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RESUME

Comme pour toutes les sensorialités chez I'hunl&ogdition se met en place bien avant la naissaBce.
'organe périphérique cochléaire est prét a fometer dés la 28° semaine de gestation, la maturalésn
centres sera plus lente et plus tardive : aprespénede hyperactive au cours des deux premiéneéeande
vie, elle se poursuivra plus lentement jusqu’a Uldgrté. Le foetus est donc « entendant » et, a tdéd&au
méthodes objectives pour quantifier ses performgnce trés nombreuses études comportementale
permettent d’analyser ses réactions a des sonardemu a la musique. Toutefois de hombreusegiqnes
restent en suspens quant a l'usage réel qu'ildises acquisitions auditives anténatales ménienspéut
suspecter ces « expériences auditives » d’étreriames pour le développement futur de I'enfanurRm
nouveau-né sur 1000, cette audition est défaillante naissance et le dépistage systématique esrmitét
désormais obligatoire en France, dont il faudraittéfois s’assurer de son efficience sur tout tatoére,
permet de proposer suffisamment t6t a I'enfanestmarents les moyens d’accéder a I'oralisatios.dagises
de ces surdités sont d'origine génétique dans tletsxdes cas environ et pour un tiers, en rapgget une
cause extrinseque en particulier infectieuse, demgement dominée par les infections materno-fegta
cytomégalovirus (CMV). Disposant depuis peu de meyenédicamenteux pour en contrer les effets
délétéres, il est I'neure de proposer un dépissggeematique de l'infection CMV chez les femmeseantes
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en début de grossesse ainsi que chez le nouveapineéin utero en cas d’infection maternelle aursodu
premier trimestre de la grossesse, tout autantrgariser la prévention de l'infection et son enseigent

chez les professionnels de santé.

SUMMARY

As with all sensorialities in humans, hearing iabshed well before birth. The cochlear periphergan is
ready to function by 28 weeks’. However maturatafrthe centers takes longer, with an overactiveoger
during the first two years of life, and continuingpre slowly until puberty. The fetus is therefoleedring”
and, in the absence of objective methods to quaitsf performance, many behavioral studies allow to
analyze its reactions to speech sounds or musiweker, many questions remain unanswered as tacthala
use he makes of his antenatal hearing acquisitdth®ugh these "auditory experiences" are likelyb&o
important for the future development of the child.1 in 1000 newborn babies, hearing is failingoath.
Systematic screening in maternity is mandatoryranEe and should diagnose hearing failure and gepo
corrective measures to ensure normal oralizati@us€s of congenital deafness are of genetic angatout
2/3 of the cases and mainly of infectious origir the last 1/3, largely dominated by congenital
cytomegalovirus infection (cCMV), originating fromaternal infection in the first trimester of pregog
Since prevention of fetal transmission is availaiid early management of affected neonates impiieas
prognosis; screening for cCMV infection at birthdain the first trimester of pregnancy seems justdifin

order to improve prevention of infection and itsisequences as well as the awareness of healtispimials.
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INTRODUCTION
Du fait de la mise en place précoce de nombrewsegalités au cours de la vie intra-utérinepddus est un
étre trés sensible. L'audition n'échappe pas &aetyle puisque, dés la 28° semaine de gestati@ysteme
est mature pour que le feetus « entende » et quepliisse explorer ses compétences « auditivesi»es$’
facile de constater et quantifier ses réactionpldesir a entendre sa mere chanter, il est plulcitif de
comprendre et mesurer précisément ce que le fodaisde son audition », en particulier pour la lggade
son langage et de ses compétences futures...rmastenant démontré que le cerveau du nouvea@ndes
les premiers jours de vie, apprendre a « écoutepsalée » afin que, peu a peu, la maturation desomes
vers les centres et celle des centres eux-mémewefient I'éclosion du langage.
Malheureusement, a la fréquence de une fois polle @&ila naissance, cette audition peut étre daifamd
voire méme le devenir, principalement pour deoragyénétiques ou infectieuses.
Dans les deux cas, des solutions thérapeutiquescamdéeinteuses et/ou chirurgicales existent maistn’on
d’efficacité que si elles sont effectuées a tengnst, que la période d’apprentissage est préselats, & dire
avant 'age de 18 mois, d'ou la mise en place diépistage systématique de l'audition a la naissance
désormais obligatoire en France depuis I'arrét@3lavril 2012.
Parmi les pathologies infectieuses survenant ersaieli grossesse pouvant entrainer une atteintéefcetdle
a cytomeégalovirus (CMV) revét un caractére parigdujourd’hui pour deux raisons :

