditif de l’enfant [40]. L’appareillage ne pourra être réalisé qu’après 

certitude des seuils auditifs (PEA) et concordance des différents examens. L’orthophonie 

évalue régulièrement la progression des acquisitions en fonction de l’âge et du degré de 

surdité. Des données probantes ont montré que des appareils auditifs améliorent le 

fonctionnement auditif des enfants ayant une déficience auditive [48].  

Les prothèses proposées sont à embouts souples, en contours d’oreille et en stéréophonie. 

5.5.1.2. Rééducation orthophonique 
 
   Au cours de cette prise en charge, l’orthophonie est indispensable. Elle est mise en place 

après une évaluation des capacités de communication du nourrisson et permet un 

accompagnement parental dans la stimulation verbale et non verbale. La prise en charge 

orthophonique s’étale sur de nombreuses années [40]. 

5.5.1.3. L’implantation cochléaire 
 
   L’implant cochléaire (IC) est une prothèse auditive implantable qui permet la transduction 

du signal acoustique en un signal électrique : rôle effectué normalement par les cellules ciliées 

internes. En cas de surdité ces cellules sont absentes ou en nombre insuffisant, l’IC va assurer 

cette transduction. L’IC se compose d’une partie externe (microphone qui capte les variations 

de pressions sonores) et d’une partie interne(les stimuli sont transférés de l’émetteur au 

récepteur puis sont véhiculés et délivrés aux électrodes situées dans la cochlée [40]. 

La décision de poser un IC est prise en accord avec l’équipe d’implantation, la famille et le 

centre de rééducation.  

Les critères déterminant les indications d’implantation cochléaire ont fait l’objet d’un 

consensus en 1999 [51]. 

Les indications classiques d’implantation cochléaire sont les suivantes : 

• Age à l’implantation : 

Elle doit être la plus précoce possible, après la réalisation d’un bilan de surdité, d’un bilan 

orthophonique et d’un essai prothétique. 

- Dans le cas de surdité congénitale, il n’y a pas de limite d’âge supérieure sauf 
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si l’enfant n’a pas développé aucune appétence à la communication orale. Dans ce cas, elle est 

de 4 ans. 

- Si l’enfant est rentré dans la communication orale, il n’ y a pas de limite 

d’âge. 

• Audiométrie : 

- En cas de surdité profonde, l’IC est indiquée dès que lors le gain prothétique ne 

permet pas le développement du langage oral. 

- En cas de surdité sévère, l’IC est indiquée lorsque le seuil d’intelligibilité de 

mots en liste ouverte est  inférieur à 50 %. Le test auditif est réalisé, en champ libre à 60 dB, 

avec des prothèses auditives bien adaptées. 

- En cas de fluctuations, il y a indication à une implantation cochléaire lorsque 

les critères ci-dessus sont atteints plusieurs fois par mois et/ou lorsque les fluctuations 

retentissent sur le langage de l’enfant. 

• Implantation bilatérale : 

L’implantation bilatérale n’est pas une indication standard chez l’enfant sauf dans les cas des 

surdités consécutives à une méningite, à un traumatisme ou dans le cadre d’un syndrome de 

Usher. 

• Absence de contre indication médicale (absence de pathologie de l’oreille moyenne) 

ou radiologique (anomalie radiologique de la cochlée) 

 

 

   Le rapport de l’Anaes de 1999 [52] a fait le point sur l’efficacité, la sécurité et les bénéfices 

potentiels  des IC. Ces bénéfices peuvent aller de l’amélioration de l’audition des sons 

environnants à l’acquisition du langage parlé. Cependant, l’évaluation des résultats chez un 

enfant implanté est difficile car le bénéfice attendu est fonction des capacités de perception 

des sons, du temps de port de l’IC mais aussi de l’environnement familial (mode de 

communication). 

   Dans l’étude longitudinale de Robbins et al [53], 107 enfants de 12 à 36 mois ont été 

évalués sur leur niveau de langage. Les enfants atteints de surdité sévère implantés avant l’âge 

de 12 mois ont le même niveau de langage que les enfants indemnes de déficit auditif.  

Néanmoins, des complications peuvent exister et ne doivent pas être méconnues lors d’une 

implantation cochléaire. Les plus fréquentes sont la migration ou l’extrusion du stimulateur ou 

du récepteur, la paralysie faciale et la méningite. Une population de 4265 enfants implantés 

entre 1997 et 2002 aux Etats-Unis a été revue, identifiant 29 cas de méningites. La moitié des 
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cas ont été attribués à l’utilisation d’un guide servant à positionner l’implant qui a été retiré du 

marché depuis [54]. 

 

5.5.2. Conséquences de ces méthodes sur le langage et les compétences 
linguistiques 

 
   Le JCIH en 2000 recommande une intervention précoce avant l’âge de 9 mois [28]. 

Dans l’étude de Yoshinaga-Itano et al. [55], 72 enfants diagnostiqués et pris en charge avant 

l’âge de 6 mois étaient comparés à 78 enfants diagnostiqués et pris en charge après 6 mois. 

Différents points (à l’aide de scores) ont été comparés : le langage exprimé et la 

compréhension du langage. Les résultats étaient significativement meilleurs dans le groupe 

d’enfants pris en charge avant 6 mois. 

Moeller  a constaté dans son étude que les enfants diagnostiqués avant l’âge de 11 mois 

avaient un meilleur vocabulaire et des capacités de raisonnement supérieures à celle des 

enfants diagnostiqués au-delà de 11mois [45].  Kennedy et al. [56] ont montré qu’un 

diagnostic et une prise en charge avant l’âge de 9 mois s’accompagnent de meilleures 

capacités de langage réceptif et expressif qu’un diagnostic après 9 mois. 

 

5.6. Evaluation du coût de la phase de dépistage 
 
   Le coût de la phase de dépistage est un critère important à prendre en compte. En effet, ce 

coût ne doit pas être disproportionné par rapport au coût global des soins médicaux engendrés 

par la SPN et doit permettre un gain à long terme par rapport à l’absence de dépistage. 

Plusieurs études se sont intéressées au coût de la phase de diagnostic en comparant les 

indicateurs de coût et de résultats pour trouver le meilleur rapport coût efficacité. Dans les 

données de la littérature, neuf études dont cinq modélisations étaient des études coût-efficacité 

[40]. Parmi ces études, 7 étaient américaines : les modèles de Keren et al. [58], de Kemper et 

Downs [59] et de Mehl et Thomson [41], les études de Cox et Toro [60], de Messner et al 

[61], de Mason et Herrmann [62] et de Vohr et al. [63]. Une étude était  hollandaise : le 

modèle de Boshuizen et al. [64] et une étude était canadienne [65]. 

Parmi ces études, trois  [58, 59, 65] concluaient en faveur d’un dépistage systématique fondé 

sur les PEAA seuls et /ou incluant les PEAA. Une étude optait pour la réalisation des OEAp 

[64]. L’étude de Vohr et al. [63] concluait à l’équivalence des  stratégies en termes de rapport 

coût-efficacité [40]. 
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   Deux modélisations [41, 64] se limitaient à des évaluations à court terme (coût de la phase 

test et de la phase de confirmation diagnostique). Seul le modèle de Keren [58] se proposait 

de réaliser à la fois une évaluation à court et à  long terme, c'est-à-dire allant  jusqu’à 

l’estimation des bénéfices économiques du dépistage sur la vie entière. Cette étude concluait à 

une économie de 872300 dollars US à long terme en cas de dépistage systématique [58]. 

Dans une étude britannique de 2006 [66], une cohorte composée de 120 enfants atteints de  

SPN et de 63 enfants indemnes a été étudiée à l’âge moyen de 8 ans (coût médical et social). 

Le cout global (médical et social) était plus élevé pour les enfants atteints de SPN avec une 

différence de 9885,7 livres sterling. Le fait d’avoir bénéficié d’un dépistage néonatal réduisait 

ce coût de 2213,2 livres sterling.  

   Dans l’étude réalisée en région Champagne-Ardenne sur la faisabilité d’un dépistage auditif 

néonatal systématique [19], le budget total pour 2004 et 2005 s’est monté à environ 150 000 

euros pour 29 944 enfants dépistés. 

   Les divergences dans l’organisation des systèmes de soins limitent la transposition des 

résultats, notamment en ce qui concerne l’accès à la population à dépister et les coûts 

supportés par le financeur [40]. Les études citées utilisent des éléments de coût propre à 

chaque pays et sont donc transposables avec prudence au modèle français avec adaptation à 

notre système de santé. Les études nord américaines ont pour cadre la maternité et sont donc 

les plus proches du fonctionnement français.  
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6. Patients et méthodes 

6.1. Méthodes 
 
   Cette étude présente une série rétrospective de 72 enfants atteints de surdité pris en charge 

au niveau du CAMSP du CHU de Nantes entre le janvier 2005 et décembre 2007. 

Parallèlement, une évaluation de la procédure de dépistage de la surdité néonatale au CHU de 

Nantes  a été réalisée en étudiant de manière rétrospective, les enfants examinés en 2008 par 

la technique des otoémissions acoustiques provoquées (OEAp). L’objectif de cette étude est 

de plaider en faveur de la réalisation d’un dépistage systématique de la SPN. 

Les patients ont été inclus rétrospectivement à partir des dossiers cliniques. 

 

6.2. Les enfants diagnostiqués en consultation ORL du CHU de Nantes 

6.2.1. Age et sexe des patients.  
 
L’âge (au moment du diagnostic de surdité) ainsi que le sexe du patient a été relevé.  

6.2.2. Les facteurs de risque de SPN 
 
   Le Joint Committee on infant Hearing (JCIH) en a recensé dix, déjà cités précédemment 

(paragraphe 4.1). Ces derniers ont été recherchés et pris en compte dans cette étude. 

   D’autres facteurs notamment la présence d’une consanguinité ont été notés. 

6.2.3. Les indications de la consultation ORL 
 
Les éléments qui ont motivés le bilan auditif ont été précisés. 

6.2.4. Evaluation de l’audition 
 
   Les différents examens réalisés pour affirmer le diagnostic de surdité ont été relevés.  

6.2.5. Bilan étiologique 
 
   Le déficit auditif confirmé, les différents examens permettant un diagnostic étiologique ont 

été analysés. Ces examens comprenaient : 

• une imagerie : 

- un examen tomodensitométrique (TDM) des rochers pour tous les enfants 
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- une imagerie par résonance magnétique (IRM) pour les enfants avant implantation 

cochléaire ou si il existait des signes neurologiques associés à la surdité. 

• une consultation génétique et pédiatrique 

• un bilan ophtalmologique. 

6.2.6. Les surdités dépistées 
 
   Le type de surdité dépistée, le degré du déficit auditif ainsi que l’étiologie ont été relevées. 

6.2.7. La prise en charge 
 
   La prise en charge du déficit auditif a été précisée. 

