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Avant-propos

En France, plus de 10 % des enfants 4gés de moins de 5 ans pourraient présenter une ou
plusieurs anomalies de la vision. Or I’on sait qu’un déficit précoce de la fonction visuelle peut
interférer avec le développement de I’enfant et retentir sur I’ensemble de ses compétences,
qu’elles soient motrices, cognitives ou affectives, et avoir ainsi des répercussions sur ses
performances scolaires puis sur son insertion sociale et professionnelle.

Les déficits les plus fréquents (hypermétropie, myopie, astigmatisme et strabisme), souvent
dénués d’impact immédiat notable sur le comportement ou la vie quotidienne du nourrisson
ou du jeune enfant, sont parfois difficiles a déceler. S’ils ne sont pas diagnostiqués et traités
précocement, ils peuvent étre a I’origine d’une baisse irréversible de 1’acuité visuelle, que
I’allongement de la vie contribuera encore a majorer. Il est donc pertinent de s’interroger sur
le bénéfice médical et économique d’un dépistage précoce et systématique des anomalies de
la vision chez le jeune enfant et le nourrisson.

La Mutuelle générale de I’Education nationale a souhaité accéder a un bilan des
connaissances sur les modalités de dépistage et de prise en charge précoces des différents
types de déficits visuels rencontrés chez I’enfant.

Pour répondre a cette demande, I’Inserm a, dans le cadre de la procédure d’expertise
collective, réuni un groupe d’experts médecins et chercheurs dont les compétences ont
couvert I’ensemble des aspects du probléme : épidémiologie, ophtalmologie pédiatrique,
neurosciences, psychologie cognitive, génétique, ingénierie optique, économie...

Le groupe d’experts a structuré son analyse de la littérature internationale autour des
questions suivantes :

*Comment se développent les structures et les fonctions visuelles chez ’homme ? Quelles en
sont les étapes-clés? A partir de quel age peut-on détecter des anomalies ?

*Que sait-on des interactions entre un déficit des fonctions visuelles et le développement de
I’enfant, en particulier I’apprentissage de la lecture ?

*Quelles sont les anomalies visuelles rencontrées chez le nourrisson et le jeune enfant, et leur
étiologie ? Comment en faire le diagnostic ? Quelles sont les techniques diagnostiques
validées ?

*Quels sont les modes de prise en charge (optique, chirurgicale, médicamenteuse) des
différents troubles recensés?

*Quelles sont les prévalences des différentes anomalies de la vision chez le nourrisson et
I’enfant, et leur impact en santé publique ?

*Comment identifier des populations a risque ? Quels sont les facteurs génétiques impliqués
dans les déficits visuels ? Quels sont les programmes de dépistage général ou spécifique mis
en place chez les enfants d’age préscolaire dans différents pays ? Quelle est I’efficacité de ces
programmes ? Quelles sont les données sur les évaluations économiques des stratégies de
dépistage et de traitement précoces ?



Une interrogation ciblée des bases bibliographiques Medline, Embase, Pascal et Psycinfo a
permis de sélectionner plus de 1 400 articles. Au cours de 10 séances de travail organisées
entre décembre 2000 et septembre 2001, les experts ont, chacun dans leur champ de
compétences, présenté un bilan critique des publications qui leur ont été proposées pour
analyse. Les toutes dernicres réunions ont été consacrées a 1’¢laboration d’une synthese
commune et a la proposition de recommandations d’action et de recherche.

Des auditions ont été programmeées et font 1’objet de communications. Elles ont permis au
groupe d’experts de prendre connaissance des résultats d’études pilotes de dépistage précoce
dans certaines régions francgaises, et de recueillir I’expérience de professionnels spécialisés
dans la prise en charge des enfants malvoyants.
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Systeme visuel du nourrisson

L’ceil est I’'une des premiceres structures différenciées visibles chez le jeune embryon. On peut
de facon concomitante observer une spécialisation précoce des relais sous-corticaux et des
aires corticales dévolus au traitement du signal visuel. L’étude du développement de la vision
ne se congoit que dans ses relations avec celle de la maturation des structures qui contrdlent la
position des yeux et les déplacements du corps dans un environnement plus ou moins stable.
L’acte de voir implique donc une perception des ¢léments du corps et une maitrise de ses
déplacements. Cette compétence est acquise au cours d’une expérience visuelle et
visuomotrice commengant a la naissance et se chargeant progressivement d’une dimension
cognitive, affective et sociale qui favorise I’épanouissement de I’individu dans sa niche
écologique. La perturbation de I’un quelconque des éléments de cette chaine d’intégration des
composantes visuelles de I’environnement peut interférer avec le développement de la
fonction visuelle.

Développement des structures et des fonctions visuelles

La cupule optique qui deviendra 1’ceil se différencie trés tot chez I’embryon et induit la
formation des différentes parties de I’ceil. La formation du globe oculaire intéresse les trois
grandes catégories de tissu embryonnaire et résulte d’une extraordinaire interaction entre des
¢léments dissemblables. On comprend donc que de nombreux facteurs puissent en affecter la
formation.

Développement optique de I’ceil

Le globe oculaire mesure environ 16,5 mm de diamétre a la naissance et 24 mm a 1’age
adulte. Des 18 mois, il atteint en moyenne 23 mm, une taille proche de sa dimension finale, ce
qui a une incidence sur le choix de 1’age auquel il est recommandé de pratiquer certaines
interventions chirurgicales. A la naissance, les milieux optiques sont clairs. Les propriétés
optiques de 1’ceil ne constituent donc pas un facteur limitant des capacités visuelles chez le
nouveau-né, mais la croissance du globe contribue a former une meilleure image sur la rétine.
Chez I’enfant prématuré de moins de 35 semaines, des restes embryonnaires créent un flou
dans les milieux optiques, normalement clairs a la naissance, affectant la transmission de
I’image.

Le développement optique de 1’ceil n’est pas seulement guidé par un principe général de
croissance. Un mécanisme de correction des imperfections de la réfraction est a I’ceuvre
pendant la croissance, qui ameéne la plupart des individus vers un état optique normal,
I’emmétropie. On observe que la distribution de 1’erreur de réfraction d’une population adulte
est plus étroite que ne le laisse prévoir une distribution statistiquement normale, ce qui
signifie que le processus d’emmétropisation tend a regrouper les valeurs autour de la
réfraction parfaite. L erreur réduite observée dans la population adulte est seulement d’une
dioptrie, alors qu’elle se situe autour de deux dioptries et présente une grande dispersion des
valeurs au cours de la petite enfance.



La croissance du globe (processus passif) contribue a cette emmétropisation, puisque la
puissance réfractive du globe diminue avec sa croissance. Toutefois, elle ne suffit pas a
I’expliquer totalement : il s’y ajoute une emmétropisation active, dépendante de I’expérience
visuelle, et dont les mécanismes ne sont pas encore connus (Saunders et coll., 1995a).

Réfraction chez le nourrisson

Ce domaine a été abordé de fagon trés complete dans la revue de Saunders (Saunders, 1995b)
et dans un article récent de Mayer et coll. (2001). L’¢tat de la réfraction n’est pas stable
pendant les premicres années de vie. Il évolue normalement vers une réfraction parfaite, dite
emmétropisation. Mais une proportion significative des enfants ne suit pas ce parcours, ce qui
peut conduire a une amblyopie unilatérale et contribuer a provoquer un strabisme. On
comprend donc tout I’intérét, et on en verra la difficulté, de suivre de pres le développement
de la réfraction.

Hypermétropie

Quelle que soit la méthode utilisée, les auteurs s’accordent sur le fait que I’enfant est
hypermétrope de 2 a 3 dioptries vers 4 mois. Cette hypermétropie décroit rapidement au cours
de la premicre année (1 a 2 dioptries a 1 an), ’enfant devenant progressivement et presque
totalement emmétrope vers 1’age de 5 ans. Il continue cependant son parcours
d’emmétropisation jusqu’au début de I’adolescence, comme le montre la courbe présentée
dans la figure 1.1. (Figure manquante)

La non-emmétropisation constitue une cause majeure de strabisme et d’amblyopie chez les
enfants suivis a 4 ans (Vaegan et Taylor, 1979 ; Atkinson, 1993 ; Mayer et coll., 2001). En
effet, les défauts de réfraction constituent la principale cause d’amblyopie et de strabisme,
surtout s’il s’agit d’une hypermétropie excessive, d’un astigmatisme important ou d’une
différence de réfraction entre les deux yeux. Les efforts d’accommodation génent alors le bon
développement du couple accommodation-convergence, qui conditionne le bon équilibre
oculomoteur. L’amblyopie et le strabisme résultent la plupart du temps d’une perturbation
entre trois termes, la réfraction, I’accommodation et la convergence, qui sont
physiologiquement dépendants les uns des autres et permettent la fonction binoculaire
normale. Une étude de I’évaluation visuelle d’une population de nourrissons agésde5 a 15
mois a montré une proportion d’hypermétropie excessive (=3 dioptries) de I’ordre de 16 %
(Vital-Durand et Ayzac, 1996).

Myopie

La proportion de nourrissons dont un ceil au moins est myope dépend des critéres utilisés. Si 4
% a 6 % des nouveau-nés présentent une myopie légere, les cas plus séveres n’excéderaient
pas 1 %. Cette proportion augmente avec I’age (Vincelet et coll., 1999). Si la myopie de la
premicre année peut régresser temporairement, elle réapparaitra systématiquement au cours de
I’enfance, surtout si I’un des parents au moins est myope (Gwiazda et coll., 1996).

Astigmatisme

Un astigmatisme notable, égal ou supérieur a 0,75 ou 1 dioptrie selon les auteurs, est relevé
chez 42 % a 62 % des enfants de 0 a 5 mois ; cette proportion n’est plus que de 20 % entre 25



et 45 mois. Banal s’il est isolé, I’astigmatisme associé a un autre défaut de la réfraction
augmente le risque d’amblyopie et de strabisme (Abrahamsson et coll., 1992).

Anisométropie

Une différence de 1’état réfractif entre les deux yeux cause une différence de netteté et de
taille (aniséiconie) de I’image qui est floue sur I’un des yeux. L’incidence de 1’anisométropie
varie avec I’age et le critere utilisé. Apres normalisation des données, elle se situerait autour
de 5 % a partir de 1 an.

Le caractére héréditaire des amétropies est démontré de nombreuses fagons, entre autres par
I’observation que les valeurs de la réfraction des jumeaux monozygotes différent moins que
celle des jumeaux dizygotes (Valluri et coll., 1999). Les expérimentations sur le primate
montrent que 1’anisométropie est responsable d’amblyopie, mais que d’autres facteurs que la
défocalisation optique contribuent a I’amblyopie ou au strabisme. Il existe une tendance a
développer conjointement ces pathologies, vraisemblablement d’origine génétique (Smith et
coll., 1999).

Des « valeurs physiologiques » de la réfraction ont été proposées par différents auteurs. Ainsi,
Clergeau (2000, ?) a effectué¢ des mesures de la réfraction sous cycloplégie sur une population
d’enfants agés de 9 mois a 7 ans : dans le cadre de ces études, qu’elles soient transversales
(pour mesurer 1’évolution des amétropies au niveau d’une population) ou longitudinales (pour
mesurer cette évolution au niveau de I’individu), des mesures ont été effectuées a 9-13 mois,
24 mois puis entre 5 et 7 ans. L’analyse statistique de la répartition des valeurs de réfraction
dans cette population, apres correction par les valeurs moyennes d’emmétropisation observées
et confrontation avec les données de la littérature, permet a I’auteur de proposer, pour un
enfant agé de 9 a 12 mois, les normes suivantes : myopie <a 1 dioptrie, hypermétropie <a 3,75
dioptries, astigmatisme <1,75 dioptries, anisométropie <a 1 dioptrie. Toutefois, la valeur
limite pour la myopie pourrait étre plus €élevée, certains préconisant 2 voire 3,5 dioptries ; en
réalité, la valeur de 3,5 dioptries peut étre considérée comme la limite a partir de laquelle le
risque amblyogéne est maximal.

Développement de la rétine

A la naissance, la rétine maculaire est immature, mais la rétine périphérique est identique a
celle de I’adulte. Tous les photorécepteurs (100 millions de batonnets et 5 millions de cones)
et les neurones sont déja présents. La croissance du globe, I’allongement de 1’article externe
des photorécepteurs (segment constituant la partie photosensible du récepteur) et leur
agglomération dans la fovéa contribuent a I’amélioration de la qualité de 1’image sur la rétine,
par I’augmentation de la fréquence d’échantillonnage des photorécepteurs et de la sensibilité
de ’ensemble (Banks et Benett, 1988 ; Popovic et Sjostrand, 2001). La distance entre les
articles externes des cones constituerait le principal facteur limitant la vision du nourrisson.

Le développement progressif de la partie photosensible des cellules photoréceptrices suit la
méme courbe de développement que I’acuité visuelle (Wilson, ® 1988). La maturation de la
réponse des batonnets a été bien étudiée (Fulton et coll., 1996 ; Hansen et Fulton, 2000) : la
capacité de détection d’un stimulus scotopique (vision crépusculaire) de 2 degrés présenté a
une excentricité de 10 et 30 degrés a été testée chez des enfants dgésdel0 a 26 semaines. A 26
semaines, les capacités de détection rejoignent celles de 1’adulte. La longueur du segment
externe des batonnets et la densité de rhodopsine expliquent vraisemblablement la diminution



de ce seuil au cours de la maturation. De fagon générale, le travail de Wilson (1988) montre
une évolution paralléle des paramétres cellulaires rétiniens décrits et des capacités
sensorielles.

Développement des fonctions corticales

L’information visuelle codée par la rétine est relayée par le corps genouillé latéral au niveau
du thalamus, avant de parvenir au cortex cérébral.

Dans les semaines qui suivent la naissance, la vision du nouveau-né est probablement assurée
principalement par des voies sous-corticales, I’émergence des processus corticaux survenant
vraisemblablement a partir de I’age de 2-3 mois, avec I’apparition du sourire social et de
I’exploration visuelle systématique et volontaire. C’est aussi le moment ou s’améliore la
vision des enfants atteints du syndrome de retard de maturation visuelle décrit par Beauvieux
(pour revue Fielder et coll., 1991). L’atteinte sous-corticale se résoudrait avec le
développement des fonctions corticales. Pour tester cette hypothése, Cocker et coll. (1998) ont
étudié trois réponses comportementales aux cartes d’acuité : une fonction corticale de
discrimination, une fonction sous-corticale de contréle du regard et une fonction strictement
corticale de réponse pupillaire a un réseau. Ces réponses sont retardées dans le syndrome de
Beauvieux, indiquant que méme si le déficit est d’abord sous-cortical, il retarde I’émergence
de la réponse corticale. La rapidité de I’amélioration des capacités visuelles suggére que
I’anomalie structurelle est localisée plutdt qu’étendue. Plus récemment, Taylor distinguait
trois types de retard de maturation visuelle, selon que le déficit était isolé ou associé a une
atteinte périphérique ou centrale (Taylor, 1990).

Certains déficits visuels sont la conséquence d’une pathologie survenant non pas au niveau du
globe oculaire, mais dans les structures nerveuses, généralement corticales et donc
responsables du traitement des influx transmis par le nerf optique. Parfois appelée cécité
corticale, la nature et les possibilités thérapeutiques de ce type de déficit devraient faire
préférer, chez I’enfant, le terme de déficit visuel d’origine centrale (cortical visual
impairment), car cette pathologie s’accompagne le plus souvent d’un controle défectueux de
la motricité oculaire volontaire et de ’attention qui n’appartiennent pas a la définition de la
cécité corticale. La cécité corticale est cependant connue chez I’enfant et s’accompagne
généralement d’une récupération spontanée. Cette pathologie est citée pour mémoire car elle
n’appartient pas aux déficits pouvant faire 1’objet d’un dépistage (Cioni et coll., 1997). 7

La connectivité corticale est normalement déja trés élaborée a la naissance. Les réseaux de
connections évoluent vers la maturité au cours des premiers mois. L’imagerie fonctionnelle
chez le nourrisson montre que le cortex visuel fonctionne sur un mode adulte age de 15 mois
(Martin et coll., 1999). Le remodelage synaptique, largement dépendant de 1’expérience
visuelle, est caractérisé par une période sensible, ou critique, trés importante pour le
développement harmonieux de la vision.

Période critique et plasticité cérébrale

Les auteurs s’accordent a recommander que la détection et le traitement des troubles visuels
soient effectués le plus précocement possible, lors de la période critique du développement
(Hubel et Wiesel, 1965 ; Beardsell et coll., 1999). En effet, des expériences chez 1’animal ont
montré qu’il existe une période critique entre la naissance et I’age adulte, durant laquelle la
privation visuelle d’un ceil entraine une perte d’activité irréversible des neurones visuels



corticaux normalement stimulés par cet ceil. De nombreux travaux ont défini I’étendue et
I’amplitude de la sensibilité de la fonction binoculaire a la perturbation de I’expérience
visuelle. Celle-ci peut prendre la forme de privation des formes (par suture des paupiéres d’un
eeil), d’anomalie de la réfraction (un ceil est équipé d’une lentille le rendant myope ou
hypermétrope) ou de strabisme expérimental par résection d’un muscle extraoculaire. Dans
tous les cas, on obtient une amblyopie plus ou moins profonde si la restriction de I’expérience
visuelle a lieu a un age précoce (Wiesel, 1982).

Chez le chat, la période critique se situe entre la 4° semaine et le 4° mois (Hubel et Wiesel,
1970). Avant le 1°mois, la privation visuelle n’entraine aucune déficience visuelle car les
chatons utilisent peu leurs yeux (leurs yeux ne s’ouvrent que vers le 10°jour, et les chatons
restent a I’obscurité, prés de leur mére, durant plusieurs semaines encore). Aprésle1® mois, la
sensibilité a la privation oculaire augmente rapidement et devient maximale au cours des
premicres semaines de la période critique : la fermeture d’un ceil durant quelques jours suffit
alors a déformer notablement I’histogramme de dominance oculaire. Aprés I’age de quatre
mois, la sensibilité a la privation visuelle décroit, ¢’est-a-dire que la durée de privation requise
pour entrainer un déficit visuel comparable augmente régulicrement. Chez le singe, la période
critique commence des la naissance et dure plus longtemps que chez le chat, jusque vers la fin
de la premicre année ; au cours de cette période, méme une privation sensorielle ne durant que
quelques jours modifie considérablement la répartition de la dominance oculaire (pour revue,
Olitsky et coll., 2002).

Chez le singe adulte, la privation visuelle, quelle qu’en soit la durée, n’entraine aucune
déficience visuelle, que ce soit en termes de cécité, de déficience coricale ou d’atrophie des
corps genouillés latéraux. L’absence d’image rétinienne au début de la vie induit ainsi des
déficiences durables dans la fonction 8 corticale (Blakemore et coll., 1978).

La période critique (ou sensible) correspond donc a cette période durant laquelle la restriction
de I’expérience visuelle entraine une amblyopie (pour revues Daw, 1995 ; Kiorpes et McKee,
1999). Chez I’animal, sa détermination dépend de la sévérité et de la durée de la restriction
visuelle, et du niveau du systéme anatomique éudi¢ : chez le singe macaque, les cellules
nerveuses spécialisées appartenant aux niveaux les plus élevés du systeme (cortex visuel
secondaire) ont ainsi une période critique plus longue que celles appartenant aux niveaux
inférieurs (cortex visuel primaire) (Daw, 1998).

La notion de plasticité cérébrale recouvre I’ensemble des phénoménes permettant aux
neurones de modifier leurs connexions et leur organisation en fonction des expériences vécues
par I’organisme. Elle intervient dans le fagonnement de 1’organisme au cours du
développement pré-et postnatal, pendant I’apprentissage précoce du jeune individu apres la
naissance, mais aussi lors des apprentissages chez 1’adulte. La plasticité cérébrale joue un role
essentiel au cours de la période sensible, et peut-€tre au-dela.

L’extrapolation des données animales a I’homme indique que la période sensible ou critique
suit vraisemblablement un profil en cloche asymétrique. Elle débuterait entre 4 et 6 mois,
présenterait un maximum vers 18 mois et diminuerait lentement jusqu’a 5 ou 7 ans.
L’expérience clinique de récupération des amblyopies confirme ces résultats (Roth et coll.,
1977), bien que quelques cas d’amblyopie récupérés au-dela de 7 ans aplatissent la courbe du
coté de son extinction. Une illustration extréme de la période sensible est ’amélioration tres
rapide de I’acuité apres la levée précoce de 1’obstacle visuel chez 28 enfants porteurs d’une
cataracte congénitale, opérés entre 1 semaine et 9 mois. Immédiatement apres I’ablation du



cristallin, I’acuité est celle que I’on observe chez un nouveau-né. En I’espace d’une semaine,
la résolution spatiale est déja trés augmentée et 1’amélioration se poursuit avec la prolongation
de I’expérience visuelle (Maurer et coll., 1999).

Evaluation des fonctions visuelles

L’¢tude clinique de la fonction visuelle permet d’en évaluer le développement. Les méthodes
comportementales permettent de suivre I’émergence des fonctions visuelles, a travers
I’évaluation de I’ensemble de la chaine de réception, de traitement et d’¢laboration des
conduites.

Capacités sensorielles

Premiére étape de cette chaine, la capture des parameétres de la stimulation visuelle est évaluée
a partir des réponses oculomotrices observables directement. 9

Résolution spatiale (acuité visuelle)

L’acuité visuelle du nourrisson est mesurée depuis I’introduction par Fantz de la technique du
regard préférentiel (Fantz et coll., 1962). Apres les premicres applications cliniques
(McDonald et coll., 1985 ; Teller et coll., 1986), les mesures sont devenues de plus en plus
précises et généralisables avec I’amélioration des procédures (Vital-Durand, 1992).

Dans ce test, ’examinateur, séparé de I’enfant par un écran, observe par un petit orifice la
direction du regard de I’enfant quant lui est présentée une série de cartes d’acuité portant a
I’une de leurs extrémités un motif imprimé de dimension et contraste calibrés. Ne sachant pas
de quel coté est situé le motif, I’observateur doit le découvrir grace au regard du nourrisson ;
la présentation de mires calibrées de plus en plus fines permet de déterminer le plus fin motif
attirant systématiquement le regard de I’enfant, et donc 1’acuité visuelle.

Cette méthode simple et rapide, mais qui exige un certain entrainement de la part de
I’expérimentateur, est maintenant répandue en clinique. Les valeurs de 1’acuité binoculaire en
fonction de I’age (tableau 1.I)' montrent que les capacités de détection sont déja remarquables
a un stade précoce. Cette acuité, ou plus exactement ce niveau de résolution spatiale, est
supérieure a 1’acuité morphoscopique qui consiste a reconnaitre une forme, que ce soit un
dessin ou une lettre, et qui ne peut étre mesurée qu’a I’age de 2-3 ans. Dés que I’on peut
mesurer 1’acuité morphoscopique, et particuliérement chez 1’adulte, on observe une différence
systématique entre ces deux acuités, de 1’ordre de racine carrée de 2.



Tableau 1.1 : Acuité visuelle (résolution spatiale) en fonction de I’4ge (d’aprés Vital-
Durand, 1992)

Résolution spatiale

Age Dixi¢mes LogAMR Cycles/degré
Premiéres semaines 1/20 1,3 1
3 mois 1/10 1,0 3

6 mois 2/10 0,7 6

9 mois 3/10 0,5 9

12 mois 4/10 0,4 12

LogAMR : logarithme de I’angle
minimum de résolution

1. Les cliniciens cotent ’acuité sur une échelle de 10 : I’acuité normale est 10/10°ou 1. Les
physiologistes préferent les cycles par degré d’angle visuel (cpd) : 30 cpd sont 1I’équivalent de
10/10°. Les scientifiques utilisent le logarithme de ’angle minimum de résolution (AMR) :
I’acuité normale est de 0 logAMR.

On peut également utiliser les potentiels évoqués visuels (PEV) pour mesurer la résolution
spatiale. L’utilisation des PEV damiers est restée expérimentale (Moskowitz et Sokol, 1985 ;
Taylor et McCulloch, 1992)). La forme de I’onde recueillie sur I’occiput apres stimulation des
yeux atteint ses caractéres adultes vers I’age de 6 mois pour les fréquences spatiales
moyennes, c’est-a-dire pour les objets sans détails fins. Les réponses pour des stimuli plus
fins s’améliorent progressivement, ainsi que leur latence jusque vers 1’dge de 5 ans. Mais il ne
faut pas oublier que le potentiel évoqué est la réponse du cortex visuel primaire, qui ne
renseigne pas sur les capacités de traitement perceptif de I’image.

Sensibilités au contraste et aux couleurs

L’enfant 4gé de 5 semaines ne percoit pas les contrastes inférieurs a 20 % (Atkinson et coll.,
1977). Cette sensibilité s’améliore rapidement au cours des premiéres années, mais n’atteindra
les valeurs adultes, de I’ordre de 0,4 %, qu’au début de I’adolescence (Abramov et coll., 1984
; Beazley et coll., 1980). Cette limitation de la sensibilité ne constitue pas une géne
significative pour la fonction visuelle du jeune enfant : en effet, la plupart des objets qui nous
entourent, dont les visages, présentent des contrastes beaucoup plus élevés que 20 %. Les
contrastes entre la sclére, la pupille et I’iris sont aisément pergus par les nourrissons, méme
chez les sujets dont I’iris est relativement clair ; ces détails sont donc facilement perceptibles.

La sensibilité aux couleurs est explorée par des techniques de potentiels évoqués et des
méthodes comportementales. La réponse électrique est toujours plus précoce, puisqu’elle ne
traduit que les premiers maillons de la chaine de traitement, en deca de 1’étape de
programmation motrice de la réponse. Ainsi, il est démontré que I’enfant commence a
discriminer les couleurs du blanc au cours du deuxiéme mois (Teller et coll., 1978) et devient
rapidement sensible dans toutes les directions du diagramme de la Commission internationale
de I’éclairage qui définit I’espace des couleurs (Knoblauch et coll., 1998). Les mesures
comportementales confirment que, vers I’age de 3 mois, I’enfant discrimine toutes les teintes



et qu’il n’atteindra I’extréme finesse de la sensibilité adulte que vers I’adolescence
(Knoblauch et coll., 2001).

Sensibilité aux mouvements

Le développement de la sensibilité au mouvement a fait 1’objet de plusieurs études. Un aspect
particulier qui retient toute 1’attention est la possibilité de percevoir une forme dans un objet
en mouvement a partir de la corrélation de différentes parties de 1’objet. Ce phénomeéne
d’acuité visuelle dynamique (form from motion) est attribué a la voie magnocellulaire et aux
aires visuelles du systéme cortical pariétal. Il est trés utilisé implicitement dans 1’éducation
spécialisée des enfants porteurs de déficits de la vision statique des formes attribuée au canal
parvocellulaire. 11 est montré que la possibilité de détecter I’ouverture d’un anneau de Landolt
dans un stéréogramme pseudo-aléatoire dynamique (kinématogramme) est déja présente a
I’age de 4 ans et atteint un niveau adulte en termes de contrastes vers 1’adolescence (Schrauf
et coll., 1999). 1l est intéressant de noter qu’il n’existe pas de corrélation forte entre I’acuité
visuelle statique et dynamique, un argument qui renforce la spécialisation des canaux magno-
et parvocellulaires.

Le magnosystéme est peut-étre plus précoce dans son développement que le parvosysteme, de
sorte qu’il n’est pas soumis aux mémes limitations. La sensibilité au mouvement se rencontre
dans presque tous les systémes visuels du régne animal et traite un signal en 4 dimensions
(volumétriques et temporelles), ce qui a un réle écologique fondamental dans la détection des
prédateurs ou des proies. Les études chez I’enfant montrent que vers 14-15 semaines, la
sensibilité se rapproche de celle de I’adulte (Wattam-Bell, 1996). Cette fonction est souvent
épargnée dans les atteintes de 1’acuité. Les images contrastées et en mouvement sont donc
largement utilisées dans 1’éducation spécialisée des enfants déficients visuels. Enfin, on
soupgonne fortement que certaines atteintes du magnosystéme perturbant la sensibilité au
contraste et au mouvement sont responsables de certaines formes de dyslexie. L’enfant ne
percevrait pas correctement I’emplacement relatif des lettres et des mots dans la ligne.

Sensibilité a ’orientation

La capacité de distinguer I’orientation de deux réseaux a été mesurée par la technique des
potentiels évoqués (Braddick et coll., 1989) et par la méthode du regard préférentiel. Les
résultats concordent sur le fait que, vers 1’age de 4 mois, les enfants sont capables d’une
remarquable sensibilité a I’orientation et qu’ils ont déja une sensibilité¢ meilleure aux
orientations cardinales, verticales et horizontales qu’obliques (Leehey et coll., 1975).

Vision binoculaire

L’état de vision binoculaire est la capacité de percevoir une image unique, nette et en relief, a
partir de deux images rétiniennes distinctes. Une vision binoculaire satisfaisante nécessite la
présence de trois niveaux :

+la vision simultanée : formation et enregistrement par le cerveau de deux images rétiniennes ;

«la fusion motrice et sensorielle, par laquelle les deux images sont comparées, associées,
unifiées ;

*la stéréoscopie, ou possibilité de percevoir une image en relief.



La fusion est conditionnée par une motricité harmonieuse des deux yeux et une
correspondance parfaite entre les fovéas droite et gauche. La stéréoscopie nécessite
simultanéité et fusion et sa présence témoigne d’une vision binoculaire satisfaisante.

La possibilité de percevoir une image en relief sur la base de la disparité® des deux images
rétiniennes a €té ¢tudiée avec trois méthodes en paralléle : le regard préférentiel, la poursuite
de randots (abréviation de random dot stereogram, néologisme désignant un stéréogramme de
points aléatoires) en mouvement et les potentiels évoqués en réponse a des randots. Les
résultats indiquent que le nombre d’enfants capables de percevoir I’image en relief augmente
significativement autour du 4° mois pour atteindre 100 % vers le 7° mois (Held et coll., 1980 ;
Teller, 1982). Les données obtenues par la technique des PEV indiquent que le signal est
traité au niveau cortical avant I’expression de la réponse comportementale (Braddick et coll.,
1980). La réponse ¢électrophysiologique est obtenue en présentant a chaque ceil un stimulus
périodique dont la phase est modulée sur I’un d’eux. La modification périodique de la
réponse, qui survient quand les deux stimulations se trouvent en phase, indique I’existence
d’une intégration binoculaire. Aprés son apparition vers le 4° mois, la stéréoscopie atteint
rapidement les valeurs adultes. Les mesures comportementales et les études
¢lectrophysiologiques (potentiels évoqués correlés) convergent vers un age moyen
d’apparition de la fonction binoculaire entre la 10° et la 16° semaine (Braddick, 1996).

Les méthodes de regard préférentiel observent la préférence du nourrisson pour un stimulus
qui alterne entre une présentation corrélée et une présentation anticorrélée (c’est-a-dire qui
alterne une image d’ordinateur en relief et une image plane). On observe une légere précocité
des réponses électrophysiologiques par rapport aux réponses comportementales, comme cela
se vérifie lors de toutes les comparaisons de ces deux méthodes. En effet, la réponse
¢lectrophysiologique n’implique que ’aire corticale visuelle striée, alors que la réponse
comportementale requiert en outre la participation des aires préstriées et préfrontales
d’exécution d’une tache, en I’occurrence un mouvement oculaire. En clinique, on teste la
stéréoscopie sur des randots dés le 6° mois avec la plaquette de Lang (Lang, 1985) (ou le
relief-tropique). L’enfant est invité a montrer du doigt le motif qui apparait en relief sur une
plaquette.