- l'atteinte auditive peut survenir de facon déegdar rapport a la naissance et dans les quatregres

années de vie,
- le traitement antiviral s’il est administré daslaissance et/ou chez la mére avant la 12° semaine
grossesse permet de réduire le risque d’appadegosequelles neurosensorielles.

Le dépistage systématique de cette infection deaitsance, voire avant la naissance, apparaitjdstiié et

nécessaire.
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1- LA MISE EN PLACE DE L’AUDITION IN UTERO

1.1 - La sensorialité dans son ensemble

D’un point de vue général et pour toutes les seml#és chez 'lHomme, leur développement commener b
avant la naissand® et toujours selon le principe d’une maturationjcime et concertée : en périphérie, les
organes sensoriels se structurent, se différenetanettent en place une activité métabolique neinplassible

la fonction de transduction des messages, alo@uguiveau central, en paralléle et de maniere comée,

les voies nerveuses se développent de maniéreifagatret viennent établir des connexions avec les
récepteurs périphériqués Toute anomalie du développement de I'un retsntit’autre.

Ce qui différencie ces sens sont les chronologiekedr développement puisqu’ils apparaissent decdés

le temp&. On distingue, dans I'ordre, trois groupes, touatevestibule, puis olfaction et gustation, etienf
audition et vision ; entre les dates de maturatmatomique des récepteurs périphériques et celles d
fonctionnalité des circuits centraux, chaque séuessite une période de plusieurs semaines pooetse en
place.

A la naissance, tout n’est pas achevé : au niveasystéme nerveux central, les centres et leuremigue
doivent encore effectuer une tres lente maturatiors méme que la périphérie est préte a fonctiomxiesi,

la myélinisation des neurones, qui leur permet ghaenter le synchronisme et la vitesse de la cormatude
leurs potentiels d’action, se prolonge pendantasheges apres la naissance, pour se terminer seuleateur

de la puberté pour les centres associatifs costitaiplus complexé&s®.

D’innombrables autres modifications plus subtilesisrtrés importantes doivent également se produire
niveau de la circuiterie, sous forrde lasélection, de la stabilisation ou encore de I'élation des synapses

lors de cette période critique précoce appelééigue » ou « sensible®.

1.2 - Mise en place de l'audition

L’audition n’échappe pas a cette réfleen périphérie la cochlée, organe effecteurfaesttionnelle dés la
28° semaine de gestation alors que la maturatian agmtres, elle, va se prolonger jusqu'a la fin de
I'adolescence, maturation dépendante des expeseucmres.

La cochlée est un organe complexe, hyperspéciait® différenciation trés poussée expliquant qusgue
'on perd des cellules & I'age adulte, elles nevpati étre renouvelédd. Trés schématiquement, elle est
constituée d’'une membrane vibrante, la membraniéalyas véritable harpe mise en mouvement passinéme
par la stimulation sonore. Le long de cette mendran constituant I'organe de Corti, s’ordonnent
parfaitement une série de 3000 résonateurs ass@man chacun deux types de cellules : une cettiliée
dite «interne », unique transducteur de I'énergé&anique en énergie électrique en connexion e€tewiec
trois cellules ciliées externes douées, elles,rdpr@tés contractiles. Lorsque le signal sononwipat aux

bonnes cellules ciliées externes, celles-ci angpifficonsidérablement le signal et désignent laleetiiliée
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interne chargée de le coder en signal électrique lgotransmettre aux prolongements des neuronagials
elles sont connectées.