 

6.3. Les OEAp réalisées au CAMSP  du CHU de Nantes pendant l’année 
2008. 

 
    Au cours de l’année 2008, des OEAp ont été réalisées chez des enfants, adressés 

principalement par le service de néonatalogie du CHU de Nantes. 

6.3.1. Age et sexe des patients 
 
   L’âge et le sexe du patient au moment de la réalisation des OEAp a été relevés.  

6.3.2. Les indications de réalisation des OEAp 
 
   Les différents éléments cliniques qui ont motivé la réalisation des OEAp ont été précisés. 

6.3.3. Les facteurs de risque de SPN 
 
   Les différents facteurs de risque recensés par le JCIH ont été recherchés lors de la 

consultation des dossiers cliniques. 

6.3.4. Résultats du test 
 
   Les résultats des enregistrements des OEAp ont été relevés. 

Dans cette étude : 

• la définition d’un test positif est la suivante : 

- OEAp absentes bilatéralement 

- OEAp absentes unilatéralement 
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• La définition d’un test négatif est la suivante : 

- OEAp présentes bilatéralement 

6.3.5. Evaluation de l’audition en fonction de l’enregistrement des OEAp 
 
   En fonction du résultat de l’enregistrement des OEAp, différentes évaluations diagnostiques 

étaient proposées. Les différents examens ont été précisés. 

6.3.6. Les surdités diagnostiquées 
 
   Le degré de surdité, diagnostiquée par les différents examens a été relevé. L’âge moyen de 

diagnostic de surdité a également été calculé. 

6.3.7. L’évaluation de la procédure de dépistage de la surdité par les OEAp 
 
 Les différentes valeurs permettant l’évaluation du dépistage de  la surdité par les OEAp ont 

été calculées. 
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7. Résultats 
 

7.1. Les enfants diagnostiqués en consultation ORL du CHU de Nantes 
 
   Dans cette étude rétrospective, entre janvier et décembre 2007, 72 enfants ont été 

diagnostiqués sourds en consultation ORL du CHU de Nantes. 

7.1.1. Age et sexe des enfants 
 
   La moyenne d’âge, toutes surdités confondues, des patients était de 46 mois avec des 

extrêmes allant de 2 à 186 mois.  

 

Selon le degré de surdité, la moyenne d’âge de diagnostic se répartissait ainsi : 

• Surdité profonde : 18 mois avec des extrêmes allant de 2 à 106 mois 

L’enfant diagnostiqué sourd profond à 106 mois avait des antécédents d’otite séro-muqueuse 

traitée par aérateurs transtympaniques à l’âge de 48 mois (à l’extérieur du CHU de Nantes). 

La surdité était suspectée par la médecine scolaire et des troubles de la compréhension 

existaient. 

• Surdité sévère : 33 mois avec des extrêmes allant de 2 à 106 mois 

L’enfant diagnostiqué sourd à 106 mois, ne présentait pas de facteur de risque de SPN. Une 

surdité était suspectée par la médecine scolaire. Il n’existait pas de troubles de la parole, 

faisant suspecter une surdité évolutive. 

• Surdité moyenne : 46 mois avec des extrêmes allant de 3 à 117 mois 

Pour l’enfant diagnostiqué  sourd à 117 mois, il existait une suspicion de surdité par l’école 

depuis 3 ans, le père de cet enfant présentait une surdité bilatérale dont l’origine était 

indéterminée. 

• Surdité légère : 87 mois avec des extrêmes allant de 9 à 186 mois. 

L’enfant diagnostiqué à 186 mois, présentait un antécédent d’otite séro-muqueuse traitée par 

aérateurs transtympaniques à l’âge de 60 mois. Malgré cette prise en charge initiale, l’audition 

n’était pas améliorée. 

 

           La répartition selon le sexe était de 30 filles pour 42 garçons.  
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7.1.2. Les facteurs de risque de SPN 
 
   Dans cette étude, 40 enfants parmi les 72  pouvaient présenter un ou plusieurs facteurs de 

risque de SPN. 

Ces facteurs, cités par le JCIH étaient les suivants : 

• Antécédents familiaux de surdité : 20 enfants 

- parents : 13 enfants 

- fratrie : 2 enfants 

- grands-parents : 1 

- oncle, tante : 4 

- cousins : 1 

• Prématurité soit un âge gestationnel inférieur à 37  semaines d’aménorrhée (SA) : 

8 enfants dont une grossesse gémellaire monochoriale monoamniotique. 

• Malformations de la face : 5 enfants 

       -1 cas : présence de malformations faciales dans le cadre d’une forme modérée d’un 

syndrome de Franceschetti suspectée 

       -1 cas : il existait des malformations de la face entrant dans le cadre d’un syndrome 

polymalformatif. L’enfant présentait une fente palatine, un front haut, des bosses frontales et 

des yeux globuleux. Un syndrome de Coffin Siris était suspecté. 

       -1 cas : aplasie d’oreille majeure bilatérale 

       -1 cas : atrésie unilatérale du conduit auditif externe et aplasie majeure unilatérale de 

l’oreille controlatérale 

       -1 cas : chondrome prétragien unilatéral 

• Troubles neurologiques : 3 enfants : 

       -1 cas : agénésie du corps calleux 

       -2 cas : convulsions (syndrome de West) 

• Méningite bactérienne en période néonatale : 2 enfants dont un traité par 

aminosides (gentamycine) pour une infection materno-fœtale 

• Infection prénatale par CMV : 2 enfants   

 

    Un autre facteur, non cité par le JCIH, la consanguinité doit être précisée vue 

l’importance des causes génétiques. Il existait une consanguinité chez 2 enfants, qui ne 

présentaient pas de facteurs de risque de SPN décrits par le JCIH. 
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    Ainsi dans cette étude : 

- 40 enfants (soit 55,5 %)  présentaient un ou plusieurs facteurs de SPN 

- 32 enfants (soit 44,5 %)  ne présentaient pas de facteurs de SPN. 

7.1.3. Les indications de la consultation ORL 
 
   Les différents facteurs qui ont motivés la réalisation d’un bilan auditif ont été relevés. 

Ces derniers, qui pouvaient être isolés ou associés, étaient les suivants : 

• Troubles d’acquisition (langage, parole), absence de réactions aux bruits ou aux 

appels : 35 enfants (48,5 %). 

• Suspicion de déficit auditif par les parents et / ou par l’école : 14 enfants (20%) dont : 

    -7 enfants : suspicion de surdité par les parents 

    -5 enfants : suspicion  de surdité par l’école 

    -2 enfants : suspicion de surdité par les parents et par l’école 

• Malformations faciales : 5 enfants (7 %) dont 

     -1 enfant : surdité suspecté par les parents 

     -1 enfant : surdité suspecté par l’école 

     -1 enfant : retard des acquisitions du langage et de la parole 

• Antécédents d’otites moyennes aiguës à répétition : 4 enfants (5,5 %) dont 3 enfants  

pour lesquels il existait une suspicion de surdité par les parents malgré la mise en place 

d’aérateurs transtympaniques 

• Absence d’OEAp à la naissance : 3 enfants (4 %) dont 

      - 1 enfant avec des troubles du langage et de la parole 

      - 1 enfant avec des troubles de l’acquisition de la marche et de la  parole 

• Modifications du comportement : 4 enfants (5,5 %) dont 1 enfant avec une  suspicion 

de surdité par les parents 

• Difficultés scolaires : 4 enfants (5,5 %) 

• Infection prénatale à CMV : 2 enfants (2,5 %)  

• Antécédents familiaux  de surdité : 1 enfant (1,5 %) 

 

Un tableau résume les différentes indications de la consultation ORL (tableau n°1) 

Indications de la consultation      
ORL 

n= % 

Troubles du langage, pas de réactions 
aux appels 

35 48,5 

Suspicion de surdité par les parents 14 20 
Malformations faciales 5 7 
Antécédents d’OMA 4 5,5 
Absence d’OEAp à la naissance 3 4 
Modifications du comportement 4 5,5 
Difficultés scolaires 4 5,5 
Infection par CMV 2 2,5 
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Tableau 1 : Les indications de la consultation ORL. 
 

7.1.4. Evaluation de l’audition  
 
   Après examen otoscopique, une audiométrie comportementale a été réalisée. En cas de 

surdité observée, une deuxième audiométrie comportementale associée à des PEA (avec 

recherche de seuils) confirmaient le diagnostic de surdité. 

    Pour tous les enfants de l’étude,  deux bilans audiométriques ont été réalisés pour préciser 

le diagnostic. 

    Dans 71 cas, des PEA avec recherche de seuils ont été effectués.  

    Dans 1 cas, des PEA avec recherche de seuils ont été proposés mais l’enfant ne s ‘est pas 

présenté à la consultation ORL.  

    La moyenne du délai entre le deuxième bilan audiométrique et la réalisation de PEA était 

de un mois avec des extrêmes allant de quelques jours à 8 mois. Le délai de 8 mois était 

observé chez un enfant pour lequel les parents avaient refusés l’anesthésie générale pour cet 

examen (ce dernier étant impossible sans anesthésie générale). 

7.1.5. Bilan étiologique 
 
Le diagnostic de surdité confirmé, une recherche étiologique était effectuée. Ce bilan se 

composait ; en fonction du type de surdité :  

• D’une imagerie : examen tomodensitométrique des rochers (TDM), imagerie par 
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résonance magnétique labyrinthique et encéphalique (IRM). L’IRM labyrinthique et 

encéphalique était demandée avant implantation cochléaire ou si des signes neurologiques 

étaient associés à la surdité. L’IRM doit être impérativement réalisée sous anesthésie générale 

car l’immobilité de l’enfant est indispensable. 

 

- 29 TDM des rochers réalisés : 

- 24 TDM normaux 

- 1 TDM révélant une dysplasie vestibulaire bilatérale avec une sténose du conduit auditif 

interne unilatérale 

- 2 TDM  montrant une malformation de type Mondini (bilatéral dans un cas, unilatéral dans 

l’autre cas) 

- 2 TDM  diagnostiquant une malformation ossiculaire : dans un cas : anomalie de 

l’articulation uncudo-stapédienne, dans l’autre cas : la tête du malléus était très  proche de la 

paroi atticale supérieure de façon bilatérale. 

 

- 8 TDM des rochers non réalisés car les enfants ne se sont pas présentés à la 

convocation de cet examen 

 

- 23 TDM des rochers seront réalisés vers l’âge de 4 ans car cet examen est impossible 

sans anesthésie générale avant 4 ans. 

 

- 2 IRM labyrinthiques et encéphaliques (seuls) ont été réalisées : 

- 1 IRM demandée devant le retard d’acquisitions psychomotrices de l’enfant. L’IRM 

montrait une agénésie partielle du corps calleux 

- 1  IRM demandée devant l’arrêt du développement des acquisitions psychomotrices et la 

présence de mouvements anormaux. L’IRM montra un aspect discrètement élargi des espaces 

péri ventriculaires. 