Les auteurs s’accordent sur le fait que la stéréoacuité, mesurée par la plus petite disparité
rétinienne détectée, croit rapidement, en quelques semaines, d’une valeur de 80 minutes d’arc
a 4 mois jusqu’a la valeur adulte de 1 minute d’arc. Les études fines du développement de la
capture manuelle montrent que I’enfant utilise désle5° mois cette perception de la profondeur
pour guider sa main avec précision (Granrud et coll., 1985).

Une fonction binoculaire normale suppose que 1’alignement oculaire est suffisamment bien
contrdlé. La plupart des enfants ont développé un alignement oculaire (réglé par la fonction de
vergence) suffisant pour permettre une

2. Les images d’un objet fournies par les deux yeux sont Iégérement décalées, car elles sont
observées a partir de deux points différents. Cette disparité est a 1’origine de la perception
binoculaire du relief ou stéréoscopie. vision binoculaire dés 1’age de 12 semaines (Hainline et
Riddell, 1996). Les études de I’alignement oculaire a cet 4ge sont compliquées par 1’existence
d’un angle kappa (différence entre 1’axe optique et 1’axe anatomique de 1’ceil) augmenté a cet
age. La dépendance relative de I’alignement oculaire et de la fonction binoculaire a fait I’objet
d’une étude de Birch et Stager (1985) montrant que des enfants strabiques ésotropes
(convergents) ont une vision binoculaire jusque vers le 4° mois, puis la perdent : I’absence de



binocularité sensorielle n’est donc pas la cause, mais une conséquence, du strabisme. Ces
résultats ont été confirmés par Wattam-Bell et coll. (1987). Ces données indiquent que c’est le
versant moteur de la boucle sensorimotrice qui est perturbé, et non pas seulement I’entrée
sensorielle. Les effets de ces perturbations de la boucle sensorimotrice s’ajoutent aux effets
résultant de I’altération de la qualité de I’image rétinienne (défaut de réfraction) dans la
génese de I’amblyopie et du strabisme. Il est donc essentiel de prendre en compte tous ces
facteurs dans le choix du meilleur moment pour pratiquer la chirurgie de réalignement des
yeux strabiques. Les résultats sont I’objet d’observations contradictoires : il semble difficile
de maintenir une vision binoculaire méme si celle-ci a pu étre rétablie temporairement
(Charles et Moore, 1992).

Champ visuel

Pour mesurer le champ visuel, I’examinateur se place en face de I’enfant et observe la
direction du déplacement des yeux quand un stimulus (une boule ou des diodes) est présenté
le long d’un arc. Le stimulus peut étre statique ou dynamique, le stimulus de fixation pouvant
étre supprimé lors de la présentation du stimulus périphérique. Les résultats montrent que le
champ visuel est restreint a quelques 30 degrés de chaque c6té du point de fixation dans la
direction horizontale vers 1 mois (Mohn et Van Hof-Van Duin, 1986) et qu’il s’¢largit
rapidement pour &tre proche des valeurs adultes a 1’age de 1 an. Le champ dynamique est un
peu plus étendu que le champ statique (Sireteanu, 1996). Le test du champ visuel par
confrontation donne des résultats assez fiables, mais les techniques employées sont
difficilement applicables a la clinique.

Capacités sensorimotrices

Il s’agit d’étudier comment les capacités sensorielles se traduisent par des actes moteurs,
volontaires ou automatiques.

Développement de I’accommodation

L’accommodation est la capacité de mettre 1’image au point sur la rétine : elle repose sur le
relachement du cristallin et le lien entre I’accommodation et la La binocularité sensorielle
permet de voir une seule image avec les deux yeux. La binocularité sensorimotrice permet de
voir une seule image et d’aligner les deux yeux sur la cible. convergence, ces deux facteurs
évoluant tout au long de la vie. La perception du flou est le stimulus qui déclenche
I’accommodation. On peut montrer que les nourrissons, dés 1’age de 2 mois, sont capables
d’¢épisodes d’accommodation parfaite. Si dans les meilleures conditions I’enfant peut
manifester une accommodation de type adulte vers 1’age de 4 mois, c’est seulement vers la fin
de la premicre année que I’accommodation est précise et constante (Howland et coll., 1987).

Si I’on tient compte de la faible acuité visuelle du nourrisson, restreinte par la distance qui
sépare les cones fovéaux, ’accommodation n’est jamais un facteur limitant 1’acuité visuelle.
Ainsi, les valeurs d’acuité angulaire observées restent les mémes, que le stimulus soit présenté
a 30 cm ou a 6 m de distance (Cornell et McDonnell, 1986). Cependant, les notions d’espace
extracorporel, d’espace de préhension, de zones d’attention et les dimensions des stimuli
disponibles dans I’environnement peuvent restreindre 1’acuité visuelle a I’espace proche de la
capture des stimuli. L’apprentissage assure 1’extension progressive de cet espace (Hatwell,
1986 ; Streri, 1991). Si le nourrisson peut percevoir des objets ¢loignés, il manifeste une
préférence forte pour les stimuli proches, de grande dimension et suffisamment saillants.



Fixation

Elle est obtenue a la naissance si le nouveau-né, qui est photophobique, est placé en
éclairement mésopique bas (éclairage faible). L’ instabilité précoce de la fixation est
probablement la conséquence du faible niveau d’acuité centrale car elle se stabilise au cours
des premieres semaines pour devenir stable, précise et soutenue.

Motricité oculaire

Elle constitue le geste le plus fréquent de notre activité motrice coordonnée, le plus précoce et
peut-étre le plus résistant au vieillissement. On distingue trois types de mouvements oculaires
: les saccades (mouvements rapides), les mouvements de poursuite et les mouvements de
stabilisation. Ces différentes catégories ont été revues par Shupert et Fuchs (1988).

Des ¢léments de saccade peuvent étre obtenus des la naissance si I’on adapte les critéres
d’accélération et de vitesse maximum (Buquet et coll., 1992). Les enregistrements sont
réalisés par une technique de réflexion d’un signal infrarouge sur le limbe de I’iris. Cette
technique, comme la technique classique d’¢électro-oculographie, montre un développement
rapide de la précision des saccades (Hainline et coll., 1984), qui deviennent comparables a
celles de I’adulte entre 4 et 7 mois (Harris et coll., 1993). Le nombre de saccades réalisées
pour effectuer un déplacement de grande amplitude se réduit progressivement. L’accélération,
la précision et la vitesse des saccades augmentent dans le méme temps. Un défaut de la
programmation ou de I’amplitude des saccades est un signe clinique intéressant pour
I’examen orthoptique ou neuro-ophtalmologique. Le test du chateau (créneaux) de Labro
permet un examen qualitatif rapide de la capacité d’anticipation des saccades sur une cible en
déplacement derri¢re une série de masques (Labro et Rigal, 1996). Il s’agit d’un panneau de
50 cm % 25 cm découpé de deux créneaux le long d’une de ses grandes dimensions. On
observe les mouvements oculaires de poursuite d’un stimulus déplacé lentement derriere les
créneaux. On teste ainsi la capacité d’anticipation, et accessoirement I’étendue du champ
visuel. L’examinateur observe la poursuite visuelle et la coordination entre I’ceil et la téte d’un
enfant auquel est présentée une cible en mouvement qui disparait et réapparait dans les
créneaux.

Les mouvements de poursuite permettent a 1’ceil de poursuivre une cible en déplacement, sans
que I’image de 1’objet ne s’écarte de la fovéa. Les techniques électrophysiologiques
d’enregistrement des mouvements oculaires mettent en évidence des épisodes de poursuite
lisse, sans surcharge saccadique, dés les premicres semaines (Buquet et Charlier, 1996). Mais
il faut attendre environ I’age de 2 mois pour observer des épisodes prolongés de poursuite
bien réguliére d’amplitude égale a celle du stimulus et sans retard (Aslin, 1981). On peut
examiner les capacités de poursuite a 1’ceil nu chez le jeune enfant a qui on présente un
stimulus en déplacement pendulaire, de profil de vitesse sinusoidal, et montrer que cette
réponse peut étre améliorée par I’entrainement (Picard et coll., 1991).

Les mouvements de stabilisation de la perception intégrent les mouvements de la téte, de
I’objet et de I’'image sur la rétine pour en annuler les effets. Ils mettent en jeu la nuque et le
tronc. Ce sont des mouvements automatiques et inconscients qui sont présents désle4® mois.

Les mouvements de vergence assurent 1’alignement de chaque ceil sur la cible a toutes les
distances supérieures au punctum proximum (point le plus proche permettant
I’accommodation). La vergence, liée a I’accommodation, permet le développement



harmonieux de la vision binoculaire. II est donc logique que les mouvements de vergence
soient déja trés précis au 4°mois, quand apparait la vision stéréoscopique. On observe dés
I’age 2 mois des mouvements de vergence d’une précision supérieure a 4 degrés (Hainline et
Riddell, 1995). Ainsi, la vergence accommodatrice serait obtenue vers 2 mois (Aslin et
Dumais, 1980) et la vergence fusionnelle serait fonctionnelle vers 4 mois (Slater et Findlay,
1975).

Le nystagmus optocinétique binoculaire est constitué par une série de saccades en réponse au
déplacement d’une scéne visuelle. Ce comportement automatique indique le niveau de
maturation des voies visuelles et oculomotrices.

X : ibue au di i uelques dé u urs.
L’examen de cette réponse contribue au diagnostic de quelques désordres oculomoteurs. Il est
présent des le plus jeune age, mais sous une forme rudimentaire et en réponse a une faible
gamme de vitesse. L’évolution vers la maturité s’effectue au cours de la premicre année.

Le nystagmus optocinétique monoculaire est un indicateur fiable mais non absolu d’un
désordre binoculaire précoce. L enfant regarde en vision monoculaire les motifs imprimés
(rayures ou dessins contrastés) sur un cylindre dont le sens de rotation est alterné.
L’observateur estime la dynamique des mouvements oculaires.

Au cours des quatre premiers mois de vie, la réponse a la stimulation monoculaire n’est
déclenchée que par les stimuli se déplacant dans une direction temporonasale. La physiologie
a montré que les structures mises en ceuvre sont sous-corticales (Hoffmann et coll., 1994). La
disparition progressive de la préférence temporonasale a partir du 6° mois (Naegele et Held,
1982) met en ceuvre un circuit cortical probablement partagé par la fonction binoculaire et la
poursuite lisse : ces trois éléments de la réponse suivent en effet un sort commun, les uns
n’apparaissant pas sans les autres. Vers le 12°mois, les réponses aux deux directions de la
stimulation deviennent symétriques, sauf dans les cas ou la vision binoculaire est incompléte
ou altérée. Cependant, quelques cas contredisent cette regle (Wattam-Bell, et coll., 1987). Un
travail de Shawcat et coll. (1995) montre que c’est un déséquilibre de la rivalité entre les deux
yeux qui empéche la symétrisation du nystagmus optocinétique. En effet, si I’un des deux
yeux n’est pas fonctionnel, la rivalité binoculaire est absente et la symétrisation ne s’instaure
pas. Ces réponses peuvent étre observées directement par un observateur entrainé.
Malheureusement, ces techniques d’électro-oculographie ne sont pas facilement accessibles a
cet age précoce.

Concernant la coordination ceil-téte-main, 1’image rétinienne déclenche séquentiellement la
rotation de I’ceil pour centrer la fovéa sur 1’objet, la rotation de la téte qui ramene 1’ceil dans
I’axe de la téte et enfin guide la main vers I’objet. On assiste donc a une capture fovéale, puis
céphalique et enfin manuelle. Chacune de ces étapes a fait ’objet d’études précises qu’il n’est
pas possible de détailler ici. Qu’il suffise de mentionner que le guidage visuel de la main est
précoce (von Hofsten, 1982 ; Carchon et Bloch, 1996) et que I’adaptation de cette chaine
comportementale en pince pouce-index devient précise et rapide vers le 4°mois, avec
I’opposition pulpe contre pulpe de ces deux doigts.

Vision cognitive et bases physiologiques de la dyslexie

L’apprentissage de la lecture requiert un ensemble de capacités sensorielles, motrices et
cognitives complexes. C’est parfois a 1’age, tardif, de la lecture que se révelent les



conséquences d’un défaut qui n’avait pas eu auparavant de conséquence apparente sur le
développement de 1’enfant.

On sait que certaines difficultés d’apprentissage de la lecture résultent d’un simple défaut de
réfraction qu’il serait aisé et efficace de corriger, a condition que le trouble soit découvert. La
dyslexie est une pathologie propre qui pose une difficulté majeure, et dont I’origine et la prise
en charge constituent un probléme de santé publique. Les bases physiologiques de certaines
dyslexies commencent a €étre connues et méritent qu’on s’y arréte. Sachant que la voie
magnocellulaire issue de la rétine véhicule préférentiellement les signaux relatifs a I’espace, il
est intéressant de noter que Livingstone et coll. (1991) ont montré, chez certains dyslexiques,
I’existence d’un nombre inférieur de cellules dans les couches magnocellulaires du corps
genouillé latéral, et de cellules plus petites. L atteinte du systéme magnocellulaire est
aujourd’hui confirmée chez certains dyslexiques ; elle s’accompagne d’un déficit
phonologique, ¢’est-a-dire d’un défaut de la capacité a localiser les lettres en fonction d’un
son. D’ou, par exemple, la difficulté de lire des non-mots (ou mots forgés, qui n’existent pas).
Ces sujets dyslexiques ont des difficultés a percevoir le mouvement cohérent de points
aléatoires, le papillotement d’un champ uniforme et des réseaux sinusoidaux papillotants
(Cornelissen et coll., 1998).

La dyslexie n’est pas causée par un défaut de perception des formes dans des conditions
difficiles. La difficulté de lecture n’est pas accompagnée par une réduction de la capacité a
reconnaitre des lettres en présentation rapide de bas contraste. La dyslexie est plutot en
rapport avec un défaut d’organisation des perceptions dans I’espace qui pourrait, selon le type
de dyslexie, étre attribué a un controle médiocre des mouvements oculaires, ou a un déficit de
I’analyse des données spatiales par le cortex pariétal.

Chez les enfants porteurs de dyslexie développementale, on constate une altération de la
sensibilité au contraste spatiotemporel pour les basses fréquences, une réduction significative
de la sensibilit¢ au mouvement cohérent et une augmentation de la persistance visible
(Slaghuis et Ryan, 1999) (permanence de la perception d’un stimulus apres sa disparition
objective, Haber et Standing, 1970). Ces résultats restent valables si on distingue parmi les
dyslexies développementales différentes formes affectant plutdt la représentation mentale des
lettres, les difficultés de reconnaissance des sons ou le mélange des deux
(dysphono¢idétique). Ces résultats s’accordent avec les données de Borsting (1996) qui
indiquent qu’un déficit du canal transitoire (la voie magnocellulaire des physiologistes)
accompagne les dyslexies dysphonoéidétiques, de sorte que les examens psychométriques
révelent un trouble du codage phonologique, du traitement de la séquence temporelle et de la
mémoire a court terme. En revanche, les fonctions attribuées a la voie parvocellulaire
(soutenue), particulierement 1’acuité, sont normales.

En conclusion, la différenciation des éléments du systéme et de la fonction visuels apparait
de plus en plus précoce au fur et a mesure de I’avancée des techniques (figure 1.2). (Figure
manquante)

Nombre de structures cérébrales sont déja déterminées a la naissance. L’imagerie
fonctionnelle chez le nourrisson montre que le cortex visuel fonctionne sur un mode adulte a
partir de 1’age de 15 mois, longtemps avant le plein essor des capacités cognitives utilisant les
informations extraites de la vision. Une période critique caractérise la sensibilité particuliére
du systéme visuel au cours des toutes premiéres années de la vie. Pendant cette période, une



pathologie peut perturber définitivement le développement ultérieur, mais c’est aussi 1a que
I’intervention thérapeutique pourrait rencontrer le maximum d’efficacité.
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2

Développement de la personne déficiente
visuelle

Le développement de la fonction visuelle dépend des éléments spécifiques au sujet (d’ordre
physiologique, génétique, psychologique...), de la qualité de son environnement et des
interactions entre eux (éducation, apprentissages) (Vital-Durand et coll., 1996). La fonction
visuelle intervient a plusieurs niveaux, présentés dans le tableau 2.1.

Tableau 2.1 : Niveaux d’intervention de la fonction visuelle
Développement moteur Développement cognitif Développement affectif

Sensorimotricité, extraction des paramétres environnementaux, correspondances intermodales
(Streri, 1991) Concept d’objet, permanence (Piaget, 1973), identification, catégorisation,
sériation (Lécuyer et coll., 1994 ; Tourette et coll., 1994) Interaction mere-enfant
Différenciation moi/non-moi (Cartron et coll., 1995) Activation motrice : coordination ceil-
main, préhension, marche, déambulation (Bloch, 2000 ; Riviere, 1999) Orientation, gestion de
I’espace (Bee, 1997) Autonomie, intégration, sociabilité, compétences, communication
(Thomas et coll., 1994) Interaction sujet-environnement (Lebovici et coll., 1989) Graphisme,
lire-écrire, langage (Deleau et coll., 1999)

Pour définir la déficience visuelle, les mémes critéres que précédemment peuvent étre retenus.
Elle dépend des compétences spécifiques du sujet (acuité visuelle, champ visuel, motricité
oculaire...) (Menu et coll., 1996 ; Vital-Durand, 1995), de la qualité de son environnement
(Levy-Leboyer, 1980) et des interactions entre eux (éducation, instrumentation visuelle...)
(Safran 1997 ; Ducarne de Ribaucourt et coll., 1993).

L’incidence de la déficience visuelle peut étre recherchée sur les activités motrices, les
compétences cognitives et les résonances affectives. A chacune de ces dimensions peuvent
étre associées des composantes négatives, mais également positives (tableau 2.1I). Cette
approche positive est souvent négligée dans la littérature, alors que certaines recherches
mettent en avant le fait que la déficience visuelle entraine une vicariance (processus visant a
suppléer a une insuffisance) perceptive et cognitive qui permet au sujet de valoriser d’autres
potentialités.



Tableau 2.1I : Incidences négatives et positives de la déficience visuelle
Activités motrices Compétences cognitives Résonances affectives

Incidences Incidences Incidences Incidences Incidences Incidences négatives positives
négatives positives négatives positives

Retrait Stress,
Retard Vicariance Abstraction, 1solement

cognitif Solidarité et

psychomoteur perceptive Lire-écrire conceptualisation humanisme

Autisme ?
.. ) théorie de
Restriction au Verbalisme ( , D
Désir
monde des I’esprit)
objets d’intégration
Stéréotypie sociale
Interaction .
} 1 Gestion de
modifiée

I’interaction
Troubles de la
communication

Les recherches rapportées ne concernent que des travaux centrés réellement sur la déficience
de la fonction visuelle, et précisant les critéres utilisés. Beaucoup trop d’expériences utilisent
en effet la déficience visuelle pour cautionner ou valider des hypothéses concernant les
fonctionnements ordinaires. Au final, quelques personnes aveugles ou malvoyantes sont
testées pour permettre de montrer que la vision ou le toucher interviennent bien dans le
processus ¢étudié€. Souvent, les critéres qui définissent le handicap des sujets ne sont méme pas
discutés. La personne est aveugle, amblyope, malvoyante précoce ou tardive, et tout est dit.

Activités motrices

Concernant les activités motrices, les conséquences varient selon le degré du déficit visuel et
la qualité de I’environnement éducatif.

Incidences négatives

Peu de recherches s’intéressent aux conséquences de la déficience visuelle sur I’émergence de
la motricité générale du trés jeune enfant. L auteur le plus souvent cité est Fraiberg (Fraiberg,
1968, 1970, 1972, 1974, 1977 ; Fraiberg et coll., 1964, 1966, 1969, 1976). Cet auteur décrit
avec une grande précision les comportements spécifiques de jeunes enfants aveugles dés leur
petite enfance. D’autres auteurs travaillent plus particuliérement sur 1’acquisition de la marche
(Portalier et coll., 1989 ; Sampaio et coll., 1989a) ou sur d’autres activités motrices (Adelson
et coll.,1987).

Bullinger (Bullinger, 1984 ; Bullinger et Jouen, 1983 ; Bullinger et Rochat, 26 1985 ;
Bullinger et Mellier, 1988) montre que la fonction visuelle (le flux visuel) structure et



instrumente 1’étayage sensorimoteur de I’enfant. En conséquence, son absence entraine un
déséquilibre des processus développementaux. Beylier-Im (1999) révele comment le
déroulement harmonieux de la psychomotricité du jeune enfant déficient visuel est un élément
important de sa socialisation (Sleeuwenhoek et coll., 1995). Pour les plus agés, Tirosh note
des comportements parfois inappropriés en réponse aux stimulations de 1’environnement
(Tirosh et coll., 1998).

Le monde des objets s’en trouve restreint, car le sujet y accéde par des modalités sensorielles
qui, si elles présentent des qualités particulicres, ne suppléent pas intégralement a la modalité
visuelle. Hatwell (1986) explore, par exemple, les spécificités de la modalité tactile et Streri
(Streri, 1988) celles de la modalité haptique : la plupart du temps, des mouvements
d’exploration volontaires, d’'une amplitude variant en fonction de la taille de ce qu’il faut
percevoir, doivent étre produits par le sujet pour compenser I’exiguité du champ perceptif
cutané et appréhender les objets dans leur intégralité ; des perceptions kinesthésiques issues
de ces mouvements sont alors nécessairement liées aux perceptions purement cutanées pour
former un ensemble indissociable appelé perceptions tactilo-kinesthésiques, ou « haptiques »
(Revesz, 1950 ; Lederman et coll., 1993). Landau (1991) explique que, non seulement les
objets sont percgus différemment, mais que les coordonnées des espaces dans lesquels ils
évoluent sont également transformées.

L’interaction entre I’enfant déficient visuel et son environnement est plus difficilement
instrumentée si le sujet n’est pas stimulé.

Incidences positives

Si I’hypothése d’un transfert des propriétés des objets de la modalité visuelle aux autres
modalités sensorielles est reconnue (Streri et coll., 1988), les processus vicariants vont
pouvoir s’opérationnaliser, c’est-a-dire que de nouvelles relations vont s’élaborer entre le
sujet déficient visuel et son environnement (Reuchlin, 1978). Peu de recherches mettent en
avant cette spécificité de résilience (Portalier, 1995).

Compétences cognitives

Le développement cognitif de la personne déficiente visuelle se trouve différemment entravé
selon que le déficit survient tot (entre la naissance et I’age de 3 ans) ou plus tardivement.

Incidences négatives

Certaines de ces difficultés cognitives sont montrées dans des études déja anciennes (pour
revue, Hatwell, 1966). Les travaux récents explorent plus significativement certaines
particularités de développement.

Il s’agit en particulier de I’activité du lire/€crire, majoritairement présente dans la littérature.
Kulp et Schmidt (1996a) montrent d’abord les relations importantes entre la lecture et
I’oculomotricité : il existe des corrélations intéressantes entre différents tests oculomoteurs et
les capacités de jeunes apprentis lecteurs agésdeS a 6 ans. Les difficultés visuelles prédisent
des problémes de lecture chez le jeune, et ce dés la maternelle. Cornelissen et coll. (1991)
poursuivent en indiquant les liens entre I’efficience de la fonction visuelle et la précision de la
lecture chez des enfants plus agés (9 a 10 ans). Fellenius précise, néanmoins, que ces
difficultés de lecture (la lenteur, en particulier) peuvent varier selon I’intensité du handicap



visuel (Fellenius, 1999). Les auteurs associent dans leur ensemble les troubles oculomoteurs
avec la dyslexie (Casalis 1997 ; Cestnick et coll., 1998 ; Eden et coll., 1995 ; Evans et coll.,
1996 et 1998 ; Hayduk et coll., 1996 ; Vidyasagar et coll., 1999 ; Walther-Muller et coll.,
1995 ; Ygge et coll., 1997).

Une étude expérimentale, portant sur la relation entre 1’apprentissage de la lecture et la qualité
de la vision, a ét¢ menée en France sous I’égide de I’ Association pour I’amélioration de la vue
(Asnav). En effet, d’aprés un constat du ministére de I’Education nationale, un enfant sur cing
éprouve des difficultés a lire dés le cours élémentaire 2° année et, en classe de 6°, deux éléves
sur trois lisent mal. Selon les spécialistes, les méthodes d’enseignement seraient en cause et
toute la pédagogie de la lecture serait a revoir. Dans ce débat, les qualités de la fonction
visuelle de chaque enfant ne sont toutefois pas prises en compte. L’étude mise en place par

I’ Asnav (Lenne, 1994) portait sur des éléves de cours élémentaire 1°année a Beauvais, dans
1I’Oise, qui est un département pilote en matiere de dépistage et de prise en charge des déficits
visuels de I’enfant. Ainsi, 650 enfants ont fait 1’objet d’un dépistage comportant la détection
d’anomalies de la réfraction (myopie, hypermétropie, astigmatisme), la mesure de 1’acuité
visuelle, la qualité de la vision binoculaire et de la vision des couleurs et une évaluation de la
mobilité oculaire. Paralléelement, des épreuves mises au point avec le concours de 1’Institut
national de recherches pédagogique (INRP) permettaient d’évaluer la capacité a lire de ces
enfants, notamment a partir d’une histoire incompléte a laquelle des mots manquaient. Le test
consistait a rechercher les mots manquants et a les introduire dans le texte, ce qui permettait
d’estimer les stratégies d’exploration et de compréhension des enfants. Ces derniers ont été
classés en trois groupes : bons lecteurs, lecteurs moyens, mauvais lecteurs. Les résultats de
I’étude sont repris dans le tableau 2.1I1.

Le constat principal est que les enfants qui lisent mal ont souvent des problémes de vision.
Les mauvais lecteurs sont beaucoup plus nombreux chez les enfants ayant plusieurs troubles
visuels. En revanche, les bons lecteurs sont en plus grand nombre parmi les éléves n’ayant pas
de déficit visuel. Ce sont les troubles de 1’oculomotricité qui retentissent le plus sur
I’apprentissage de la lecture ; ils sont suivis par la myopie et I’hypermétropie. Les difficultés a
lire sont plus importantes s’il existe plusieurs anomalies associées (myopie et astigmatisme ou
hypermétropie et astigmatisme). La lecture nécessite en effet une bonne oculomotricité, une
bonne vision binoculaire et une bonne acuité visuelle. Les enfants porteurs d’un déficit visuel,
bien pris en charge (correction par équipement optique adapté) et bien suivis, obtiennent les
meémes résultats aux tests de lecture que leurs camarades n’ayant pas de défaut visuel. Un
dépistage précoce des déficits visuels chez les jeunes enfants, suivi si nécessaire d’une prise
en charge (rééducation, port d’une correction adaptée), apparaissent donc garants d’un
meilleur apprentissage de la lecture

Tableau 2.111 : Répartition (%) des enfants selon I’existence d’un ou plusieurs troubles
visuels (données Asnav, Lenne, 1994)

Répartition (%) selon la capacité de lecture

Trouble visuel Mauvaise Moyenne Bonne
Aucun 28,0 40,0 32,0
Un 40,0 36,0 24,0

Plusieurs 52,0 32,0 16,0



. Pour des sujets plus agés, Spierer et Desatnik (1998) parlent d’asthénopie : « Un groupe
différent de troubles de la lecture est classé comme asthénopie. On donne le nom d’asthénopie
a différentes manifestations : fatigue apres la lecture, vision trouble, vision double, douleur
oculaire et au niveau du front, migraine, sensation de douleur cuisante dans 1’ceil,
larmoiement excessif, yeux rouges ». Dans les cas les plus graves, le sujet déficient visuel doit
utiliser des outils adaptés (Harlands et coll., 1998 ; Burger, 2000) ou s’investir dans
I’apprentissage du Braille. Les recherches a ce sujet sont malheureusement peu nombreuses.
Tobin et coll. (2000) avancent des chiffres de vitesse de lecture alarmants (30 mots/minute, en
moyenne, a 13 ans), qui pourraient étre dus a I’échelle qu’ils utilisent. Les recherches
francaises (Portalier, 1999, 2001) et belges (Bertelson et Mousty, 1985) montrent quant a elles
des vitesses de lecture du Braille plus conformes a ce que I’on peut attendre d’une telle
activité (2 30 mots par minute, il s’agit en effet de déchiffrage et non de lecture).

L’acquisition et I’utilisation du langage ont souvent €té décrits comme retardés et présentant
des particularités se référant au lien entre langage et pensée (Norris et coll., 1957). Ainsi,
I’enfant déficient visuel accéde aux stades formels en « court-circuitant » certains
apprentissages sensorimoteurs, en particulier ceux étayés sur la vision. Beaucoup d’autres
auteurs réfutent ce handicap. L’¢tude de Pérez-Pereira développe, par exemple, 1’idée qu’il
existe des spécificités plutot que des perturbations (Pérez-Pereira et coll., 1997). McConachie
(1990) montre méme certains avantages dans 1’utilisation du langage expressif. Ce qui semble
le plus faire défaut concerne le langage dans son activation d’échange social. Le terme de «
verbalisme » est utilisé pour un langage dont le contenu n’est pas référencé a un signifié «
clairement » identifiable. La personne malvoyante utilise des concepts dont elle n’a pas de
représentation mentale consciente et instrumentée (Perez-Pereira, 1997). Ainsi, certains
concepts de formes, de couleurs, d’espace et de temps sont référencés a des données
sensorielles différentes. Les aveugles utilisent, par exemple, le verbe « voir » mais lui donnent
une signification différente de celle du « bien voyant ».

Toutes les activités cognitives sont susceptibles d’étre affectées par une déficience visuelle
(pour revue, Warren, 1994). Il s’agit par exemple de s’interroger sur I’incidence que pourrait
avoir une baisse des capacités visuelles sur les performances cognitives (Koller, 1997, 1999).
Des particularités développementales comme la permanence de 1’objet (Nielsen, 1997) ou les
compétences mathématiques (Woods et coll., 1994) ont été explorées. Ce qui est en jeu
concerne globalement la plasticité cognitive des sujets malvoyants (Grigor’eva et coll., 1996).
Dés 1981, Portalier avait montré la disparité des résultats aux tests entre les échelles verbales
et de performance. Les items verbaux étaient, eux-mémes, affectés différemment selon le
degré de déficit. Les plus pénalisés, sur le plan cognitif, restent les sujets amblyopes par
rapport aux enfants et adolescents aveugles, plus performants. Le repérage spatiotemporel
reste le probléme majeur pour initier le niveau de logique formelle (Portalier, 2001). Borsting
et coll. (1994) décrivent ainsi les liens entre les problémes d’apprentissage et les troubles de la
vision. Ces auteurs proposent de systématiser I’examen oculomoteur chez les sujets ayant des
troubles cognitifs. La encore, les relations avec les troubles dyslexiques sont fréquemment
rappelés (Evans, 1998). Il est donc trés important d’envisager un diagnostic précoce des
causes des déficits cognitifs liées a des pénalisations des interactions sensorielles, et ceci dés
le plus jeune age (Recchia, 1997 ; Skellenger et coll., 1997).

Le probléme majeur de ces recherches est de trouver des outils adaptés a I’inventaire des
fonctions cognitives propres a la personne déficiente visuelle.