Ainsi, I'on peut dire qu’au cceur de la cochléedrsystemes a l'architecture hyperspécialisée cmidatt : le
premier passif, simple vibration mécanique, le demme amplificateur du signal et le dernier transelucde
I’énergie mécanique en signal électrique.

La maturation cochléaire se fait selon un gradaenia base vers I'ap&k: son enroulement en spirale est
achevé des la 8° semaine, le contact entre pémpbémneurones est assuré des la 16° semaineaeR@f |
semaine, les premiers signaux électriques songstrables pour aboutir, a la 28° semaine, a uchlée de
taille adulte et fonctionnelle. Autrement dit, disterme, le prématuré « entend ».

La maturation centrale, elle, se fait beaucoup jmtement et tardivement et va se poursuivre ainsno
jusqu’a la puberté. Ses mécanismes intimes forjdtode travaux tres récents, qui, pour les déerypt
étudient I'architecture moléculaire des différectsnposants impliqué€d Ainsi, I'on découvre une multitude
de molécules-clés indispensables pour que les ifosctspécialisées synaptiques et électrochimiqees s
mettent en place et qu'au travers d’une infinitécdatrbles tant ascendants que descendants, lesnesu
trouvent leur chemin et se connectent correctetierit: la connexine 26, pour seul exemple, est essierdie

la circulation correcte des ions impliqués dansdasduction auditive.

1.3 - Exploration de l'audition in utero

1.3.1. Les méthodes

Explorer de facon objective 'audition humaine itero reste un leurre. En effet, il faudrait étrpaiae de
faire parvenir un stimulus sonore calibré a I'decilestée au travers de la paroi abdominale makerm
liquide amniotique, sans pourvoir compter sur Beti’amplification des oreilles externe et moyergraplies

de liquide puis, en retour, récupérer les réporiestrophysiologiques au travers du méme chemin. En
pratique, ces méthodes ne sont guere applicablésd@s modeles animaux, en particulier la brelgs tr
étudiée du fait de la similitude des propriétésuatiques des utérus chez cet animal et I'huftfain

Aussi comprend-on l'intérét de I'audiométrie contpanentale qui consiste a détecter les réactiorfsedius
corrélées a la présentation d'un stimulus sdfdreon peut par exemple enregistrer la modificatienson
rythme cardiaque ou de son rythme respiratoireemies par éechographie ses mouvements réflexes
rechercher une habituation & un stimulus préseatiagbn répétée suivie d’'une réaction a une noué&au
19 . Ces méthodes restent complexes, se heurtafgitagu’'une absence de réponse peut &tre due a u
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probleme d’attention ou de pertinence, et que ksgmce d'une réponse peut étre la conséquence d'u

artéfact, liée a une réaction d’un opérateur oneautre modalité sensorielle.

De prometteuses techniques d'imagerie par IRM fonoell€®® ou encore par magnéto-encéphalogrdphie
sont en cours de développement mais restent edcotomaine de la recherche et n’ont pas pour ldeur

d’application clinique en routine.

