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La surdité est le déficit sensoriel le plus
frequent : 1l touche 1 enfant sur 700 et un
pourcentage Important de la population
adulte. La surdité n'’est donc pas rare mais
regroupe un ensemble important de maladies
rares d’origine geneétique.

On estime actuellement que 80% des
surdités de I'enfant sont d’origine genétiques
(a determiner pour les adultes).

Le Centre de Compeétence Maladies Rares
«Surdités Géneétiques» de Reims est composeé
d’'une équipe pluridisciplinaire dédiée a la prise en
charge des patients avec une surdité suspecte
d'étre d’origine genétique

- sur le plan diagnostigue (avec acces a la

technique de Génome),

- pour la rehabilitation auditive, en lien direct
avec le service dORL (centre d'implant auditif),
avec accompagnement des patients et de leur
famille.

Nous travaillons en étroite collaboration avec le

Centre de Reférence Surdités Geénétigue de

I'hGpital Necker.
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Plus de 100 formes génétigues differentes sont
actuellement identifiees dans les surdités isolees,
et plus de 400 syndromes differents incluant une surdité ont
deja éte decrits.
= Surdités neurosensorielles non syndromiques
= de transmission autosomique récessive
(«<DFNB>» dont DFNBL1 liée aux genes GJB2-GJB6)
= de transmission autosomique dominante
(«<DFNA>» dont DFNA9 liée au gene COCH)

= Nombreux syndromes dont :

- Syndrome de Wolfram
- Syndrome de Pendred

- Syndrome de Usher....
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COORDONNATEURS EQUIPE MEDICALE ET PARAMEDICALE RENDEZ-VOUS

DU CENTRE DE REFERENCE

Dr C JACQUIN, Généticienne
Dr C POIRSIER, Généticienne Hopital d’Enfants

Dr A ZIEGLER, Généticiens 47 rue Cognacqg Jay

Docteur Céline POIRSIER DR V DASLTEIN, biclogiste REIMS
Pr AS LEBRE, biologiste geneticienne

Dr A PRETO, biologiste généticienne
N DAUSSE, Conseilleres en Génétique Secrétariat

des Consultations de Genétique

Pr M LABROUSSE, ORL (Enfants et Adultes)

Pr N BEDNAREK, Neuropédiatre 0326 78 90 03

Dr M DESCHARMES, Peédiatre
Dr G LORON, Neuropédiatre
Dr A CARSIN-VU, Radiologue ....
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