Pry (1999) présente bien les risques d’une telle démarche psychométrique non réfléchie. Rock
et coll. (1994) proposent, a ce sujet, de commencer par [’utilisation du Infant-toddler and
early childhood home. Cette épreuve est intéressante car elle inventorie les performances en
tenant compte de I’environnement familial. Pour des sujets plus agés, Wyver et coll. (1999a)
reprennent les échelles de Weschler pour montrer I’incidence de la déficience visuelle sur les
performances cognitives de jeunes déficients visuels. Ainsi, le profilage de certaines
particularités améne a présenter les risques qu’entrainent certaines pénalisations sensorielles
(Groenveld et coll,. 1992). Les travaux plus actuels s’orientent vers 1’exploration non pas
d’une intelligence globale, mais de facteurs cognitifs pouvant interférer avec la vision :
dextérité¢ manuelle du jeune enfant malvoyant (Reimer et coll., 1999), liaisons a établir entre
les performances perceptives et les compétences cognitives dans les situations de déficit
visuel important (Martinez, 1978) ou troubles spécifiques associés au strabisme (Douche,
1996).

Incidences positives

Il n’existe pas de document isolé faisant état de performances cognitives exceptionnelles chez
la personne malvoyante. Il est incidemment noté qu’elle accéde a des niveaux d’abstraction
originaux car détachés des composants sensorimoteurs de 1’expérience objectale : ainsi, dans
le domaine des mathématiques, il est noté des particularités plutdt que des améliorations
(Woods et coll., 1994). 11 est 1égitime de penser que la situation du sujet malvoyant ou non
voyant I’oblige a investir une autre sensorialité¢ qui I’entraine a mieux gérer des parameétres
cognitifs différents. Quel est cet autre monde que se construit la personne aveugle ? Seules
quelques expériences personnelles relatent des heuristiques (c’est-a-dire des méthodes
cherchant a découvrir) intéressantes qui demanderaient a étre mieux explorées (Bertrand-
Kommer, 1983 ; Guibert, 1985 ; Hervé, 1990).

Résonances affectives

C’est dans ce domaine que la littérature semble la plus abondante. L’incidence du déficit
visuel sur le statut social du sujet malvoyant ou aveugle est complété par 1’étude des
influences sur son environnement, en particulier familial, et a des ages trés précoces de son
développement.

Incidences négatives

La référence historique et incontournable de ce chapitre reste le livre d’Henri « Les Aveugles
et la société» qui reprend sa theése présentée en Sorbonne le 19 janvier 1957 sous le titre «
L’école et la cécité : I’adaptation du déficient visuel a la vie sociale et professionnelle »
(Henri, 1958). Cet auteur décrit, de ’intérieur, puisqu’il était lui-méme aveugle, le ressenti li¢
a la situation de privation visuelle. Il présente avec une grande pertinence les réactions de
I’enfant et de la famille a la cécité. Le chapitre sur les inflexions de la personnalité reste une
référence, méme si I’énumération parait parfois bien négative. Ses propos sur I’intégration
sont précurseurs de projets aujourd’hui en discussion. La parution de « La vie des aveugles »
(Henri, 1944) avait déja inauguré ce débat, en particulier sur la vie professionnelle des
aveugles. L’histoire plus lointaine pourrait encore nous instruire de la préoccupation de la
société de s’occuper du devenir social des personnes aveugles ou malvoyantes. La
bibliotheque du Conservatoire national des arts et métiers a repris, en 1985, les textes anciens
de Valentin Hauy et son écrit tres célébre « Essai sur I’éducation des aveugles » (1786) ou il



mentionne déja la lecture a ’'usage des aveugles en écrivant que « La lecture est le vrai moyen
d’orner la mémoire ».

Aujourd’hui, il est difficile de classer logiquement les articles qui traitent des incidences
affectives et sociales de la déficience visuelle. La trame du développement psychogénétique
de I’enfance a I’état adulte peut étre I’un de ces axes. Des recherches reperent les incidences
précoces de la survenue d’une déficience visuelle sur I’enfant et sa famille. Leyser et coll.
(1996) interrogent 130 familles sur leurs sentiments a la naissance d’un enfant déficient visuel
: elles parlent de stress et d’inquiétude concernant 1’avenir de leur enfant. Dote-Kwan (1995)
s’intéresse aux modifications des interactions mere-enfant déficient visuel (sans trouble
associ¢) et aborde les modifications, en particulier, des échanges langagiers. Les autres
références ne sont pas réellement des recherches, mais plutot le récit de situations de
stimulations et d’entrainements précoces aupres d’enfants malvoyants (Gronna et coll., 1999 ;
Crocker et coll., 1996).

Pour des sujets plus agés, les études se préoccupent de I’incidence du déficit sur le
comportement des adolescents concernés. Huurre et coll. (1998) remarquent les mémes
fréquences de troubles (dépression, dissonances familiales...) que chez les sujets témoins.
Seule la difficulté des contacts amicaux avec d’autres partenaires est relevée. A partir d’une
¢tude effectuée aupreés d’un échantillon de 316 aveugles adolescents de 14 a 23 ans, Kef
(1997) révele que le support parental reste longtemps un étayage affectif majeur pour les
adolescents mal-ou non-voyants. Beaucoup d’auteurs montrent ainsi le retentissement du
handicap visuel sur I’homéostasie du systeme familial (Ammerman et coll., 1998 et 1991). La
mere, particulieérement, joue un réle majeur dans cette structuration psychologique (Baird et
coll., 1997).

Les étudiants malvoyants ou aveugles font I’objet d’études (Sacks et coll., 1996, 1998) qui
montrent leur grande capacité d’intégration. De Mario et coll. (1994) donnent méme des
conseils pertinents a ces jeunes pour améliorer leur participation a la vie sociale et scolaire.

Les études nombreuses qui concernent 1’incidence du déficit visuel chez la personne agée ne
font pas partie de notre revue de questions. Ces recherches sont généralement incluses dans
des explorations plus globales sur la conséquence du vieillissement des compétences.

L’autre axe de repérage de la littérature concerne 1’incidence de certaines pathologies
visuelles particuli¢res. Ainsi, Goransson et coll. (1998) et Packwood et coll. (1999) étudient
I’impact de I’amblyopie sur le développement psychosocial. Ces auteurs rapportent que cette
pathologie majore la survenue de troubles psychosomatiques, de dépressions et d’anxiété
comme lors d’une rétinite pigmentaire (Ruther et coll., 1995) ou d’une choriorétinite (Sucs et
coll., 1990).

Des ¢études plus récentes explorent certaines spécificités concernant la résonance affective.
Peterson et coll. (2000), en Australie, effectuent une recherche trés prometteuse sur la Théorie
de I’Esprit chez I’enfant aveugle. La TOMM (Theory of mind mechanism), mécanisme de la
Théorie de I’Esprit, permet a tout jeune sujet d’inférer I’ensemble des états mentaux sur Soi et
sur I’ Autre. Ce processus relie ainsi I’ensemble des concepts mentaux, a savoir le volitionnel
(du domaine de la volonté), le perceptif, mais surtout I’épistémique. Ces états épistémiques
traitent des situations de « faire semblant », « penser que », « imaginer », « réver », «
fantasmer », « deviner ».L’idée qu’ils puissent étre affectés a déja été avancée par plusieurs
auteurs chez le sujet autiste (Pring et coll., 1998 ; Baron-Cohen, 1989 ; Baron-Cohen et coll.,



1985). Chez I’enfant déficient visuel, cette réflexion concerne d’abord le langage. Il ne suffit
pas que I’enfant soit doté de tous les outils propres a émettre du langage, encore faut-il qu’il
en comprenne le sens, qu’il en éprouve le besoin et qu’il puisse se penser comme individu
différencié, communicant. La déixis® gestuelle primitive des échanges entre le bébé et sa mére
doit étre considérée comme les prémices de cette reconnaissance, dans les échanges
oculomoteurs par exemple. Le Laboratoire Développement et handicap de I’Université
Lumiére Lyon 2 a engagé une recherche aupres de jeunes enfants de 2 a 6 ans déficients
visuels pris en charge au CAMSP (Centre d’action médicosociale précoce) de Villeurbanne.
Les premiers résultats révelent des perturbations des interactions mere-enfant déficient visuel
et leurs conséquences sur I’émergence du langage et de la conscience de soi.

Incidences positives

Comme dans les cas précédents, il est difficile de faire état d’influences positives concernant
la survenue d’un déficit visuel. A la lecture de la littérature, il semble que la personne
déficiente visuelle développe une grande capacité d’écoute de 1’autre. Elle devient également
trés sensible a des parametres particuliers comme le son ou la prosodie de la voix, révélés
comme des analyseurs fiables de traits de personnalité. Ce courant d’étude reste néanmoins
marginal et demanderait une exploitation plus systématique dans 1’objectif de valoriser
certains profils psychologiques propres aux situations de handicap.

Perspectives éducatives et pédagogiques

Le schéma proposé par Grigor’eva et coll. (1994) (figure 2.1) permet de repérer les éléments
constituant le systéme d’apprentissage perceptif chez les handicapés visuels. Ce schéma
permet de finement visualiser les différents niveaux de compensation, médicale,
physiologique et psychologique, intervenant lors d’une déficience visuelle.

La littérature dédiée aux perspectives éducatives et pédagogiques concerne des actions et des
programmes d’éducation précoce et de rééducation. Souvent, ces travaux sont des
présentations de recherche-action sans réelle expertise des conséquences (toujours présentées
comme positives) sur le développement de 1’enfant, I’adolescent ou I’adulte déficients visuels.
Notre propos n’est pas de citer, dans ce chapitre, les techniques qui portent sur la
réhabilitation des fonctions visuelles, mais de présenter les perspectives qui mettent en avant
I’accompagnement éducatif des personnes déficientes visuelles. Un des essais originaux qu’il
faut citer et qui concerne cette perspective est a attribuer a Huxley dans son livre « L’art de
voir » (1984). Il y montre I’une des toutes premicres prises en charge orthoptique et
psychologique de la rééducation des basses visions. Présenté comme I’histoire d’une cure
miraculeuse, ce texte révele le role pionnier du docteur Bates pour réhabiliter les fonctions
visuelles.

Plus récemment, les documents référencés concernent la rééducation de la malvoyance dans
ses différents aspects. Griffon (1993) ainsi que Safran et coll. (1995) donnent un apergu
complet de cette approche. Vital-Durand et coll. (1998) entrent dans le détail d’une
rééducation qui va du jeune enfant a la personne agée.

Les références les plus nombreuses concernent la présentation des programmes de prise en
charge précoce des trés jeunes enfants déficients visuels. L’expérience de la Fondation Robert
Hollman, en Italie, présentée par Goergen (1997) est exemplaire a ce titre. D’autres encore
interviennent aux Etats-Unis (Fondation for the blind, New York), comme Chen (1999),



Mitchell (1999) ou Hughes (1999), en Grande-Bretagne (Dunett, 1999 ; Moore et coll., 1995),
en Allemagne (Beelman, 1998), en Inde (Narayan, 1998) ou en Espagne (Lopez et coll.,
1999). En France, différentes revues [Réadaptation (Bayart,1997), Comme les Autres, Déclic,
Le trait d’union (Urvoy et coll., 1994)] et les publications des éditions du Centre national
d’études et de formation pour I’enfance inadaptée’ et du Centre technique national d’études et
de recherches sur les handicaps et les inadaptations® traitent tous des programmes de
rééducation des jeunes enfants déficients visuels.

Pour les plus agés, les publications abordent surtout la formation (Schepens, 1999 ; Leonard,
1997). La revue du Groupement des professeurs et éducateurs d’aveugles et d’amblyopes’
édite régulierement des bulletins qui font état d’initiatives récentes dans le domaine. Quelques
recherches relatent des expériences plus instrumentées comme celle de 1’utilisation
controversée du sonicguid (Hill et coll., 1995 ; Sampaio, 1989) ou de celle d’activités
ludiques (Zanandrea, 1998).

Les ¢leves scolarisés en milieu ordinaire comme en milieu spécialisé bénéficient de prises en
charge adaptées par des programmes de rééducation qui leur sont spécialement destinés
(Pillay, 1997 ; Fellenius, 1999 ; Mclnerney et coll., 1997). 11 existe parfois une réelle
collaboration entre les services « basse vision » et les équipes de prise en charge éducative
comme le relatent Miller (1995) de la Perking school for the blind in watertown au
Massachusetts ou Zimmerman et coll. (1997) pour /’American foundation for the blind.

L’Association de langue francaise des psychologues pour handicapésdelavue® organise tous
les ans un colloque dont les actes présentent de nombreuses expériences concernant la prise
en charge des personnes déficientes visuelles. Enfin, une nombreuse littérature traite des
programmes de rééducation pour les enfants déficients visuels présentant des difficultés
associ¢es comme la dyslexie (Bateman et coll., 1997 ; Casalis, 1997 ; Cestnick, 1999 ; Evans
et coll., 1994 ; Hayduk et coll., 1996 ; Vidyasagar et coll., 1999 ; Walter-Muller, 1995 ; Ygge,
1997) ou des handicaps associés mentaux (Kwok, 1996 ; Mamer, 1999), sensoriels (Faivre,
1994 ; Kwok et coll., 1996 ; Souriau, 2000) ou psychologiques comme 1’autisme (Miller,
1998).

En conclusion, le déficit visuel peut entrainer des handicaps surajoutés. Si la prise en charge
est précoce, qu’elle est effectuée par des professionnels qualifiés, ces troubles associés
n’apparaissent pas ou sont atténués et I’intégration des personnes avec un handicap visuel s’en
trouve grandement améliorée.

L’analyse des nombreuses références en matiere de perspectives éducatives et pédagogiques
donne une impression de richesse et de grande qualité de recherche. Beaucoup de domaines
sont abordés et de nombreuses pistes s’ouvrent aux études futures.
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Dépistage des troubles visuels et acces aux
soins en grande section de maternelle ou en
cours préparatoire : expérience du Service
de santé scolaire de I’Oise

Cette expérience se déroule dans le département de I’Oise sur deux sites, les agglomérations
de Beauvais et de Creil. Les deux projets sont similaires, mais seule la mise en place de
I’action sur I’agglomération creilloise qui regroupe environ 75 000 habitants sera présentée en
détail, les résultats de Beauvais étant rapportés de maniere succincte. Il faut mentionner qu’en
matiere de « Dépistage et d’acces aux Soins », ce projet s’intéresse également a d’autres
pathologies.

Problématique et objectifs du projet

Un bilan médical est réalisé a 1’école par le Service de santé scolaire chez des enfants au cours
de leur 6°année. Or, d’aprés les médecins et infirmiéres de ’Education nationale, seulement
30 % a 40 % des enfants nécessitant une consultation a 1’issue du bilan ont recours aux soins.
L’absence d’une prise en charge appropriée peut bien sir retentir a terme sur 1’état de santé
des enfants et leur développement psychomoteur, mais aussi sur leurs capacités a suivre un
cursus scolaire normal, facteur essentiel d’insertion sociale. Pour tenter de remédier a cette
situation, il a été décidé de mettre en place une action visant a développer toutes les stratégies
possibles, en mobilisant les compétences et les savoir-faire locaux dans une démarche de
partenariat, pour que « chaque enfant regoive les soins et 1’accompagnement qui lui sont
nécessaires ».

Concretement, une réflexion sur le theme de la santé des enfants scolarisés s’est engagée des
1993 dans le cadre du Contrat de développement urbain de la ville de Creil. Au cours de
I’année scolaire 1994-1995, une expérimentation a ¢été mise en place dans les zones
d’éducation prioritaire de 1’agglomération creilloise. Cette action s’est trouvée renforcée par
le plan de relance de la santé scolaire présenté en mars 1998 par Ségoléne Royal, ministre
déléguée chargée de I’enseignement scolaire, et par les programmes régionaux d’acces a la
prévention et aux soins prévus dans le cadre de la loi du 29 juillet 1998 relative a la lutte
contre les exclusions.

L’objectif principal du projet est d’améliorer I’acces aux soins et le suivi des enfants de
grande section de maternelle de I’agglomération creilloise. Les objectifs secondaires sont de
déterminer la prévalence des problemes de santé présents chez les enfants de grande section
de maternelle, d’évaluer la prise en charge spontanée et de favoriser I’accés au systéme de
soins.

Description du projet
La population concernée correspond aux enfants scolarisés dans les écoles d’éducation

prioritaire ou en zones urbaines sensibles des quatre communes de I’agglomération creilloise
(soit pour la grande section de maternelle, environ 70 % des enfants scolarisés). La pierre



angulaire de ce dispositif est un bilan médical systématique des enfants de grande section de
maternelle.

Protocole

Tous les enfants sont examingés en présence des parents. En cas de dépistage d’un probléme de
santé (déficience visuelle ou auditive, trouble du langage...), le médecin de 1’Education
nationale explique aux parents la nécessité de consulter un professionnel de santé et les
informe du dispositif mis en place pour faciliter I’accés aux soins. Il transmet aux parents de
I’enfant un « avis » écrit destiné au professionnel de santé. La famille ou le professionnel
consulté doit avertir par « retour » que I’enfant a bien été vu par le systéme de soins. En
I’absence de réponse dans un délai de deux mois, un « rappel »écrit est envoyé aux parents.
En I’absence de retour méme apres ce rappel, le Service de santé scolaire transmet a un «
accompagnant santé» un « ordre de mission » comportant des données succinctes sur 1’enfant.

Pour I’agglomération creilloise, cet « accompagnant santé» est une assistante sociale de la
Caisse régionale d’assurance maladie (Cram) qui contacte la famille de I’enfant afin de
connaitre les raisons du « non-retour » et, si nécessaire, aide les parents a accéder aux soins.
Si le bilan médical a révélé des troubles du comportement ou de la psychomotricité, c’est le
médecin de I’Education nationale qui s’assure lui-méme de 1’accés aux soins. A cet effet, un
protocole a été établi en collaboration avec le Centre médico-psychopédagogique (CMPP) de
Creil.

Le suivi spécifique en école ¢lémentaire vise a renforcer I’acces aux soins ; il est réalisé en
cours préparatoire (CP) et concerne les enfants dont 1’acces aux soins reste inconnu a I’issue
du bilan de grande section de maternelle. Depuis I’année 1999-2000, un dépistage sensoriel et
biométrique est réalisé par une infirmiere scolaire chez tous les enfants de cours ¢lémentaire
2°année (CE2).

Les parents ne sont pas présents lors de ce dépistage, mais sont informés par courrier des
procédures mises en place. Si nécessaire, le protocole d’aide a I’accés aux soins se déroule
dans les mémes conditions que pour les éléves de grande section de maternelle.

Méthodologie

La méthodologie du bilan de grande section de maternelle a été définie par un groupe restreint
appelé« groupe de suivi », constitu¢ d’un représentant de chacun des partenaires. Les
propositions sont soumises pour validation a un « comité de pilotage », qui assure
I’organisation, le suivi et I’évaluation des actions, ainsi que la négociation des conventions
indispensables. Le comité de pilotage se réunit au moins deux fois par an. Il est coprésidé par
I’Inspecteur d’académie et le Directeur départemental des affaires sanitaires et sociales (ou
par leurs représentants : le Médecin conseiller technique de 1’Inspection académique et le
Meédecin inspecteur de la Santé de la Ddass).

Un vocabulaire commun a été défini. Ainsi, « acces aux soins réalisé» signifie que I’enfant a
¢été en contact au moins une fois avec le type de professionnel désigné par 1’avis remis aux
parents, apres le bilan médical du Service de santé scolaire. Un systéme d’information a été
organisé devant permettre de recueillir les données nécessaires prévues par le protocole
d’évaluation et dans le respect du secret médical (le Conseil de I’Ordre des médecins a été
destinataire du projet pour accord). Ce systéme d’information nécessite des supports papier



pour les résultats du bilan médical, les avis aux praticiens, les ordres de missions et les
communications entre les différents partenaires et un recueil informatique dans les centres
médicoscolaires utilisant le programme Epi.Info.

Une évaluation a été mise en place qui définit différents indicateurs, visant a préciser 1’état de
santé de la population concernée, a apprécier le déroulement logistique des différentes phases
du programme et a évaluer I’impact global du dispositif d’accés aux soins et I’impact
spécifique d’une intervention ou d’un partenaire.

Partenaires

Les partenaires du projet doivent avoir les mémes objectifs, les mémes méthodes et les mémes
critéres d’évaluation. IIs sont représentés au sein du comité de pilotage ou du groupe de suivi.

La Direction régionale des affaires sanitaires et sociales (Drass) finance pour moitié 1’action.
La Direction départementale des affaires sanitaires et sociales (Ddass) apporte son soutien
méthodologique et pilote le groupe de suivi. La Caisse primaire d’assurance maladie (CPAM)
finance pour moitié ’action, reégle les soins directement aux professionnels de santé et assure
la coordination de 1’action.

Le Service de santé scolaire :

eréalise le bilan médical en grande section de maternelle et adresse les enfants, si nécessaire, a
un professionnel de santé ;

s’assure de 1’acces aux soins des enfants de grande section de maternelle et les adresse, si
nécessaire, a [’accompagnant sant¢ ;

sassure le suivi spécifique d’un groupe d’enfants en CP ;
eréalise un examen sensoriel en CE2 ;
sprocede a I’évaluation chiffrée de 1’action.

Si I’information d’acces aux soins n’est pas parvenue au Service de santé scolaire, le service
social de la Caisse régionale d’assurance maladie adresse un ordre de mission aux
accompagnants santé. Les « accompagnants santé» contactent la famille de 1’enfant pour
connaitre les raisons du non-retour. Soit il s’agit d’un simple défaut de retour d’information :
I’enfant ayant eu accés aux soins, I’accompagnant santé en informe le Service de santé
scolaire. Soit ’enfant n’a pas eu acces aux soins, et I’» accompagnant santé» rencontre les
familles a leur domicile pour étudier avec elles les difficultés rencontrées et tenter de les
résoudre. L aide apportée aux familles est alors multiple : administrative (réintroduction des
familles dans leur droit), financiére (jusqu’a la prise en charge intégrale du cotit des soins) ou
a la démarche (sensibilisation a la nécessité des soins, aide a la prise de rendez-vous). Les
accompagnants santé avisent le Service de santé scolaire des résultats de leur intervention.

Les professionnels de santé du secteur libéral acceptent de pratiquer le tiers-payant et
répondent aux « avis »émanant de la Sécurité sociale. Les réseaux d’éducation prioritaire
(Rep) contribuent a la diffusion de I’information aux enseignants en invitant la CPAM a
présenter chaque année un bilan de 1’action. Les enseignants participent a la mobilisation des



familles. Depuis septembre 2000, les services de Protection maternelle et infantile qui
réalisent un bilan infirmier chez les enfants de moyenne section de maternelle ont rejoint le
projet pour une prise en charge précoce des troubles éventuels.

Résultats

D’apres les chiffres de Creil arrétésau3 1 décembre 1999, 542 enfants de grande section de
maternelle ont été examinés en 1998-1999 ; la prévalence de trouble(s) de la vue était de 22 %
(117 enfants concernés, dont 62 avait déja eu un contact avec un professionnel de la vision).
Pour cette population dépistée, 96 avis ont été émis vers les parents (certains avis concernant
¢galement des enfants déja suivis). Le taux d’acces aux soins a I’issue de I’année de dépistage
était de 94 %, et de 97 % apres ’année de suivi. Les résultats du dispositif d’acces aux soins a
Creil, concernant les troubles de la vue dépistés en grande section de maternelle entre 1998 et
1999, sont présentés dans la figure 1. (figure manquante)

Les résultats du dépistage des troubles de la vue en CP pour la ville de Beauvais sont
présentés dans le tableau 1.

Figure 1 : Résultats du dépistage des troubles de la vue en grande section de maternelle
(année 1998-1999), pour le bassin creillois (résultats arrétés au 31/12/1999)

Tableau I : Résultats du dépistage des troubles de la vue en cours préparatoire, pour la
ville de Beauvais (années 1997-1998 et 1998-1999)

1997-1998 1998-1999

Enfants scolarisés 482 414

Enfants examinés (% de la population cible) 478 (99 %) 408 (99 %)

Enfants déficients visuels (% des enfants examinés) 219 (46 %) 167 (41 %)

Recours aux soins déja effectué (% des enfants déficients) 146 (67 %) 103 (62 %)
Nécessité d’un avis (% des enfants déficients) 106 (49 %) 84 (51 %)

Acces aux soins réalisé grace au SPSFE (% des enfants déficients) 64 (60 %) 34 (40 %)
Enfants suivis par I’accompagnant santé 26 31

Acces aux soins grace a I’accompagnant santé (% des enfants suivis) 26 (100 %) 27 (87 %)
Efficacité spécifique (%) des accompagnants santé 25 % 32 %

Enfants de CP ayant eu acces aux soins (% des enfants ayant nécessité un avis)* 90 (85 %) 61
(73 %)

Enfants de CE1 non dépistés en CP >0 6

Enfants dont I’accés aux soins était inconnu en CP 16 23

Nouvel avis non nécessaire car démarche de soins effectuée 5 8

Nécessité d’un nouvel avis en CE1 5 6

Enfants ayant eu accés aux soins en CE1 1 3

Enfants ayant eu accés aux soins grace au dispositif CP-CE1 96 (91 %) 72 (86 %) (% des
enfants nécessitant un avis)

SPSFE : Service de la promotion de la santé et d’action sociale en faveur des ¢léves ; * : au
31/12/1999



En conclusion, I’expérience présentée est positive a plusieurs titres. En effet, cette expérience
permet notamment :

eun trés bon acces aux soins des enfants nécessitant une consultation a 1’issue du bilan de la 6°
année;

sun meilleur fonctionnement du Service de santé scolaire permettant un suivi plus rigoureux
des enfants qui le nécessitent. Cette rigueur permet de déceler des dysfonctionnements et de
tenter d’y remédier ;

eune meilleure implication des personnels, chacun ayant réfléchi a la place qu’il occupe dans
le dispositif et ayant repensé son action dans un esprit de complémentarité ;

eune meilleure connaissance de la population et de ses difficultés a consulter, en particulier
par ’analyse du travail des accompagnants sant¢ ;

eune amélioration des relations partenariales nouées d’abord entre la Sécurité sociale, la
Drass, la CPAM, les villes et la Cram, et qui se sont étendues au cours des années aux
différents professionnels de santé et a la PMI.

I1 est possible d’envisager un élargissement de ce type d’action. Les conditions pour la mise
en ceuvre d’un tel projet sont multiples et chaque région présente ses particularités. Toutefois,
certains préalables sont nécessaires. Le Service de santé scolaire doit disposer d’une équipe
médecin-infirmiére stable, d’une secrétaire formée a 1’utilisation d’Epi-Info et de matériel
approprié :médical, bien siir, mais aussi bureautique et informatique.

Un budget approprié est nécessaire pour couvrir les frais de fonctionnement (courrier, avis) et
prendre en charge les tickets modérateurs. Pour le bassin creillois, les financeurs sont la Drass
et la CPAM. A Beauvais, la ville est également partenaire.

Suivant les particularités locales, des solutions partenariales diverses peuvent étre recherchées
pour assurer le role des « accompagnants santéy» (personnels des CPAM, de la Cram, des
villes, des associations).

Une méthodologie en santé publique est indispensable pour qu’une telle action s’inscrive de
fagon durable dans les pratiques et pour disposer d’une évaluation rigoureuse. Cette
évaluation doit étre conduite a chaque étape du projet, tant au niveau du fonctionnement que
des résultats, et permettre de repositionner certaines actions mais aussi de préciser la nature
des obstacles rencontrés.

Pierre-Marie Massy Médecin conseiller technique de [’inspecteur d’académie de 1’Oise
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Diagnostic des amétropies

Les amétropies correspondent a I’ensemble des troubles de la réfraction : myopie,
hypermétropie, astigmatisme et anisométropie (différence de réfraction entre les deux yeux).
Un trés large consensus s’est constitué, considérant que le défaut de réfraction, et surtout
I’association de deux défauts, constituent le principal facteur causal de I’amblyopie et du
strabisme. C’est donc 1’objet premier d’un dépistage. La détection des amétropies repose sur
la mesure objective du pouvoir réfractif de I’ceil. Celle-ci peut étre essentiellement effectuée
manuellement, par skiascopie, ou par réfractométrie automatique.

Skiascopie

La skiascopie consiste a observer, a travers la pupille, le sens du déplacement du reflet obtenu
en éclairant la rétine a ’aide d’un faisceau de lumiére. Si la lumiére incidente et son reflet se
déplacent dans le méme sens, le sujet peut étre emmétrope, hypermétrope ou méme
légérement myope. La valeur de la réfraction est quantifiée en interposant dans le trajet du
faisceau incident des lentilles convergentes de puissance croissante jusqu’a 1’obtention du
phénomene d’ombre en masse, ¢’est-a-dire quand I’ombre se déplace dans le méme sens que
le faisceau incident. Quand I’ceil de 1’opérateur coincide dans 1’espace avec le punctum
remotum (point le plus ¢loigné que 1’ceil peut voir en désaccommodant au maximum) de 1’ceil
examing, la pupille est entierement éclairée. Tout déplacement du faisceau incident entraine
I’obscurcissement de 1’aire pupillaire sans qu’il soit possible d’identifier la direction vers
laquelle disparait la lueur : c’est le phénomene « d’ombre en masse » ou point de
neutralisation. Si le reflet pupillaire se déplace en sens inverse de la lumicre incidente, le sujet
est myope et I’on quantifie cette myopie en interposant des lentilles divergentes de puissance
négative croissante jusqu’a I’obtention du phénomene d’ombre en masse.

Skiascopie sous cycloplégie

La détermination de la puissance réfractive de 1’ceil est généralement réalisée sous
cycloplégie, c’est-a-dire paralysie des mécanismes d’accommodation.

Deux cycloplégiques majeurs sont actuellement disponibles : I’atropine et le cyclopentolate.

Le cyclopentolate a 0,5 % s’utilise par instillation d’une goutte dans chaque ceil a TO, TS,
T10, suivie par un examen de la réfraction entre T45 et T60 (T : temps en minutes). Il
présente deux avantages majeurs, qui sont la possibilité de connaitre 1’état de réfraction d’un
patient dés la premiere consultation (a la différence de I’atropine qui nécessite une
prescription d’instillation de 3 a 8 jours consécutifs) et le fait qu’il entraine un handicap visuel
trés court, d’au maximum 24 heures. L’administration de cyclopentolate entraine
classiquement une rougeur anodine de la face ; par ailleurs, il est conseillé de ne pas I’utiliser,
ou de le faire avec précaution, chez des sujets présentant des signes ou des antécédents
d’atteinte du systéme nerveux central. Les données de pharmacovigilance montrent en effet
que I’administration de cyclopentolate peut s’accompagner de manifestations
neuropsychiatriques bréves, en particulier de type psychotique, et notamment chez 1’enfant



(Affsaps, 2001). Ces observation sont toutefois exceptionnelles. Il reste le cycloplégique de
référence utilisé en pratique courante.

L’atropine est utilisée a une concentration variable selon 1’age : collyre a 0,3 % jusqu’a 2 ans,
20,5 % entre 2 et 5 ans et a 1 % au-dela. Ce collyre s’utilise a raison de 2 instillations par jour
dans les 2 yeux pendant une semaine. Il présente néanmoins une toxicité dont il faut informer
les patients et peut éventuellement nécessiter la compression du point lacrymal pour éviter
toute diffusion systémique. La survenue d’effets secondaires, sécheresse de la bouche,
agitation, diarrhée, fievre ou tachychardie nécessite I’arrét immédiat de I’instillation de ce
collyre. La rougeur de la face est quasi constante et les parents doivent en étre
systématiquement prévenus. L’atropine reste le cycloplégique de référence réservé aux
amétropies fortes, aux sujets a forte pigmentation cutanée ou chez lesquels le cyclopentolate
est contre-indiqué.