1.3.2. Transmission des sons extérieurs
La transmission des sons extérieurs se fait alersagle la paroi abdominale maternelle et des tissus
I'atténuation est d’autant plus importante queégience est éleVéd :
- de 300 a 400 Hz, I'atténuation reste faible cefajtique les contours mélodiques seront bien
préserves,
- au-dela de 400 Hz, l'atténuation est de 6 dBog#ave entrainant des distorsions des sons selon le
composition spectrale,
- au dela de 4000 Hz, I'atténuation est de I'odi#e30 dB mais on peut également y mesurer une
amplification due aux ondes stationnaires a caepiFdces hautes.
L’intensité du bruit a I'intérieur de l'utérus edé I'ordre de 30 a 60 dB selon I'emplacement duewapet
celle de la stimulation mais elle reste trés dépatelde la fréequence. Ainsi, seuls les bruits exteid’'une
intensité supérieure a 50 dB émergent du bruibdd fntra-utérin mais de facon suffisante pour eovex les
caracteres prosodiques de la parole et environ @@8phonemes : ils permettraient a des auditewsead
exposes a une simulation d’ambiance intra-utéraeedonnaitre certains mots, d’identifier le locutet de
conserver la mélodie. Les textes, eux, conseresntraits qui les rendraient reconnaissables cheéualle s’ils

sont diffusés a I'extérieur a plus de 80°dB

1.3.3. Réactions fcetales a des sons simples

Les foetus commencent en général a répondre a desdeo500 Hz environ dés la 19° semaine d’'age
gestationnel. Puis les fréquences donnant lieuear@action s’étendent d’abord vers les plus bad€#s et
250 Hz autour de la 27° semaine, puis plus hawgesM000 et 3000 Hz a partir de la 33° semaine.

Les fréequences acoustiques des sons courantsdaétetie 80 a 5000 Hz pour la voix, de 30 a 410@olr

le piano et de 200 a 2600 Hz pour le violon, on mand, d’autant plus que les seuils liminairebaissent
régulierement, que le foetus est vite en mesureedeeyoir des sons de parole surtout s'’ils sontigiios

maternelle puisque beaucoup moins atténueés.
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1.3.4. Réactions feetales & des sons complexetetesons de parofe: 2122 2%

La voix maternelle est émise a 60 dB et subit utémaation quasi nulle, le rachis et le pelvis madks étant
particulierement bons conducteurs de la frequenoddmentale et des harmoniques maternels. Parvenar
donc au feetus de facon privilégiée, elle émerg@0ddB environ par rapport aux voix externes emés
méme intensité.

Le foetus est rapidement capable de reconnaitreixade sa mere par comparaison avec une Voix érang
augmentant son rythme cardiaque a I'écoute declaigre et le ralentissant a I'écoute de la secdmisque

la mere est bilingue, les deux langues sont idéasfpar le foetus puisqu’une fois qu’il est né&slreconnait.
Une comptine lue par la maman a haute voix et é&pgtiotidiennement de la 33° semaine a la 37° semai
de gestation est reconnue par les foetus prochésriae. Chez le nouveau-né observé par la techrdque
succion, elle est ensuite reconnue si elle espéwaune voix non familiere et elle est differenciben texte
jamais entendu.

Lorsgqu’un foetus du méme age « écoute » une chatisorfeuilleton populaire regardé par la mamara il
reconnait et ce, seulement si la maman a regagiéieement le feuilleton. Des fcetus nettement puses
ne réagissent pas.

Les foetus sont également capables de discrimimiirte patrons fréquentiels spécifiques. On a pample
démontré la sensibilité des réponses feetales i@haigre présentation puis au changement d’ordneedfiaire
de syllabes. On démontre également qu’il recoraattodification apportée a un tempo auquel on dbitué.
Un feetus stimulé par la berceuse n°40 de Brahnigsdié a deux vitesses différentes reconnait I'ume d
l'autre.

Globalement, on peut donc affirmer qu’au 8° moigéstation, le feetus peut « reconnaitre » un soplexe
selon sa pression sonore, la largeur de sa baniéqilence, sa fréquence, sa durée, sa répétition.