 

- 10 TDM et IRM ont été réalisés : 

- 8 TDM et IRM dans le cadre d’un bilan pré-implantation cochléaire 

- 1 TDM et IRM demandés chez une enfant, porteuse de NF1, présentant une surdité mixte. 

Ce bilan était normal 

- 1 TDM et IRM chez un enfant présentant une surdité de perception évolutive. Les examens 

étaient normaux 



 46 

 

• D’un bilan ophtalmologique : un électrorétinogramme était demandé si il existait une  

surdité associée à des troubles de la marche pouvant faire suspecter un syndrome de Usher. 

 

- 42 bilans ophtalmologiques réalisés 

- 27 bilans ophtalmologiques non réalisés car les enfants ne se sont pas présentés en 

consultation ophtalmologique 

- 3 bilans ophtalmologiques non demandés car il s’agissait d’enfants qui présentaient une 

surdité de transmission 

 

 D’une consultation génétique et de pédiatrie : Ce bilan comprenait une première 

Consultation suivie, s’il a lieu, de différents examens de biologie moléculaire (caryotype, 

études moléculaires notamment du gène des connexines 26 et 30). 

 

- 26 consultations génétiques, pédiatriques et examens de biologie moléculaire ont été réalisés 

- 10 consultations génétiques et pédiatriques réalisées, les dosages génétiques n’ont pas été 

demandés compte tenu de l’examen clinique de l’enfant 

- 6 consultations génétiques et pédiatriques réalisées, les examens de biologie moléculaire ont 

été refusés par les parents 

- 23 consultations génétiques et pédiatriques non réalisées car les patients ne se sont pas 

présentés à la consultation génétique proposée 

- 7 consultations génétiques non demandées en raison de l’examen clinique de l’enfant :                                        

Dans 1 cas, l’enfant était porteuse d’une NF1 (le bilan génétique avait déjà été réalisé). Dans 

6 cas, il s’agissait de surdités avec des antécédents otitiques.  

 

Un tableau résume les différents examens réalisés dans le cadre du bilan étiologique 

(tableau n°2). 

 

 Examens 
réalisés 
 

n= 

Examens à réaliser 
plus tard 
ou non demandés 

n= 

Enfants non 
venus 
 

n= 
TDM 
 

29 
 

23 
 

8 
 

IRM 
 

2 0 0 

TDM et IRM 10 0 0 

Consultation ophtalmologique 42 3 27 

Consultation génétique, pédiatrique 42 7 23 

Examens de biologie moléculaire 26 10 6 
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Tableau 2 : Les différents examens réalisés dans le cadre du bilan étiologique. 

 

7.1.6. Les surdités diagnostiquées 
 
   Dans cette étude rétrospective,  

• 52 enfants (72,5%) présentaient une surdité de perception qui se répartissait ainsi : 

          -15 enfants présentaient une surdité profonde 

           -8 enfants une surdité sévère 

           -25 enfants une surdité moyenne 

           -4 enfants une surdité légère. 

 

• 4 enfants (5,5%) présentaient une surdité de transmission dont la répartition était la 

suivante : 

          -3  enfants présentaient une surdité moyenne 

          -1enfant présentait une surdité légère.  

 

• 16 enfants (22%) présentaient une surdité mixte: 

           -Un enfant présentait une surdité sévère 

           -8 enfants présentaient une surdité moyenne 

           -7 enfants une surdité légère. 

 

Un diagramme représente la répartition des surdités diagnostiquées (figure n°7) 
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Figure 7 : Diagramme représentant les différents types de surdité. 
 

Dans cette série, après la réalisation du bilan étiologique, 

 

 Parmi les 52 enfants  présentaient une surdité de perception, il existait : 

• 32 surdités d’origine génétique (44%) qui se répartissaient ainsi : 

- 8 surdités syndromiques (11%)  dont : 

                    -3 cas un syndrome de Usher était suspecté : dans un cas, il existait des troubles 

de l’équilibre avec une aréflexie vestibulaire aux épreuves caloriques, un enfant présentait des 

anomalies au fond d’œil (dépôts arrondis au niveau de la macula pouvant se voir dans les 

formes débutantes de syndrome  de Usher), un enfant présentait des troubles de la marche 

associés. Le diagnostic sera confirmé ultérieurement par une étude moléculaire. 

                    -2 cas où il existait des anomalies tomodensitométriques de type Mondini. Un 

enfant présentait une dilatation de l’aqueduc vestibulaire unilatéral, l’analyse du gène n’a pas 

montré de mutation. Dans l’autre cas, il existait une malformation de type Mondini bilatérale. 

                    -1 cas de syndrome de Waardenburg (type II) : ce syndrome suspecté initialement 

(l’enfant présentait une hétérochromie irienne et la sœur de ce dernier présentait un syndrome 

de Waardenburg) fut affirmé par la biologie moléculaire. 

                    -2 cas de suspicion de syndrome branchio-oto-rénal : dans un cas, l’association 

d’un reflux vésico-rénal à une surdité évoquait la possibilité de ce syndrome. Dans l’autre cas, 

les antécédents rénaux et de surdité chez la mère de l’enfant évoquaient la possibilité d’un 

syndrome branchio-oto-rénal.  
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-  6 surdités non syndromiques (8%) où des mutations au niveau des gènes de la connexine 26 

ont été isolées : 

- 3 enfants étaient porteurs d’une mutation de la connexine 26 à l’état homozygote : 

Des examens de biologie moléculaire ont été également proposés aux parents.  

   Pour un enfant, il existait un antécédent familial de surdité (mère de l’enfant et une   

cousine), une mutation de la connexine 26 (à l’état hétérozygote) était présente chez les 2 

parents. 

   Pour un enfant, il n’existait pas d’antécédents familiaux de surdité. Les parents n’ont pas 

souhaité réaliser les examens de biologie moléculaire pour eux. 

   Pour un enfant, il n’existait pas d’antécédent familial de surdité. Les parents étaient porteurs 

d’une mutation de la connexine 26 à l’état hétérozygote. 

- 3 enfants présentaient une mutation de la connexine 26 à l’état hétérozygote : 

   Pour un enfant, il n’existait pas d’antécédents familiaux de surdité mais il existait une 

consanguinité. 

   Pour 2 enfants, il n’existait pas d’antécédents familiaux de surdité. 

 

- 18 surdités d’origine génétique (25%) étaient fortement suspectées compte tenu des 

éléments cliniques :  

                     -10 cas (dont une grossesse gémellaire monochoriale monoamniotique) où 

l’étiologie génétique était très probable, selon le généticien, et le mode de transmission 

suspecté était autosomique récessif. Pour ces enfants, les examens de biologie moléculaires 

(recherche de mutations au niveau des connexines 26 et 30) étaient négatifs. Ces résultats ne 

permettaient pas d’exclure totalement une origine génétique car il existe beaucoup d’autres 

gènes non étudiés jusqu’à ce jour. 

                    -5 cas où il existait des antécédents familiaux de surdité au premier degré (les 2 

parents de l’enfant présentaient une surdité dont l’étiologie était inconnue). 

                    -1 cas où une surdité génétique, à transmission autosomique dominante était 

suspectée par le généticien. La surdité de l’enfant s’intégrait dans un contexte familial de 

surdité (les deux parents étaient sourds profonds dont l’étiologie était inconnue). L’enfant ne 

s’est pas présenté à la consultation génétique proposée. 

                    -1 cas où il existait une consanguinité avec des antécédents familiaux de surdité.           

                    -1 cas où il existait une surdité congénitale chez un membre familial du 3ème 

degré (arrière-grand-mère). 
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• 4 surdités de perception acquise (6%) ont été diagnostiquées :  

- 2 contaminations par CMV 

- 2 cas de méningites en période néonatale : un enfant a présenté une méningite à 

pneumocoque en période néonatale. Dans l’autre cas il existait une méningite bactérienne 

(dont le germe était indéterminé) compliquée d’un empyème. Par ailleurs, cet enfant avait 

présenté une infection materno-fœtale à Escherichia Coli traitée par gentamycine. 

 

• 6 surdités de perception d’étiologie inconnue (8%) malgré la réalisation d’un bilan 

complet (imagerie, ophtalmologie, génétique). A noter que pour un enfant, une forme 

modérée de syndrome de Franceschetti était suspectée compte tenu de  son examen clinique. 

L’étude moléculaire réalisée était négative. 

 

• 10 surdités de perception d’étiologie indéterminée (14%) car les enfants ne se sont 

pas présentés aux différentes consultations proposées. 

 

 Parmi les 4 enfants qui présentaient une surdité de transmission : 

• 2 cas de surdités de transmission d’origine congénitale (3%) :  

                    -1 cas d’aplasie d’oreille majeure bilatérale 

                    -1 cas où il existait à la fois une aplasie majeure unilatérale et une atrésie du 

conduit auditif externe de l’oreille controlatérale. 

 

• 2 cas de surdités de transmission avec des antécédents d’otites moyennes aiguës et 

séreuses (3%) faisant suspecter une pathologie ossiculaire. 

 

 Parmi les 16 enfants qui présentaient une surdité mixte : 

• 3 cas où il existait une anomalie congénitale (4%) : 

                    -2 cas d’anomalies ossiculaires : un cas où une anomalie de l’articulation uncudo-

stapédienne fut diagnostiquée et un cas une anomalie de positionnement de la tête du malléus 

(tête du malléus proche de l’attique) était présente. 

                    -1 cas de malformation de type Mondini 

• 2 cas où il s’agissait d’une surdité mixte acquise (3%) : 

                    -1 cas où il existait des otites moyennes aiguës à répétition associé à un bilan 

étiologique négatif 



 51 

                    -1 enfant (né en Côte d’Ivoire), l’étiologie d’une surdité mixte acquise a été 

retenue compte tenu d’antécédents de souffrance néonatale. 

• 1 enfant  était porteuse d’une neurofibromatose de type I (NF1) (2%) 

• 4 cas de surdités mixtes d’étiologie indéterminée car  le bilan étiologique était 

négatif (5%). 

• 6 cas de surdités mixtes d’étiologie indéterminée car les enfants ne se sont pas 

présentés aux différentes consultations proposées (8%). 

 

Le tableau suivant représente les différentes étiologies (tableau n° 3). 

 

 

 
Tableau 3 : Les différentes étiologies des surdités. 