Skiascopie sous cycloplégie chez I’enfant de moins de 1 an

Chez I’enfant de moins de un an, la skiascopie sous cycloplégie peut étre réalisée sous
cyclopentolate dans la plupart des pays, mais pas en France ou ce produit est contre-indiqué
dans cette tranche d’age. L’examen est donc mené chez le trés jeune enfant sous atropine,
instillée pendant 5 jours au minimum, ce qui rend cet examen lourd et contraignant, 1’enfant
étant géné par la mydriase (dilatation de la pupille) totale. Le tropicamide est également
encore largement utilis€, en raison de son innocuité et du bref délai existant entre I’instillation
et I’observation. Toutefois, cette molécule ne produit pas de cycloplégie complete, surtout si
I’instillation est limitée a deux gouttes (Wegener et coll., 1999). Dans ce sens, une étude
récente montre son manque de fiabilité pour la prescription d’une correction (Manny et coll.,
2001). Toutefois, la comparaison des mesures relevées sur les mémes yeux apres instillations
d’atropine ou de tropicamide (trois instillations a 5 minutes d’intervalle, examen a 25
minutes) montre une corrélation de 0,95 (Vital-Durand et coll., 1996). Ce produit présente
donc des caractéristiques suffisantes pour étre proposé en premicre intention pour un
dépistage.

Autres méthodes de mesure

Un certain nombre d’autres méthodes ont été développées et sont utilisées, de manicre encore
inégale, dans la mesure de la réfraction.

Réfractométrie automatique

Chez I’enfant plus grand (a partir de 5 ans), la mesure de la réfraction peut étre réalisée par
réfractométrie automatique. Les réfractometres automatiques, véritables « skiascopes
¢lectroniques », sont des appareils comportant un systéme de mesure reposant sur le méme
principe que la skiascopie, un dispositif permettant de contrdler I’accommodation, un
calculateur, un écran de controle et une imprimante. Ce sont des appareils donnant des
mesures fiables et rapides. Cependant, pour donner des résultats fiables, ils nécessitent encore
une cycloplégie a I’heure actuelle.

Rétinoscopie proche



Une autre technique, la rétinoscopie proche, ne nécessite pas de cycloplégie (Mohindra,
1975). Elle est admise dans certains milieux mais peu connue en France. Elle est pratiquée en
ambiance sombre avec un rétinoscope dont la lumiére est suffisamment diminuée pour ne pas
provoquer de réponse accommodatrice (Thorn et coll., 1996). La faible réponse
accommodatrice est déduite de la valeur obtenue (0,75 dioptrie, mais certains préférent
déduire 0,75 dioptrie jusqu’a 24 mois et 1 dioptrie ensuite) ainsi que la correction pour la
distance (50 centimetres soit 2 dioptries).

Photo-, vidéo-et autoréfraction

Howland et Howland (1974) ont proposé la méthode de photoréfraction isotropique a partir du
reflet d’une source hors de I’axe (VPR de Clement-Clarke et Viva de Tomey). La lourdeur
d’utilisation de ces appareils n’a pas convaincu les utilisateurs potentiels (Imbert et Vital-
Durand, 1997). On voit cependant se développer aujourd’hui une nouvelle génération
d’instruments portables et maniables qui permettent une estimation satisfaisante de la
réfraction et qui pourraient devenir les instruments futurs du dépistage des erreurs de
réfraction (« Rétinomax » et « Nidek », sous cycloplégie ; « Sure-Sight », sans cycloplégie).

En conclusion, les amétropies constituent la principale cause d’amblyopie et de strabisme, en
raison de leurs interactions avec I’accommodation ; elles nécessitent donc d’étre détectées le
plus précocement possible. Chez le nourrisson, on utilise la skiascopie qui présente, de méme
que la plupart des réfractométries automatiques, I’inconvénient de nécessiter une cycloplégie
et un personnel qualifié¢, ophtalmologiste ou, depuis peu, orthoptiste sous la responsabilité
d’un médecin. La mise en évidence des amétropies fait donc aujourd’hui appel a des
méthodes délicates qui ne sont pas facilement utilisables, dans une pespective de dépistage,
sur de larges populations.
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Etiologie et diagnostic des déséquilibres
oculomoteurs

Le strabisme (déviation de I’axe visuel d’un ceil par rapport a I’autre) et les autres
déséquilibres oculomoteurs doivent étre dépistés précocement. La majorité des strabismes
sont idiopathiques. Rarement, ils peuvent révéler une maladie oculaire, orbitaire ou cérébrale.
I1s sont la cause de troubles sensoriels en tout ou partie curables pour peu qu’un traitement
soit instauré rapidement (Freeman et coll., 1996 ; Flynn et coll., 1998). Ces troubles sont
dominés par I’amblyopie et certaines perturbations de la vision binoculaire : anomalies de la
vision stéréoscopique et, plus rarement, vision double (ou diplopie) chez le grand enfant. Ils
sont la cause d’anomalies de position de téte ou torticolis oculaires qui vont retentir a long
terme sur 1’ensemble de la posture. Enfin, les déséquilibres oculomoteurs et leur traitement
vont étre responsables de perturbations psychologiques chez I’enfant et ses parents du fait du
préjudice esthétique et fonctionnel qu’ils entrainent (Satterfield et coll., 1993 ; Small, 1991).

L’age de début du strabisme ou des déséquilibres oculomoteurs est, avec le traitement
précoce, I’un des facteurs déterminants du pronostic fonctionnel. Plus un strabisme est
précoce, plus les perturbations sensorielles sont profondes, I’enfant n’ayant pas encore acquis
sa vision binoculaire. Plus un strabisme est tardif, plus le sujet peut espérer retrouver ou
conserver une vision binoculaire (Roth, 1999).

Le strabisme ou les mouvements anormaux importants sont souvent découverts par les
parents, le médecin traitant ou le pédiatre. Lorsqu’ils sont peu importants, le diagnostic est
plus difficile, et il est habituellement fait lors des examens de dépistage ou lors de la
surveillance d’un enfant a risque : prématuré, enfant présentant une maladie cérébrale, des
antécédents personnels de souffrance néonatale ou des antécédents familiaux de strabisme
(Hunter et Ellis, 1999 ; Erkkila et coll., 1996 ; Pott et coll., 1999 ; Jacobson et coll., 1998 ;
Holmstrom et coll., 1999 ; Coats et coll., 1998). Le strabisme peut tre associé¢ a une
malformation oculaire plus évidente ayant fait passer le strabisme au deuxiéme plan. 59

Diagnostic et classification des strabismes

Le diagnostic d’un déséquilibre oculomoteur est essentiellement clinique. Il fait appel a des
moyens simples mais doit étre réalisé par un examinateur expérimenté. Dans le strabisme, la
fovéa d’un ceil, mais pas de 1’autre, est alignée avec la cible a fixer. Quand un ceil fixe une
cible, I’autre regarde dans une autre direction. Deux méthodes sont principalement utilisées
pour dépister un strabisme : 1’étude des reflets cornéens d’une lumiére et I’observation des
mouvements des yeux quand I’enfant fixe une cible visuelle statique (objet, image, lumicre) et
que I’examinateur lui cache un ceil puis le découvre (test de 1’écran ou cover test) (Jeanrot et
Jeanrot, 1994 ; Von Noorden, 1996 ; Spielmann, 1989). Il est également possible de
diagnostiquer un strabisme en utilisant des lunettes de dépistage comportant des verres non
correcteurs sur lesquels deux bandes de papier opaque sont collées en regard de la partie
interne de chaque ceil (secteurs binasaux). En cas de strabisme convergent (ou interne), la
cornée de I’ceil strabique est plus recouverte par le secteur que celle de I’autre ceil.



Diagnostic

L’¢tude des reflets lumineux et le test de I’écran permettent :

d’éliminer un faux strabisme ;

«de différencier un strabisme manifeste (tropie) d’un strabisme latent (phorie) ;

«d’évaluer la direction de la déviation. Le strabisme peut étre horizontal, vertical ou en torsion

«d’apprécier si la déviation est constante (tropie) ou intermittente (phorietropie) ;
de savoir si cette déviation est alternante ou monoculaire ;

de quantifier I’angle de déviation du strabisme.

Test des reflets cornéens (test d’Hirschberg)

Pour étudier les reflets cornéens, I’examinateur tient une lumiére devant les deux yeux de
I’enfant. Si I’enfant ne louche pas lorsqu’il fixe, les reflets cornéens de cette lumiere sont
positionnés de facon symétrique dans les deux yeux par rapport aux pupilles. Ce test permet
donc de différencier le strabisme des « faux strabismes », et en particulier du faux strabisme
du a I’épicanthus (pli palpébral, normal chez I’enfant, qui recouvre 1’angle interne de I’ceil et
donne une impression de strabisme, surtout quand I’enfant regarde sur le c6té).

Si le reflet cornéen d’un ceil est dévié, il existe probablement un strabisme. Quand le reflet est
localisé du coté temporal, 1’ceil regarde en dedans, vers le nez : le strabisme est convergent
(ésotropie). Si le reflet se trouve du coté nasal, I’ceil est tourné en dehors, vers la tempe : il
s’agit d’un strabisme * divergent (exotropie). Si le déplacement du reflet se fait vers le bas, il
s’agit d’une hypertropie (1’ceil est dévié vers le haut), et d’une hypotropie si le reflet se fait
vers le haut (I’ceil est dévié vers le bas).

Le test d’Hirshberg sert également a quantifier, de fagon grossiére, I’angle de déviation de
I’ceil strabique. Actuellement, on considére que chaque millimetre de déplacement du reflet de
la cornée représente un angle de déviation d’environ 12 degrés (Brodie, 1987 ; De Respinis et
coll., 1989 ; Hasebe et coll., 1995 ; Barry et coll., 1999). On estime que I’angle de déviation
est d’environ 12 degrés si le reflet cornéen se situe a mi-chemin entre le centre et le bord de la
pupille, qu’il est d’environ 22 degrés si le reflet se situe au bord de la pupille, de 44 degrés
lorsque le reflet est situé a I’intérieur de ’iris et de plus de 50 degrés si le reflet est au-dela de
’iris.

L’étude des reflets cornéens est une méthode simple de dépistage du strabisme, tres facile a
réaliser chez le nourrisson. Elle est cependant responsable de faux négatifs et de faux positifs,
surtout si la déviation est peu importante, car chez 1’enfant normal I’axe visuel ne coincide
pas exactement avec le centre de la pupille (il est 1égerement dévié en nasal). Le test de
I’écran est un test plus sensible et plus spécifique pour diagnostiquer et mesurer la déviation
strabique (Choi et Kushner, 1998).

Test de l’écran (cover test)



Pour réaliser le test de 1’écran, I’examinateur doit attirer le regard de 1’enfant sur une cible
visuelle (un jouet ou un point lumineux), présentée a Smetres pour I’examen de loin, a 33 cm
pour la vision de prés. Il existe deux facons de faire ce test qui permettent de différencier les
strabismes manifestes (tropies) des strabismes latents (phories) : le test de I’écran unilatéral et
le test de I’écran alterné (Thomas et coll., 1996).

Dans le test de 1’écran unilatéral, I’examinateur, pendant que I’enfant fixe la cible, cache I'un
des deux yeux avec un écran (palette opaque ou translucide montée sur un manche ou main de
I’examinateur) puis le découvre. Dans un premier temps, 1’examinateur regarde si I’ceil
observé effectue un mouvement lorsqu’on cache 1’autre ceil. Si cet ceil fait un mouvement de
fixation de la cible visuelle, c’est qu’il est dévié et qu’il y a un strabisme : le strabisme est
convergent si le mouvement s’effectue de dedans en dehors, divergent s’il se fait de dehors en
dedans, vertical si le mouvement de refixation a lieu de bas en haut (hypotropie) ou de haut en
bas (hypertropie). Le méme test sera alors réalisé en cachant 1’autre ceil. Le strabisme est
monoculaire si un seul ceil fait un mouvement de fixation a I’occlusion de I’autre ceil, il est
alternant si chacun des yeux fait un mouvement de fixation a I’occlusion de 1’autre. Si I’ceil
non caché ne fait aucun mouvement, soit I’enfant est porteur d’un microstrabisme, soit, si le
strabisme est d’emblée évident, I’ceil strabique est amblyope et a une fixation excentrique
(hors de la fovéola), soit I’enfant n’a pas de strabisme. Dans un deuxiéme temps, en I’absence
de strabisme apparent, I’examinateur regarde si I’ceil caché, lorsqu’on le découvre, effectue un
mouvement de refixation de la cible visuelle. Si tel est le cas, I’enfant présente un strabisme
latent, ou hétérophorie (exophorie, ésophorie, hyperphorie). Dans les phories, 1’ceil a tendance
a loucher, mais le réflexe de fusion binoculaire (mouvement en convergence en cas
d’exophorie ou en divergence en cas d’ésophorie) permet de maintenir la fixation
bifovéolaire.

Dans le test de I’écran alterné, I’examinateur cache en alternance un ceil puis 1’autre et
observe la position de 1’ceil a chaque alternance de I’écran. Ce test est trés dissociant, il
permet la décompensation totale du déséquilibre oculomoteur. I1 est ainsi possible de faire la
différence entre I’angle de base du strabisme (sans décompensation) ou cliniquement 1’angle
minimum et I’angle maximum. On mesure 1’angle du strabisme en interposant des prismes
devant I'un des deux yeux. L’angle de déviation correspond a la valeur du prisme qui annule
le mouvement de refixation lors du test sous écran. Il s’exprime en dioptries prismatiques.

Certains tests spécialisés ne sont utilisés en pratique que dans des consultations
ophtalmologiques pédiatriques, car il nécessite un savoir-faire important : le prisme de 4
dioptries de Irvine (Irvine, 1944) ou test de Jampolsky (Jampolsky, 1964) et le biprisme de
Gracis, qui peuvent apporter un argument parfois capital dans des cas d’interprétation difficile
comme les microstrabismes. Le test d’Irvine consiste a placer un prisme devant un ceil et a
observer le mouvement de cet ceil puis de 1’autre. Un mouvement de restitution (1’ceil se
redresse pour assurer la fusion) témoigne de I’existence d’un strabisme.

Classification des strabismes

L’étude des variations de 1’angle de déviation en fonction de la position du regard permet de
différencier les strabismes concomitants des autres, dits incomitants.

Strabismes concomitants



Un strabisme est concomitant quand le mauvais alignement des axes visuels est constant.
L’ceil dévié suit I’ceil fixateur dans toutes les directions du regard, il n’y a pas de limitation
des mouvements de chaque ceil (ductions), méme si I’angle est variable (Roth, 1999 ; Speeg-
Schatz, 2000 ; Raina et Wright, 1995). Les strabismes concomitants (tableau 5.1), qui
représentent la majorité des strabismes de 1’enfant, sont d’origine fonctionnelle (sauf rares
exceptions : paralysies supranucléaires ou paralysies oculomotrices anciennes) et sont dus a
un dysfonctionnement de la coordination binoculaire.

Parmi les strabismes concomitants, il faut différencier les strabismes a binocularité anormale,
qui ne récupéreront jamais de vision binoculaire normale, des strabismes normosensoriels qui
récupéreront une acuité visuelle mais également une vision binoculaire normale, a condition
que le traitement soit instauré précocement. Un enfant a une vision binoculaire normale s’il a
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une fusion sensorielle (ou aptitude du cerveau a réunir deux images rétiniennes ~~ pour aboutir
a une perception finale unique) et une vision stéréoscopique fine.
Tableau 5.1 : Classification des strabismes concomitants

Vision binoculaire

Strabismes convergents ou ésotropies Strabismes congénitaux ou précoces
Strabismes essentiels de la petite enfance
Strabismes tardifs normosensoriels

Strabismes accommodatifs et non accommodatifs

Microstrabismes (angle < 10D) Strabisme convergent accommodatif pur (rapport AC/A
normal) du a une hypermétropie

Strabisme convergent hypoaccommodatif avec angle résiduel de pres (rapport AC/A élevé)
Strabisme par exces de convergence

Strabismes accommodatifs mixtes (réfractif et li€¢ a un exceés de convergence)

Absente

Absente

Présente

Présente (si correction optique totale)

Neutralisation alternée

De loin
Anormale

Anormale
Normale



Absente
Normale au début
Normale

Absente

Strabismes psychosomatiques ou psychiques

Strabismes divergents ou exotropies Strabismes divergents congénitaux
Strabismes divergents intermittents

Strabismes divergents accommodatifs (syndrome prémyopique)

Strabismes divergents constants

Le strabisme précoce ou congénital est un strabisme a binocularité anormale. C’est en général
un strabisme convergent, constant, a grand angle qui apparait dans les 6 premiers mois de vie.
Lorsque I’enfant a les deux yeux ouverts, il a une fixation croisée, c’est-a-dire que les deux
yeux restant en adduction (dirigés vers la racine du nez), I’ceil droit fixe dans le regard a
gauche et I’ceil gauche fixe dans le regard a droite. L’ceil fixateur étant non seulement en
adduction mais aussi en incyclotorsion (c’est-a-dire tourné en rotation vers le nez), I’enfant
adopte une attitude compensatrice téte tournée et penchée du coté de I’ceil fixateur. Peuvent
s’associer a ces signes : un nystagmus manifeste ou latent et une déviation verticale dissociée
(DVD) qui est I’¢lévation lente d’un ceil, bien visible sous écran translucide, lorsque I’autre
prend la fixation. Les mouvements d’abduction (mouvements horizontaux vers la tempe) sont
difficiles ou impossibles. Le nystagmus optocinétique (série de saccades en réponse au
déplacement d’une scéne visuelle) est asymétrique. Les enfants ayant un strabisme précoce
n’ont pas de vision binoculaire : il existe une neutralisation alternée (le cerveau supprime
alternativement 1’image d’un ceil ou de 1’autre) ou parfois une amblyopie (Birch et coll., 1998
; Ciancia, 1995 ; Westall et coll., 1998). La chirurgie précoce peut permettre de récupérer une
fusion mais jamais une vision stéréoscopique satisfaisante (Ing, 1995 ; Eizenman et coll.,
1999). Les signes cliniques du strabisme précoce ne sont pas tous présents dans les 6 premiers
mois de vie mais ils sont définitifs, permettant un diagnostic rétrospectif chez les enfants
examinés tardivement. Les exotropies précoces sont plus rares que les ésotropies précoces.

Les erreurs de réfraction et leurs effets sur I’accommodation sont les principales causes de
strabisme concomitant normosensoriel. Il s’agit le plus souvent d’un strabisme convergent. Ce
strabisme touche en général les enfants hypermétropes car ils doivent accommoder de fagon
excessive pour voir net s’ils n’ont pas de correction optique totale. L’accommodation
s’accompagne d’un exces de convergence, cause de strabisme. L.’angle du strabisme est plus
important de prés que de loin (il existe une incomitance loin-pres). L’importance de la
déviation induite par I’accommodation varie cependant en fonction des individus. C’est donc
le rapport convergence accommodative sur accommodation (AC/A) qui va permettre de
définir les différents types de strabisme concomitants. Cette classification se base sur le
comportement de la déviation une fois I’amétropie corrigée et sur ses variations en fixation de
loin et de pres (Péchereau, 1989 ; Roth, 1999 ; Spielmann, 1989). On distingue le strabisme
convergent accommodatif pur (AC/A normal) dans lequel la correction totale de



I’hypermétropie permet de corriger le strabisme de loin et de pres ; les ésotropies
accommodatives non réfractives par exces de convergence ou par hypoaccommodation
(AC/A ¢levé), dans lesquels les yeux sont droits dans le regard au loin mais ou persiste une
déviation de prés méme apres correction optique totale ; les ésotropies mixtes a la fois
réfractives et liées a un exceés de convergence.

Les enfants myopes peuvent avoir un strabisme convergent par insuffisance d’accommodation
(AC/A ¢levé) ou plus souvent un strabisme divergent (AC/A normal), fréquemment
intermittent. Les myopes non corrigés n’ont pas besoin d’accommoder pour voir net de pres et
ont tendance a diverger.

Dans les strabismes concomitants, la récupération d’une vision binoculaire sera en général
meilleure si le strabisme survient tardivement, car I’enfant aura pu développer auparavant une
bonne vision binoculaire : la fusion sensorielle sera plus facilement récupérée que la vision
stéréoscopique. Cependant, il n’est pas possible de se baser uniquement sur I’age d’apparition
du strabisme pour avoir une idée du pronostic fonctionnel. En effet, tous les strabismes
fonctionnels qui surviennent avant I’age de 6mois ne répondent pas a la définition du
strabisme précoce. Il peut s’agir d’une €sotropie accommodative, et la correction optique
précoce et totale permet alors de récupérer une vision binoculaire normale (Havertape et coll.,
1999 ; Coats et coll., 1998). Un microstrabisme ou un strabisme de petit angle dans lequel la
binocularité est anormale passent souvent inapercus chez le nourrisson. Ils peuvent se révéler
tardivement a 1’occasion d’une décompensation ou étre diagnostiqués lors du bilan de
I’amblyopie dont ils sont la cause.

Strabismes incomittants

Un strabisme est incomitant quand I’angle de déviation varie dans les différentes positions du
regard et que les mouvements des yeux sont limités dans une ou plusieurs directions. Dans ce
type de strabisme, la déviation oculaire est plus marquée quand le sujet fixe avec 1’ceil

paralysé (déviation secondaire) que lorsqu’il fixe avec I’ceil non paralysé (fixation primaire).

Parmi les strabismes incomitants, on distingue les strabismes paralytiques, les strabismes
orbitaires, les myopathies oculaires et les syndromes de rétraction (tableau 5.11I).

Tableau 5.11 : Classification des strabismes incomitants
Vision binoculaire
Strabismes paralytiques
Normale
Strabismes de cause musculaire Syndromes de rétraction Strabismus fixus
Fibroses musculaires Myopathies oculaires

Normale
(le plus souvent)

Strabismes de cause orbitaire Formes mineures



Formes majeures Dysostose craniofaciale de Crouzon, hypertélorisme, plagiocéphalie g5

Dans les paralysies supranucléaires (ou paralysies de fonction), qui sont dues a une anomalie
de la commande des mouvements des yeux, le strabisme est inconstant, et peut étre
concomitant (comme dans les atteintes de la jonction bulboprotubérentielle) (Weeks et
Hamed, 1999 ; Imes et Quinn, 2001) ou incomitant (comme dans les paralysies internucléaires
antérieures).

Diagnostic des autres désordres oculomoteurs

Ce diagnostic concerne la mise en évidence d’une limitation des mouvements d’un ceil ou des
deux yeux, ainsi que de mouvements oculaires anormaux (nystagmus...).

Limitation des mouvements des yeux

Elle peut étre détectée en faisant suivre du regard une cible visuelle (mouvement de poursuite,
lent) ou en attirant le regard de I’enfant vers une cible présentée dans les différentes parties de
I’espace (mouvement de saccades, rapides).

On ¢étudie les mouvements des yeux dans les neuf directions principales du regard, en vision
binoculaire pour analyser les mouvements conjugués des yeux ou versions (regard vers le
haut, vers le bas, vers la droite, vers la gauche) et les mouvements disjoints des yeux
(convergence et divergence), et en vision monoculaire (I’autre ceil étant caché) pour analyser
les ductions : abduction (mouvement vers la tempe) et adduction (mouvement vers le nez).

Caractéristiques et étiologies

Une limitation des mouvements des yeux peut étre due a une anomalie des muscles de I’ceil
(muscle droit supérieur, droit inférieur, droit latéral, droit médial, oblique supérieur, oblique
inférieur)ou a une anomalie de ’orbite, a la paralysie d’un nerf oculomoteur (nerf moteur
oculaire commun, nerf trochléaire, nerf abducens) ou a une 1ésion des centres cérébraux de
commande des mouvements des yeux (paralysies de fonction).

Les paralysies oculomotrices (Schiavi, 2000) sont la cause la plus fréquente d’une limitation
des mouvements des yeux. Elles peuvent étre congénitales ou acquises. Lorsqu’elles sont
acquises, elles se manifestent par une diplopie (vision double), qui peut étre supprimée:

*quand I’enfant adopte une position compensatrice de la téte (torticolis oculaire) permettant au
muscle paralysé de ne pas se contracter : ainsi, dans une paralysie du muscle abducens droit,
I’enfant tourne la téte a droite et n’a pas besoin de bouger les yeux pour regarder a droite ; il
voit simple dans les autres directions du regard. Le torticolis oculaire permet de maintenir une
vision binoculaire dans les strabismes incomitants ;

*s’il se produit une suppression ou une amblyopie.

Les atteintes musculaires touchent un ou plusieurs muscles oculaires. Elles peuvent entrer
dans le cadre de maladies générales (myasthénie, cytopathies mitochondriales) et en étre le
signe révélateur (Mullaney et coll., 2000). Elles sontengénéral isolées dans les syndromes de
rétraction musculaire ou il existe une inextensibilité musculaire limitant le mouvement du
globe dans la direction opposée : syndrome de Stilling-Duane (Mehel et coll., 1996),



syndrome de Brown ou syndrome de bride de I’oblique supérieur, fibroses musculaires
familiales ou post traumatiques. La fibrose du muscle droit externe a longtemps été
considérée comme la cause du syndrome de Stilling-Duane ; I’hypothése actuelle suggere que
ce syndrome serait li¢ une atteinte du tronc cérébral responsable d’une cocontraction des
muscles horizontaux. Les atteintes musculaires peuvent également étre dues a une
incarcération dans les fractures des parois de I’orbite : il s’agit en général d’une incarcération
du muscle droit inférieur dans les fractures du plancher de 1’orbite (Hatton et coll., 2001).

Les strabismes orbitaires sont retrouvés dans les malformations craniofaciales et en particulier
dans les craniosténoses, affections dues a une fermeture prématurée d’une ou plusieurs sutures
craniennes (Limon de Brown et coll., 1988 ; Dufier et coll., 1986 ; Denis et coll., 1994). Ces
malformations sont causes d’une rotation de 1’orbite et donc d’une modification de
I’orientation des muscles oculaires. Les déséquilibres oculomoteurs engendrés par les anoalies
orbitaires sont surtout des troubles verticaux et torsionnels. Ils sont retrouvés essentiellement
dans la maladie de Crouzon, le syndrome d’Appert et la plagiocéphalie.

Dans les paralysies supranucléaires, ce sont surtout les mouvements de versions qui sont
atteints de fagon plus ou moins symétrique (comme la paralysie de la latéralité ou la paralysie
de verticalité). L atteinte des mouvements oculaires peut étre totale ou dissociée, ne touchant
qu’un type de mouvement : mouvement de poursuite ou mouvements de saccades réflexes ou
volontaires. Ces paralysies peuvent étre associées a des paralysies oculomotrices, a un
nystagmus ou a d’autres mouvements anormaux (ondes carrées, flutter oculaire).

Nystagmus

Le nystagmus se définit comme une oscillation rythmique d’un ou des deux yeux autour d’un
ou plusieurs axes. L’analyse des caractéristiques du nystagmus (vitesse des deux phases du
nystagmus, fréquence, amplitude, orientation, rythme, sens, notion de position de blocage) est
importante d’un point de vue thérapeutique et, a un moindre degré, pour orienter le diagnostic
étiologique. Le nystagmus peut étre acquis ou congénital.

Les nystagmus acquis sont rencontrés dans les affections neurologiques ou plus rarement dans
les rétinopathies cécitantes (dystrophie des cones). Les oscillopsies (impressions que les
objets bougent) sont caractéristiques des nystagmus acquis. Elles sont cependant rarement
décrites par I’enfant. 67

Le terme de nystagmus congénital regroupe, pour Larmande et Larmande (1985), tous les
nystagmus de la premiére enfance qui ne sont pas associés a une affection neurologique
apparente. Il existe de nombreuses classifications des nystagmus selon que 1’on prend en
compte 1’étiologie ou les caractéristiques du mouvement nystagmique (Bourron-Madignier
1995). Dans les nystagmus congénitaux, Goddé-Jolly et Marmande (1973) distingue plusieurs
groupes : les nystagmus idiopathiques sans cause organique (nystagmus moteurs), les
nystagmus héréditaires congénitaux, les nystagmus sensoriels qui sont associés a des 1ésions
oculaires organiques, les nystagmus neurologiques li€s a une affection du systéme nerveux
central et les nystagmus neurosensoriels.

Le nystagmus latent (présent uniquement en mononoculaire) et le nystagmus manifeste-latent
sont toujours associés au strabisme précoce. Le nystagmus manifeste-latent est un nystagmus
a ressort (la vitesse du nystagmus est plus rapide dans un sens que dans 1’autre, le sens du
nystagmus est celui de la phase rapide), conjugué (les deux yeux battent dans le méme sens),



qui bat dans le sens de I’ceil découvert en monoculaire et dans le sens de I’ceil fixateur en
binoculaire (Kommerel, 1996).

Parmi les autres types de nystagmus, on considere classiquement :

*le nystagmus congénital idiopathique, qui est pendulaire (la vitesse du nystagmus est la
méme dans les deux sens), ou a ressort, horizontal, bilatéral et congruent (identique sur les
deux yeux) et qui ne change pas de plan lors de I’excentration du regard. Il existe une zone
d’inversion du nystagmus, zone dans laquelle il diminue ou se bloque avant de changer de
sens. L’acuité visuelle étant meilleure dans cette zone, 1’enfant adopte une position de
torticolis pour utiliser cette zone dans le regard droit devant (Spielmann, 1990a) ;

*les nystagmus verticaux, les nystagmus déclenchés dans le regard excentré sont d’origine
neurologique (Larmande et Larmande, 1985) ;

*les nystagmus monoculaires sont dus a une atteinte de 1’ceil ou du nerf optique (gliome des
voies optiques) ;

*I’absence de position de blocage doit faire évoquer un nystagmus neurologique ou
neurosensoriel.

I1 n’est pas possible de classer les nystagmus sur leurs seuls caractéres cliniques (Risse, 1999 ;
Shawkat et coll., 2000 ; Reynecke, 1998). Le diagnostic étiologique d’un nystagmus ne peut
se faire qu’a I’issue d’un bilan clinique, électrophysiologique et neuroradiologique (Bouvet-
Drumare et Defoort-Dhellemmes, 1994). Ce bilan est indispensable devant tout nystagmus
manifeste ou intermittent (qu’il paraisse acquis ou congénital) chez I’enfant de moins de 6
ans.

Diagnostic des troubles sensoriels liés a des désordres oculomoteurs

Lorsqu’un sujet strabique fixe un objet, I’image de cet objet se forme sur la fovéa de I’ceil
fixateur, et sur la rétine périphérique de 1’ceil dévié (point O).Le sujet voit I’objet en double
(droit devant avec I’ceil fixateur, sur le coté avec I’autre ceil). D’autre part, la fovéa de 1’ceil
dévié fixe une autre partie de I’espace, 1’objet qu’elle fixe est également vu droit devant : il y
a confusion des deux images. Chez I’enfant, en raison de la plasticité cérébrale, des
phénoménes de compensation se produisent : ce sont la suppression (ou neutralisation) et la
correspondance rétinienne anormale.