Il est d’ailleurs possible de le vérifier par lengmortement du nouveau-né des la naissance : ladedia mere
est immédiatement reconnue et il préfére enteradwik de celle-ci a celle d’'une étrangere, lesolmes qui
ont été lues par la mere pendant les dernieresisesnde grossesse a des histoires nouvelles engad
maternelle a une langue étrangére. Plusieurs éardanontré que des nouveau-nés prématurés expdaés
voix de leur mére avaient une améelioration sigatfiee de leurs parametres physiologiques a couriee

telle la saturation en oxygéne, et de leur compuete au terme corrigé de la prématfté®
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1.3.5. Que fait le feetus de ce qu'il enten&?®
Les capacités requises pour effectuer les perfazesamprécédemment démontrées sont la mémoire et |
capacité a reconnaitre : les feetus sont donc dgpables de se remémorer et de reconnaitre des voi:
humaines.
Néanmoins, on a vu qu’a partir de la naissanceaas des premiéres années de vie des modifications d
systéme nerveux central d’énorme ampleur vont sirvédveaucoup de mécanismes essentiels sont eagore
devenir a la naissance et c’est bien le fait diesite beaucoup, longtemps et de facon diversifigeao long
de la période dite sensible qui va conditionner tiveloppement.
Au cceur d’'un cerveau génétiquement « pré-cablé»sait distinguer désormais grace aux prouesses d
I'imagerie contemporaine de véritables « autorodiesangage », circuits hautement spécialisés prasela
naissance et échafaudés sous la seule autoritdtrdeADN, indépendamment de toute stimulation éstde.
Dans ce cerveau immature va survenir un véritabigllonnement synaptique au cours de la petitere@a
aboutissant a une densité synaptique double de geilsubsistera chez I'adulte : par apprentissageours
de la période sensible, un prodigieux raffinememniaptique s’'organise de telle sorte que ne sorsarwges
et ne se multiplient que les synapses utiles. Boaner un ordre de grandeur, chez un tout petrnge sont
plusieurs millions de synapses qui se font et $entdé chaque seconde... Le probléme réside eneeefte
période sensible est limitée en temps : dans lesp@maine, le pic de surproduction synaptiquessaine
vers 3 ou 4 ans dans le cortex auditif.
Schématiquement, on peut donc penser que I'expositix sons pendant la vie foetale n'a servi qumaoree
a un grand nombre de processus de base : I'exestgr tres bons résultats d’appareillage chez iifaste
nés sourds profonds et pris en charge des la nasgsour stimuler la périphérie démontre méme @it ¢
absence d’amorce ne semble pas avoir de conségudrarmatiques sur le développement auditif ultérieu
Cependant, on peut imaginer que cette absenceétierpes sonores in utero doit avoir eu un imparcts
constitution de connexions neuronales spécifiquas trditement de la parole et d'autres types de
compétences : il reste a démontrer que cet impsictderable ou non et a décrire qualitativement et
guantitativement ses séquelles. On a démontré euinsuffisance de stimulus sensoriel pendant
I'nospitalisation de nouveau-nés grands prématréstrainé des perturbations cognitives signifresti en
particulier sur le développement du langage, @ Ithg2 aré”.
Au total, on peut suspecter que les expérienceitivagiprénatales :

- contribuent au développement perceptif,

- influencent les comportements apres la naissance,

- faciliteraient les apprentissages aprées la natgsa

- contribuent au développement de I'organisatiarax@natomique et fonctionnelle du systeme auditif.
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2 - LA SURDITE PAR INFECTION A CMV ET SON DEPISTAGE

Un enfant sur 1000 nait soff¥ souvent sans aucun antécédent familial, presoujeurs du fait d'une
défaillance de l'organe périphérique cochléairel'@ exclut les pathologies liées a l'oreille exte et
I'oreille moyenne ainsi que les troubles centrdaxsurdité est d’origine génétique dans deux tilrs cas
environ, le tiers restant étant di a une causiegtjue en particulier infectieuse et largementidémpar les
infections materno-feetales & CN¥/3?