 

7.1.7. La prise en charge 
 

 n= % 

Syndromiques 8 11 
Non 
syndromiques 

6 8 
 
Génétiques 

Suspectées 18 25 
Infection CMV 2 3 Acquises 
Méningite 2 3 
Bilan négatif 6 8 

Surdités 
de perception 

Origine 
indéterminée Pas venu 10 14 
Congénitales 
 

2 3 Surdités de 
transmission 

Antécédents otitiques 2 3 

Congénitales 3 4 

Acquises 2 3 

Bilan négatif 4 5 Origine 
indéterminée 

Pas venu 6 8 

Surdités 
mixtes 

NF1 1 2 
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   La prise en charge des enfants déficients auditifs est une prise en charge pluridisciplinaire 

faisant intervenir des orthophonistes, des  psychologues et une équipe éducative. 

 

   Dans cette étude rétrospective, 

• 62 (86%) enfants ont été appareillés:  

-Appareillage conventionnel en stéréophonie type contours d’oreilles pour 60 enfants (83%) : 

parmi ces derniers, 2 enfants atteints de surdité légère, l’indication d’un appareillage (surdité 

légère) a été conseillé en raison de la modification du comportement et de la gène auditive 

ressentie par l’enfant en milieu bruyant notamment à l’école. 

-Appareillage type BAHA soft-band pour 2 enfants (3%).  

 

• Une implantation cochléaire unilatérale a été réalisée chez 8 enfants (11%) : 

L’âge moyen d’implantation pour ces enfants était de 28 mois. 

L’âge moyen de diagnostic de surdité chez ces enfants était de 12 mois. 

 

• Pour un enfant (1,5%) présentant une surdité légère sans troubles de langage, 

l’indication d’un appareillage n’a pas été proposée.   

 

 

• Pour un enfant (1,5%), l’indication d’un appareillage était proposée (surdité profonde) 

mais les parents ont refusé ; pour leur enfant ; le port d’un appareillage auditif. 

 

Le Diagramme suivant représente les différentes prises en charge ci-dessus (figure n°8). 
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Figure 8 : Diagramme représentant les différentes prises en charge. 
 

 

7.2. Les OEAp réalisées au CAMSP du CHU de Nantes pendant l’année 
2008 

 
     Au cours de l’année 2008 ; au sein du CAMSP du CHU de Nantes ; des OEAp ont été 

proposées chez 379 enfants dont 313 étaient adressés par le service de néonatalogie du CHU 

de Nantes. Parmi les enfants adressés par le service de néonatalogie, deux enfants ne se sont 

pas présentés à l’examen. 

 Ainsi deux groupes seront distingués : 

-les enfants adressés par le service de néonatalogie du CHU de Nantes (groupe I) 

-les enfants venant de l’extérieur du CHU de Nantes (groupe II). 

7.2.1. Ages et sexe des patients 
 
   La moyenne d’âge de la série des enfants était de 2,1 mois avec des extrêmes allant de 3 

jours à 11 mois.  

   La répartition selon le sexe était la suivante : 

Dans le groupe I : 164 filles et 149 garçons 

Dans le groupe II : 31 filles et 35 garçons. 

   La répartition selon le sexe des deux groupes étudiés n’étaient pas significative (p= 0,58). 

 

    

7.2.2. Les indications de réalisations des OEAp 
 
Dans cette étude rétrospective, 313 enfants étaient adressés par le service de néonatalogie du 

CHU de Nantes et 66 enfants venaient de l’extérieur du CHU de Nantes. 

7.2.2.1. Les enfants adressés par le service de néonatalogie du CHU de Nantes 
 

   Les enfants adressés par le service de néonatalogie du CHU de Nantes  (n=313) pouvaient 

présenter un ou plusieurs facteurs de SPN, qui constituaient l’indication de réalisation 
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d’OEAp. La durée moyenne de séjour dans le service de néonatalogie était de 34 jours avec 

des extrêmes allant de 2 jours à 136 jours.  

   Les facteurs de SPN (définis par le JCIH) pouvaient être isolés ou associés entre eux : 

• 296 enfants présentaient une prématurité (naissance < 37 SA) 

• 116 enfants ont présentés un ictère à bilirubine non conjuguée en période néonatale 

• 92  enfants avaient un poids de naissance inférieur à 1500g  

• 6 enfants présentaient des troubles neurologiques :  

                    -2 cas : des calcifications intracrâniennes étaient présentes 

                    -1 cas : un syndrome de West a été diagnostiqué 

                    -1 cas : une immaturité du tronc cérébral était présente 

                    -1 cas : une hémorragie intra-ventriculaire a été diagnostiquée 

                    -1 cas : des convulsions étaient notées 

• 5 enfants présentaient un syndrome polymalformatif 

• 4 enfants présentaient des malformations crânio-faciales :  

                    -1 cas : syndrome de Pierre Robin 

                    -1 cas : présence d’un palais ogival 

                   -2 cas : il existait un chondrome prétragien 

• 3 enfants ont reçu un traitement ototoxique :  

                    -1 enfant fut traité par des diurétiques de l’ance (furosémide) pour une 

hypertension de l’artère pulmonaire 

                    -2 enfants ont reçu des aminosides (gentamycine) dans le traitement d’une 

infection materno-fœtale 

• 2 enfants: des antécédents familiaux de surdité étaient retrouvés (à noter qu’il 

s’agissait d’une grossesse monochoriale monoamniotique) 

• 1 enfant présentait des anomalies chromosomiques (trisomie partielle au niveau 

des chromosomes  5 et 12) 

• 1 enfant a présenté une infection néonatale à CMV. 

 

Le tableau n° 4  résume les différents facteurs de risque de SPN. 

 

 

Facteurs de risque de SPN Nombre enfants 
(n=) 

Prématurité 296 
ictère 116 
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Poids naissance < 1500g 92 
Troubles neurologiques 6 
Syndrome polymalformatif 5 
Malformations crânio-faciales 4 
Traitement ototoxique 3 
Antécédents familiaux de surdité 2 
Anomalies chromosomiques 1 
Infection néonatale à CMV 1 

 

Tableau 4 : Les différents facteurs de risque de SPN chez les enfants adressés par le service 
  de néonatalogie. 
 

7.2.2.2. Les enfants non adressés par le service de néonatalogie 
 

   Parmi les enfants qui n’étaient pas adressés par le service de néonatalogie du CHU de 

Nantes (n= 66), les indications de réalisation des OEAp étaient les suivantes : 

 

• 25 enfants (37,5%) présentaient des antécédents familiaux de surdité 

• 15 enfants (23%) présentaient une malformation craniofaciale : 

                    -1 cas : syndrome de Pierre Robin 

                    -14 cas : malformations du lobe ou du méat acoustique externe 

                                        -7 cas : présence de chondromes prétragiens 

                                        -4 cas : fistule pré-hélicéenne 

                                        -3 cas : malformations du pavillon. 

• 15 enfants (23%), les OEAp étaient demandés par des parents ayant un doute sur 

l’audition de leur enfant 

                                        -1 cas : il existait des antécédents familiaux de déficit auditif  

                                        -1 cas : des OEAp réalisées à la naissance (hors du CHU de Nantes) 

étaient négatives. 

• 6 enfants (9%), un contrôle d’OEAp était demandé car des OEAp réalisées à la 

naissance (hors du CHU de Nantes), étaient absentes. 

                                        -1 cas : il existait des antécédents familiaux de surdité 

                                        -1 cas : un déficit auditif était suspecté par les parents. 

• 3 enfants (4,5%) ont présentés une infection prénatale à CMV 

• 1 enfant (1,5%), présentait des calcifications intracrâniennes. 

• 1 enfant (1,5%) présentait un facteur de risque de SPN (prématurité) mais la 

réalisation d’OEAp n’avait pas été réalisée en période néonatale. 
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La figure n°9 représente les différentes indications de réalisation d’OEAp chez les enfants 

n’ayant pas séjournés dans le service de néonatalogie du CHU de Nantes. 

 

 

 
 

 

                  Figure 9 : Diagramme représentant les différentes indications de réalisation 

des OEAp chez les enfants non adressés par le service de néonatalogie du CHU de Nantes. 

 

7.2.3. Résultats de l’enregistrement des OEAp 
 
        En présence d’OEAp enregistrables, le test est dit négatif. Dans le cas contraire, il est 

positif. 

        Dans le groupe des enfants adressés par le service de néonatalogie (n=313), 

l’enregistrement des OEAp dans les deux oreilles a été réalisé chez 311 patients. Deux enfants 

ne se sont pas présentés à la consultation pour cet examen. 

Les résultats de l’enregistrement des OEAp se répartissaient ainsi : 

• présentes dans les 2 oreilles chez 276 enfants 

• absentes dans une oreille chez 18 enfants 

• absentes dans les 2 oreilles chez 11 nouveau-nés 

• impossibles à obtenir chez 6 nouveau-nés : 



 57 

                    -3 nouveau-nés présentaient une agitation lors de l’examen 

                    -3 nouveau-nés émettaient un bruit de fond. 

 

        Dans le groupe des enfants, non adressés par le service de néonatalogie (n=66), 

l’enregistrement des OEAp dans les deux oreilles fut réalisé chez les 66 enfants. 

Les résultats d’enregistrement des OEAp se répartissaient ainsi : 

• présentes dans les 2 oreilles chez 52 enfants 

• absentes dans une oreille chez 3 enfants 

• absentes dans les 2 oreilles chez 5 enfants 

• impossibles à réaliser chez 6 enfants 

                    - 2 émettaient un bruit de fond  

                    - 4 étaient agités. 

 

Le tableau n°5 récapitule les différents résultats de l’enregistrement des OEAp. 

 

 Enfants adressés 
par le service de 
néonatalogie 

Enfants venant de 
l’extérieur 

Total 
n =377 

OEAp présentes 
  bilatéralement 

           276             52                  328 

OEAp absentes 
  unilatéralement 

             18              3               21 

OEAp absentes 
  bilatéralement 

             11              5               16 

 Réalisation impossible               6              6               12 
 

Tableau 5 : Les différents résultats de l’enregistrement des OEAp. 
 

7.2.4. Evaluation de l’audition en fonction des résultats d’enregistrement des 
OEAp. 

 
   En fonction des résultats de l’enregistrement des OEAp, des éléments cliniques et facteurs 

de risque de SPN, l’évaluation diagnostique variait. 

 

• En cas d’OEAp présentes de façon bilatérale (n=328) : 

- 277 cas : en l’absence d’antécédents familiaux de surdité, une audiométrie 

comportementale (oreilles séparées) était proposée à partir de l’âge de 3 ans 



 58 

- 11cas : il existait des antécédents familiaux de surdité, une audiométrie 

comportementale à 6 mois (champ libre) a été réalisée : 

                           - 6 enfants présentaient une audition normale 

                           - 2 enfants présentaient des seuils auditifs entre 30 et 35 dB 

                           - 2 enfants présentaient des seuils entre 40 et 45 dB 

                           - 1 enfant présentait un seuil auditif à 60 dB 

- 26 cas : un contrôle de l’audition ne fut pas proposé systématiquement 

- 12 cas : la conduite ne fut pas précisée 

- 2 cas : un contrôle  annuel de l’audition était conseillé jusqu’à 9 ans (infection 

prénatale par CMV dans un cas  et présence de calcifications intra crâniennes dans l’autre 

cas). 

