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La surdité 
• 1/1000 naît sourd profond ou sévère  

• 1/700 sourd avant âge adulte 

• Prévalence de la surdité: 48 % chez les adultes âgés de 

48 à 92 ans: 

–  48-59 ans: 20,6 %,  

–  60-69 ans: 43,8 %,  

–  70-79 ans: 66 %.  

– La prévalence est significativement plus élevée chez les 

hommes que chez les femmes.  

                  (Cruickshanks 1998)  



Surdités génétiques 

• 60-80 % Surdités enfant origine génétique, 

chez l’ Adulte ? 

• 20 % surdités extrinsèques : CMV, 

Toxoplasmose, Anoxie néonatale, Ototoxiques, 

Méningite, Fracture rocher, Bruit… 

• 10 % surdités syndromiques 

• 90% surdités isolées 



Réhabilitation par appareillage 
auditif, ou implant cochléaire pour les 

atteintes les plus importantes et 
suivi pluridisciplinaire: 

ORL/Orthophoniste/Audioprothésiste 
Généticien/Psychologue 



CRMR Surdités Génétiques 

600 Familles/an, 350 Nv 

80% Enfants Necker 

20% Adultes Pitié 

ORL Enfant 

10 000 consult /an 

105 IC/an 

Necker 

ORL Adulte  

208 IC/an  

Pitié 

UNISS 

433 Consult/an 

34 Grosseses/an 

Pitié 

Labo Bio Mol 

Necker 

900 analyses/an 

INSERM U1120 

Pasteur 



Réseau « surdités de génétiques »  

Nancy 

Le Mans 

Clermont 



les objectifs Transition ORL:  
 

Adolescents / adultes jeunes présentant  
des atteintes auditives sévères et profondes  

 

 

 

Poursuite d'un suivi pluridisciplinaire 

(ORL, audioprothésiste, orthophoniste,  

psychologue, en liaison avec équipes éducatives...)  

adapté au mode de vie, à l'évolution de l'atteinte auditive  

et prenant en compte les aspects médico-sociaux. 

 



Jeunes ayant bénéficié d'un implant cochléaire  
 

 

Permettre le suivi médical, les réglages  
et bilans, ainsi que le suivi  

et renouvellement des dispositifs médicaux: 
- Renouvellement du processeur externe, 
-Eventuelle implantation contro latérale. 

Un suivi annuel est souhaitable.  
Possibilité de contacts rapides  
avec le centre d'implantation  
pour toute question médicale,  

psychologique, matérielle... 
 

Réunions multidisciplinaires et Livret pour 
Adolescents Implantés 



les objectifs transition génétique  

-Dépistage des formes syndromiques apparaissant à l’âge 

adulte 

-Suivi des formes syndromiques, Coordination 

-Explication Etiologie au patient devenu adulte 

-Conseil génétique 

-Contraception, Grossesse, PMA  avec sage femme du CMR  

-Modes de communication: Oral, LSF 