2.1 - Les particularités de I'infection a CMV

Parmi les surdités congénitales d’origines viralashactériennes, l'infection a CMV se distingue dates
par sa fréquence puisqu’elle concerne 0,4% desaraies en France et par sa gravité, premiére cause
retard mental alors qu’au seul niveau de l'oredlee est responsable de 1 surdité sur 2000 naissanc
représentant largement la premiére cause de saafitgénétiqué %2

En cas d’infection maternelle, il s’agit une foig sleux d’une primo-infection avec séroconversiarcaurs
des 3 mois précédant ou suivant la conceptionedid, il s'agit d’'une infection secondaire avecti&ation
virale ou contact avec un nouveau sérotype. L’imisation préalable de la mere ne confére donc pas un
protection efficace.

Le CMV est extrémement présent dans les crech&®%udes enfants excréetent le virus. On comprend don
gue la « candidate type » a une primo-infectioroat a une réinfection par un nouveau sérotype est u
femme de moins de 35 ans, séronégative lors deesaigye grossesse survenue au cours des troissannés
précédentes, enceinte pour la deuxiéme fois, de Mdegau-socio économique et exercant une activité
professionnelle de telle sorte qu’elle a pu et difier son premier enfant a une garde en crécheer©n
conclut immédiatement que les actions de prévertitias que le lavage des mains et le non-partage d
couverts lors des repas doivent donc cibler leshe® actions qui, lorsqu’elles sont enseignéep@iquées
font chuter considérablement le taux d’infectioauPétre efficace sur I'atteinte neurosensoriefid’@nfant a
naitre, cette prévention doit étre mise en ceuvseadant la grossesse, dans les 3 mois précédamdaption

; elle constitue a ce titre un enjeu et un objetgila médecine pré-conceptionnelle.

La fréquence de la transmission materno-feetalel@dtordre de 35% aux trois trimestres de la gresse
mais, fait fondamental, le risque d’atteinte neans®rielle chute considérablement de 40% au premiel
trimestre pour pratiquement disparaitre aprés fasEPnaine de gestation. A la naissance, les nouvésu
infectés in utero au cours du premier trimestret stiniquement symptomatiques dans 30% des casn et
tiers de ceux-ci développeront des séquelles petiembent séveres cognitives et motrices chez 16%
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d'entre eu$™ *¥) Dans 70% des cas, ces nouveau-nés sont totalersgmptomatiques & I'exception d’un
déficit auditif chez 15 a 30% d’entre eux, le psmivent unilatéral mais potentiellement évolutigat ne

serait accessible qu’a un dépistage systématitpi@aissance pour I'heure inexistant ou presque.

2.2 - Les caractéres de la surdité suite & l'infeicn & CMV©)

La surdité prend tous les visages car elle pewtesir de facon décalée par rapport a la naissavee @n
délai d’apparition de 16 a 20 mois et/ou s’aggrgwargressivement tout au long de la vie. Au firadle
touchera environ 13% des enfants infectés, soit &% enfants symptomatiques et 10% des enfants
asymptomatiques ; elle sera responsable finalede5% des surdités des enfants de 4 ans.

Le risque de surdité est identique que I'on soitsgnation de primo-infection ou de récurrence. r®ua
prématurité, il est surtout corrélé a 'importamteela charge virafé® a la naissance et & une excrétion virale
urinaire forte et prolongée : le risque de surditéz I'enfant asymptomatique croit linéairementeB8000 et
30000 copies/ml avec un risque élevé de séqudekves lorsque la charge initiale dépasse les @200
copies/ml.

Lorsque la surdité survient, elle est surtout s&eprofonde, bilatérale dans 43% des cas cheaukeau-né
asymptomatique et 70% des cas chez le nouveausm@@yatique.

L’enfant atteint secrétera du virus dans la sadivelans les larmes pendant au moins 1 an, dangifes
pendant au moins 2 ans.