 

• En cas d’OEAp absentes unilatéralement (n= 21) : 

- 11 cas : si aucun facteur de risque de SPN n’était retrouvé, une audiométrie 

comportementale (oreilles séparées) était proposée à l’âge de 3 ans  

- 7 cas : il existait un ou plusieurs facteurs de risque de SPN : une audiométrie 

comportementale est prévue à 18 mois (champ libre) puis à 3 ans (oreilles séparées) 

- 1 cas : les réactions de l’enfant aux bruits étaient inconstantes, un baby-test fut 

demandé le même jour de la réalisation des OEAp. Ce dernier montra des réactions à 65 dB. 

Un contrôle audiométrique est prévu à l’âge de 12 mois. 

- 2 cas : des PEA avec recherche de seuils furent demandés.  

                           - Pour un enfant, il existait des antécédents familiaux de surdité avec notion 

de consanguinité. Les PEA ont montrés des seuils auditifs à 90 dB à droite et à gauche. 

                           - Un enfant présentait des seuils auditifs bas au baby-test. Les PEA ont 

montré des seuils à 20 dB à droite et à gauche. 

 

• En cas d’OEAp absentes bilatéralement (n=16): 

- 6 enfants : des PEA avec recherche de seuils furent proposés car il existait des 

antécédents familiaux de surdité et il existait une absence de réactions aux bruits. 

                    - 5 enfants (dont une grossesse monochoriale biamniotique) : des PEA avec 

recherche de seuils ont montrés une absence de réponse à 90 dB au niveau des deux 

oreilles. 

                    -  1 enfant présentait des PEA avec des seuils à 35 dB à droite et 30 dB à 

gauche. 
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- 6 enfants : les réactions aux bruits étaient présentes, une audiométrie (champ 

libre) fut  proposée à 9 mois. 

- 4 enfants (dont 2 nouveau-nés issus d’une grossesse monochoriale 

biamniotique), les réactions aux bruits étaient inconstantes, une audiométrie 

comportementale (champ libre) fut proposée à l’âge de 5 mois : 

                    - 2 enfants : une réaction à 20-25 dB 

                    - 2 enfants : audiométrie normale 

 

• En cas d’impossibilité de réalisation d’OEAp  (n=12): 

- 3 cas : un baby-test fut réalisé (réactions inconstantes aux bruits, doute des parents sur 

l’audition). Pour 2 enfants, les réponses obtenues se situaient à 55 dB, pour un enfant,  le 

baby-test montra des réponses à 35 dB. 

- 6 cas : une audiométrie comportementale a été réalisée vers l’âge de 4mois (champ 

libre). Pour un enfant, le seuil était de 30 dB. Pour les   autres enfants, l’examen était 

normal. 

- 2 cas des PEA ont été proposés devant la présence d’antécédents familiaux de surdité 

(grand-père pour l’un des enfants, oncle maternel pour l’autre) et l’absence de réactions de 

l’enfant aux bruits. Les enfants ne se sont pas présentés à l’examen. 

- 1 cas : des PEA ont été réalisés devant l’absence de réactions de l’enfant aux 

bruits. Les seuils auditifs étaient obtenus à 30 dB. 

              

 

 

7.2.5. Les surdités diagnostiquées à l’issue des OEAp. 
 
 Au terme des différents examens réalisés, 21 cas (soit 5,6 %) de surdités furent 

diagnostiquées. Ces surdités se répartissaient ainsi : 

- 6 cas (28,5 %) de surdité profonde (dont deux enfants issus de grossesse monochoriale 

biamniotique) 

- 7 cas (33,5 %) de surdité moyenne 

- 8 cas (38 %) de surdité légère 

   

 Le diagramme suivant (figure n°10) représente les différentes surdités diagnostiquées. 
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Figure 10 : Diagramme représentant les différents déficits auditifs diagnostiqués. 
 
Dans cette étude l’âge moyen des surdités diagnostiquées était : 

- Surdité profonde : 5 mois 
- Surdité moyenne : 3,5 mois 
- Surdité légère : 5 mois 

 

7.2.6. Evaluation du dépistage de la surdité néonatale 
 
   Les OEAp ont été réalisées en 2008. Pour de nombreux enfants, les examens 

supplémentaires prévus, notamment une audiométrie pour les enfants ayant un test négatif 

OEAp présentes bilatéralement) n’ont pas été encore réalisés.  

Sur le plan de l’exhaustivité, pour 379 enfants, des OEAp ont été proposées. Finalement, 377 

enfants se sont présentés à cet examen. 

 

   Pour évaluer le dépistage de la surdité dans cette étude : 

• Sont considérées comme test positif : 

- Les OEAp absentes bilatéralement 

- Les OEAp absentes unilatéralement 

- Les OEAp impossibles à réaliser 

• Sont considérées comme test négatif : 

- Les OEAp présentes bilatéralement 
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Au terme des différents examens de diagnostic, il apparaît : 

• Test négatif : 

11 enfants ont été revus car il existait des antécédents familiaux de surdité. 

- 6 enfants avec une audition normale 

- 5 surdités : 3 surdités moyennes, 2 surdités légères. 

• Test positif : 

- 7 enfants avec audition normale 

- 6 surdités profondes 

- 4 surdités moyennes 

- 6 surdités légères 

 

   Le tableau n°6 résume les différents résultats des tests ainsi que les diagnostiques (tableau 

de contingence). 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Tableau 6: Evaluation du diagnostic de surdité par OEAp : tableau de contingence. 
 

 
Quelques définitions doivent avant tout être rappelées : 

La sensibilité et la spécificité définissent la validité intrinsèque d’un test de dépistage. 

La sensibilité est la probabilité qu’un test soit positif si le patient est porteur de la maladie. 

La spécificité est la probabilité qu’un test soit négatif si le patient est indemne de la maladie. 

 

Enfants 
sourds 

Enfants avec 
audition 
normale 

Total 

Test 
positif 

16 7 23 

Test 
négatif 

5 6 11 

Total 21 13 
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Dans cette étude, les différentes valeurs ont été calculées, en prenant uniquement les enfants 

pour lesquels ont été réalisé des examens de diagnostic. 

- Sensibilité : 0,50 soit 50 % 

- Spécificité : 0,75 soit 75 % 

 

Dans cette étude, les limites du test de dépistage sont représentées par les faux négatifs et les 

faux positifs : 

- Faux négatifs : 7 enfants soit  21 % 

- Faux positifs : 5 enfants soit 14,7 % 

 

 

 

 

 

 

 

8. Discussion 
 
   La SPN est le déficit sensoriel le plus fréquent, sa prévalence est estimée à au moins 1 pour 

1000 naissances [1,40]. Elle entraîne des perturbations au niveau du développement de la 

communication et du langage ainsi qu’au niveau du développement cognitif. 

   Actuellement, au niveau national, il n’existe pas de dépistage néonatal systématique 

organisé de la SPN chez l’enfant sain. Des études ont été menées sur le dépistage néonatal 

systématique aux Etats-Unis mais aussi en Europe. En France, des études issues d’initiatives 

locales ont été réalisées [18, 19]. Une étude a été demandée par la Direction générale de la 

Santé depuis 2005. Elle concerne 6 régions françaises  et est poursuivie depuis 2007. 

8.1. Les enfants diagnostiqués en consultation ORL du CHU de Nantes 
en l’absence de dépistage néonatal systématique. 

8.1.1. Age moyen des enfants diagnostiqués 
 

Dans cette étude rétrospective présentée ici, l’âge moyen de diagnostic, toutes surdités 

confondues, des 72 enfants était de 46 mois. Ce résultat s’explique par la prédominance  des 

surdités moyennes (36 enfants) et de surdités légères (12 enfants) en regard des enfants 
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porteurs d’une surdité sévères (9 enfants) et profonde (15 enfants).Une revue de la littérature 

montre qu’en l’absence de dépistage, l’âge moyen au moment du diagnostic de surdité 

bilatérale permanente est compris entre 12,5 mois et 36 mois [40]. Davis et al [67] ont estimé 

dans une revue de synthèse qu’un quart des enfants restait non diagnostiqué à l’âge de 42 

mois.  

Dans l’étude présentée ici, l’âge moyen de diagnostic (toutes surdités confondues) retrouvé 

est  donc similaire aux chiffres retrouvés dans la littérature. 

L’âge moyen de diagnostic des surdités profondes était de 18 mois, celui des surdités  sévères 

de 33 mois, celui des surdités moyennes de 46 mois et celui des surdités légères de 87 mois. 

Dans cette étude, le diagnostic était  donc d’autant plus précoce que la perte auditive était 

importante. Dans une enquête américaine portant sur 331 enfants ayant une SPN [68], l’âge 

moyen de diagnostic était de 12, 5 mois pour les enfants atteints de surdité sévère et profonde 

et de 17,2 mois pour tous les enfants atteints de surdité modérée. Les résultats de l’étude 

présentée ici sont donc sensiblement identiques à ceux retrouvés dans la littérature. 

 

 

8.1.2. Les facteurs de risque de SPN 
 
   Dans cette étude, 40 enfants  (soit 55,5 % des cas) diagnostiqués présentaient un ou 

plusieurs facteurs de SPN. Une étude Américaine [69] a montré que 59% des enfants atteints 

de SPN avaient au moins un facteur de risque. 

   Les facteurs de risque relevés étaient : 

- les antécédents familiaux de surdité 

- la prématurité 

- les malformations crânio-faciales 

- les méningites bactériennes en période néonatale 

- les troubles neurologiques 

- les infections prénatales (par CMV).  

Ces facteurs de risques, relevés dans notre étude, sont les facteurs de risques habituellement 

décrits dans la littérature [17, 40, 67, 69, 70].  

   Dans cette étude rétrospective, les antécédents familiaux de surdité, la prématurité et les 

malformations crânio-faciales étaient les facteurs de risque prédominants. En effet, 20 enfants  

(soit 27% des enfants) présentaient des antécédents de surdité familiale dont la répartition 

était la suivante : 
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- des parents proches, parents et fratrie pour 15 enfants 

- des parents éloignés, cousins pour 5 enfants. 

Ce résultat est similaire à celui de l’étude de Trent [69]. En effet, dans cette étude [69], 31% 

des enfants avaient des antécédents familiaux de surdité.  

Dans ce travail, une prématurité était retrouvée pour 8 enfants (soit 11% dont une grossesse 

gémellaire monochoriale monoamniotique) et des malformations crânio-faciales pour 5 

enfants (soit 7 %). Ces données sont différentes de celles retrouvées dans la littérature. Par 

exemple, dans l’étude de Trent [69], des antécédents de réanimations néonatale étaient 

retrouvés dans 29 % des cas et des anomalies crânio-faciales dans 3,7%. Dans d’autres études 

[17, 70], les malformations crânio-faciales représentent le  facteur de risque principal.  

