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RÉSUMÉ :  Le dépistage néonatal universel permettrait d’abaisser l’âge moyen du diagnostic des surdités 
congénitales en France et d’optimiser leur prise en charge (appareillage et orthophonie), limitant ainsi les 
effets de cette surdité, et notamment le retard de développement du langage oral.
La précocité du diagnostic de surdité permet aussi un bilan étiologique plus efficace, notamment en cas de 
suspicion de fœtopathie à CMV.
Un suivi ultérieur auditif est indispensable en raison de l’existence de surdités évolutives ou d’apparition 
secondaire [16].
La mobilisation des parents et de tous les professionnels de l’enfance reste essentielle au cours du 
développement de l’enfant afin d’optimiser le diagnostic et la prise en charge des surdités.
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Pourquoi dépister la surdité  
dès la naissance ?

L es surdités sévères ou profondes 
concernent 1/1 000 enfants à la 
naissance et 1 sur 750 secondai-

rement. Le diagnostic des surdités bila-
térales moyennes à profondes doit être 
fait dans les 4-5 premiers mois de vie. 
Ce diagnostic est accompagné d’une gui-
dance parentale précoce, d’une réhabi-
litation auditive optimale (si les parents 
le souhaitent) afin de permettre le déve-
loppement d’un langage efficace pour 
l’enfant dès son plus jeune âge (oral, 
langue française des signes, bilingue). 
L’impossibilité pratique d’organiser un 
dépistage efficace pour tous les nourris-
sons à quelques mois de vie a conduit à 
proposer un dépistage en maternité [1].

En termes de Santé publique, de nom-
breux éléments plaident en faveur d’un 
dépistage néonatal systématique :

>>> L’âge au diagnostic en France 
aujourd’hui reste tardif malgré de nom-
breuses campagnes de sensibilisation 
des professionnels : 16 mois pour les 
surdités profondes, 29 mois pour les 
surdités sévères (étude Trousseau 2011). 

Grâce au dépistage néonatal systéma-
tique, l’âge au diagnostic est de 3,9 mois, 
l’âge à l’appareillage 9,3 mois (versus 
19,3 mois en l’absence de dépistage) [2].

>>> Le consensus pour dépister systéma-
tiquement les populations à risque ne per-
met de diagnostiquer que 40 % des enfants 
sourds (étude Trousseau 2011). Pour rap-
pel, les facteurs de risque de surdité sont :
– prématurité, PN < 1 500 g, anoxie néona-
tale, ventilation assistée de plus de 5 jours ;
– hyperbilirubinémie > 300-350 µmol/l ;
– embryofœtopathie (CMV, rubéole, 
syphilis, herpès, toxoplasmose) ;
– traitements ototoxiques de plus de 
5 jours ;
– méningite ou encéphalite, atteinte neu-
rologique centrale ;
– ATCD familiaux, malformations cra-
niofaciales ;
– signes de syndrome associé avec surdité.

>>> Il existe un bénéfice au diagnostic 
précoce de la surdité grâce à une prise 
en charge adaptée : bénéfice prouvé de 
l’appareillage précoce et de l’implanta-
tion cochléaire précoce sur le développe-
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ment du langage, sur l’intelligibilité de la 
parole, sur l’intégration scolaire en milieu 
entendant [3-8]. Il existe aussi un bénéfice 
sur le comportement, la sociabilité et les 
capacités de communication non verbales 
de l’enfant quel que soit le mode d’édu-
cation choisi (oral, gestuel, bilingue) [2].

>>> Un diagnostic précoce permet une 
réduction du coût de prise en charge avant 
18 ans (scolarité en milieu spécialisé ver-
sus intégration), une meilleure intégration 
professionnelle à l’âge adulte [9, 10].

>>> L’absence d’audition pendant les 2 
premières années de vie a des répercus-
sions irréversibles sur l’acquisition du 
langage. Notion de période “critique”, 
les possibilités de plasticité cérébrale et 
d’apprentissage décroissent puis dispa-
raissent [11, 12].

[  Pourquoi pratiquer ce 
dépistage dès la maternité ?

Le dépistage en maternité a été choisi par 
la plupart des pays car il permet de dépis-
ter 98-99 % des nouveau-nés. En France, 
le dépistage systématique hors maternité 
semble irréalisable, dans la mesure où 
aucune consultation postnatale réelle-
ment obligatoire n’est mise en place.

L’étude menée en Picardie par C. Kolski 
[1] confirme les données de la littérature 
internationale : 96 % des enfants ont été 
dépistés en maternité alors que 36 % 
des familles ne se sont pas présentées 
au dépistage hors maternité organisé à 2 
mois. Cette étude réalisée à petite échelle 
avec un suivi étroit des perdus de vue 
laisse présager une proportion plus 
importante encore à l’échelle nationale.

[  Quelle est la situation  
en France aujourd’hui ?