La certitude de la responsabilité du CMV dans laége de la surdité n’est possible qu’au cours des
premieres semaines de vie en recherchant sa peédans la salive, le sang et les urines car ay-tiglaut
s’agir d’une infection néonatale dont le pronostt radicalement différent. Au dela de 3 semaih@ssqu’a

2 ans, chez un enfant atteint de surdité avec pcésde CMV dans la salive et les urines, un diaimos
rétrospectif peut étre envisagé secondairementtiisant la « polymerase chain reaction » (PCR) Isur
carton de Guthrie en sachant qu’il n’est consev@ de 2 a 8 ans selon les régions, que la setidili test
n'est pas de 100% et qu’il n’est pas simple d'yiaaoces.

Le traitemerff” 3 3% “Ofajt appel aux deux antiviraux que sont le gamsicl (GCV) et le valaganciclovir
(VGCV). lIs ont a ce jour démontré leur efficaciiér la prévention de la dégradation de l'auditicsigrde
nombreuses questions sont encore débattues cont;eamant tout, la durée du traitement. Il semhiaig
consensus se fasse autour d’un traitement par V@& mois des la naissance pour des enfants atgech
virale élevée et I'excrétion urinaire importantgour les patients plus pauci symptomatiques etiae ane
charge virale plus faible, le traitement préconest de 6 semaines. Le risque du traitement outre la

neutropénie initiale réside dans les possibless#fidong terme notamment quant a la tumorogénese.
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2.3 - La nécessité d'un dépistage spécifique denfection a CMV

2.3.1. Etat de I'art du dépistage systématique’dadition & la naissance en France

En l'absence de dépistage systématique de I'andéita naissance, le diagnostic de surdité n’edeppe
vers I'age de 24 mois, trop tardivement pour ne quasstater les séquelles de la « déprivation sisfigos
tout autant que pour pouvoir offrir au jeune pdtilentotalité de I'arsenal thérapeutique considérmalent
amelioré et diversifié au cours des 30 derniereges Aussi, la France l'a-t-elle rendu obligataue le
territoire national en avril 2012 par le biais d'amété*”) laissant aux Agences Régionales de Santé le soin d
I'organiser.

Pour I'heure, ce dépistage est mis en place sumsdimble de notre territoimais son efficience reste
imparfaite dans certaines régifiis™ *? Si les premiéres étapes sont effectuées de fagtisfaisante en
maternité grace a I'enthousiasme et a la bonnent®lde la plupart des personnels, d'importants |proés

de suivi des nouveau-nés et de leurs parents sargidés la sortie : difficultés a trouver des shiétes et du
personnel pour effectuer I'étape diagnostique, memnb enfants « suspects » perdus de vue et, ainsi
nombreux parents laissés a leurs angoisses etiindes. Quinze régions francaises sur 21 ont tagabilité
insatisfaisante voire inexistante aprés la soridadmaternitd®. C’est insister sur le réle-clé du médecin
traitant qui, a la condition d’étre bien informéf@tmé, doit s’assurer que le dépistage a été teffechez tous
les nouveau-nés dont il a la charge et aider Ipsreus de vue » et leurs parents en les guidast lger
structures habilitées a effectuer la démarche distgque ou au moins en les orientant vers son QlREom
pédiatre correspondant.

2.3.2. La nécessité d’'un dépistage systématiquiimfection par CMV a la naissance

A Paris, 0,37% des enfants naissent infectés paM¥ et ils ne sont pas systématiquement dépifigésont
donc hautement contaminants et, en cas d’attentiel&€aire retardée, échappent au dépistage sysj@maie
I'audition a la naissance.

Leur dépistage permettrait de connaitre immeédiatértee statut virologique a la naissance, d'évallzer
virémie et la virurie et de prescrire trés rapidemen traitement par antiviraux chez les enfants
symptomatiques. Chez les nouveau-nés sans atediiéive initiale, la mise en place d’une surveitia
adaptée permettrait de dépister I'apparition évalgw’une surdité et la traiter.