Afin d’éviter la diplopie et la confusion, le cerveau peut éliminer I’image qui parvient de 1’ceil
dévié. Ce phénomene s’appelle la suppression (ou neutralisation). L’enfant utilise alors un
seul ceil lorsque les deux yeux sont ouverts, méme si les yeux peuvent voir chacun a leur tour.
La suppression se produit toujours sur le méme ceil dans le strabisme monoculaire,
alternativement dans le strabisme alternant. La suppression ne concerne pas la rétine
périphérique mais seulement une zone comprenant la fovéa et le point O. Si le strabisme
persiste et que I’enfant ne développe pas une fixation alternante, 1’ceil non fixateur deviendra
amblyope. Plus rarement, la zone de rétine périphérique de 1’ceil dévié qui correspond a la
macula de I’ceil fixateur va acquérir la méme localisation spatiale (droit devant) que la macula
de I’ceil fixateur : c’est la correspondance rétinienne anormale. Ce phénomene permet de
maintenir une certaine vision binoculaire sur les bases de la déviation oculaire, mais fait
perdre la référence spatiale « tout droit » de la macula de 1’ceil dévié. Les sujets strabiques ont



une altération de la localisation spatiale (Battaglini et coll., 1999), des anomalies de
perception du mouvement et en particulier des difficultés a apprécier la vitesse d’une cible
(Eizenman et coll., 1999 ; Fawcet et coll., 1998 ; Tychsen et coll., 1996).

Les nystagmus congénitaux sont a 1’origine d’une amblyopie fonctionnelle bilatérale. A celle
ci peuvent s’ajouter une amblyopie organique liée a la cause du nystagmus (rétinopathie,
tumeur des voies optiques) et une amblyopie liée a une amétropie forte qui est fréquemment
associées aux rétinopathies héréditaires par exemple.

Chez I’enfant d’age verbal, il existe de nombreux tests pour étudier les stades de la vision
binoculaire que sont la fusion (sensorielle et motrice) et la vision du relief, ou vision
stéréoscopique.

Méthodes instrumentales de diagnostic

De nombreuses techniques de dépistage photographique sont apparues ces derni¢res années
(Miller et coll., 1993, 2001 ; Weinand et coll., 1998). 69

Certaines sont basées sur la photoréfraction,d’autres sur le reflet cornéen de la
lumiére(Hasebé et coll., 1995 ; Derespinis et coll., 1989 ; Brodie, 1987 ; Barry, 1999). Ces
instruments sont chers. La sensibilité et surtout la spécificité de ces méthodes sont
insuffisantes. Elles dépendent de 1’age du patient et de I’expérience de I’examinateur (Simons
et coll., 1999).

Les méthodes instrumentales de détection des déséquilibres oculomoteurs (tests
coordimétriques) et d’enregistrement des mouvements des yeux, €électro-oculographie, photo-
oculographie (Quere et coll., 1990 ; Gottlob, 1997) et électronystagmographie (Spielmann,
1990b), sont utiles pour quantifier les anomalies et suivre leur évolution. Elles permettent de
mieux analyser et de comprendre la neurophysiologie des mouvements oculaires.

Devant un strabisme ou un nystagmus, il est impératif d’éliminer :

eune anomalie des milieux transparents, de la rétine ou du nerf optique par un examen en
lampe a fente et un examen du fond d’ceil ;

eun trouble de la réfraction (hypermétropie surtout) par une skiascopie sous cycloplégie.

En cas de nystagmus congénital, un électrorétinogramme est nécessaire pour rechercher une
rétinopathie ; dans le cas d’un ¢€lectrorétinogramme normal, un potentiel évoqué visuel et un
bilan neurologique, métabolique et neuroradiologique seront effectués pour éliminer une
cause neurologique. Ces derniers examens sont indispensables devant un nystagmus acquis,
une paralysie oculomotrice (Tsaloumas et Willshaw, 1997) ou une paralysie de fonction, car
ces déséquilibres oculomoteurs sont d’origine neurologique.

En conclusion, le strabisme et les autres désordres oculomoteurs sont a I’origine de troubles
sensoriels d’autant plus profonds qu’ils sont précoces, I’enfant n’ayant pas encore acquis sa
vision binoculaire. le diagnostic d’un déséquilibre oculomoteur nécessite un interrogatoire qui
précisera les facteurs de risque, I’age d’apparition du déséquilibre oculomoteur et les signes
fonctionnels qu’il engendre ou qui lui sont associés, un bilan moteur qui permet de le



caractériser, un bilan sensoriel qui apprécie son retentissement sur 1’acuité visuelle et la vision
binoculaire et un bilan étiologique.
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6

Etiologie et diagnostic des pathologies des
milieux transparents

Les pathologies des milieux transparents (atteintes de la cornée ou du cristallin) peuvent étre a
I’origine de déficits importants de la vision : amblyopie profonde et méme perception
lumineuse seulement avec abolition de la perception de la forme.

Pathologies de la cornée

La majorité des atteintes cornéennes sont dues a des traumatismes, a des accidents
domestiques ou a des infections de la cornée (Priluck, 1978). Il existe toutefois quelques
pathologies congénitales.

Atteintes congénitales

Le signe d’appel de ces atteintes est souvent une amblyopie profonde (Smith, et Taylor,
1991). 1l peut s’agir d’'une anomalie de taille : la microcornée a un diameétre inférieur a la
normale (Luyckx-Bacus et Delmarcelle, 1968), et sa découverte doit toujours s’accompagner
de la recherche d’autres anomalies (Batra et Paul, 1967 ; Bilgrami et coll., 1981 ; Bleik et
coll., 1992 ; Cameron, 1993 ; Colville et Savige, 1997 ; Palotta et coll., 1998). On mesurera la
pression oculaire et on examinera la chambre antérieure pour déterminer s’il existe un
colobome uvéal, cristallinien ou une cataracte associé¢e. La mégalocornée (Meire, 1994)
présente une taille supérieure a la normale. Elle ne doit pas étre confondue avec la buphtalmie
liée au glaucome (Pollack et Oliver, 1984). Il peut s’agir d’anomalies d’aspect telles que des
dystropies de la cornée, une sclérocornée (Howard et Abrahams, 1971) ou encore une cornea
plana (Fishman et coll., 1982).

Traumatismes et infections de la cornée

Parmi les infections, on peut citer la kératite ponctuée superficielle (Zuclich, 1989), liée a une
exposition excessive aux ultraviolets lors des séjours au bord de la mer ou en montagne. Il
faut étre trés vigilant avec les enfants en dge préverbal qui ne pourront pas exprimer la géne
qu’ils ressentent. Les kératites allergiques, de plus en plus fréquentes, surviennent plus
particulierement a certaines périodes de 1’année : on retrouve alors un contexte allergique
(Friedlaender, 1998). Les contusions, cedémes, ruptures, brilures (Boone et coll., 1998) et les
plaies de la cornée (Poole, 1995) entrent dans la catégorie des accidents ménagers au méme
titre que les agressions chimiques (Wagoner, 1997). Lorsqu’il existe une atteinte traumatique
de la cornée (Macsai, 2000 ; Onofrey, 1993 ; Alfaro et coll., 1994 ; Jay, 1982), il est
nécessaire de rechercher une atteinte des autres constituants oculaires et de pratiquer un
examen neurologique. On recherchera en particulier une hémorragie au fond d’ceil, un cedéme
maculaire ou un trou maculaire. Les érosions et plaies entrainent un larmoiement, une
photophobie et une baisse de I’acuité visuelle. L’examen biomicroscopique permet de faire le
diagnostic et de rechercher un corps étranger ou I’existence d’une plaie transfixiante (Lam et
coll., 1999) qui ne releve pas du méme traitement que 1’érosion superficielle. L une des
causes domestiques les plus fréquentes malgré les campagnes de prévention reste la brilure



d’origine chimique. Celle-ci est parfois catastrophique sur le plan fonctionnel et entraine des
traitements longs et difficiles sans garantie de résultats satisfaisants.

Cataractes (pathologies du cristallin)

La cataracte est une opalescence d’un ou des deux cristallins (Wright, 1997). C’est une
étiologie importante de malvoyance (Wright, 1997 ; Lambert, 1999). Si la majorité des
cataractes est liée a ’age en raison du vieillissement naturel du cristallin, il existe aussi des
cataractes de I’enfant dont 1’aspect coloré blanchatre est généralement différent de celui de
I’adulte.

Signes d’appel

Les signes d’appels devant attirer 1’attention et entrainer un examen ophtalmologique complet
sont une pupille blanche, 1’absence de poursuite oculaire, I’apparition d’un nystagmus,
I’apparition d’un strabisme et la présence d’un réflexe digito-oculaire ou signe de
Franceschetti (le nourrisson se frotte les yeux pour se créer des perceptions lumineuses a type
de phosphénes'”). 11 faut alors tenter d’évaluer la fonction visuelle par des examens
comportementaux, un examen ophtalmologique, la recherche de signes associés, la recherche
d’autres malformations et éventuellement un bilan électrophysiologique (Tong et Bateman,
1999) et échographique.

Cataractes congénitales

Ce sont les cataractes les plus fréquentes chez I’enfant.

Cataractes constitutionnelles héréditaires

Cette affection est hétérogeéne sur les plans phénotypique et génotypique. Des mutations
géniques responsables de formes de cataracte autosomiques dominantes ont été récemment
identifiées (Francis et coll., 2000 ; He et Li, 2000 ; Kannabiran et Balasubramanian, 2000 ;
Wettke-Schafer et Kantner, 1983). Il s’agit d’une mauvaise résorption ou d’une mauvaise
constitution de certains ¢léments du critallin aux stades embryonnaires.

Cataractes non constitutionnelles

Elles peuvent étre liées a différentes causes :

sune embryopathie s’exprimant sous forme de cataracte totale blanche (Cassidy et Taylor,
1999 ; Gupta, 1998 ; Ueda et coll., 1992) ;

«des facteurs infectieux tels que la rubéole chez la femme enceinte, avant le troisiéme mois de
la grossesse (Webster, 1998) ;

facteurs parasitaires (toxoplasmose, trachome) (Madhavan, 1999) ;
facteurs traumatiques (Jones, 1991).

Cataractes liées a des anomalies métaboliques



Ces maladies métaboliques sont rares. De nombreux autres signes cliniques accompagnent
alors la cataracte (Cassidy et Taylor, 1999 ; Denslow et Robb, 1979 ; Eichhorn, 1971 ; Endres
et Shin, 1990 ; Francois, 1982 ; Godel et coll., 1981 ; Horrobin et Morgan, 1980 ; Meire et
coll., 1991 ; Toutain et coll., 1997). Elles peuvent étre associées a des atteintes du systéme
visuel (Bron et Cheng, 1986) ou du systéme nerveux. Les anomalies métaboliques portent sur
les grandes classes biochimiques des acides aminés, des glucides (Van Heyningen, 1971 ;
Williams, 1986) et des lipides (Chen et Zhou, 1985 ; Cenedella, 1996).

Anomalies de position du cristallin

Les anomalies de positionnement du cristallin entrainent des anomalies de 1’axe optique et par
conséquent des troubles graves de la réfraction (Bjerrum et Kessing, 1991 ; Byles et coll.,
1998 ; Gupta et coll., 1998 ; Ivanov et coll., 1995). La qualité des images rétiniennes est
médiocre. On peut distinguer les ectopies cristalliniennes qui sont en général bilatérales et
peuvent se compléter par une luxation. Les ectopies isolées autosomiques dominantes sont a
distinguer des ectopies associées a des syndromes tels que le syndrome de Marfan, ou a des
anomalies du squelette. Les problémes chirurgicaux posés sont souvent trés complexes et les
résultats incertains. Ce sont des pathologies qui nécessitent une prise en charge dans le cadre
de la malvoyance.

Glaucomes

Le glaucome est une affection caractérisée par une élévation de la pression de I’ceil (Coleman,
1999). Les ¢léments de pronostic dépendent de la précocité du diagnostic et de ’efficacité du
traitement.

Glaucome congénital primitif infantile

Le glaucome primitif (Grierson, 2000 ; Oostenbrink et coll., 1999) apparait dans les six
premiers mois de la vie. Chez le nourrisson, il se traduit dans un premier temps par une
augmentation de taille de I’ceil (buphtalmie), une malvoyance, une myopie forte, un
larmoiement, une photophobie, un cedéme cornéen et une distension limbique.
L’hyperpression est secondaire et n’apparait que plusieurs mois aprés une augmentation
décelable de la taille du globe.

Un examen permettant d’établir le diagnostic est pratiqué sous anesthésie générale. Il consiste
a mesurer la pression intraoculaire au tonometre, ainsi que le diametre cornéen qui doit étre
inférieur ou égal a 11 mm. Un examen biomicroscopique de la cornée et de I’angle permettra
de confirmer le diagnostic, de classer I’importance du glaucome et d’évaluer sont
retentissement sur le tissu cornéen.

L’examen du fond d’ceil va révéler des modifications de taille et de texture de la papille liées
respectivement a I’hyperpression et a I’atteinte du nerf optique. Des critéres d’imagerie
concernant la papille permettent de suivre 1’évolution (Broadway et coll., 1999) : il peut s’agir
du rapport des diamétres externes et internes de I’anneau neuropapillaire, ou du calcul du
volume de I’excavation pupillaire a I’aide d’instruments spécialisés (Burk et Volker, 1996). 11
est également possible de mesurer 1’épaisseur de 1’anneau neurorétinien en utilisant des
méthodes ellipsométriques. La mesure du champ visuel est impossible chez le trés jeune
enfant. Elle reste souvent délicate et de résultat inconstant chez I’enfant de moins de dix ans.



Le pronostic dépend du caractére uni-ou bilatéral. Il faut éviter la survenue de la buphtalmie.
I1 faut surveiller la survenue ou I’existence d’altérations secondaires irréversibles. Dans tous
les cas, il conviendra d’effectuer une prise en charge prolongée de I’amblyopie.

Glaucome juvénile

Le glaucome juvénile survient entre 3 et 35 ans. Il se traduit par une hyperpression tres
importante et une perte de vision. En dehors de tout traitement, il existe des risques
d’amblyopie profonde et irréversible.

I1 peut étre présent dés la naissance ou étre diagnostiqué plus tardivement et de fagon variable
au cours de la premicre décennie de vie. D’un point de vue 7g histologique, ils résultent d’une
anomalie de migration des cellules de la créte neurale provoquant un développement anormal
des structures de 1’angle iridocornéen. La persistance de fragments d’endothélium recouvrant
I’iris provoque des adhérences entre I’iris et la ligne de Schwalbe anormale, expliquant les
trois stades de gravité croissante habituellement décrits pour ces glaucomes secondaires par
goniodysgénésie :

sembryotoxon postérieur (stade A), ce terme désignant un épaississement de la ligne de
Schwalbe. Cette anomalie serait présente chez environ 10 % de la population normale ;

eanomalie d’ Axenfeld (stade B), qui associe le stade A a I’existence de synéchies
iridocornéennes ;

eanomalie de Rieger, qui associe les stades A et B ainsi que des anomalies iriennes a type
d’atrophie, de trous et de correctopie. Au niveau des adhésions iridocornéennes, la périphérie
irienne est insérée au niveau des lamelles trabéculaires, ce qui conduit & une compression des
fibres trabéculaires, a une raréfaction des espaces intertrabéculaires et a une fermeture du
canal de Schlemm comme dans le glaucome congénital primitif. Comme les cellules de la
créte neurale donnent également naissance a la partie antérieure du cerveau, a I’hypophyse,
aux os et cartilages de la partie supérieure de la face et aux papilles dentaires, on comprendra
aisément les anomalies somatiques rencontrées dans le syndrome de Rieger qui associe a
I’anomalie de Rieger une dysmorphie faciale avec hypoplasie de 1’étage moyen de la face, une
hypoplasie mandibulaire, une hypodontie avec anomalies dentaires et une hernie ombilicale.

Glaucomes associés

Un glaucome peut également étre associé a une autre pathologie congénitale, par exemple a
un syndrome de Sturge-Weber-Krabbe qui comporte un angiome de la face ou un angiome
cérébral. On peut également retrouver un glaucome dans les atteintes de type
neurofibromatose, ou bien encore lors des dysgénésies de I’angle ou des aniridies. Les
luxations et les intumescences du cristallin peuvent également étre associées a un glaucome.
Enfin, les traumatismes peuvent €tre a 1’origine d’une hyperpression oculaire. De nombreuses
pathologies inflammatoires comportent des risques d hyperpression intraoculaire dans les
suites évolutives. Il s’agit dans ces cas de traiter la cause de I’hyperpression dont les
conséquences peuvent étre aussi dramatiques que lors des atteintes primitives.

En conclusion, les pathologies de la cornée et du cristallin sont a I’origine d’amblyopies
profondes. Elles nécessitent un diagnostic et un traitement précoce si I’on veut éviter une
perte irréversible des capacités visuelles. L observation de la lueur papillaire et I’inspection de



la forme et de I’aspect de la cornée sont des gestes médicaux simples qui devraient permettre
un dépistage précoce et une prise en charge rapide par I’ophtalmologiste, qui posera le
diagnostic de base et adressera I’enfant a consultation spécialisée si nécessaire.
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Etiologie et diagnostic des pathologies
rétiniennes

Les rétinopathies représentent environ un tiers des causes de malvoyance et de cécité de
I’enfant. Le handicap visuel qu’elles générent est fonction de la localisation de la 1ésion sur la
rétine : amblyopie ou cécité pour les atteintes de la macula, troubles du champ visuel et de la
vision nocturne pour les atteintes étendues de la rétine périphérique, absence de
symptomatologie, généralement, pour les atteintes localisées de la rétine périphérique.

Diagnostic

Connaitre 1’étiologie d’une maladie rétinienne le plus précocement possible est important a
plusieurs titres : pour traiter rapidement les affections rétiniennes engageant le pronostic vital
(rétinoblastome) ou celles risquant d’évoluer vers des complications et la cécité (rétinopathie
du prématuré, rétinopathie infectieuse) ; pour avoir une idée du pronostic visuel et donc
proposer une éducation et une scolarité adaptée ; si I’affection est héréditaire, pour informer
les parents, avant la naissance d’autres enfants, du risque de récurrence dans la fratrie et
proposer dans certains cas un diagnostic anténatal.

Contexte

Une rétinopathie unilatérale est symptomatique chez I’enfant en cas d’atteinte maculaire : elle
se manifeste par une amblyopie unilatérale. Elle est détectée par un examen du fond d’ceil
réalisé devant :

eun strabisme ;

eune maladie générale pouvant toucher I’ceil (syndrome malformatif, infection, traumatisme) ;
sune anomalie du reflet pupillaire (leucocorie) ;

sune baisse d’acuité visuelle mise en évidence, en général, lors d’un dépistage scolaire.

Une rétinopathie bilatérale est, quant a elle, évoquée:

echez un nourrisson présentant un comportement visuel de cécité ou un nystagmus congénital.
L’enfant aveugle ne fixe pas et ne suit pas des yeux les visages ou les objets, mais a tendance
a fixer les lumicres vives. Il peut avoir une « errance du regard », des mouvements oculaires
lents, pendulaires. Parfois il appuie fortement sur un ceil avec les doigts (signe digito-oculaire)
ou passe sa main, doigts tendus et écartés, devant les yeux (signe de 1’éventail) ;

echez I’enfant d’age verbal dont I’acuité visuelle est basse ou qui a une mauvaise vision

crépusculaire, une anomalie de la vision des couleurs ou exceptionnellement un
rétrécissement du champ visuel (il bute dans les objets) ;



*a tous ages, dans le cadre du bilan d’une maladie générale congénitale ou acquise pouvant
toucher la rétine : rétinopathie des prématurés, surdité, maladie infectieuse, traumatisme,
syndrome polymalformatif ; lors d’un examen systématique chez un enfant ayant des
antécédents familiaux de dystrophie rétinienne ou de rétinoblastome, ou qui regoit un
traitement toxique pour la rétine.

Moyens diagnostiques

L’examen du fond d’ceil et I’¢lectrorétinogramme sont les deux méthodes permettant le
diagnostic précoce d’une rétinopathie. L’interrogatoire recherche des signes orientant le
diagnostic : age de début ou d’évolution des troubles visuels, existence de signes associés,
antécédents familiaux de maladie héréditaire (oculaire ou neurologique) ou de souffrance
périnatale.

Examen du fond d’ceil

L’examen du fond d’ceil est réalisé en ophtalmoscopie directe ou indirecte. Il met en évidence
les 1ésions rétiniennes maculaires (traumatiques, infectieuses, vasculaires, tumorales) ou
périphériques (pigmentation, lacune, colobome).

Mesure de la vision des couleurs

Les tests de vision des couleurs ne sont réalisables de fagon fiable que chez I’enfant d’age
scolaire. Les dyschromatopsies retrouvées ne sont pas spécifiques d’une pathologie rétinienne
donnée, sauf dans 1’achromatopsie.

Electrorétinogramme

L’¢lectrorétinogramme (ERG) est avec le fond d’ceil le principal examen permettant un
diagnostic de rétinopathie. Le test est fondé sur la réponse ¢lectrique de la rétine a une
stimulation lumineuse. Il est indispensable pour diagnostiquer une rétinopathie chez les
enfants présentant un comportement de cécité, un nystagmus ou une acuité visuelle basse non
explicable par I’examen ophtalmologique clinique, c’est-a-dire quand le fond d’ceil est normal
ou quand I’atteinte de la fonction visuelle ne parait pas correspondre a 1’anomalie visible au
fond d’ceil. L’ERG peut étre utile en cas de troubles des milieux pour mettre en évidence des
Iésions rétiniennes associées, qui aggravent le pronostic visuel.

L’ERG peut étre réalisé a tout age, en ambulatoire et sous simple anesthésie topique. Il n’est
pas nécessaire que 1’enfant soit a jeun. L’ERG pouvant étre impressionnant a voir, il est bon
d’expliquer aux parents et a I’enfant, quand il est assez grand, les conditions dans lesquelles
I’examen se déroule, son intérét et son caractére indolore. Dans certains cas, une sédation ou
une anesthésie générale est nécessaire, lorsque 1’enfant est trés agité, quand un examen du
fond d’ceil minutieux ou une prise de tension oculaire sont nécessaires ou chez les grands
enfants treés handicapés.

L’enregistrement de I’ERG est réalisé sur un ceil dont les pupilles sont dilatées, ce qui permet
d’obtenir I’éclairage uniforme de la rétine. Les stimulations lumineuses se font, chez 1I’enfant
d’age préscolaire, au moyen d’un stimulateur flashs a diodes électroluminescentes, a la main

ou dans une coupole. L’enfant est tenu couché ou assis sur les genoux d’un adulte. Dés que la
taille et la coopération de I’enfant le permettent (a partir de 4 ans), les stimulations se font



dans une coupole, afin de pouvoir exciter toute la rétine (champ total ou Ganzfeld) et de
contrdler I’ambiance lumineuse. Deux types d’¢électrodes actives peuvent étre utilisées chez
I’enfant : des verres de contact scléraux a usage unique avec blépharostats (Defoort-
Dhellemmes et coll., 1999 ; Zanlonghi, 1999), ou des ¢lectrodes cutanées collées sur la peau
au niveau du canthus interne ou de la paupiére inférieure (Weleber et Palmer, 1991).

De nombreux types de protocole d’examen ont été utilisés chez I’enfant. La majorité des
auteurs tend cependant actuellement a suivre le protocole standard proposé par I’ International
society for clinical electrophysiology of vision (Iscev).

L’¢étude de I’ERG comporte deux phases successives : rétine adaptée a 1’obscurité (pendant 35
a 45 minutes dans le protocole Iscev), puis rétine adaptée a la lumicre, permettant d’obtenir
successivement la réponse des batonnets (composantes scotopiques de ’ERG) puis celle des
cones (composantes photopiques) a une stimulation lumineuse (Marmor, 1995 ; Birch et
Anderson, 1992 ; Kriss et coll., 1992 ; Kriss et Russell, 1992).

Mesure du champ visuel

En clinique, le champ visuel est mesurable en périmétrie automatique de fagon fiable et
reproductible des I’age de 9 ans. Cependant, pour Safran (1996), il est possible d’obtenir des
mesures fiables chez des enfants normaux de 7 ans, voire de 5 ans, si on prend la peine
d’expliquer et de familiariser I’enfant a la procédure d’examen grace a un programme
spécialement adapté. Pour Morales (2001), un champ visuel peut étre réalisé chez tous les
enfants normaux a partir de 7 ans si on utilise un programme court, sans que les conditions
d’examen soient différentes de celles utilisées chez I’adulte. C’est a cet age qu’un enfant peut
réussir un examen du champ visuel au périmétre de Goldman.

Quand la mesure du champ visuel n’est pas réalisable, la méthode la plus simple d’évaluation
est son étude par confrontation ou 1’étude de 1’attraction visuelle vers une cible périphérique.
Cette technique est utile au dépistage des déficits campimétriques mais ne permet pas de les
quantifier. La quantification est possible si on utilise un arc de périmétrie, sur lequel on
déplace une boule blanche (Mohn et van Hof van Duin, 1986). D’autres méthodes
comportementales d’étude du champ visuel ont été¢ développées, dans lesquelles la boule
blanche est remplacée par des diodes (Lewis et Maurer, 1992 ; Mayer et coll., 1988) :

*une méthode de champ visuel statique dans laquelle une diode s’allume dans le champ visuel
périphérique jusqu’a ce que I’enfant 1’ait regardée;

eune méthode hybride, statique-cinétique, ou les diodes situées réguliérement le long de I’arc
périmétrique, s’allument successivement de la périphérie vers le centre, jusqu’a ce que
I’examinateur observe un mouvement d’attraction visuelle de 1’enfant. La rotation de 1’arc
permet 1’étude du champ visuel sur plusieurs méridiens.

L’attraction centrale se fait par une diode clignotante qui s’éteint dés que la cible périphérique
s’allume. En France, ces méthodes ne sont pas utilisées en clinique courante.

Electro-oculogramme sensoriel

L’¢électro-oculogramme sensoriel (EOG) est I’expression de la variation du potentiel de repos
de I’ceil sous I’effet d’une modification de I’adaptation lumineuse de la rétine. Il analyse 1’état



fonctionnel de la jonction épithélium pigmentaire-article externe des photorécepteurs. Sa
principale indication chez I’enfant est le diagnostic de la maladie de Best. Il est rarement
réalisable de facon fiable avant 1’age de 6 ans (Weleber, 1991).

Angiographie fluorescéinique

Cet examen consiste a prendre des photos du fond d’ceil apres injection d’un colorant, la
fluorescéine. Il est peu réalisé chez le petit enfant. Le colorant peut étre avalé, mélangé a du
jus d’orange, mais la qualité¢ de I’examen est moins bonne. Il est particulierement intéressant
dans les rétinopathies débutantes avec anomalies mineures et peu évocatrices au fond d’ceil et
a I’¢lectrorétinogramme (maladie de Stargardt).

Enquéte génétique

L’enquéte génétique, réalisée par un généticien, est indispensable devant toute rétinopathie
bilatérale (2 moins qu’une étiologie infectieuse ou traumatique ne soit évidente), les
pathologies héréditaires étant I’une des causes principales de rétinopathie. Elle comprend une
étude de I’arbre généalogique et un examen clinique a la recherche de signes associés. Par
ailleurs, un bilan ophtalmologique est réalisé chez divers membres de la famille, en accordant
un intérét particulier aux méres de gargons atteints qui peuvent également présenter des
signes mineurs de la maladie.

Autres méthodes

Pour certaines affections dont le géne est connu, des examens fondés sur 1’utilisation de
techniques de biologie moléculaire peuvent étre effectuées, permettant de confirmer le
diagnostic et d’identifier les femmes transmettrices (exemple du rétinoschisis congénital).

Des bilans biologiques spécifiques (sérologies, bilan de maladie métabolique...) et des
examens neuroradiologiques peuvent étre demandé€s au cas par cas, dans un but diagnostique
ou de recherche de 1ésions associées.

Etiologie et caractéristiques des rétinopathies

On peut présenter les différentes rétinopathies selon le niveau d’exploration nécessaire a leur
diagnostic ; ainsi, certaines pourront étre identifiées dés I’examen du fond d’ceil, alors que
d’autres nécessiteront pour cela un électrorétinogramme.

Affections diagnostiquées par examen du fond d’ceil

L’examen du fond d’ceil est I’outil diagnostique d’un nombre important de rétinopathies de
I’enfant.

Rétinopathie du prématuré

La rétinopathie du prématuré (RDP) est une atteinte ischémique évolutive survenant chez des
enfants dont la vascularisation rétinienne est immature. Plusieurs facteurs de risques sont
associés a cette pathologie. La complication évolutive la plus grave de la RDP, la fibroplasie
rétrolentale, a pratiquement disparu depuis la diminution du recours, au cours de la
réanimation, a I’oxygene, dont I’effet nocif sur la vascularisation rétinienne immature a été



dé-montré en 1950 par Asthon. Le role pathogénique exclusif de 1’oxygene a été remis en
cause dans les années quatre-vingt : une recrudescence de la rétinopathie du prématuré fut en
effet constatée, alors méme que les progrésdela réanimation avaient entrainé une meilleure
maitrise de I’oxygénothérapie ; cependant, ces progres se sont également accompagnésd’une
amélioration du taux de survie d’enfants de plus en plus immatures, dont la rétine est plus
sensible aux agressions néonatales (Clemett et Darlow, 1999 ; Hussain et coll., 1999 ;
Nodgaard et coll., 1996 ; Hutchinson et coll., 1998).

I1 est actuellement admis que la rétinopathie du prématuré est une maladie plurifactorielle.
Certains facteurs jouent un role prépondérant dans son développement. Le faible poids de
naissance et [’age gestationnel sont les facteurs de risque majeurs de la rétinopathie du
prématuré : plus I’enfant est prématuré et 1éger a la naissance, plus la rétinopathie est
fréquente et grave. D’autres facteurs interviennent également de fagon significative dans la
genese de la RDP : la détresse respiratoire qui nécessite une ventilation assistée (Thouvenin et
coll., 1992 ; Holmstdm et coll., 1998), les transfusions sanguines et exsanguino-transfusions
qui sont causes d’hyperoxie (Teoh et coll., 1995 ; Jandeck et coll., 1996) et I’acidose
(Prendiville et Schulenburg, 1988). L’exposition a la lumiere n’est plus considérée
aujourd’hui comme susceptible d’entrainer une RDP (Mills, 1998 ; Reynolds et coll., 1998 ;
Roy et coll., 1999).

Le diagnostic de la rétinopathie du prématuré doit étre effectué par un examen systématique
du fond d’ceil. On dépiste cependant encore des RDP a posteriori chez de grands enfants ou
des adultes, sous forme de séquelles : myopie forte, astigmatisme fort, strabisme et anomalies
du fond d’ceil (telles qu’ectopies maculaires, causes de strabisme et d’amblyopie, plis
rétiniens, tractions vasculaires, remaniements périphériques avec ou sans tractions vitréennes
et surtout décollements de rétine). La fréquence de ces séquelles rend nécessaire une
surveillance prolongée des anciens prématurés jusqu’a 1’age adulte, en particulier de ceux qui
ont été traités par cryocoagulation de la rétine : cette technique, qui a permis d’améliorer le
pronostic fonctionnel des RDP, est en effet a I’origine du développement de myopies fortes.

L’examen du fond d’ceil est un élément-clef du dépistage de la RDP chez les grands
prématurés. Actuellement, ¢’est un ophtalmologiste expérimenté en ophtalmologie
pédiatrique qui doit examiner le fond d’ceil des prématurés dans le service de réanimation
néonatale : examen en ophtalmoscopie indirecte, avec une lentille de 20 ou 28 dioptries
(Fielder, 1997), ou directe, sous anesthésie topique, avec verres de Layden (Castier et Guilbert
1989). Les prématurés étant trés sensibles a la bradycardie, il est nécessaire de prendre garde a
ne pas appuyer sur I’ceil au cours de I’examen. En raison du trés faible nombre
d’ophtalmologistes spécialisésenpédiatrie, il a été proposé aux Etats-Unis un examen par les
infirmieres de néonatologie entrainées a prendre des photos digitalisées de rétine d’enfants
prématurés. Roth et coll. (2001) et Yen et coll. (2000) ont testé une méthode de dépistage
photographique en utilisant le RetCam120® : leurs résultats montrent que cette technique ne
serait actuellement pas suffisamment sensible pour permettre un dépistage de rétinopathie du
prématuré.