   Les antécédents familiaux de surdité n’ont été retrouvés qu’au terme d’un interrogatoire 

minutieux lors de la consultation ORL. Ceci peut expliquer l’importance du  nombre 

d’enfants aux antécédents familiaux de surdité dans cette étude contrairement aux autres 

facteurs de risque de SPN  qui font l’objet d’un dépistage de SPN ciblé. 

 

8.1.3. Les signes d’appel motivant la consultation ORL 
 
   Dans cette étude rétrospective, les indications principales d’une consultation ORL étaient 

les suivantes : troubles d’acquisition (parole et langage) dans 48,5 % des cas, suspicion de 

surdité par les parents et/ ou par l’école dans 20% des cas.  

   Les troubles de l’acquisition de la parole et du langage représentent effectivement une 

indication de consultation ORL fréquente. Les études mettent en évidence les conséquences 

néfastes d’une surdité sur l’acquisition normale du langage et de la parole [1, 28, 43, 55].  

Ainsi, il apparaît nécessaire de sensibiliser les parents, les professionnels de santé et scolaires 

sur ces signes d’appels de surdité. 

   Les autres indications retrouvées comme la présence de malformations faciales (7 %), une 

infection prénatale à CMV (2,5 %) et les antécédents familiaux de surdité (1,5 %) sont des 

indications moins attendues puisqu’elles appartiennent aux facteurs de risque de SPN définis 

par le JCIH et font l’objet d’un dépistage de SPN ciblé [27, 28]. 

8.1.4. Les surdités diagnostiquées 
 
   L’ensemble des auteurs s’accorde pour affirmer que tout diagnostic de surdité doit 

s’accompagner d’un bilan étiologique : imagerie, consultation pédiatrique générale 
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(réalisation d’une bandelette urinaire, d’un électrocardiogramme), consultation génétique et 

bilan ophtalmologique [1, 2, 30, 40]. Dans  notre étude, ces examens ont été proposés.                 

Toutefois, 64 examens (au total) n’ont pas été réalisés car les enfants ne se sont pas présentés 

aux différentes consultations proposées. Les raisons de cette absence aux examens proposés 

n’ont pas été recherchées.  

   Les surdités de perception était le type de surdité le plus fréquent dans cette étude (72,5 % 

des cas) suivies des surdités mixtes (22 %) et des surdités de transmission (5,5 %). Dans la 

littérature, peu de travaux relatifs à l’étude des surdités de l’enfant  distinguent  les surdités de 

perception, mixtes et de transmission. Dans une étude américaine [71], prônant un dépistage 

systématique de la SPN dans la région de New-York, les surdités de perception étaient 

présentes dans 86 %, les surdités mixtes dans 8 %, les surdités de transmissions dans 6 % des 

cas. Par contre, les différents articles insistent sur les différents degrés de surdités. 

   Dans cette étude rétrospective, les surdités moyennes et légères prédominaient (66,5 % des 

cas) contrairement aux surdités profondes et sévères (33, 5 %). La prédominance des surdités 

moyennes et légères est retrouvée dans la littérature [68, 71]. Dans l’étude américaine 

mentionnée précédemment [71], les surdités profondes et sévères étaient présentes dans 41 % 

et les surdités moyennes et légères dans 59 %. 

   L’étiologie principale des surdités de perception dans notre étude était génétique dans 44 % 

des cas. Cette donnée est retrouvée dans divers articles relatant les étiologies des surdités de 

l’enfant [13, 26, 32].  

   Dans cette étude, parmi les surdités génétiques, il existait une mutation des gènes de la 

connexine 26 dans 8 % des cas (dans 4 % à l’état homozygote, dans 4% à l’état hétérozygote). 

Dans les données de la littérature, le gène de la connexine rend compte de plus d’un tiers des 

surdités congénitales en France [30, 36]. Dans d’autres pays, les surdités en rapport avec les 

mutations du gène de la connexine varient de 13 à 36% [33, 35, 36].  

Les surdités génétiques représentent donc une étiologie importante, ce qui appuie l’intérêt 

d’une consultation génétique (et des différents examens de biologie moléculaire) lors du bilan 

étiologique. 

   Néanmoins, dans cette étude présentée ici, l’étiologie de 16 surdités est restée indéterminée 

car les enfants ne se sont pas présentés aux différents examens proposés. Les raisons de ces 

absences aux différents examens prévus n’ont pas été déterminées. Le diagnostic d’une 

surdité est indéniablement une source d’angoisse pour les parents ce qui pourrait expliquer en 

partie ce résultat. Le bilan proposé à l’issue du diagnostic de surdité est fondamental car il 

permet de rechercher d’autres handicaps sensoriels associés (la vision par le bilan 
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ophtalmologique) et d’établir l’étiologie de cette surdité. La vision est importante pour un 

enfant sourd car elle permet la lecture labiale et l’utilisation du langage parlé complété et du 

français signé. 

   L’étiologie d’une surdité  ainsi que son mode de transmission doivent être connus. En effet, 

dans le cadre de surdités génétiques,  un conseil génétique peut être proposé aux parents avant 

la décision d’une future grossesse. Afin de réduire le nombre d’absences aux différents 

examens, peut-être devrions-nous fournir un travail supplémentaire sur les informations 

délivrées aux parents concernant les intérêts et le déroulement de ces examens 

supplémentaires. 

 

8.1.5. La prise en charge des enfants sourds 
 
   La prise en charge d’un enfant sourd doit commencer dès l’annonce du diagnostic  [1, 2, 

40]. Ce projet thérapeutique doit avoir 2 objectifs : réhabiliter l’audition par l’intermédiaire de 

prothèses auditives et d’implants cochléaires et agir sur les conséquences langagières et 

comportementales de l’enfant [2, 40].  

   Dans cette étude rétrospective de 72 enfants diagnostiqués : 

- 62 enfants ont été appareillés  

- 8 enfants ont été implantés (implantation cochléaire unilatérale). La moyenne d’âge 

d’implantation était de 28 mois.  

- 1 enfant présentait une surdité légère sans troubles de langage, l’indication d’un 

appareillage n’a pas été retenue. 

- 1 enfant présentait une surdité profonde, mais n’a pas été appareillé car les parents de 

ce dernier, également sourds profonds, ont refusé tout appareillage.  
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Dans cette étude rétrospective de 72 enfants diagnostiqués sourds (en l’absence de dépistage néonatal 

systématique) : 

- 55,5 % présentaient un ou plusieurs facteurs de risque de SPN : ces enfants ont été 

diagnostiqués et non dépistés. 

- 44,5 % ne présentaient aucun facteur de risque de SPN 

- l’âge moyen de diagnostic des surdités profondes était de 18 mois. 

La proportion d’enfants qui ne présentaient pas de facteurs de risque de SPN est identique aux 

données de la littérature.  

La proportion d’enfants qui présentaient un ou plusieurs  facteurs de risque de SPN indique que l’on 

doit améliorer le dépistage des enfants à risque. Dans notre étude, parmi ces enfants à risque de SPN, 

pour 3 enfants, des OEAp avaient été réalisées à la naissance (hors CHU de Nantes) et étaient 

absentes. 

 

8.2. Les enfants diagnostiqués après dépistage par OEAp 
 
   Au cours de l’année 2008, au sein du CAMSP du CHU de Nantes, des OEAp ont été 

réalisées chez 377 enfants dont 313 (soit 82,5 %) étaient adressés par le service de 

néonatalogie et 66 (soit 17,5 %) venaient de l’extérieur du CHU de Nantes. Les enfants 

adressés par le service de néonatalogie sont des enfants à risque de SPN. 

8.2.1. Age moyen de réalisation des OEAp 
 
   Dans cette étude, la moyenne d’âge de réalisation des OEAp était de 2,1 mois. 

Cette donnée est difficilement comparable aux données de la littérature car la plupart des 

études sont relatives à la réalisation d’OEAp dans le cadre d’un dépistage systématique de la 

SPN. En effet, dans ce cas, la réalisation d’OEAp a lieu plus tôt, soit dans les premiers jours 

de vie afin d’éviter le nombre de perdus de vue [16-19].  Dans une étude française en région 

Champagne-Ardenne [17], présentant le bilan des deux premières années du dépistage 

systématique de la SPN chez 30 518 nouveau-nés, l’enregistrement des OEAp était réalisé 

avant la sortie de la maternité. Une autre étude française menée au CHU d’Amiens, 

l’enregistrement d’OEAp chez des nouveau-nés du service de réanimation néonatale était 

réalisé entre le 1er et le 4ème jour de vie  [17]. Dans une étude relative à la faisabilité d’un 

dépistage systématique par les OEAp dans le département de l’Eure, l’enregistrement des 

OEAp avait lieu le 3ème jour de vie. La plupart des auteurs s’accordent à ne proposer le test 
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par OEAp qu’à partir du 2ème jour de vie compte-tenu du taux important de faux-positifs liés à 

la présence de résidus liquidiens dans la caisse du tympan, observés habituellement le premier 

jour de vie  [11, 12, 14]. Dans cette étude rétrospective, l’enregistrement des OEAp était 

effectué uniquement chez des enfants à risque, ceci expliquant l’âge moyen de réalisation 

d’OEAp.  

   Un autre fait pouvant expliquer l’âge moyen de réalisation des OEAp sont le lieu de 

réalisation des OEAp ainsi que le personnel réalisant cet examen.  

Au CHU de Nantes, l’enregistrement des OEAp a lieu en consultation ORL, une fois que 

l’enfant a quitté le service de néonatalogie, et est réalisé par un médecin ORL. Par ailleurs, un 

seul test par OEAp est réalisé contrairement aux différentes études citées précédemment [16-

19] où le test par OEAp est réalisé en deux étapes (système test et re-test). 

 Dans l’étude de Schmidt et al. [19], l’enregistrement des OEAp a lieu au sein de la maternité 

et est réalisé par infirmière ou sages-femmes spécialement qualifiée et formées dans ce 

domaine. Il en est de même dans l’étude de De Barros Boishardy [18]. Par contre dans une 

étude menée au CHU d’Amiens [17], le test par OEAp était réalisé en consultation ORL dès 

que l’état général du nouveau-né permettait son transport. 