Ne pas les dépister laisse échapper tous les srdant I'atteinte auditive est Iégere ou retardéeeepermet
plus lors d’'un diagnostic de surdité fait au-de& 3l semaines d’affirmer la responsabilité du vidasis
I'atteinte de l'audition. Par ailleurs, porteurs\dus ils diffusent I'infection.
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2.3.3. Le dépistage systématique de I'infection @AtV in uterd*®

Il semble que lors d’'une infection survenant awxddd la 12° semaine de gestation, le risque deté&urd
gu’elle soit précoce ou retardée diminuerait de iBran significative ainsi que les autres atteintes
neurologiques. La période critique se situe dorabaiblement principalement au premier trimestre ale |
grossesse et de ce fait, il parait justifié de aitng®, a ce stade, le statut sérologique de la farsachant que
le risque de transmission d’une mere infectée sesfant est de 35%.

Etant donné que le diagnostic d’infection feetalgose sur la PCR dans le liquide amniotique au gtix
taux de fausse-couche inférieur a 1/1000, certanespes plaident en faveur d’'un dépistage sysiqoeat

la 12° semaine dans le triple but :

- de rassurer définitivement les 60% des partuggstil n’est pas diagnostiqué d’infection foetale,

- d’établir un pronostic des risques de séquelieke deur gravité dés avant la naissance, lesdsrie
I'évaluation prénatale étant le risque résiduelydacousie unilatérale chez 18% des nouveau-nés
asymptomatiques avec une évaluation prénatale neffa

- de prescrire, pour les autres 40%, en fonctiandibamnées biologiques et échographiques, un
traitement maternel par valaciclovir & la dose gio8ir jusqu’a I'accoucheméf.
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3 - RECOMMANDATIONS
Considérant :

- que le foetus possede une cochlée fonctionnetfetire des la 28° semaine,

- que la menace de surdité pese sur le foetus gatiorugénétique ou infection principalement au
CMV,

- que le dépistage systématique de la surdité garmdiagnostic précoce suivi de traitements
audioprothétigues, par implants cochléaires ou cadaénteux par antiviraux,

L’Académie Nationale de Médecine recommande :

1. De proposer un dépistage systématique de l'infecioCMV chez tous les nouveau-nés et toute
les femmes enceintes en début de grossesse,

2. De mettre en vigueur des actions de prévention dénfection CMV dans les créches et dans le
établissements dédiés aux enfants de moins de 3 ,ans

3. De s’assurer de la réelle efficience du dépistaggsseématique de la surdité a la naissance sur tol
le territoire et d’assurer un suivi rigoureux a lasortie de la maternité,

4. D’informer les parents des possibilités et des motités thérapeutiques des surdités dépistée
précocement,

5. D’introduire I'enseignement de l'audition foetale dans le cursus des étudiants en santé, ¢

particulier les médecins, les sages-femmes, les paéltrices...

2S

It

2S
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PERSONNALITES AUDITONNEES

Au cours de 'année 2018-2019, la commission Xepraduction et développement », a auditionné @iffés

spécialistes concernés par le sujet :

Professeur Paul AVAN INSERM UMR 1107 - Universitiehont Ferrand

Mise en place de la sensorialité auditive in utet@on exploration.

Professeur Carolyn GRANIER-DEFERRE - Institut Umsitaire de Psychologie - Paris Descartes

L’audition foetale et son exploration.

Professeur André CHAYS - Service ORL - CHU Reims
Dépistage de l'audition a la naissance.

Professeur Natalie LOUNDON - Service ORL - Hophigicker-Enfants-Malades - Paris Descartes V
Surdité congénitale - Aspects cliniques.

Docteur Sandrine MARLIN - Centre de référence datadies génétiques - Hopital Necker Enfants Malades

Surdités génétiques.

Professeur Natacha TEISSIER - Service ORL - HOpitabert Debré - Université Paris-Diderot

Infections congénitales par le CMV.

Professeur Yves VILLE - Service de Gynécologie-@trgjue - Hopital Necker Enfants Malades
Primo-infection par le CMV au cours de la grossesse
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