Il n’existe pas de consensus sur la date a laquelle le premier fond d’ceil doit étre effectué. Il
I’est souvent entre quatre et huit semaines apres la naissance. Tous les auteurs s’accordent
pour dire que cet examen doit étre répété tous les 15 jours jusqu’a normalisation de la
vascularisation (Gerhard et coll., 1979 ; Hutchinson et coll., 1998 ; Schalij-Delfos et coll.,
1996). La rétinopathie du prématuré affecte en effet les vaisseaux rétiniens immatures et ne se
développe plus quand la maturation rétinienne est compléte (la vasculogenese rétinienne



débute a 18 semaines d’aménorrhée, atteint I’ora (périphérie de la rétine) en nasal vers 32
semaines et en temporal a terme). En cas d’évolutivité de la rétinopathie ou si les 1ésions sont
postérieures, un intervalle de surveillance plus court est nécessaire.

Les limites d’age et le poids au-dessous desquelles les enfants doivent étre examinés ont été
recherchées par différents auteurs. Tous s’accordent sur un poids de naissance inférieur a 1
500 g et un age gestationnel inférieur a 32 semaines (Dobson et coll., 1995 ; Fleck et coll.,
1995 ; Fledelius et Dahl, 2000 ; Goble et coll., 1997 ; Thouvenin et coll., 1992 ; Wright et
coll., 1998). Pour les enfants ayant eu plus d’un mois de ventilation assistée, le fond d’ceil est
effectué si le poids est inférieur a 1 800 g (Thouvenin et coll., 1992).

I1 existe depuis 1984 une classification internationale (Commitee for the classification of
retinopathy of prematurity, Anonyme, 1984) permettant de préciser le stade évolutif, la
localisation et 1I’extension de la RDP. Ces paramétres permettent de poser les indications
thérapeutiques et d’évaluer le risque de malvoyance. La RDP régresse spontanément dans 85
% des stades 1 et 2 (Filder and Levene, 1992 ; Tasman, 1984) et dans la plupart des stades 3,
mais elle peut laisser des séquelles

L’Icrop a défini trois zones rétiniennes concentriques permettant de décrire la localisation et
I’extension de la rétinopathie du prématuré : la zone 1 comprend les 30° autour de la papille ;
la zone 2 est une zone annulaire qui s’étend du bord externe de la zone 1 jusqu’a I’ora serata
en temporal et a la méme distance en nasal ; la zone 3 correspond au croissant temporal
résiduel. L’extension de la RDP est notée en nombre de secteurs horaires de la rétine atteints ;
a cette classification s’ajoute la notion de plus disease ou « rétinopathie plus », considérée
comme un signe d’évolutivité et nécessitant une surveillance tous les deux jours : il s’agit
d’une dilatation veineuse et d’une tortuosité artérioveineuse anormale pouvant s’observer aux
stades 2, 3 et 4 (Saunders et coll., 1995).

Dans une étude menée aux Etats-Unis sur 9 751 prématurés de moins de 1 250 g, les auteurs
du Cryotherapy for retinopathy of prematurity cooperative group (Cryo-ROP-Group) ont
défini un stade-seuil de rétinopathie a partir duquel les enfants sont traités par cryothérapie
(sur I’un des yeux, I’autre servant de témoin) : atteinte d’au moins cinq secteurs horaires
rétiniens de 30° contigus ou non contigus, de stade 3 en zone 1 ou 2, avec rétinopathie plus.
Ce seuil a été utilisé dans la majorité des études ultérieures ; toutefois, la tendance actuelle est
de traiter au laser a diode.

Rétinoblastome

Le rétinoblastome est la tumeur maligne intraoculaire la plus fréquente chez I’enfant. En
I’absence de traitement, son évolution est fatale, mais les traitements actuels permettent
d’obtenir un bon taux de guérison : dans les statistiques les plus récentes, on rrive a un taux de
survie de 88 % a 5 ans (Desjardins, 2000). Les séquelles visuelles restent cependant encore
importantes.

L’age de découverte du rétinoblastome bilatéral se situe aux environ de un an. Il est plus
tardif, vers 2 a 3 ans, pour les unilatéraux. La leucocorie (pupille blanche) et le strabisme sont
les deux principales circonstances de diagnostic du rétinoblastome (Balmer et Munier, 1999).
La leucocorie, réalisant le classique «ceil de chat amaurotique », est retrouvée dans environ 60
% des cas, le strabisme dans 20 %. D’autres signes d’appel peuvent également étre évoqués :
baisse d’acuité visuelle, présence de sang (hyphéma) ou de pus (hypopion) dans la chambre



antérieure de I’ceil, cataracte ou luxation du cristallin, signes d’inflammation locale ou
générale, uvéite. Enfin, I’existence de certains symptdmes signent la présence d’une tumeur
évoluée: uvéite, hyphéma (épanchement sanguin dans la chambre antérieure de I’ceil),
nystagmus, hétérochromie irienne, voire exophtalmie en cas d’extension orbitaire. En cas
d’antécédents familiaux, c’est la surveillance ophtalmoscopique systématique qui permet de
découvrir la tumeur.

Une fois le diagnostic évoqué, des explorations doivent étre entreprises sans délai. Un fond
d’ceil est pratiqué chez I’enfant, sous anesthésie générale, pupilles dilatées au maximum, en
ophtalmoscopie indirecte binoculaire qui permet de voir I’ensemble des Iésions, leur relief et
I’aspect du vitré (Desjardin, 2000). L’examen a pour but de noter le siége de la tumeur, ses
dimensions, son extension (essaimage dans le vitré, atteinte du nerf optique) et le nombre de
foyers permettant de classer 1’ceil atteint dans un des cing stades de la classification de Reese-
Ellsworth, et de savoir si I’autre ceil est atteint. Le pronostic visuel, les indications
thérapeutiques et le conseil génétique dépendent de ces parameétres. Le rétinoblastome se
manifeste par une ou plusieurs masses blanches s’accompagnant de dilatations angiomateuses
des vaisseaux. Les formes exophytiques ont tendance a décoller la rétine alors que les formes
endophytiques envahissent le vitré.L’essaimage vitréen est un facteur de gravité. Dans de rare
cas de rétinoblastome infiltrant diffus survenant chez I’enfant plus grand, la tumeur infiltre la
rétine sans effet de masse.

L’échographie retrouve, dans les formes typiques, une masse trés échogeéne avec un cone
d’ombre en arriére des zones de calcification. Dans la forme infiltrante, on voit un
décollement de rétine sans masse tumorale, mais la rétine est anormalement épaissie. Le
scanner révele une masse intraoculaire prenant le contraste et des calcifications tumorales. 11
permet, ainsi que I’imagerie par résonnance magnétique, d’apprécier 1’extension extraoculaire
de la tumeur. La ponction de chambre antérieure est quant a elle discutée : elle permet de
doser 1’énolase et la lacticodéshydrogénase qui sont ¢levées dans le rétinoblastome. I1 faut la
réserver aux cas posant un probléme diagnostique comme les rétinoblastomes infiltrants, car
le risque de dissémination de la tumeur n’est pas négligeable (Decaussin et coll., 1998).

Choriorétinopathies d’orgine infectieuse : cas de la toxoplasmose congénitale

De nombreuses maladies infectieuses sont cause de rétinopathies chez I’enfant (toxoplasmose,
toxocarose, infections a cytomégalovirus, herpes, sida). On ne décrira dans ce chapitre que la
choriorétinite toxoplasmique qui bénéficie d’un dépistage systématique et d’une surveillance
au long cours. La toxoplasmose est une parasitose liée a un protozoaire, toxoplasma gondii.
En France, elle est le plus souvent congénitale. La prévalence de cette forme congénitale est
de 1 pour 300 nouveau-nés vivants (Cassoux et coll., 1997). Pour Koppe (1986) et Mets
(1996), I’'incidence de 1’atteinte ophtalmologique dépend de la gravité de 1’affection a la
naissance : I’atteinte oculaire est présente chez 94 % des enfants ayant une atteinte
neurologique et 65,9 % des enfants ayant une atteinte extra-neurologique. Chez 10 % des
enfants, 1’atteinte oculaire est la seule manifestation clinique. L’affection est plus grave, mais
plus rare, si elle est contractée durant les premiers mois de grossesse.

En France, le dépistage sérologique de la toxoplasmose est, depuis 1978, obligatoire lors de
I’examen prénuptial et pendant la grossesse. Les femmes enceintes séronégatives sont
surveillées par des sérologies mensuelles avec recherche d’immunoglobulines G et M
antitoxoplasmes. Si une séroconversion survient pendant la grossesse, les femmes sont
systématiquement mises sous traitement par spiramycine et un diagnostic anténatal a la



recherche d’une atteinte du feetus est effectué. Si le diagnostic anténatal confirme 1’infection
du feetus et que la grossesse n’est pas interrompue, un traitement par pyriméthamine,
sulfamides et acide folique est instauré chez la mére puis chez I’enfant, dés la naissance,
traitement poursuivi pendant la premiére année de vie, méme si le nourrisson ne présente pas
de signe d’infection a la naissance.

Par la suite, la mise sous traitement diminue ’activité¢ du foyer choriorétinien et aurait une
activité sur la possibilité de récidive. Le protocole de la Salpétriere comporte une surveillance
une fois par mois pendant le premier trimestre, une fois par trimestre ensuite puis
généralement une fois tous les 6 mois jusqu’a 5 ans. De 5 a 10 ans, la surveillance s’effectue
une fois par an, puis une fois tous les 6 mois entre 10 et 16 ans, age au-dela duquel le risque
d’une survenue d’une atteinte devient minime. Il persistera toujours des atteintes de
toxoplasmose congénitale, ne serait-ce que par I’existence de séroconversion tardive du
dernier trimestre pour laquelle I’atteinte est purement ophtalmologique et nécessite une
surveillance ophtalmologique et un traitement précoce.

La détection des atteintes oculaires est réalisée par examen du fond d’ceil. Chez le nouveau-
né, les cicatrices rétiniennes sont la manifestation oculaire la plus fréquente de la
toxoplasmose congénitale. Le traitement in utero réduit le risque pour le feetus de présenter
des 1ésions oculaires. Pour Mets (1996), les cicatrices sont maculaires chez 54 % des enfants
traités in utero (bilatérales dans 41 % des cas) et dans 76 % des cas chez les enfants non
traités (bilatérales dans 23 % des cas). Elles sont périphériques pour 58 % des patients traités
et 82 % des patients non traités.

Chez I’enfant, la forme la plus fréquente d’atteinte oculaire est la rétinochoroidite
toxoplasmique. Elle est le plus souvent unilatérale et associe un foyer rétinochoroidien blanc a
une réaction vitréenne. L’inflammation vitréenne est parfois intense, génant la visibilité du
fond d’ceil. L’évolution spontanée se fait vers la cicatrisation en un ou deux mois. Les
récidives ne sont pas prévisibles. Les enfants avec atteinte oculaire traitée pendant un an ont
un taux de récurrence moins élevé que les enfants non traités (13 % versus 44 % dans le
groupe témoin, avec un recul de trois a cinq ans) (Met et coll., 1996). Le diagnostic de
toxoplasmose rétinochoroidienne est clinique chez le nourrisson. Chez I’enfant plus grand, le
diagnostic de certitude repose sur la mise en évidence de la production locale d’anticorps
spécifiques dans la chambre antérieure par le calcul du coefficient de Desmonts, positif
lorsqu’il est supérieur a 3.

En cas de toxoplasmose acquise, le risque oculaire étant beaucoup moins important, bien que
réel (Holland, 1999), la surveillance ophtalmologique s’effectue au 15°jour, 2°et 6° mois, puis
au cours des 1°,2° et 3° années.

Rétinopathies traumatiques : syndrome des enfants secoués

La présence d’hémorragies au fond d’ceil chez un enfant victime d’un traumatisme cranien
(hématome sous-dural, hémorragie sous-arachnoidienne) dont les circonstances sont mal
¢lucidées doit faire évoquer des sévices a enfant et particulierement le syndrome des bébés
secoués. Les larges hémorragies maculaires en dome ou en placard correspondant au classique
« rétinoschisis hémorragique » décrit par Greenwald en 1986 (Greenwald et coll., 1986) sont
particuliérement évocatrices de ce syndrome. Les autres types d’hémorragie peuvent en
revanche étre retrouvées dans les accidents (Gilligand et coll., 1994, Duhaime et coll., 1992).



Dystrophies maculaires héréditaires (maladie de Stargardt et maladie de Best)

Le motif habituel de consultation est une baisse d’acuité visuelle. Parfois, il s’agit d’une
découverte lors d’un examen systématique réalisé au cours d’une enquéte familiale ; dans le
cas des affections a hérédité autosomique récessive, ce mode de découverte existe surtout
quand un frére ou une sceur est atteint.

La maladie de Stargardt est une dystrophie maculaire juvénile isolée qui peut prendre des
formes diverses alliant la maculopathie classique et le fundus flavimaculatus (taches
blanchatres) (Franceschetti et Frangois, 1965). Elle est I'une des dégénérescences maculaires
de I’enfance les plus fréquentes. La maladie de Stargardt débute habituellement entre 7 et 12
ans par une baisse d’acuité visuelle isolée, bilatérale, parfois asymétrique, rapidement
progressive et aboutissant a une amblyopie profonde. Les enfants atteints de cette affection ne
peuvent poursuivre une scolarité normale puisque, en deux ou trois ans, ils ont une acuité
visuelle centrale inférieure a 1/10 ; toutefois, leur rétine périphérique reste intacte tout au long
de leur vie, leur assurant une déambulation relativement aisée. Au stade de début, les signes
d’accompagnement (photophobie, dyschromatopsie) sont inexistants ; aussi 1’enfant peut-il
étre considéré comme un simulateur, d’autant que 1’affection apparait a 1’age de
I’apprentissage de la lecture. Le relevé du champ visuel met en évidence un scotome central
alors que le champ visuel périphérique est normal toute la vie. Le diagnostic est suspecté sur
I’examen du fond d’ceil et confirmé par I’angiographie fluorescéinique. Au début, le fond
d’ceil est normal. On peut noter, souvent de manicre rétrospective, une disparition du reflet
fovéolaire et du rebord maculaire, avec parfois un fin plissement de la limitante interne. Lors
de I’évolution, le remaniement pigmentaire s’accroit et il apparait un anneau de
dépigmentation périfovéolaire aboutissant, au stade terminal, a une atrophie aréolaire centrale
ou a une atrophie choriorétinienne diffuse. Dans la forme flavimaculée, au stade de début, on
met en évidence un semis de fines ponctuations jaunatres pisciformes périfovéolaires isolé ou
associé a des taches flavimaculées périphériques, qui vont augmenter en nombre et devenir
brunes, donnant un aspect en « bronze martelé» (le terme de fundus flavimaculastus est
réservé aux formes avec prédominance de taches flavimaculées périphériques) (Armstrong et
coll., 1998). L’angiographie fluorescéinique est I’examen indispensable pour poser le
diagnostic de maladie de Stargardt et classer la maculopathie selon divers aspects
morphologiques : les lésions observées sont de type atrophique. Elles peuvent étre observées
avant méme 1’apparition de 1ésions ophtalmoscopiques. Au début, il s’agit d’images
annulaires périfovéolaires en « ocelle »,en «ceil de plume de queue de paon » ou de taches
flavimaculées paramaculaires et périphériques. Elles sont associées au silence choroidien de
Bonnin (masquage du pommelé choroidien) ; ce signe, présent dans 50 % a 80 % des cas, a un
retard de fluorescence choroidienne. Au stade d’état, on met en évidence la classique image
en «ceil de beeuf » (Turut et Puech, 1991). Les caractéristiques €lectrophysiologiques sont
strictement normales. L’¢électrorétinogramme (ERG) et les potentiels évoqués visuels (PEV)
attestent qu’il n’y a pas de dysfonctionnement primaire des cones et permettent le diagnostic
différentiel avec les dystrophies mixtes des cones et des batonnets (cone-rod dystrophies).
L’¢électrorétinogramme n’est donc pas un élément essentiel dans le diagnostic de la maladie de
Stargardt. Par la suite, 1’¢lectrorétinogramme s’altére progressivement avec intolérance
profonde a la lumiére, trouble de la discrimination des couleurs, particulierement de I’axe
rouge-vert, témoignant de 1’atteinte secondaire sévere des cones ; toutes les composantes
photopiques et scotopiques sont ensuite altérées, plus encore dans le fundus flavimaculatus
que dans la maladie de Stargardt (Armstrong et coll., 1998 ; Stavrou et coll., 1998).



La dystrophie vitelliforme, ou maladie de Best, est souvent découverte lors
d’uneenquétegénétiquedanslafamilled unsujetatteint,oulorsd’unexamen du fond d’ceil
systématique, car 1’acuité visuelle est longtemps conservée dans cette affection. Elle peut
toutefois étre diagnostiquée face a une baisse d’acuité visuelle uni-ou bilatérale ou a des
métamorphopsies (vision déformée) devant faire évoquer des néovaisseaux anarchiques sous-
rétiniens. L age auquel est posé le diagnostic est trés variable, mais se situe en moyenne vers
6 ans. L examen du fond d’ceil montre que la 1ésion maculaire évolue en plusieurs stades dans
la maladie de Best. Dans I’enfance, au stade le plus précoce (stade prévitelliforme), le fond
d’ceil est normal ou présente parfois un reflet anormal jaunatre. Puis apparaitl’aspect
caractéristique « en jaune d’ceuf étalé sur le plat » correspondant au stade vitelliforme : il
s’agit d’une Iésion dont la taille est de 3 a 4 diamétres papillaires, de couleur jaune-orangé
uniforme, arrondie ou ovalaire a grand axe horizontal, dont les limites sont nettes. La durée de
ce stade est variable mais persiste en général pendant I’adolescence. Le stade suivant, ou stade
de remaniement, est rarement retrouvé chez I’enfant. La dégénérescence vitelliforme peut se
compliquer, méme chez I’enfant, par I’apparition de néovaisseaux. L’électro-oculogramme est
le meilleur examen pour confirmer la maladie de Best : il est altéré de fagon bilatérale, méme
chez les porteurs sains et chez les sujets dont les Iésions sont apparemment unilatérales. Il est
cependant difficile a réaliser avant I’dge de 7 ans. Une atteinte de I’¢électro-oculogramme d’un
des parents associée a I’aspect ophtalmoscopique chez I’enfant sont suffisants pour poser le
diagnostic.

Dystrophies vitréorétiniennes héréditaires

Les dystrophies vitréorétiniennes regroupent plusieurs entités qui sont a I’origine de 20 % des
décollements de rétine chez I’enfant (Goddé-Jolly et Guillaume, 1992 ; Snead et Yates, 1999)
: le rétinoschisis congénital, la maladie de Goldman-Favre, le syndrome de Stickler, la
maladie de Wagner et les vitréorétinopathies familiales exsudatives.

On ne décrira que I’affection la plus fréquente, le rétinoschisis congénital, qui est une
malformation congénitale, peu évolutive, des couches internes de la rétine. C’est la plus
fréquente des dystrophies vitréorétiniennes héréditaires et des maculopathies héréditaires chez
les sujets males. Il est habituellement découvert lors d’un dépistage scolaire ou chez un enfant
qui consulte en raison de difficultés de lecture ou de baisse d’acuité visuelle d’environ 2/10 a
7/10. Chez le nourrisson, c’est I’existence d’un strabisme, cause d’amblyopie, ou plus
rarement d’un nystagmus qui conduit a consulter. L’enquéte généalogique systématique est
une circonstance de découverte trés fréquente. Au fond d’ceil, le rétinoschisis congénital se
caractérise par une maculopathie stellaire et dans la moiti¢ des cas par des anomalies
vitréorétiniennes périphériques. Les 1ésions peuvent étre observées a la naissance ou dans les
premiers mois de vie. La maculopathie se présente sous forme de microkystes en logettes
disposés de manicre radiaire par rapport a la fovéola, avec parfois de fins plis de la limitante
interne centrés par la fovéola. Elle est associé dans 1/3 des cas a un rétinoschisis périphérique
qui peut englober la macula chez le nourrisson. Dans ces cas, le diagnostic sera posé devant
une cécité ou un nystagmus congénital. Ce rétinoschisis a tendance a se réappliquer
spontanément dans le temps ou a disparaitre en laissant des voiles vitréens résiduels ou un
remaniement pigmentaire. Les l1ésions rétiniennes périphériques peuvent se compliquer de
déchirures, de décollement de rétine ou d’hémorragies vitréennes (Turut et Rouland, 1991 ;
Georges et coll., 1996). Chez I’enfant, la maculopathie n’étant pas toujours facile a mettre en
¢vidence, I’ERG peut étre d’une grande aide au diagnostic. Comme dans toutes les causes
d’atteinte des couches internes de la rétine, ’ERG est négatif : ’onde b est diminuée



d’amplitude, et I’onde a est d’amplitude normale ou augmentée, donnant un aspect d’onde
carré. Les autres examens n’ont pas d’intérét diagnostique.

Décollement de rétine

Les décollements de rétine (DR) de I’enfant représentent 2 % a 5,5 % des DR. Ils se
distinguent de ceux de I’adulte par leur gravité liée a un diagnostic tardif (I’enfant, souvent, ne
se plaint pas d’une baisse d’acuité unilatérale), a la fréquence, la précocité et I’ampleur de la
prolifération vitréorétinienne a 1’origine de certains de ces décollements, et au fait qu’ils
surviennent fréquemment sur des yeux dont le développement est anormal (vitréorétinopathie,
par exemple).

Les décollements de rétine sont détectés a 1’occasion d’une baisse d’acuité visuelle, mise en
évidence lors d’un examen systématique (scolaire, par exemple) ou lorsque I’enfant ferme
(pour une raison quelconque) le bon ceil et se rend compte de la géne qu’il éprouve a bien
voir. Cette découverte peut également avoir lieu lors de la surveillance systématique
d’affections familiales responsable de DR (vitréorétinopathies), et plus rarement devant un
strabisme ou une leucocorie (dans le cas, par exemple, d’une cataracte ou d’un
rétinoblastome).

Les principales causes de décollement de rétine chez 1’enfant sont les traumatismes oculaires
(contusion, plus que plaie perforante) (33 % a 41 % des cas), la myopie forte (20 % des cas),
la rétinopathie du prématuré (20 % des cas), les dégénérescences vitréorétiniennes (20 % des
cas), un rétinoblastome (8 % des cas) (Goddé-Jolly, 1992 ; Guillaume, 1991). Les DR chez
I’enfant apparaissent surtout apres 1’age de 6 ans, avec un pic entre 10 et 12 ans.

Le diagnostic de DR se fait a I’examen du fond d’ceeil. En cas de trouble des milieux
(cataracte, hémorragie de vitrée), ce sont I’échographie et un ERG plat (absence des
composantes scotopique et photopique) qui permettront le diagnostic.

Anomalies ou malformations rétiniennes congénitales

Un certain nombre de syndromes polymalformatifs ou de pathologies générales peuvent étre
associés a des malformations congénitales de la rétine ; ces dernicres constituent parfois une
circonstance de découverte d’une pathologie plus globale.

Des anomalies vasculaires congénitales peuvent ainsi étre associées a des malformations
cérébrales ou cérébelleuses, et étre causes de troubles visuels (amblyopie, hémorragie) et
d’hémorragies intracraniennes pouvant mettre en jeu le pronostic vital. Il s’agit de :

*I’hémangiome capillaire de la maladie de Von Hippel-Lindau, qui est une affection a hérédité
autosomique dominante et expressivité variable. Elle se manifeste au fond d’ceil par une ou
plusieurs masses arrondies, saillantes, rosées auxquelles s’abouchent une veine efférente et
une artére afférente trés tortueuses et dilatées. A 'IRM, on met en évidence dans 60 % des cas
un angiome du cervelet ou du cerveau ;

I’anévrisme racémeux ou circoide de la rétine (syndrome de Bonnet-Blanc-Dechaume ou de
Wyburn-Masson), qui est un angiome plus ou moins complexe, unilatéral, non héréditaire,
pouvant étre associ¢ a des lésions de méme type au niveau cérébral (IRM).



Le colobome choriorétinien résulte de 1I’absence de fusion des deux couches rétiniennes de la
cupule optique. Il peut étre mis en évidence lors d’un examen du fond d’ceil réalisé dans le
cadre d’un bilan polymalformatif ou devant I’existence d’un colobome irien, ou devant un
strabisme ou une amblyopie, si la papille et la macula sont incluses dans le colobome. Au
fond d’ceil, il se présente comme une aire blanche parabolique inféronasale parfois bordée de
pigments. Il peut se compliquer d’un décollement de rétine. Certains colobomes
choriorétiniens sont héréditaires : il est donc indispensable, afin de pouvoir effectuer un
conseil génétique, d’examiner le fond d’ceil des parents d’un enfant atteint.

Rétinopathies diagnostiquées par électrorétinogramme

Le fond d’ceil des enfants souffrant d’une dystrophie rétinienne est souvent normal ou
discrétement poivre et sel. Il faut donc systématiquement évoquer une rétinopathie et
pratiquer un ERG (Cibis et Fitzgerald, 1993 ; Bouvet-Drumare et Defoort-Dhelemmes, 1994 ;
Good et coll., 1989 ; Lambert et Newman, 1989, 1993 ; Kriss et Russel-Eggitt, 1992) dans un
certain nombre de circonstances :

«dés I’age de 3 mois, chez les enfants ayant un comportement de cécité ou un nystagmus non
explicables par I’examen ophtalmologique clinique ou par I’existence d’une maladie
neurologique, métabolique ou systémique pouvant toucher I’appareil visuel (Baker et coll.,
1995) ;

«de¢s 1’age de 3-4 ans, en cas de baisse d’acuité visuelle bilatérale ou de troubles importants de
la vision nocturne (héméralopie) ; I’existence d’un ERG normal permet d’évoquer une
étiologie neurologique.

Avant I’age de 6 mois, la démarche diagnostique est la méme pour les nystagmus congénitaux
et la cécité. Le nystagmus congénital apparait en général vers 1’age de 2-3 mois chez des
enfants ayant jusque 1a un comportement visuel de cécité ; il n’apparait cependant pas de
facon constante dans toutes les rétinopathies. La présence d’un nystagmus congénital ou
d’une cécité chez un nourrisson peut signer la présence de différentes maladies : amaurose de
Leber, achromatopsie, cécité congénitale.

Amaurose congénitale de Leber

L’amaurose congénitale de Leber est une dystrophie rétinienne globale touchant les cones et
les batonnets, évolutive dans certaines formes. A I’examen clinique, on peut observer un
nystagmus pendulaire, des mouvements erratiques des globes oculaires, une absence de
poursuite oculaire de la lumiére ou des objets et des signes digito-oculaires. Cette affection a
longtemps €té méconnue jusqu’a ce que 1’¢lectrorétinographie pratiquée chez des nourrissons
révele que ce désordre visuel n’était pas exceptionnel. En effet, I’amaurose congénitale de
Leber rend compte d’au moins 5 % de I’ensemble des dystrophies rétiniennes et probablement
beaucoup plus dans les pays a fort taux de consanguinité (Kaplan et coll., 1990).

Dans le cas de ’amaurose de Leber, les composantes photopiques et scotopiques de ’ERG ne
sont pas analysables (I’ERG est plat, ou presque).

Le fond d’ceil est habituellement normal, mais il peut avoir un aspect poivre et sel, des
pigmentations nummulaires (en forme de pieces de monnaie) ou un colobome maculaire. Les
vaisseaux peuvent étre gréles et la papille pale. L hypermétropie forte est fréquente. Cette



affection est la plupart du temps idiopathique, héréditaire a transmission autosomique
récessive. Elle peut entrer dans le cadre d’une maladie systémique (péroxysomopathie,
cytopathie mitochondriale, syndrome de Joubert) diagnostiquée lors d’un bilan
neuropédiatrique.

Achromatopsie

Dans ce cas, il existe une atteinte des composantes photopiques de I’ERG (cones) alors que
les composantes scotopiques (batonnets) de I’ERG sont normales. L’achromatopsie est un
type tres rare de déficience de la vision des couleurs. Son incidence dans la population varie
de 1/30 000 a 1/100 000. Ce syndrome de dysfonction des cones comprend plusieurs formes.
L’achromatopsie congénitale compléte, avec amblyopie, en est la forme la plus classique et la
plus fréquente ; on I’appelle également monochromatisme des batonnets. Elle se manifeste par
un nystagmus, une photophobie (symptome fréquent mais rarement motif de consultation),
une acuité visuelle faible (de ’ordre de 1/10) qui est améliorée quand le niveau d’illumination
diminue et une absence de discrimination des couleurs (qui n’est jamais non plus un motif de
consultation). L’achromatopsie congénitale incompléte regroupe les anomalies de la vision
des couleurs dans lesquelles un type de cones seulement est fonctionnel ; les symptomes
cliniques sont moindres, que dans la forme compléte, elle est donc diagnostiquée plus tard,
chez le grand enfant ou I’adulte. Le monochromatisme au bleu en est la forme la plus
fréquente. C’est une affection récessive liée au chromosome X, non progressive. Le
monochromatisme au vert et le monochromatisme au rouge sont des formes dégradées de
I’achromatopsie totale typique ; leur hérédité est autosomique récessive (Smith et coll., 1978
et 1979 ; Francgois et coll., 1995 ; Hansen, 1990).

Héméralopie congénitale

Dans le cadre de I’héméralopie congénitale (ou cécité congénitale) stationnaire, de
transmission récessive liée au chromosome X, ’ERG est négatif (Tremblay et coll., 1995).
Cette affection est en général dépistée non pas chez le nourrisson, mais a I’age scolaire, sauf
dans le cadre d’une enquéte familiale. L’héméralopie est en effet une affection non évolutive
qui sera révélée par une amblyopie bilatérale modérée chez des enfants souvent myopes ou
astigmates forts, ou plus rarement devant une mauvaise vision crépusculaire. Le fond d’ceil est
normal ou albinoide (trés peu pigmenté). Il existe d’autres formes plus rares de cécité
nocturne a hérédité autosomique récessive ou dominante.

Une baisse d’acuité visuelle et un fond d’ceil normal chez un enfant peuvent étre en rapport
avec une dystrophie progressive des cones ou une rétinite pigmentaire.

Dystrophie progressive des cones

Dans ce cas, les composantes photopiques de I’ERG sont diminuées, alors que les
composantes scotopiques sont normales. La dystrophie progressive des cones peut étre
sporadique ou héréditaire a transmission autosomique dominante, ou plus rarement récessive
liée au chromosome X. Elle est rarement diagnostiquée dans 1’enfance, bien que les premiers
signes soient souvent retrouvés avant 10 ans. La dystrophie progressive des cones est une
affection qui peut étre symptomatique a 1’adolescence. Il s’agit d’une baisse d’acuité visuelle
lentement progressive, d’une photophobie trés précoce mais qui ne retient pas souvent
I’attention. L’anomalie de vision des couleurs, constante, n’est habituellement pas ressentie.
Le fond d’ceil est normal dans 1’enfance, au début de la maladie, puis apparait une petite



atrophie de I’épithélium pigmenté périfovéolaire réalisant a un stade plus tardif le classique
«ceil de beeuf ». La papille est pale en temporal. La vision des couleurs est précocement
altérée : il s’agit souvent d’une dyschromatopsie d’axe rouge-vert, qui s’aggrave en donnant
une quasi achromatopsie. Un nystagmus peut apparaitre. La mise en évidence a
I’angiographie fluorescéinique d’une hyperfluorescence des zones d’atrophie maculaires
conforte le diagnostic. Le diagnostic de dystrophie des cones, comme celui de
I’achromatopsie, pourra parfois étre révisé si I’atteinte initialement limitée aux cones se
complétait d’une atteinte des batonnets. Il s’agit alors d’une dystrophie mixte cones-batonnets
dont le pronostic a long terme est différent (Russel-Eggit et coll., 1998 ; Michaud et coll.,
1996).