8.2.2. Les facteurs de risques de SPN 

8.2.2.1. Les enfants adressés par le service de néonatalogie du CHU de Nantes 
 
   Dans cette étude rétrospective, les indications d’OEAp concernaient principalement les 

enfants adressés par le service de néonatalogie (82,5 % des nouveau-nés). Ces derniers 

présentaient un ou plusieurs facteurs de risque de SPN (définis par le JCIH). Le principal 

facteur de risque était la prématurité (296 cas) suivi de la présence d’un ictère à bilirubine 

conjuguée en période néonatale (116 nouveau-nés), un poids de naissance inférieur à 1500g 

chez 92 nouveau-nés. Des malformations crânio-faciales étaient présentes chez 4 nouveau-nés 

et des antécédents familiaux de surdité pour 2 nouveau-nés (il s’agissait d’une grossesse 

monochoriale monoamniotique). Il est difficile de comparer ces données à celles de la 

littérature car les études récentes sont relatives à la faisabilité d’un dépistage systématique de 

la SPN. Toutefois, dans l’étude française menée au CHU d’Amiens chez 320 nouveau-nés du 

service de réanimation néonatale [17], trois facteurs de risques sont apparus  significatifs (les 

malformations crânio-faciales dans 15 cas, le poids de naissance inférieur à 1500g et les 

antécédents familiaux de surdité). Le nombre de nouveau-nés présentant un poids de 
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naissance inférieur à 1500g et des antécédents familiaux de surdité n’ont pas été précisés dans 

cette étude. 

8.2.2.2. Les enfants venant de l’extérieur du CHU de Nantes 
 
   Au cours de 2008, les OEAp ont été également réalisées chez des enfants venant de 

l’extérieur du CHU de Nantes (17,5 % des enfants).  

   Dans ce groupe d’enfants, certaines indications de réalisation d’OEAp correspondaient à des 

facteurs de risque de SPN cités par le JCIH (antécédents familiaux de surdité, infection 

prénatale par CMV, malformations crânio-faciales, troubles neurologiques) et font l’objet 

d’un dépistage de la surdité ciblé. Les antécédents de surdité familiale  prédominaient (37, %), 

les malformations crânio-faciales étaient présentes dans 23%. Dans 4,5 % des cas, il existait 

une infection prénatale à CMV. Dans cette partie de l’étude, les antécédents familiaux 

apparaissent ici plus importants que les malformations crânio-faciales. Cette donnée n’est pas 

retrouvée dans la littérature. En effet, dans une étude allemande [70], montre que les 

malformations crânio-faciales sont un facteur de risque prédominant. 

   Une autre indication de la réalisation d’OEAp dans cette étude concernait la suspicion de 

surdité par les parents de l’enfant. Cette indication représentait 23 % des nouveau-nés qui 

n’étaient pas adressés par le service de néonatalogie du CHU de Nantes. Cette donnée ne peut 

être comparée aux données de la littérature car il n’existe pas d’étude relative à la réalisation 

d’OEAp dans le cadre d’une suspicion de surdité de l’enfant par l’entourage. 

Dans 9 % des cas, les OEAp étaient demandées car un enregistrement d’OEAp, à la naissance 

de l’enfant (hors de la maternité du CHU de Nantes) avait été réalisé et  les OEAp étaient 

absentes. Cette indication rejoint le principe de l’enregistrement d’OEAp (système test et re-

test en cas de positivité du premier test) réalisé dans plusieurs études françaises [9, 13, 16-19]. 

8.2.3. Les résultats d’enregistrement des OEAp 
 
   Dans cette étude rétrospective, les résultats d’enregistrement des OEAp, chez 377 enfants, 

étaient les suivants : 

- 87 %  d’OEAp présentes bilatéralement 

- 5,5 % d’OEAp présentes unilatéralement 

- 4,5 % d’OEAp absentes bilatéralement  

- 3 % réalisation impossible de l’enregistrement des OEAp 
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   Il est difficile de comparer ces résultats à ceux de la littérature car ce test par OEAp a été 

réalisé chez des enfants présentant des facteurs de risque de SPN. Dans l’étude menée au 

CHU d’Amiens [17], qui semble se rapprocher le plus de notre étude, 85,3 % des nouveau-nés 

présentaient un test négatif et 13,5 % des nouveau-nés présentaient un test positif (soit 

unilatéralement, soit bilatéralement, les 2 cas n’ont pas été distingués). Les résultats de notre 

étude se rapprochent de ces derniers. 

   Dans les autres études, notamment celle réalisée en Champagne-Ardenne [19], relative à la 

faisabilité d’un dépistage systématique de la SPN, le test était négatif dans 90,4 % des cas et 

le test positif bilatéralement dans 1,36%. Il s’agissait d’un programme de dépistage, l’effectif 

des nouveau-nés n’était pas comparable (29 944 enfants dépistés). Par ailleurs, dans cette 

dernière étude : 

- un test est dit négatif si les OEAp sont présentes bilatéralement ou unilatéralement 

- un test est dit positif si les OEAp sont absentes bilatéralement 

Cette définition n’égale pas la définition d’un test positif dans notre étude (absence bilatérale 

et unilatérale d’OEAp). Cette dernière définition d’un test positif permet de prendre en 

compte les surdités unilatérales. Dans cette présente étude, pour un enfant les OEAp étaient 

présentes unilatéralement. Des PEA, réalisés en présence d’antécédents familiaux de surdité et 

de consanguinité, ont montrés des seuils auditifs à 90 dB à droite et à gauche (paragraphe 

7.2.4.).  

8.2.4. Evaluation de l’audition 
 
   Dans cette étude rétrospective, pour enfants ayant un test positif, une audiométrie 

comportementale fut proposée. Des PEA avec recherche de seuils étaient proposés si 

l’audiométrie comportementale était anormale où si une absence de réactions aux bruits était 

notée. Si le test était positif unilatéralement, s’il existait des facteurs de risque de SPN, une 

audiométrie comportementale était proposée à 18 mois. En cas de seuils auditifs bas, des PEA 

étaient proposés. 

   D’après les données de la littérature, la conduite face à un test positif est différente. Dans les 

études française relatives à la faisabilité d’un dépistage systématique de la SPN [18, 19], la 

présence d’un test positif conduisait à la réalisation d’un deuxième test deux semaines plus 

tard en moyenne (système test et re-test). En cas de deuxième test positif, des PEA étaient 

réalisés. Dans l’étude menée au CHU d’Amiens [17], en cas de test positif, un second test 

était réalisé, si ce dernier était négatif des PEA étaient proposés. Dans d’autres études 
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notamment américaines [68], russes [22], italiennes [72], un test positif impliquait la 

réalisation d’un deuxième test suivi de PEA si le deuxième test était positif. 

8.2.5. Les surdités diagnostiquées 
 
   Dans cette étude, parmi les 377 enfants, 21 surdités ont été diagnostiquées. L’incidence de 

la surdité chez ces enfants était de 5,6 %.  

Cette donnée ne peut être comparée uniquement avec les études relatives au dépistage de la 

surdité chez des enfants ayant séjournés en néonatalogie. 

Dans l’étude américaine du Rhode Island, 1 sur 76 nouveau-nés ayant séjournés en 

néonatalogie  présentait une surdité [46]. Dans l’étude de Trent [69], la prévalence de la 

surdité chez les nouveau-nés ayant séjourné en néonatalogie était de 3,2 pour 1000 naissances 

(soit 0,3 %).  

   L’incidence de la surdité dépistée par OEAp dans notre étude, nous incite donc à poursuivre 

nos efforts au niveau du dépistage de la surdité chez les enfants à risque de SPN. 

 

Les différents niveaux de surdités ainsi que l’âge moyen du diagnostic sont récapitulés dans le 

tableau suivant (tableau n°7) : 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Tableau 7 : Répartition des surdités et âge moyen de diagnostic lors de la réalisation d’un 
dépistage par OEAp. 

 
 
   Dans l’étude rétrospective présentée ici, il existait une surdité profonde  chez 6 nouveau-nés 

(soit 1,6 %), la moyenne d’âge de diagnostic était de 5 mois. Il est difficile de comparer cette 

 Surdité 
profonde 

Surdité 
moyenne 

Surdité  
légère 

Répartition 
des surdités 

 

1,6 % 2 % 2 % 

Age moyen du 
diagnostic 
 

5 mois 3,5 mois 5 mois 
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donnée, puisqu’il s’agit ici d’un dépistage ciblé (enfants venant du service de néonatalogie). 

La plupart des études décrites dans la littérature sont relatifs à la faisabilité d’un dépistage 

systématique de la SPN. 

   L’étude réalisée au CHU d’Amiens [17], qui se rapproche le plus de notre étude, ne 

mentionne pas l’âge moyen de diagnostic de surdité. 

L’expérience du dépistage auditif néonatal systématique dans le département de l’Eure ne 

précise pas l’âge moyen de diagnostic de surdité [18]. Dans les autres études françaises, 

notamment l’étude réalisée en région Champagne-Ardenne, l’âge moyen de diagnostic de 

surdité après un dépistage était de moins de 3 mois  [19]. Dans des études américaines, 

notamment du Rhode Island [46], du Colorado [41] et de l’état de New York [71], l’âge 

moyen de diagnostic de surdité est de 3 mois avec 80 % des enfants bénéficiant d’un 

diagnostic avant l’âge de 4 mois. Des travaux identiques réalisés au Royaume-Uni concluent à 

un âge moyen au moment du diagnostic, après dépistage systématique, de 2 mois [73,74]. 

8.2.6. Evaluation du dépistage de la surdité par OEAp au CHU de Nantes 
 
   Dans cette étude, les OEAp ont été réalisées pendant l’année 2008.  Il faut savoir que pour 

de nombreux enfants, ayant un test négatif, les examens supplémentaires (notamment une 

audiométrie prévue vers l’âge de 3 ans) prévus n’ont pas été encore réalisés. Nous n’avons 

pas assez de recul pour cette partie de l’étude. Les valeurs calculées dans cette partie sont à 

interpréter avec prudence car nous n’avons pas assez de recul. 

    

Au terme des différents examens, dans cette étude rétrospective :  

• L’exhaustivité : pour 379 enfants des OEAp ont été proposées. 377 enfants se sont 

présentés à cet examen. Deux enfants ne sont pas venus. 

• La validité intrinsèque (définis par la sensibilité et par la spécificité) du test de 

dépistage par OEAp est : 

-Sensibilité : 50 % 

-Spécificité : 75 % 

• Les limites du test de dépistage : 

-Faux négatifs : 21 % 

-Faux positifs : 14,7 % 

 

   D’après les données de la littérature, la sensibilité varie de 50 à 100 % lorsque les OEAp 

sont recueillies en une étape et de 87 à 100 % lorsqu’elles sont recueillies en 2 étapes [40].  
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La spécificité varie de 52 à 95 % pour un procédé en une étape et de 93 à 99,5 % lorsque les 

OEAp sont recueillies en 2 étapes [40]. La sensibilité et la spécificité varient également en 

fonction de l’âge de réalisation des OEAp. En effet, dans une étude menée au CHU d’Amiens 

[75], deux groupes d’enfants ont été comparés (un groupe pour lequel les OEAp étaient 

réalisées avant la sortie de la maternité et un autre groupe où les OEAp étaient réalisées 2 

mois après la sortie de la maternité). Dans le premier groupe, le test était positif dans 1,11% 

des cas et dans le deuxième groupe, le test était positif dans 3,13% des cas. 