Environ 20 % des nouveau-nés bénéfi-
cient de tests auditifs. Peu de maternités 
sont équipées, encore moins de services 

de néonatalogie et de réanimation. Un 
programme national Cnamts/AFDPHE 
(2005/2007) a prouvé la faisabilité de ce 
dépistage avec un bon taux de couverture 
et montré qu’on diagnostiquait une sur-
dité pour 1 000 enfants, un chiffre proche 
de ceux des autres pays. Six centres 
(Bordeaux, Lille, Lyon, Marseille, Paris 
et Toulouse) ont collaboré à cette expé-
rience. Le dépistage est réalisé par PEAA 
(fig. 1) (Potentiels Evoqués Auditifs 
Automatisés à 35 dB) et comporte un 
test et un retest si le premier n’est pas 
contributif, avant la sortie de maternité. 
Pour 10 enfants/1 000, le dépistage est 
à recontrôler dans un CDOS (Centre de 
Diagnostic et d’Organisation de la prise 
en charge de la Surdité), et parmi ces 10 
enfants, 1 présentera une surdité [13-15].

A ce programme qui dépiste actuelle-
ment 10 % des nouveau-nés s’ajoutent 
d’autres programmes menés à divers 
échelons régionaux qui en concernent 
encore environ 10 %.

La généralisation sur le plan national 
est pour le moment suspendue du fait 
du report du vote sur la loi du dépistage 
néonatal de la surdité.

[  Quelle est la prise en charge 
précoce proposée aux 
enfants sourds ?

On dépiste environ 50 % de surdités 
moyennes, 30 % de profondes et 20 % 
de sévères. Il est indispensable, dès le 

diagnostic, d’apporter aux parents une 
information complète sur les moyens de 
communication qu’ils pourront donner 
à l’enfant, langage oral et/ou langage des 
signes (coordonnées des centres d’infor-
mation sur la surdité [CIS], associations 
de parents d’enfants sourds, ouvrages 
sur la surdité). La prise en charge est 
multidisciplinaire et va comporter la 
prescription d’un appareillage auditif, 
une rééducation orthophonique (en libé-
ral ou au sein d’un centre de soins en 
fonction du degré de surdité et d’éven-
tuelles difficultés associées) ainsi qu’un 
suivi psychologique. Les démarches 
administratives vont comprendre une 
demande de prise en charge à 100 % et 
une déclaration auprès de la MDPH.

Il est indispensable que les équipes multi-
disciplinaires qui sont impliquées dans le 
diagnostic puis la prise en charge soient 
disponibles afin de répondre au mieux 
aux interrogations et aux attentes des 
parents face au diagnostic de surdité de 
leur enfant. Le travail en réseau des diffé-
rents intervenants est indispensable afin 
d’optimiser la prise en charge de l’enfant.

Pour les surdités sévères ou profondes, si 
une faible proportion (autour de 4 %) pré-
fère une rééducation avant tout gestuelle, 
la grande majorité souhaite que l’enfant 
puisse développer le langage oral, ce 
qui suppose une réhabilitation auditive 
de bonne qualité. Il est faux d’assimiler 
dépistage à implant cochléaire. On estime 
qu’environ 1/3 des enfants sourds pour-
raient bénéficier d’un implant cochléaire, 
jamais en urgence et toujours inscrit dans 
une prise en charge globale (guidance des 
parents, orthophonie, suivi psycholo-
gique, psychomotricité en cas de troubles 
associés). On débute toujours par un 
appareillage auditif conventionnel, et si 
ce dernier est insuffisant pour permettre 
l’acquisition du langage oral (en cas de 
surdité sévère à profonde), une implan-
tation cochléaire est proposée. En dehors 
de troubles associés sévères, la réhabili-
tation auditive par l’implant, associée à 
une prise en charge orthophonique adap-

Fig. 1 : PEAA réalisé à la maternité.
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tée, permet pour les 2/3 des enfants de 
développer une bonne communication 
orale et une scolarité normale. Certains 
enfants garderont cependant des difficul-
tés à l’oral et auront besoin du langage 
des signes, et les parents normo-enten-
dants devront s’investir pour l’apprendre. 
Chaque enfant sourd et sa famille néces-
sitent un projet individuel et adapté à son 
évolution.

Une étape ne doit pas être oubliée : celle 
du diagnostic étiologique précoce qui 
peut avoir des implications pour le deve-
nir de l’enfant (fig. 2). Le bilan de surdité 
comporte un scanner des rochers, une 
IRM cérébrale et des conduits auditifs 
internes, un examen ophtalmologique 
avec fond de l’œil, une recherche d’hé-
maturie protéinurie, une recherche de 
CMV par PCR sur le carton de Guthrie, 
un ECG en cas de surdité profonde. Un 
bilan vestibulaire est demandé en cas 
de retard des acquisitions posturales. 
Il faut rester attentif au développement 
psychomoteur de l’enfant, et rechercher 

une origine syndromique de la surdité 
afin de permettre la prise en charge la 
plus adaptée. Enfin, une consultation 
génétique est proposée aux parents.

[  Quels sont les problèmes 
rencontrés ?

Les enfants transférés, dont l’incidence 
de surdité bilatérale est plus impor-
tante (10,72 ‰ contre 1,60 ‰ pour les 
non transférés), sont souvent difficiles 
à revoir [13]. En cas de généralisation 
nationale de ce dépistage, les réseaux 
maternités-centres de diagnostic devront 
être formalisés afin de donner un égal 
accès aux soins sur l’ensemble du ter-
ritoire. La mobilisation de tout le corps 
médical et paramédical reste indispen-
sable pour mener à bien ce projet.
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Fig. 2 : Syndromes associés à une surdité.
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