Rétinopathies pigmentaires

Une altération globale évolutive de I’ERG, touchant a la fois les composantes photopiques et
scotopiques, permet d’évoquer une rétinopathie pigmentaire. Ce terme est utilisé pour définir
un ensemble hétérogéne d’affections caractérisées par une géne a la vision (héméralopie) ou
une cécité nocturnes, un déficit du champ visuel progressif et de ’ERG. Cette maladie est due
a la dégénérescence progressive du couple cellulaire épithélium pigmenté-photorécepteur,
avec une atteinte initiale des batonnets suivie a plus ou moins bréve échéance de ’atteinte des
cones : ces altérations condamnent la vision centrale et conduisent le patient a la cécité. Des
formes cliniques de rétinopathies pigmentaires sont bien caractérisées, qui varient selon I’age
de début, selon une atteinte extraoculaire (comme le syndrome de Usher associant une surdité
et une rétinopathie pigmentaire) ou encore selon I’aspect du fond d’ceil. Parfois, c’est par le
fond d’ceil (retrouvant quelques pigments périphériques en ostéoblaste) que le diagnostic est
posé, ou par un ERG réalisé devant une acuité visuelle basse qui ne s’améliore pas malgré la
correction d’une myopie forte (cas fréquemment associé a la rétinite pigmentaire lie a I’X).
L héméralopie, signe trés précoce, ainsi que les anomalies du champ visuel, constituent
rarement un motif de consultation.

De nombreuses maladies métaboliques ou hérédodégénératives touchant le systéme nerveux
central peuvent s’accompagner dans leur évolution d’une baisse d’acuité visuelle ou d’un
nystagmus en rapport avec une dystrophie rétinienne (Gottlob et Helbling, 1999 ; Stanescu-
Segal, 1996). Par exemple, la maladie d’Usher de type 1 se manifeste par une surdité
profonde congénitale, des troubles vestibulaires et une rétinopathie pigmentaire survenant a la
fin de la premiére décennie. Il est important de diagnostiquer précocement cette affection par
un ERG, car c’est une indication majeure d’implants cochléaires (Mets et coll., 2000 ; Brinks
et coll., 2001).

Parfois, 1’altération de I’ERG, précédant ou accompagnant une baisse d’acuité visuelle, est
inaugurale d’une maladie neurologique (Bohra et coll., 2000). Il en est ainsi de la maladie de
Spielmeyer-Vogt, forme juvénile des céroides lipofushinoses,qui est une affection
autosomique récessive. Elle débute entre 6 et 10 ans et associe une détérioration intellectuelle,
des crises d’¢épilepsie et une dystrophie rétinienne globale (ERG négatif au début) (Weleber,
1998). L’aspect de rétinopathie pigmentaire typique est tardif.

Rétinopathies diagnostiquées par la mesure du champ visuel
La rétinopathie liée a la prise de vigabatrin est une des complications oculaires

médicamenteuses les plus fréquentes. En effet, le vigabatrin (Sabril®) est actuellement le
produit le plus puissant dans les épilepsies partielles. C’est un inhibiteur de la GABA-



transaminase (enzyme responsable de la dégradation de 1’acide gamma-amino-butyrique, ou
GABA) prescrit dans les épilepsies partielles rebelles et dans les spasmes infantiles
(syndrome de West). Ce médicament est responsable chez environ un tiers des patients
adultes d’une atteinte du champ visuel a type de rétrécissement concentrique. Ce
rétrécissement débute dans la région nasale, a la limite des 30° centraux et va, en cas de
poursuite du traitement, gagner le champ visuel temporal et conduire a une vision tunellaire. Il
est curieusement souvent peu ressenti par les patients mais est irréversible, justifiant une
surveillance ophtalmologique réguliére.

Les publications concernant la surveillance du traitement chez 1I’enfant sont peu nombreuses
et récentes. Elles concernent surtout les grands enfants (Russel-Eggit et coll., 2000 ; Iannetti
et coll., 2000), car I’étude du champ visuel est rarement possible chez les enfants épileptiques.
Quand elle a pu étre réalisée, cette étude peut Etre sujette a caution : un rétrécissement
concentrique du champ visuel peut en effet étre 1i€¢ a des troubles de I’attention. Harding a
montré chez I’adulte que la diminution d’amplitude de I’ERG a haute fréquence temporelle
est le plus puissant indice de 1’atteinte du champ visuel liée a la prise de Vigabatrin (Harding
et coll., 2000a et b). Sa sensibilité serait de 100 % et sa spécificité de 75 %. Aucune étude n’a
¢été publiée concernant I’intérét de I’ERG dans la surveillance d’un traitement par vigabatrin
chez I’enfant.

En conclusion, les rétinopathies sont a I’origine d’un tiers des déficits visuels séveres de
I’enfant. La mise en évidence sans tarder de ces pathologies se justifie en raison de
I’importance de leurs conséquences sanitaires : risque de cécité (rétinopathie du prématuré,
maladie rétinienne infectieuse) et méme mise en jeu du pronostic vital (rétinoblastome),
exigeant I’instauration précoce d’un traitement. Deux examens essentiels sont a la base du
diagnostic : le fond d’ceil et I’électrorétinogramme. Les circonstances de ce diagnostic sont de
différents niveaux : alerte donnée par une baisse d’acuité visuelle, examen systématique de
populations a risque (par exemple les prématurés pour la rétinopathie du prématuré), examen
d’enfants présentant des antécédents familiaux de rétinopathie héréditaire, dans le cadre d’une
enquéte génétique, recherche de rétinopathie en présence d’une maladie plus globale (par
exemple d’un syndrome polymalformatif). La mise en évidence de I’étiologie d’une
pathologie rétinienne permet d’avoir une idée du pronostic visuel et donc de proposer une
¢ducation et une scolarité adaptée. Parallelement, elle permet en cas de maladie héréditaire de
proposer un conseil génétique aux parents, et éventuellement un diagnostic anténatal lors les
grossesses a venir.
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Perspectives dans les méthodes
d’exploration de la vision

Les méthodes d’exploration de la vision comprennent deux grandes approches, anatomique et
fonctionnelle. L approche anatomique est basée sur le recueil de données anatomiques telles
que I’image du fond d’ceil ou les mesures de la géométrie de I’ceil. L approche fonctionnelle
est fondée sur des mesures du fonctionnement du systéme visuel, ¢’est-a-dire sur I’analyse des
réponses a des stimulations visuelles.

L’application de ces méthodes a I’examen de 1’enfant pose des problémes spécifiques. Chez le
nourrisson, 1’état d’éveil influence les résultats de nombreux examens fonctionnels. La
coopération du tout petit enfant ne permet pas, en général, d’utiliser les techniques nécessitant
une immobilisation prolongée ou celles fondées sur une réponse volontaire.

Les publications relatives aux méthodes d’exploration fonctionnelles sont rares et les articles
issus des journaux cliniques ne donnent que peu d’informations sur les méthodes utilisées.
Les principales sources d’information dans cette revue proviennent des bases de données de
brevets et des revues de recherches technologiques relatives au domaine.

Approche anatomique

Concernant I’approche anatomique, on peut distinguer les techniques d’imagerie et les
techniques de mesure biométrique.

Techniques d’imagerie

Ces techniques sont en évolution permanente en raison du développement trés rapide des
outils de capture, de traitement numérique et de transmission a distance des images. De
nouvelles technologies apparaissent, comme le CMOS (Complementary metal oxyde
semiconductor) pour les capteurs, qui sont moins cotiteuses, plus sensibles et plus rapides. Les
applications cliniques sont nombreuses : visualisation du fond d’ceil ou du segment antérieur
de I’ceil, mesures de la pression partielle d’oxygene (Diaconou et coll., 2000) a partir de
I’image du fond d’ceil...

De nouvelles approches cliniques se développent : pour la détection de la rétinopathie du
prématuré, des services de pédiatrie utilisent des systémes d’imagerie du fond d’ceil avec
possibilité¢ de transmission a distance des images a des ophtalmologistes (Miller et coll., 1996
; William et coll., 2000).

Parmi les nombreuses recherches technologiques en cours dans ce domaine, il faut citer le
développement de technologies optiques adaptatives, capables de visualiser le fond d’ceil en
compensant les défauts optiques de ce dernier. Pour I’instant, ces techniques, comme la
visualisation des photorécepteurs, restent du domaine de la recherche (Miller et coll., 1996),
mais de nombreuses applications cliniques sont envisageables.



Mesures biométriques

La détection des défauts de réfraction de I’ceil est aujourd’hui 1’'un des points importants du
dépistage de I’amblyopie de I’enfant. La mesure précise de la réfraction est essentielle pour
définir la correction optique. Actuellement, les techniques utilisées en clinique (skiascopie,
rétinoscopie) sont réalisées obligatoirement par un ophtalmologiste et nécessitent un long
apprentissage. Elles ne sont pas envisageables dans le cadre d’un dépistage « de masse ».
Quatre grands types de méthodes existent.

Meéthodes « classiques » de réfraction automatique

Elles sont fondées sur I’annulation de la puissance optique de 1’ceil a I’aide d’une optique
externe, ce qui nécessite plusieurs mesures pour trouver la combinaison idéale. Elles
supposent une « certaine » coopération du patient (rester immobile pendant les quelques
secondes que durent les mesures, regarder une cible). Ces méthodes sont aujourd’hui
couramment utilisées chez I’adulte. Leur emploi pour I’examen de 1’enfant pose le probleme
de la durée des mesures (mais cette durée diminue significativement avec les générations
récentes d’appareil) et le probleme de la proximité de I’appareil par rapport a 1’ceil mesur€.

Meéthodes de photoréfraction excentrée

Parmi les méthodes de photoréfraction excentrée, une premiére méthode est celle « du
croissant » (Bobier et Braddick, 1985) qui correspond a la distribution de lumiére observée au
niveau de la pupille lorsqu’un ceil est éclairé avec une source excentrée. La position et
I’étendue de ce croissant sont fonction de la réfraction de 1’ ceil.

Une autre approche (Schaeffel et coll., 1987) est fondée sur I’utilisation de plusieurs sources
placées a excentricités croissantes. Ces sources sont allumées de fagon séquentielle, ce qui se
traduit par un déplacement du croissant qui est plus facile a mesurer. La photoréfraction
excentrée permet des mesures rapides (une simple prise d’image) et a distance du patient,
deux critéres particuliérement importants pour une application a 1’enfant.

D’aprés les résultats des études les plus récentes, ces techniques permettent, avec les dernieres
générations d’instruments et dans les mains d’un personnel qualifié, le dépistage d’amétropies
séveres avec cependant un taux d’échec important (supérieur a 20 %) (Cooper et coll., 1999 ;
Cordonnier et Dramaix, 1998 ; El-defrawy et coll., 1998 ; Enzenauer et coll., 2000 ; Freedman
et Preston, 1992 ; Gekeler et coll., 1997 ; Granet et coll., 1999 ; Harvey et coll., 1995 ; Harvey
et coll., 1997 ; Hatch et coll., 1997 ; Lewis et Marsh-Tootle, 1995 ; Noonan et coll., 1998 ;
Nuzzi et coll., 1996 ; Schworm et coll., 1997 ; Watts et coll., 1999 ; Weinand et coll., 1998 ;
Williams et coll., 2000). Ces techniques ne sont pas encore suffisamment précises pour la
prescription de corrections optiques.

Méthodes fondées sur la mesure du front d’onde (principe de Hartmann-Shack)

Ces techniques, extrémement récentes, connaissent un tres fort développe-ment pour la
mesure de la topographie cornéenne en chirurgie réfractive (Bille, 1991, 1998, 1999, 2000a et
b ; Rowe et coll., 1995 ; Abitbol, et coll.,1998 ; Williams et coll., 2001 ; Liang et coll., 1994 ;
Liang et Williams, 1997 ; Billee et coll., 1990). Elles permettent de mesurer 1’ensemble des
propriétés du systeme optique de I’ceil avec une précision inégalée (figure 8.1) (figure



manquante) (Bille, 2000b ; Williams et coll., 2001 ; Liang et coll., 1994 ; Liang et Williams,
1997).

La mesure est effectuée rapidement (environ 2 secondes). Cependant, ces techniques
prometteuses n’ont pas encore a notre connaissance été appliquées a la mesure de la réfraction
de I’enfant.

Lancer de rayons lasers (laser ray tracing)

Cette méthode est fondée sur les déviations de rayons laser en fonction des propriétés
optiques de 1’ceil (Moreno-Barriuso et coll., 2001).

Aujourd’hui, la nature séquentielle de cette technique se traduit par des durées trop longues
qui ne permettent pas une application a I’examen de 1’enfant.

Approche fonctionnelle

Concernant I’approche fonctionnelle, on peut distinguer trois grandes méthodes basées sur la
nature des réponses : comportementale, psychophysique et €électrophysiologique.

Méthodes comportementales

Elles reposent sur I’analyse des réponses de 1’enfant mis en présence de stimulations visuelles
: ’enfant peut orienter son regard vers un stimulus, y maintenir son regard ou en suivre les
mouvements du regard. Certaines de ces réponses sont « quasi réflexes »a la naissance.
Cependant, a partir de 1’age de quelques semaines, I’utilisation de méthodes de renforcement
(« conditionnement opérant » qui consiste par exemple a récompenser 1’enfant lorsqu’il
fournit une bonne réponse) sont utiles pour améliorer la fiabilité des réponses.

La mesure de I’acuité visuelle peut se faire en utilisant des réseaux de contraste spatial de
fréquence spatiale de plus en plus élevée. L’analyse des réponses de 1’enfant peut étre faite
par simple observation : c’est la technique du regard préférentiel développée par Teller aux
Etats-Unis et par Vital-Durand en France. Un observateur placé derriére I’écran détecte si
I’enfant préfére regarder la partie gauche avec le réseau ou la plage de droite, sans réseau.

La réponse peut également étre enregistrée par la technique électrooculographique (Charlier et
coll., 1987) ou par la technique vidéooculographique (Buquet et coll., 1993 ; Charlier et coll.,
1993 ; Lengyel et coll., 1998 ; Weinacht et coll., 1999) et analyséedefacon entierement
automatique.

Jusqu’a présent, ces derniéres techniques sont restées du domaine de la recherche ou des
laboratoires cliniques spécialisés, mais la diminution des cotits des technologies de capture et
de traitement d’images pourrait en permettre une plus grande diffusion a ’avenir.

Méthodes psychophysiques
Les méthodes psychophysiques sont fondées sur les réponses volontaires du patient.

Différentes approches sont utilisées en fonction de 1’age et des capacités de réponses des
patients :



*méthode d’appariement (identifier I’identité¢ de deux objets distincts) a partir de 3-4 ans ;
sreconnaissance d’optotypes a partir de 3 a 5 ans ;
sreconnaissance de lettres a partir de 6 ans ;

emesures de seuil réalisées chez ’adulte (champ visuel...), en général non réalisables avant 8
ans.

Ces techniques ont peu évolué récemment. Mentionnons cependant I’apport possible de
I’utilisation des technologies multimédias disponibles sur les microordinateurs actuels et qui
permettent d’améliorer la coopération de jeunes enfants en développant ’aspect ludique des
tests.

Méthodes électrophysiologiques

Les techniques électrophysiologiques permettent d’évaluer le fonctionnement des différentes
couches du systeme visuel (photorécepteurs, couches internes de la rétine, nerf optique) et de
ses différents sous-systémes (photopique, scotopique...). Ceci en fait un outil essentiel pour le
diagnostic des pathologies affectant la rétine et les voies visuelles. Elles permettent par
ailleurs une estimation objective, et indépendante de la participation volontaire du patient, de
la maturation du systéme visuel et de I’acuité visuelle.

Le principal obstacle a leur large diffusion est 1’utilisation d’électrodes posées sur le scalp
(pour les signaux provenant du cortex ou potentiels évoqués visuels) ou sur la cornée (pour les
signaux provenant de la rétine ou électrorétinogramme). L’examen du jeune enfant pose en
outre plusieurs problémes spécifiques : les réponses bioélectriques sont différentes de celles
de I’adulte (le systéme visuel est en cours de maturation), les tests doivent étre brefs car le
recueil des réponses nécessite que I’enfant regarde la stimulation sans trop de mouvements.

L’informatique a introduit de nouvelles méthodes de filtrage et de validation des réponses se
traduisant par une amélioration considérable de la fiabilité des résultats. Grace a ces
améliorations, les examens peuvent aujourd’hui étre réalisés avec une légere sédation alors
qu’une anesthésie générale était nécessaire ilyal0 ans.

D’autres techniques ont également été¢ développées spécifiquement pour les examens de
I’enfant : mentionnons les techniques de sweep VEP (visual evoked potential) (Tyler et coll.,
1973) et de steady state (Bocquet et coll., 1990). Ces techniques utilisent des stimulations de
fréquence ¢levée (plus de 5 Hz) avec une analyse fréquentielle de la réponse par transformée
de Fourier. Une acuité visuelle peut ainsi étre mesurée en quelques secondes. Ces techniques
sont utilisées dans plusieurs centres cliniques aux Etats-Unis, mais n’ont pas connu de
développement significatif en France. On peut s’attendre a des progres dans ce domaine,
compte tenu du développement de nouveaux concepts de traitement du signal, les analyses
temps fréquence qui deviennent applicables a la clinique avec I’évolution des capacités de
traitement des outils informatiques (Naouar et coll., 1998).

I1 faut également mentionner le développement récent de techniques d’électrorétinographie
avec stimulation multifocale. Ces nouvelles techniques, fondées sur les travaux précurseurs de
Sutter (1986), permettent de réaliser une cartographie de 1’activité bioélectrique de la rétine.
Un grand nombre d’applications cliniques sont susceptible de se développer dans un proche



avenir. Cependant, leur application a I’examen de 1’enfant ne parait pas évidente compte tenu
de la durée nécessaire au recueil des réponses (environ 5 minutes par ceil) qui n’est en général
pas compatible avec le comportement des jeunes patients.

En conclusion, 1’évolution technologique des outils d’évaluation des fonctions visuelles est
trés rapide. Cependant, ces outils sont encore loin d’étre satisfaisants pour une application
diagnostique chez I’enfant, et plus encore pour un dépistage « de masse » des défauts visuels
de I’enfant. Les travaux de recherche en cours laissent envisager dans un proche avenir des
solutions nouvelles dans de nombreuses directions : analyses du fond d’ceil, mesures optiques
de la réfraction, bilans comportementaux ou bilans électrophysiologiques.

I1 est probable que les méthodes de dépistage seront fondées sur des mesures optiques
pouvant mettre en évidence simultanément des troubles de la réfraction et des désordres
oculomoteurs. Cependant, on ne peut exclure pour autant la possibilité d’autres approches
visant la méme finalité et utilisant des méthodes comportementales ou électrophysiologiques.

De telles recherches finalisées devraient idéalement étre conduites par des équipes associant
des compétences dans plusieurs disciplines : recherches technologiques en optoélectronique et
traitement du signal et recherches cliniques sur la physiopathologie des processus de
maturation de la vision de I’enfant.
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Prise en charge optique et chirurgicale des
amétropies

Chez I’enfant, la prise en charge des amétropies (myopie, hypermétropie, anisométropie,
astigmatisme) nécessite une évaluation précise du trouble réfractif, une correction adaptée a
I’aide d’un équipement optique, le plus souvent par des lunettes, parfois par des lentilles, et
une surveillance ophtalmologique réguliére pour adapter la correction si nécessaire. La
chirurgie réfractive pour corriger une amétropie est exceptionnellement indiquée chez
I’enfant.

Equipement optique

Un équipement optique a pour fonction d’assurer une image nette au centre de la rétine. Dans
certains cas, I’obtention de I’image nette s’effectue progressivement, afind’éviter des
perturbations trop importantes au patient porteur de 1’équipement. L histoire de la correction
de la vue, « I’ophtalmique », est largement liée a celle de I’optique. Elle commence de
manicre anecdotique, avec notre ere, lorsque Néron, probablement trés hypermétrope,
regardait les jeux du cirque au travers d’une émeraude taillée. Ce n’est que vers la findu
premier millénaire, que Al Hazen utilisa pour la premiere fois la loupe plan-convexe pour
compenser I’hypermétropie et la presbytie, voire la malvision. Le travail du verre pour les
bésicles est décrit pour la premicre fois a Venise, en 1262, et la diffusion s’est installée en
Europe jusqu’en 1600, notamment dans les monasteres et la noblesse a travers 1’utilisation des
« clouants ». Il semble que les verres pour myopes soient apparus tardivement. Les doubles
foyers de Franklin sont, quant a eux, nés en 1781, et la correction de I’astigmatisme en 1801.
Mais tous ces verres avaient des aberrations que Zeiss essaya d’éliminer avec les verres
ponctuels en 1908. Les grandes inventions récentes sont frangaises, avec le verre organique et
le verre progressif en 1950 par la société Essilor, qui plus récemment généralisa le verre en
polycarbonate particuliére-ment indiqué pour les enfants.

Les lentilles de contact ont été imaginées par Léonard de Vinci. Ce n’est qu’en 1900 qu’elles
ont été fabriquées en verre, en 1940 en polyméthylméthacrylate (plexiglas) et sont devenues
souples et hydrophiles en 1968 avec I’apparition de 1’hydroxyéthyl-méthacrylate (HEMA). '

Au cours du temps, la correction de la vue s’est rapprochéedel’ceil, puis s’y est incluse. Verre
de lunette, lentille de contact, implant et peut-&tre demain interventions plus intimes révélent
cette tendance a se rapprocher de la création de I’image, voire de son traitement par des
méthodes biophysiques (figure 9.1). (Figure manquante)

Pour les enfants, chez qui I’ceil et la vision se construisent, I’intervention directe sur 1’ceil, en
ce qu’elle a d’irréversible, d’invasif et parfois d’imprécis, est a proscrire, en dehors des

cataractes, du strabisme et de quelques indications exceptionnelles d’amétropies extrémes.

Lunettes



Trois frangais sur cinq ont besoin d’une correction de la vue. Le plus souvent, ils recourent
aux lunettes. Cet objet, qui doit conjuguer esthétique, confort et optique de précision, est donc
le résultat de la mode et de la plus haute technologie. La lunette est un objet personnalisé¢. Aux
plus de 5 000 formes de montures, multipliées par les matieres, les couleurs et les tailles, il
faut ajouter deux verres dont les caractéristiques optiques, matiéres, traitements et types de
fabrication conduisent a plus de 6 milliards de combinaisons (Miller et coll., 1998 ; Pizarello
et coll., 1998). Pour les enfants, la morphologie et les exigences en termes de résistance
réduisent ce chiffre.

Montures

L’aréte du nez et les oreilles constituent les trois appuis d’une monture de lunette qui doit
assurer le positionnement exact (au millimétre pres) des optiques devant les yeux. Par rapport
aux axes sagittaux et frontaux du visage, deux angles sont importants pour la bonne tenue des
verres : le ménisquage,

pour suivre la courbure du visage, et une « dépouille »,afin d’assurer I’inclinaison adaptée a
la vision de pres et lie a la convergence des yeux qui se rapprochent en vision de pres.

La taille des montures est fixée par la dimension du calibre, c’est-a-dire du diamétre minimum
du verre permettant de le détourer (lui donner le contour exact imposé par le dessin). Le
calibre est déterminé par la morphologie (nez, orbite, joue). La longueur et la forme des
branches dépendent de la position des oreilles et de 1’anatomie cranienne.

Les montures sont en matiére plastique ou en métal. Les charniéres, parfois sources de
dysfonctionnements, demandent une mécanique de précision. La fixation des verres sur la
monture est assurée soit par cerclage, soit par des griffes, soit encore par un fil de nylon.

Verres

I1 se fabrique annuellement plus de 600 millions de verres de lunette a travers le monde, pour
répondre aux besoins de correction de la vue présents chez 6 personnes sur 10. Parmi ces 6
personnes, un sujet est presbyte emmétrope et cinq sont amétropes, dont trois sujets myopes et
deux hypermétropes. Parmi les cinq sujets amétropes, deux sont de surcroit presbytes, dont un
sujet myope et un hypermétrope (figure 9.2). (figure manquante)

Dans les pays développés, les sujets ayant besoin d’une correction optique (soit 60 % de la
population générale) sont en grande majoritééquipés ; dans les autres pays, les besoins sont
satisfaits partiellement, en fonction des revenus.

Un verre de lunette se définit a partir de quatre éléments (figure 9.3) :

*les matériaux constitutifs, verre minéral de différents indices, verre organique, notamment le
CR39 (bisallylglycolcarbonate) et le polycarbonate ;

*la dioptrique, c’est-a-dire la forme des surfaces optiques (sphérique, torique (Bonnet, 1997),
asphérique, multifocaux a double foyer'' ou progressifs'?);



*les suppléments supportés par le verre : couleur dans la masse ou en surface,
photochromisme, traitement sous vide (coloration ou antireflet), antibuée...

*la technologie d’obtention de la lentille optique : usinage (ébauchage, douci, poli), coulée de
polymere tridimensionnel, injection optique de thermoplastique, précalibrage (pour que
I’épaisseur du verre soit optimiséeen fonction du calibre de la monture, de la dioptrique et de
la résistance au choc), enfin obtention directe de verres finis ou a partir d’ébauches semi-
finies.

Les caractéristiques physiques du matériau constitutif qui intéressent le fabricant de verre sont
I’indice de réfraction optique, la masse volumique, la résistance au choc et a la rayure, la
constringence (c’est-a-dire I’effet de prisme, irisation en fonction de la longueur d’onde) et la
purete.

On recherche I’optimisation de ces caractéristiques, notamment pour obtenir un verre léger,
mince, résistant au choc et inrayable, tout en préservant la qualité optique (la pureté) du verre.
Cette optimisation est difficile a obtenir. Pour obtenir un verre léger, il faut un petit calibre,
une épaisseur faible, qui ne mette toutefois pas en cause la résistance au choc, un indice de
réfraction élevé, sans mettre en cause la constringence, et une masse volumique faible, ce qui
est contradictoire avec 1’indice élevé.

Un verre minéral est difficilement rayable, mais sa masse volumique est élevée, méme si
I’indice de réfraction peut atteindre 1,8. Pour les verres organiques, la masse volumique est
faible, mais la fragilité naturelle et superficielle des polymeéres nécessite 1’application d’un
vernis antirayure. En contre-partie, la résistance au choc est bonne, voire excellente dans le
cas du polycarbonate.

Lentilles de contact

Posée a méme la cornée, sur un film de larme, la lentille de contact est maintenue sur 1’ceil par
capillarité et par ’absence d’air entre lentille et globe oculaire. Les paupiéres glissent sur les
bords de la lentille, le confort (absence de sensation de corps étranger dans 1’ceil) est conféré
par la forme de ce bord et la finesse du profil de la lentille (Jurkus, 1996 ; Khoo et coll., 1999
; Moore, 1998 ; Soni et coll., 1995).

Aujourd’hui, les lentilles sont en majorité souples (a plus de 85 %) et hydrophiles (contenant
jusqu’a 80 % d’eau). L’indication des lentilles rigides, y compris celles perméables a
I’oxygene, concerne les forts astigmatismes ou les cas d’intolérances particulicres.

La notion de biocompatibilité des matériaux pour lentilles de contact est primordiale. Le
matériau ayant de bonnes caractéristiques optiques doit permettre de fabriquer une lentille
respectant la structure du film de larme, les besoins en oxygene de la cornée et permettant
I’¢limination des déchets. Ce matériau doit étre lipophobe et ne pas fixer les micro-
organismes, tout en possédant de bonnes propriétés optiques, avoir une résistance a la
manipulation et étre stérilisable.



Le port des lentilles est soit journalier, soit prolongé avec des lentilles jetables ou
réutilisables. Le port permanent définitif n’est pas encore possible en raison de I’encrassement
des matériaux.

Equipement optique des enfants

I1 doit tenir compte des données optiques et morphologiques particuliéres de 1’enfant, de son
comportement et notamment de son acceptation des lunettes ou des lentilles de contact (Terry
et coll., 1997 ; Shapiro, 1995 ; Stone et coll., 1996 ; Friedburg et Kloppel, 1996).

Les yeux d’un enfant n’atteignent la forme et la structure de I’ceil adulte que vers I’age de 7
ans. Le nourrisson est le plus souvent hypermétrope (Cordon-nier et coll., 1997). Tous les
nouveau-nés sont hypermétropes de plus d’une dioptrie et demi, mais lorsque cette
hypermétropie est excessive et associée a une anisométropie, I’emmétropisation naturelle
n’aura pas lieu et le risque de strabisme et d’amblyopie est élevé (Friedburg et Kloppel,
1996). Les lunettes pour enfants amétropes, strabiques ou amblyopes demandent un soin
particulier de centrage des verres. Ce n’est pas parce que le strabisme ou 1’amblyopie sont
avérés que la qualité du montage optique doit étre négligée (Mc Donald, 1996).

Lunettes

Aujourd’hui, les lunettes sont adaptées a la forme du nez de I’enfant et a sa morphologie :
celle-ci n’est en effet pas homothétique a celle de I’adulte (nez plus épaté, téte plus ronde,
taille des yeux plus importante par rapport a celle du visage), la proportion téte/corps passant
de 20 % pour le bébé a 10 % pour 1’adulte. Les lunettes tiennent également compte de la
direction de son regard, plus fréquemment dirigé vers le haut que celui de I’adulte.

Les lunettes ont perdu leur réputation de fragilité, et elles protégent les yeux des projectiles et
des rayons ultraviolets les plus nocifs pour I’avenir de la vue : la plupart des verres organiques
blancs arrétent ces rayons. Les lunettes pour enfant ne sont donc pas des modéles réduits de
lunettes pour adulte. L’axe optique est au centre du calibre, car I’enfant regarde plus vers le
haut que I’adulte. L’épiderme de I’enfant étant fragile, le contact de la lunette avec le nez et
les oreilles doit étre précis, la forme des montures bien adaptée (les opticiens disent bien
rhabillée). L’utilisation des revétements silicone, qui sont confortables et préservent la peau,
est tout a fait appropriée.

Verres

Un compromis spécifique a I’équipement des enfants est recherché entre les différentes
caractéristiques physiques des verres utilisés. On privilégiera ainsi des matériaux ayant une
bonne résistance au choc, difficiles a rayer, la 1égeéreté n’étant pas prioritaire. Le
polycarbonate possede ainsi une bonne résistance au choc, en particulier a haute vitesse
d’impact, méme si, naturellement malléable donc rayable, il doit étre revétu d’un vernis lui
conférant une résistance a la rayure. Pour limiter 1’épaisseur des verres fortement convexes, il
est indispensable de choisir des calibres de petit diamétre. En cas de strabisme, les montures
et les verres doivent pouvoir recevoir I’occlusion prescrite, qui est obtenue par collage de
films opaques partiels en segment ou en secteur.