   Le  taux de faux positifs rapporté dans la littérature varie de 0,7 à 8,8 % [13, 40]. La 

variation du taux de faux positifs s’explique par la réalisation d’un deuxième test par OEAp 

qui diminue le nombre de faux positifs. Cette variation peut également s’expliquer par l’âge 

de réalisation des OEAp. Dans l’étude menée au CHU d’Amiens [75], le taux de faux négatifs 

variait en fonction de l’âge de réalisation des OEAp (0,29 % si le test était réalisé avant la 

sortie de la maternité et 2,65 % si le test était réalisé 2 mois après la sortie de la maternité). Le 

taux de  faux négatifs  varie de 5 à 48 % [40]. 

Il ne faut pas oublier le retentissement que peut générer un test faussement positif chez les 

parents. L’étude de Moulin et al. [13], montre qu’un test de dépistage avec un taux de faux 

positifs (< 7 %) est considéré comme utile par plus de 90 % des parents.  

 

 

   Les différentes valeurs calculées dans cette étude, sont difficilement comparables aux données 

de la littérature car : 

- La plupart des études sont relatives à un dépistage systématique, le nombre d’enfants 

est donc plus élevé. En effet, dans les études françaises, le nombre d’enfants dépistés varie de 

10 770 nouveau-nés pour la région de l’Eure [18] à 29 944  pour l’expérience en région 

Champagne-Ardenne [19].  

- La majorité des études portant sur le dépistage systématique de la SPN, les OEAp 

sont recueillies en 2 étapes (système test et re-test). Au CHU de Nantes, le dépistage des enfants 

à risque de SPN est réalisé, avec les OEAp, en une seule étape. 

- Au CHU de Nantes, les OEAp sont réalisées en consultation, une fois l’enfant sorti du 

service de néonatalogie et par un médecin ORL. Dans les autres études, cet examen est réalisé 

avant la sortie de la maternité et par plusieurs personnes (infirmières, sages-femmes, 

puéricultrices ayant reçu une formation). 
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8.3. Comparaison des surdités diagnostiquées sans dépistage néonatal 
systématique et les surdités dépistées chez les enfants (à risque de 
SPN) par OEAp 

 
Nous comparerons les surdités profondes, les surdités moyennes et les surdités légères. 

 Les tableaux suivants (tableaux n° 8 et n°9) récapitulent les différents types de surdité ainsi 

que l’âge moyen de diagnostic. 

 
 

• Les enfants diagnostiqués sourds en consultation ORL : 

 

 Surdités  
profondes 

Surdités 
moyennes 

Surdités 
 légères 

Répartition en % 21 % 50 % 16,5 % 

Age moyen de 
diagnostic 

18 mois 46 mois 87 mois 

 

Tableau 8 : Récapitulatif des surdités (degré et âge moyen de diagnostic) chez les enfants 
diagnostiqués sans dépistage par OEAp. 

 
• Les enfants diagnostiqués sourds suite à la réalisation d’OEAp : 

 

 Surdités  
profondes 

Surdités 
moyennes 

Surdités 
 légères 

Répartition en % 28,5 % 38 % 33 % 

Age moyen de 
diagnostic 

5 mois 3,5 mois 5 mois 

 
Tableau 9 : Récapitulatif des surdités (degré et âge moyen de diagnostic) chez les enfants 

dépistés par OEAp. 
 

 

   L’âge moyen de diagnostic a considérablement diminué dans le groupe des enfants pour 

lesquels des OEAp ont été réalisées. 
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En effet, pour les surdités profondes il est passé de 18 mois à 5 mois avec la réalisation 

d’OEAp, de 46 mois à 3,5 mois pour les surdités moyennes et de 87 mois à 5 mois pour les 

surdités légères. 

Le gain (13 mois) pour les surdités profondes est moins important par rapport aux gains 

obtenus pour les surdités moyennes et légères. Néanmoins, ce gain est particulièrement 

intéressant quand une  implantation cochléaire est envisagée. Les résultats sont meilleurs si 

l’implantation cochléaire est réalisée avant un an.  Si le diagnostic de surdité profonde est 

posé à 5 mois, l’enfant pourra être implanté à 12 mois, ceci permet de diminuer l’âge moyen 

d’implantation cochléaire (28 mois pour les enfants diagnostiqués sans dépistage par OEAp). 

La prise en charge peut avoir lieu plus tôt afin de prévenir les conséquences néfastes de la  

surdité sur les acquisitions de la parole et du langage.  

 

   Pour les surdités moyennes et légères, le gain est important. Il est de 42,5 mois pour les 

surdités moyennes et de 82 mois pour les surdités légères. En l’absence de dépistage, ces deux 

types de surdités sont diagnostiqués lorsqu’il existe déjà des troubles de la parole et du 

langage. Si ces surdités sont dépistées plus tôt, un appareillage, un suivi régulier peut éviter 

l’apparition des troubles des acquisitions (parole, langage) et par conséquent le retentissement 

sur la scolarité de l’enfant.  

 

 

Le diagramme suivant (figure n°11) récapitule l’âge moyen de diagnostic en fonction du 

degré de surdité pour chaque groupe d’enfants. 
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Figure 11 : Diagramme représentant la comparaison de l’âge moyen de diagnostic de surdité 
entre les enfants non dépistés et les enfants ayant été dépistés par OEAp (l’âge moyen de 

diagnostic est en mois). 
 
 
 
 
 
 
 

Au terme de cette étude, plusieurs éléments plaident pour un dépistage de la SPN 

systématique : 

- Dans le groupe des enfants diagnostiqués sourds, 45,5 % ne présentaient pas de 

facteur de risque de SPN et 55,5 % présentaient un facteur de risque de SPN. 

La proportion d’enfants à risque de SPN nous incite à renforcer le dépistage de la surdité chez les 

enfants à risque de SPN. 

La proportion d’enfants n’ayant pas de facteurs de risque de SPN plaide en faveur de la réalisation 

d’un dépistage systématique de la SPN. 

- L’âge moyen de diagnostic de surdité par l’intermédiaire d’OEAp est diminué, ce qui 

permet une prise en charge plus précoce de l’enfant afin d’éviter les répercussions de la surdité  sur 

le développement de l’enfant. 

 

8.4. Le dépistage auditif néonatal 
 
   De nombreux arguments plaident en faveur d’un diagnostic et d’une prise en charge 

précoces de la surdité congénitale [20, 38, 45, 52, 55]. Un dépistage systématique de la SPN 

pourrait rendre possible ce diagnostic [46]. Jusqu’à présent, deux tests  objectifs de dépistage 

de la SPN ont été développés : les OEAp et les PEAA [40]. 

   Les OEAp (description  paragraphe 3.2.1) ont été utilisées dans les études françaises [18, 

19]. Dans ces dernières, l’enregistrement des OEAp se  fait en deux étapes (système test et re-

test en cas de positivité du premier test) afin de limiter le nombre de faux positifs [13, 16, 17, 

18, 19, 40]. Dans cette présente étude, les OEAp, réalisées uniquement chez des enfants ayant 

un ou plusieurs facteurs de risque de SPN, n’ont été enregistrées qu’une seule fois.  

Ce test de dépistage connaît quelques écueils : il existe 2 causes connues de faux-négatifs des 

OEAp : la neuropathie auditive  et la DFNB9 (mutation du gène de l’otoferline) [21, 22, 28, 
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38]. Dans ces 2 pathologies, les OEAp sont présentes alors que les PEAP sont absents ou 

altérés [22, 23, 30]. 

   Les PEAA (description paragraphe 3.2.2.3) ont été utilisés comme test de dépistage de la 

SPN  dans plusieurs études  prospectives américaines [25, 40, 76].Dans ces dernières, le 

dépistage, qui avait lieu chez des nouveau-nés en bonne santé, se faisait également en 2 étapes 

(deuxième test en cas de test positif). Le nombre de faux positif, à l’issue du deuxième test 

était de 1,9% dans l’étude de Clemens et al. [76], de 2% dans celle de Mehl et al. [40]. Les 

PEAA apparaissent plus pertinents dans le cadre d’un dépistage systématique de la SPN car 

en explorant les voies auditives jusqu’à la partie haute du tronc cérébral [12], ils sont 

sensibles aux surdités rétrocochléaires en particulier les neuropathies auditives [23, 24, 30] et 

la DFNB9 [30]. Toutefois, la durée des tests avec les PEAA est approximativement plus 

longue que celle des OEAp [12, 40]. 

Dans ces diverses études [18, 19, 25, 41, 76], la stratégie de dépistage néonatale la plus 

performante consiste en la réalisation d’un dépistage en plusieurs étapes. Il serait souhaitable 

d’inclure les PEAA à l’une des étapes afin de pouvoir identifier les neuropathies auditives qui 

sont fréquentes chez les nouveau-nés ayant séjournés en soins intensifs néonataux. 

Un dépistage systématique permettrait de diagnostiquer et de prendre en charge la SPN avant 

l’âge de 6 mois. Ce dépistage éviterait ainsi la répercussion  des déficits auditifs de l’enfant 

sur son développement cognitif, du langage et son intégration sociale. 

 

 

9. Conclusion 
 

   La surdité est le handicap sensoriel le plus fréquent. La surdité permanente néonatale a un 

important retentissement sur le développement du langage mais aussi sur l’affect et 

l’intégration sociale de l’enfant. Une prise en charge adaptée avant l’âge de six mois, en 

raison de la plasticité cérébrale du nourrisson, permet de meilleures performances en termes 

d’acquisition du langage et des capacités de communication et par conséquent une meilleure 

socialisation. 

   Un dépistage de la surdité  permanente néonatale dans les premiers jours avec un test fiable, 

rapide permet un diagnostic et donc une prise en charge précoce. La base de ce dépistage est 

représentée par l’enregistrement des OEAp. Il serait souhaitable que ce dépistage soit réalisé, 

dans l’idéal avant la sortie de la maternité, à tous les nouveau-nés. En réalité, pour diverses 
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raisons, essentiellement économiques, le dépistage est limité aux enfants qui ont un risque 

plus élevé que les autres d’avoir une surdité néonatale. 

   Dans l’idéal, un dépistage serait souhaitable pour tous les nouveau-nés. La recherche 

d’OEAp pourrait constituer la base de ce dépistage. Si les OEAp sont absentes, l’enfant doit 

être adressé dans un centre d’audiophonologie pour des examens de diagnostic. Un examen 

normal en période néonatale ne dispense pas des autres examens de dépistage de la surdité 

prévus dans le carnet de santé (à 4 mois, 9 mois, 24 mois, 4 et 5 ans) ou au moindre doute 

parental. 
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