L’utilisation de verres prismatiques demande une fabrication spéciale de la prescription ou
I’utilisation de press on disposés sur des verres non prismatiques ; lorsque le strabisme
diminue, le prisme doit étre réduit parallélement.

Certaines prescriptions pour enfants strabiques proposent des verres multifocaux : bifocaux ou
progressifs (Braverman, 1998 ; Leung et Brown, 1999).

Montures

L’indication pour les enfants est généralement la monture en plastique avec fixation cerclée et
charniéres ¢élastiques. Les polymeéres les plus couramment utilisés sont des cellulosiques
usings ou injectés, ou des thermodurcissables de coulée. Pour les plus grands, les montures
peuvent étre métalliques, a base d’acier ou de titane, avec des revétements anticorrosion. La
mode intervient dans les formes, les décors et les couleurs.

Lentilles

Le port de lentilles est possible chez le grand enfant dés lors qu’il est capable de réaliser seul
les manipulations nécessaires : placer les lentilles sur I’ceil, les retirer et les entretenir. Les
lentilles constituent une bonne solution pour les grands enfants sportifs. Les lentilles peuvent
¢galement étre utilisées chez le petit enfant ; les parents sont alors responsables de la pose, la
dépose et ’entretien régulier des lentilles (Mathews et coll., 1992) L’indication de choix des
lentilles de contact est la forte myopie du bébé (Mély, 1998). Les lentilles semi-rigides
répondent bien a ces cas, 1’effet d’aplatissement de la cornée par ces lentilles participant a la
correction.

Protection contre les rayonnements ultraviolets

Les rayons ultraviolets (UV) font partie du rayonnement solaire invisible. Selon leur longueur
d’onde, ces rayons sont classés en trois catégories, A, B et C:

les UV A sont les plus dangereux pour les yeux. Chez I’adulte, ils atteignent le cristallin et
peuvent aller jusqu’a la rétine chez I’enfant ;

*les UV B sont absorbés par le cristallin ;

les UV C sont, en majorité, arrétés par I’ozone de 1’atmosphere, mais une petite partie atteint
la cornée.

Comme tous les rayons émis par le soleil, les ultraviolets parviennent aux yeux de trois fagons
: directement, par diffusion ou par réflexion. Si I’on prend naturellement des précautions avec
les rayons directs, on est souvent moins attentif aux rayons diffusés par temps couvert ou aux
rayons réfléchis par 1’eau, le sable, la neige ou un mur blanc. Il faut savoir que I’eau réfléchit
5% a 10 % des UV, le sable 20 % et la neige 85 %. En altitude, la quantité d’UV recue
augmente de 10 % tous les 1 000 metres (Lenne, 1999).

Contrairement aux rayons infrarouges dont les effets sont immédiats (chaleur, bralures), les
effets des rayons ultraviolets s’expriment tardivement. Tout comme la peau, les yeux ont le
pouvoir, en réponse aux agressions lumineuses, de renouveler leurs cellules en permanence.



Cependant, les yeux disposent d’un capital soleil limité. Si la dose d’UV est trés importante,
ce capital s’épuise plus vite et 1’ceil devient vulnérable.

Au fur et a mesure de la pénétration des UV, tous les tissus de I’ceil peuvent Etre atteints. Les
paupiéres sont sensibles aux coups de soleil qui, a long terme, peuvent provoquer des cancers
cutanés. Les muqueuses tapissant la face interne des paupieres et le blanc de I’ceil subissent
une inflammation susceptible d’entrainer un épaississement douloureux des conjonctives. La
cornée peut, une ou deux heures aprés une exposition au soleil sans protection, étre le sicge
d’ulcérations (kératite) qui, non diagnostiquées, risquent d’aboutir a une kératite chronique.
Le cristallin peut également étre 1ésé par les UV avec pour conséquences une apparition plus
précoce (de 5 a 10 ans) de la presbytie ou d’une cataracte.

Enfin, ’augmentation du nombre de cas de dégénérescence maculaire liée a I’age (DMLA)
est probablement liée a une accumulation des doses d’ultraviolets recues (Cruickshanks et
coll., 2001). Diverses activités de loisir comme les sports d’hiver et d’été (ski, voile, plage)
sont en cause, mais aussi des expositions longues a des lumiéres artificielles plus fortes dont
certaines contiennent des UV.

Les UV sont présents des le lever du soleil et plus encore si le ciel est dégagé. C’est lorsque le
soleil est au zénith que la quantité d’UV est la plus importante. Il faut faire attention aux
fagades blanches et aux immeubles miroirs réfléchissant les UV. Les loisirs de montagne (ski,
ballades, alpinisme) peuvent étre dangereux dans la mesure ou la quantité et la toxicité des
UV augmente avec 1’altitude et davantage encore si le sol est enneigé. Le risque immédiat est
I’ophtalmie des neiges qui atteint la cornée et se manifeste par des yeux rouges, larmoyants et
douloureux, une photophobie et une sensation de corps étranger dans I’ceil. Concernant les
loisirs de mer (péche, voile, plage), les UV sont d’autant plus nombreux que I’air est sec et
que I’on va vers le sud. Dans tous les cas, un enfant mal protégé qui ressent des picotements,
des larmoiements ou une photophobie doit consulter un ophtalmologiste.

Tous les verres solaires ne filtrent pas les rayons ultraviolets, mais certains verres correcteurs
non teintés peuvent les arréter. Le choix de lunettes impose de s’assurer du pouvoir filtrant
des verres, qui doivent s’opposer au passage des UV (les couper), respecter les couleurs le
plus fidelement possible (il faut préférer une teinte respectant la perception des couleurs,
notamment pour la conduite automobile, le bleu et le rose modifiant le rouge et le bleu), filtrer
sélectivement les rayons infrarouges, protéger les yeux des chocs et avoir une bonne qualité
optique. Si I’on choisit des lunettes solaires, il faut s’assurer qu’elles portent bien le marquage
« CE » et la catégorie de protection de 0 a 4. Aujourd’hui, dans I’espoir d’éviter des
dégénérescences précoces de la rétine, il est conseillé de porter des verres filtrant le bleu et le
violet.

Les lentilles de contact ne sont pas toutes dotées d’un filtre UV. Lorsqu’elles en possédent un,
elles protégent la cornée, le cristallin et la rétine des rayons solaires, mais pas les paupieres et
les conjonctives. Par forte luminosité ou en altitude, il faut porter des lunettes de soleil en plus
des lentilles. Chez I’enfant, le cristallin est encore trés transparent et laisse passer une trop
forte dose d’UV. 1l faut installer les nourrissons sous un parasol, équiper les enfants d’une
casquette et leur apprendre a porter des lunettes de soleil, qui devront étre de bonne qualité.



Indications de la chirurgie réfractive chez 1’enfant

La chirurgie réfractive dans la population pédiatrique est controversée. Actuellement, les
indications chez I’enfant sont exceptionnelles, mais des résultats tres satisfaisants et
prometteurs ont été publiés (Lesueur et Arn¢, 2001). Bien entendu, le nourrisson n’est pas
concerné par ce type de chirurgie du fait du développement anatomique et de I’évolution
naturelle de la réfraction. Il existe plusieurs techniques de chirurgie réfractive : kératotomie
radiaire, photokératectomie réfractive (PKR), laser in situ keratomileusis (lasik'), implant
intraoculaire (Lesueur et Arné, 2001 ; Sutton, 2000). La kératotomie radiaire a été
compleétement supplantée par la PKR et le lasik, ce dernier constituant actuellement la
technique la plus utilisée pour traiter la myopie.

Trois études rapportent le traitement par PKR sur un ceil dans des cas d’amblyopie avec
anisométropie (myopie, astigmatisme myopique unilatéral) (Singh, 1995 ; Nano et coll., 1997
; Alio et coll., 1998). Ces études ont été réalisées dans un petit nombre de cas chez des enfants
de 10 ans et plus (Singh, 1995 ; Nano et coll., 1997), et de 7 ans (Alio et coll., 1998). Les
auteurs rapportent un gain d’acuité visuelle et une diminution de 1I’anisométropie. Une étude
rapporte les résultats du lasik sur un ceil dans un groupe de 14 patients agésde7 a 12 ans
(Rashad, 1999) et montre une amélioration de 1’acuité visuelle, une absence de complications
et une stabilité des résultats a 3 mois. D’autres auteurs ont proposé la mise en place d’un
implant intraoculaire devant un cristallin clair dans des cas d’anisométropie avec myopie chez
des enfants agésde3 a 16 ans (Lesueur et Arné, 1999, 2001). Les auteurs soulignent la
diminution de 1’anisométropie et la récupération d’une acuité visuelle aprés traitement. Dans
deux cas était rapportéel’acquisition d’une vision binoculaire.

Tous les auteurs s’accordent a dire que la chirurgie réfractive pratiquée chez 1’enfant concerne
les amétropies fortes unilatérales avec échec ou intolérance au port de lentilles de contact, afin
d’éviter une amblyopie profonde unilatérale (Lesueur et Arné, 2001 ; Sutton, 2000 ; Haw et
coll., 1999). La chirurgie réfractive n’empéche pas les changements réfractifs au cours de
I’enfance et de I’adolescence, mais ne traite pas I’atteinte anatomique en tant que telle
(myopie forte avec atteinte choriorétinienne) (Haw et coll., 1999). Un auteur a traité trois cas
d’hypermétropie uni-ou bilatérale (Singh, 1995). Il est & remarquer que contrairement a la
myopie, ’hypermétropie n’évolue pas (Haw et coll., 1999). Chez les adultes, des cas
d’hypermétropie et strabisme accommodatif ont été traités avec succés (Haw et coll., 1999).

L’évolution de I’amincissement cornéen, la stabilité du capot cornéen, le devenir de
I’endothélium cornéen et d’un cristallin clair sont autant de points essentiels qui doivent étre
suivis et évalués a long terme sur les cas réalisés.

En conclusion, I’équipement optique de I’enfant doit tenir compte des caractéristiques
optiques, morphologiques et comportementales propres au jeune dge. Dans le cas des lunettes,
la priorité sera donnée a un matériau ayant une bonne résistance au choc, les verres subissant
un traitement par un vernis antirayures et les montures étant parfaitement adaptées a la
morphologie faciale de I’enfant. Les lentilles constituent également une bonne solution pour
la correction optique de I’enfant, en particulier dés que ce dernier est capable de prendre en
charge leur manipulation.

Compte tenu de la dangerosité de la chirurgie réfractive chez I’enfant et de 1’absence de
données sur le devenir a long terme de I’ceil, des études rigoureuses et controlées définissant
précisément les quelques indications de cette chirurgie doivent étre faites dans quelques



centres référents (Sutton, 2000 ; Wagner, 2001 ; Haw et coll., 1999). Dans I’éventualité ou
I’indication d’une telle chirurgie pourrait étre discutée chez un enfant, les parents doivent étre
informés sur les risques et complications a long terme de cette chirurgie (consentement éclairé
des familles).
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Prise en charge optique et pharmacologique
de Pamblyopie réfractive ou strabique

Cette prise en charge concerne 1’amblyopie fonctionnelle, réfractive ou strabique, dans
laquelle aucune lésion apparente ne permet d’expliquer la baisse d’acuité visuelle. Le
strabisme et I’anisométropie, isolés ou associés, sont les facteurs les plus amblyogenes : on
estime en France a 1 500 000 (2,5 % de la population générale) le nombre de sujets
strabiques, dont un million seraient amblyopes (Quere, 1991).

L’idéal est de tenir compte, dans le traitement de I’amblyopie, des périodes critiques de
développement des fonctions visuelles (Flynn et coll., 1998 ; Daw, 1998). On sait que la
maturation du systéme visuel s’effectue depuis la rétine vers le cortex ; par ailleurs, les
données obtenues chez 1’animal suggérent que la période durant laquelle le systéme visuel
humain est sensible a une perturbation de la qualité de I’image s’étend jusque vers 1’age de 5
ans, avec un maximum de sensibilité vers 18 mois. Strabisme et anomalies de la réfraction
sont accessibles a une thérapeutique s’ils sont dépistés et pris en charge précocement, c’est-a-
dire avant I’age de 3 ans (Defebvre et Juzeau, 1999).

La correction optique prescrite est presque toujours totale dans les amétropies sans déviation :
ainsi, une hypermétropie supérieure a + 3,5 dioptries, une myopie inférieure a— 3,5 dioptries
et un astigmatisme supérieur a 2 dioptries font I’objet d’une prise en charge. Chez I’enfant de
moins de 1 an, toute anisométropie supérieure a 1,5 dioptrie doit étre corrigée. En présence
d’un strabisme, quel que soit 1’age, la correction doit étre totale.

La correction optique est a porter en permanence, sauf pour certains enfants porteurs de
Iésions cérébrales, dans les situations ou le port de lunettes apporte plus d’inconvénients pour
les stratégies du regard (Jacquier et coll., 1998). Dans le cas des fortes amétropies uni-ou
bilatérales, chaque fois que cela est possible et en fonction de I’age, des lentilles de contact
seront proposées (Jacquier et coll., 1998).

Différents traitements de 1’amblyopie existent ; le choix de 1’un ou I’autre dépend de la cause
de ’amblyopie. La prise en charge a pour but de rompre un conflit entre les deux yeux (par
occlusion, prismation, secteurs, pénalisation, filtres Ryser) ou de restaurer 1’usage d’un ceil.
L’objectif est de lutter contre toute dominance oculaire anormale empéchant le plus possible
la vision simultanée.

Occlusion

Décrit il y a plus de 200 ans, ce traitement de I’amblyopie reste le traitement de référence
(Flynn et coll., 1998 ; Beardsell et coll., 1999 ; Flynn et coll., 1999 ; Simmers et coll., 1999).
Apres analyse de la qualité des images sur la rétine, un pansement occlusif est utilisé pour
masquer le bon ceil (Levartovsky et coll., 1995 ; Lennerstrand et Rydberg, 1996 ; Krumholtz
et Fitzgerald, 1999 ; Dorey et coll., 2001). La difficulté est d’éviter de créer une amblyopie
d’occlusion de ce dernier, ou de provoquer un strabisme chez un enfant qui n’en avait pas.



Efficacité

I1 existe peu de données chiffrées. En effet, des études sur ce sujet sont difficiles & mener en
raison de I’absence de tests fiables de mesure de 1’acuité visuelle chez le trés jeune enfant et
des problémes de comparaison des données d’acuité visuelle par des tests variant selon 1’age.
Les travaux retiennent toutefois le risque majeur de développement de 1’amblyopie chez le
jeune enfant, avec une efficacité de 1’occlusion inversement proportionnelle a 1’age de
I’enfant, et ce d’autant qu’il présente une fixation excentrique (Beardsell et coll., 1999 ;
Keech et Kutschke, 1995 ; Ching et coll., 1986). Par ailleurs, le nombre d’amblyopies
associées a une ésotropie (strabisme avec axes visuels convergents) non accommodative
augmente avec la duréed’existence d’une déviation non corrigée (Quere, 1991). Il est donc
nécessaire de détecter et de traiter I’amblyopie aussi précocement que possible lors de la
période critique du développement (Hubel et Wiesel, 1965 ; Beardsell et coll., 1999).

L’efficacité de I’occlusion a ét¢ démontrée dans trois types d’amblyopie : I’anisométropie
définie par une différence de puissance réfractive entre les deux yeux d’au moins une dioptrie
; ’amblyopie strabique associée a une déviation au test de 1’écran et un scotome de
suppression ; I’association de I’amblyopie anisométropique et strabique.

Concernant les résultats de la méthode par occlusion, I’ensemble des auteurs s’accordent a
parler de succésthérapeutique lorsqu’une acuitéégale a 20/40, soit 5/10°, est obtenue a la fin
du traitement (Flynn et coll., 1998 ; Flynn et coll., 1999). A titre d’exemple, ce critére
d’acuité visuelle a été observé dans 74,3 % d’une série de 961 patients amblyopes (Flynn et
coll., 1998), avec dans 77,6 % des cas une amblyopie strabique, 58,7 % des cas une
amblyopie avec strabisme et anisométropie et dans 66,7 % des cas une amblyopie
anisométropique.

Facteurs impliqués dans le succésdelathérapie par occlusion

L’analyse de la littérature permet de dégager un certain nombre de facteurs déterminant
I’efficacité (ou I’échec) de la thérapie par occlusion :

*la pathologie a I’origine de I’amblyopie : dans une série de 961 patients amblyopes (Flynn et
coll., 1998), ’amblyopie strabique et I’amblyopie anisométropique présentent les mémes
chances de succesthérapeutique si I’on considére tous les types de traitement. Les taux de
succes sont divisés par deux pour I’amblyopie par anisométropie associée a un strabisme.
Classiquement, 1’occlusion était plus efficace dans les amblyopies strabiques que dans les
anisométropies (Flynn et coll., 1999). Le taux de réussite du traitement est 1i¢ a 1’age auquel la
thérapeutique a été débutée, au type d’amblyopie et a la profondeur de la baisse d’acuité
visuelle avant traitement pour les patients anisométropiques et pour les patients strabiques,
mais non pour les patients anisométropiques et strabiques (Flynn et coll., 1998).

*le type d’amétropie initiale (Flynn, 2000 ; Woodruff et coll., 1994a et b) : la présence d’un
astigmatisme n’est pas statistiquement significative en termes d’efficacité du traitement de
I’amblyopie (p = 0,85). Une anisométropie initiale d’une dioptrie ou plus est significativement
associée a un échec thérapeutique (p < 0,001). Le degré de significativité pour
I’hypermétropie est moindre (p < 0,01) (Beardsell et coll., 1999). Une anisométropie
hypermétropique supérieure a 1,5 dioptries constitue un facteur de risque de détérioration de
I’acuité visuelle au long terme dans les suites d’un traitement d’amblyopie par occlusion de
I’ceil sain (Levartovsky et coll., 1998) ;



I’age de détection de I’amblyopie et de début du traitement : plus 1’age de début du
traitement est précoce, meilleurs en sont les résultats (p = 0,07) (Flynn et coll., 1999) ; par
ailleurs, la période d’occlusion pour obtenir un résultat est d’autant plus courte que le
traitement débute précocement (Beardsell et coll., 1999) ;

*I’acuité visuelle au début du traitement : une acuité visuelle basse en début de traitement
apparait significativement corrélée a un résultat thérapeutique moins bon (p <0,001)
(Beardsell et coll., 1999 ; Flynn et coll., 1999) ;

*la fixation'* au début du traitement : il existe une association significative entre une mauvaise
fixation ou une absence de mouvement de fixation et un mauvais résultat du traitement de
I’amblyopie (p < 0,001) (Beardsell et coll., 1999) ;

*le type d’occlusion : Flynn et coll. (1999) observent que plus la thérapeutique d’occlusion est
longue dans le temps, plus les résultats sont mauvais ; en revanche, ils ne relévent pas de
différence significative selon que 1’occlusion est permanente ou partielle. Aucun auteur ne
donne ainsi la preuve d’une meilleure efficacité du traitement en fonction du nombre
quotidien d’heures d’occlusion (Beardsell et coll., 1999 ; Flynn et coll., 1999 ; Simmers et
coll., 1999 ; Fielder et coll., 1995).

I’adhésion au traitement (compliance) : il s’agit 1a du facteur déterminant 1’efficacité du
traitement le plus important. Les enfants suivant mal ou moyennement leur traitement ont
ainsi des résultats thérapeutiques significative-ment moins bons que ceux qui le suivent bien
(p <0,001) (Beardsell et coll., 1999 ; Flynn et coll., 1999 ; Levartovsky et coll., 1995). En
raison des problemes d’adhésion au traitement, certains auteurs ont propos¢ une surveillance
par des méthodes électroniques, consistant a coller des patchs branchés a des électrodes et a
mesurer le temps d’occlusion par I’élévation thermique (Fielder et coll., 1995 ; Simonsz et
coll., 1999 ; Fielder et coll., 1994). Les résultats de cette surveillance montrent que les parents
mettent peu les systémes d’occlusion a leurs enfants, malgré les explications qui leur sont
données. Ainsi, certains enfants ne suivent leur traitement que 5 minutes par jour (Simonsz et
coll., 1999), ce qui explique bien siir les échecs. Smith et coll. (1995) ont par ailleurs observé
une relation significative entre niveau social et adhésion au traitement (p = 0,00001).

Le traitement de I’amblyopie par occlusion est donc efficace dans la majorité des cas.
Différents facteurs de risque d’échec peuvent étre identifiés : profondeur de I’amblyopie au
début du traitement, age du patient et a un degré moindre type d’amblyopie. La durée du
traitement intervient également dans son efficacité (6’¢’ — plus le traitement est court,
meilleures sont les chances de succes). En maticre de récidive, lorsque I’acuité visuelle
atteinte est supérieure ou égale a 5/10° le résultat semble durable dans la majorité des cas,
pendant au moins trois ans. Le but est de trouver le moyen de stabiliser cette acuité visuelle de
maniére définitive par un traitement d’entretien (occlusion intermittente, pénalisation optique,
filtres Ryser...).

Pénalisation

Ce traitement consiste a traiter I’amblyopie en troublant la vision de I’ceil sain, au lieu de
I’occlure. Cette pénalisation peut étre pharmacologique (par cycloplégie) ou optique.

Pénalisation pharmacologique par I’atropine



Selon les auteurs, I’instillation d’atropine se fait de fagon prolongée (deux fois une goutte par
jour) ou intermittente (une instillation un a trois jours par semaine) (Simons et coll., 1997a ;
Foley-Nolan et coll., 1997). Le changement de fixation de 1’ceil sous atropine dépend de
I’amétropie de I’ceil sain et de 1’acuité visuelle de I’ceil amblyope. L’atropine présente des
effets secondaires dont il est nécessaire d’informer patients et parents, en demandant
éventuellement la compression du point lacrymal pour éviter toute diffusion systémique :
sécheresse de la bouche, agitation, diarrhée, fievre ou tachychardie nécessitant 1’arrét
immédiat de I’instillation de ce collyre. La rougeur de la face est quasi constante.

L’atropinisation du bon ceil est une méthode facile a mettre en ceuvre, peu coliteuse et souvent
mieux suivie que I’occlusion. En effet, elle évite les problémes de sensibilité au processus
adhésif du pansement opticlude. Cette méthode est utilisée dans 1’ésotropie intermittente
comme maintien d’un résultat apres occlusion (Wallace, 1999). Elle ne semble préférable a
I’occlusion initiale que pour les amblyopies modérées (20/100° ou plus) ou en derniére
intention, étant donné les effets secondaires, et peut alors étre associée a une pénalisation
optique (Simons et coll., 1997a et b ; Campos, 1997 ; Wallace, 1999). Toutefois, 1’effet
pharmacologique de cette pénalisation est d’éliminer la vision de présdel’ceil normal, en
autorisant I’utilisation de cet ceil pour les autres distances de fixation ne nécessitant pas
I’accommodation. Il existe donc certaines limites a 1’usage de ce traitement :

«dans certaines amblyopies trés profondes, le patient maintient la fixation avec 1’ceil sain en
dépit du trouble visuel induit par I’atropine. Dans ces cas, le traitement devient inefficace,
voire potentiellement dangereux puisqu’il trouble 1’ceil sain lui-méme (Campos, 1995, 1997) ;

«chez les patients trés hypermétropes, I’accommodation est nécessaire méme pour la vision a
distance. Dans cette situation, I’atropine induit une pénalisation totale avec risque de privation
visuelle importante de 1’ceil sain (Campos, 1995, 1997) ;

risque d’intoxication systémique : un coma par usage prolongé a’d’atropine pour traitement
de I’amblyopie a été rapporté (Beardsell et coll., 1999) ;

«des effets mineurs comme la dilatation pupillaire constante et la photophobie induite peuvent
étre trésgénants dans certaines régions ensoleillées.

La pénalisation pharmacologique peut donc étre utilisée dans des cas trés précis, avec une
surveillance rigoureuse et fréquente (Campos, 1997 ; Repka et Ray, 1993).

Pénalisation optique

La pénalisation optique peut étre utilisée en relais du traitement par occlusion ou chez des
patients dont I’amblyopie est peu profonde. Cette méthode correspond a une surcorrection
optique rendant plus difficile I’'usage de 1’ceil (on brouille I’image de I’ceil pour qu’il ne soit
pas utilisé de facon préférentielle). La pénalisation optique ne perturberait pas la coopération
binoculaire, bien que ceci n’ait jamais été formellement prouvé (Campos, 1997 ; Campos,
1995). 1l est admis que la pénalisation optique est un traitement de 1’amblyopie aussi efficace
que I’occlusion, en particulier quand le but est de maintenir un résultat thérapeutique
(Campos, 1997 ; Jampolsky, 1978). Cette pénalisation peut exister de pres (ceil fixateur,
correction optique précise avec cycloplégie atropinique permanente ; ceil dominé,
surcorrection optique de + 2 ou 3 dioptries) ou de loin (ceil fixateur, surcorrection de + 3
dioptries ; ceil do-miné, correction optique exacte). La pénalisation totale par mise en place



d’un verre neutre (sans aucune correction) sera utilisée dans certaines amblyopies liées a une
hypermétropie ou a une myopie fortes ; la pénalisation 1égére est utilisée a titre
prophylactique contre une récidive de I’amblyopie ou pour lutter contre la dominance
anormale résiduelle par adjonction sur ’ceil fixateur d’une surcorrection de + 0,75 a + 1,50
dioptries.

Autres méthodes de prise en charge

Différentes techniques ont ét¢ développées pour rompre les conflits entre les yeux a I’origine
d’amblyopie.

Secteurs

Certains auteurs préconisent 1’usage de secteurs binasaux (qui sont les seuls secteurs efficaces
et non dangereux) dans les ésotropies précoces congénitales, en veillant a ce qu’ils n’ancrent
pas une fixation croisée mais en les utilisant pour alterner la fixation et favoriser 1’abduction
bilatérale (Jacquier et coll., 1998).

Verres a double foyer

Les verres a double foyer ou les verres progressifs peuvent étre prescrits en présence d’un
probléme d’accommodation (présence d’une variation angulaire en fonction de la distance a
laquelle I’enfant regarde), notamment dans les incomitances loin/prés (Jacquier et coll., 1998 ;
Wallace, 1999). On rajoute, par exemple, une correction de 3 dioptries en vision de prés pour
limiter les efforts accommodatifs a la lecture.

Filtres ryser

Congus par Bangerter, ils ont pour but de créer un handicap sélectif calibré de 1’ceil fixateur.
Le filtre se présente sous la forme d’un film de plastique mince et transparent de 55 mm que
I’on met a la face postérieure du verre et qui est laissé en place quotidiennement. Il a une
densité qui détermine un degré plus ou moins important de filtrage. La prescription indique
I’acuité que I’on souhaite donner a 1’ceil fixateur, afin de la diminuer volontairement. Ces
filtres sont utilisés en traitement d’entretien de I’amblyopie.

Prismes

Ces méthodes trouvent essentiellement leur place dans les paralysies oculomotrices ou les
décompensations récentes des strabismes latents en strabismes manifestes, ainsi que dans les
strabismes normosensoriels tardifs ou certains nystagmus. On utilise soit un prisme en
plastique, sous la forme de press-on collé de fagon trésprécise a la face postérieure du verre,
soit un prisme incorporé dans le verre de lunette. Si la correspondance rétinienne est restée
normale, et si I’angle de déviation est parfaitement compensé, on retrouve en principe, grace a
la correction prismatique, 1’exercice de la binocularité physiologique. Si la correspondance est
anormale, on espére « neutraliser » la perversion d’association, mais on ne pourra en aucun
cas obtenir une guérison binoculaire, tout au plus une union bi-oculaire (les deux yeux
travaillent en méme temps sans qu’il existe réellement une vision binoculaire'), avec
orthotropie. Il ne s’agit de ce fait pas d’un traitement, mais d’une prévention de I’amblyopie
par conservation des capacités binoculaires. Dans le nystagmus, la prismation permet de



favoriser une position de blocage dans laquelle les capacités binoculaires peuvent se
développer.

Toxine botulique

L’injection de toxine botulique peut représenter un traitement alternatif de I’amblyopie dite «
motrice » dans les ésotropies précoces avec blocage en adduction, incompatible avec une
fixation et rendant de ce fait difficile le développement de I’acuité visuelle.

Perspectives

Des essais utilisant des substances stimulant le systéme visuel, tels la dopamine et ses dérivés
(cytidine-diphosphocholine et 1évodopa), ont été tentés (Campos, 1997 ; Basmak et coll.,
1999 ; Leguire et coll., 1995 ; Gottlob et coll., 1992). L’ensemble des auteurs s’accordent a
reconnaitre un effet certain, avec une augmentation d’acuité visuelle de 1,5 lignes (I’enfant a
lu une ligne plus la moiti¢ des caracteres de la ligne suivante dans les tests d’acuité visuelle).
Toutefois, cet effet est de courte durée, en reégle générale une semaine maximum apresl’arrét
du traitement. Par ailleurs, ces thérapies s’accompagnent de certains effets secondaires. La
dopamine et ses dérivés sont administrés par voie intramusculaire pendant 10 a 15 jours. Il est
certain que d’autres méthodes d’administration de ces dérivés sont nécessaires. Certains
auteurs ont proposé d’associer ce traitement pharmacologique a une occlusion intermittente.
Ces traitements pharmacologiques de I’amblyopie semblent actuelle-ment trés prometteurs,
méme si leur efficacité thérapeutique est encore bréve.

L’utilisation d’un filtre bleu (provoquant une stimulation par des cones des aires fovéales
sensibles au bleu) a également été proposée dans le traitement de I’amblyopie strabique, et
semble donner des résultats intéressants (Metzler et coll., 1998).

En conclusion, prendre en charge précocement I’amblyopie permet d’assurer 1’avenir visuel
de I’individu (Lennerstrand et Rydberg, 1996 ; Flynn et coll., 2000). En effet, la situation
visuelle d’un patient agé peut devenir dramatique s’il perd la vision centrale de son ceil
dominant alors que son ceil controlatéral est amblyope. Or le risque de développer une
dégénérescence maculaire liée a 1’age, la cause la plus fréquente de malvoyance chez le
patient ag¢, augmente avec la durée de vie. Ceci rend les traitements précoces d’amblyopie
chez le jeune enfant d’autant plus justifiés.

Le traitement par occlusion constitue aujourd’hui le traitement de référence ; une mise en
route précoce de la prise en charge de ’amblyopie conditionne le succesthérapeutique.
D’autres facteurs sont déterminants : la présence d’une anisométropie, le niveau d’acuité
visuelle en début de traitement et la qualité de I’adhésion au traitement. L’ atropinisation du
bon ceil est une alternative au traitement de 1’amblyopie par occlusion, mais ne peut étre
recommandée comme un traitement habituel de I’amblyopie.

Le suivi de la prise en charge de I’amblyopie passe essentiellement par une évaluation
clinique et réfractive (sous cycloplégie) de la vision, aucun examen complémentaire
(potentiels évoqués visuels, techniques d’imagerie et de cartographie...) n’étant actuellement
validé dans cette indication. Le traitement de I’amblyopie constitue également la premicre
¢étape de la prise en charge, avant un geste chirurgical la plupart du temps, du strabisme et du
nystagmus.
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Prise en charge chirurgicale des désordres
oculomoteurs

Strabisme et nystagmus sont les principales indications du traitement chirurgical des
désordres oculomoteurs. Le but de I’intervention est d’assurer autant que possible la rectitude
visuelle et le travail concomitant des deux yeux. Dans tous les cas, ce geste fait suite a un
bilan clinique et réfractif ayant abouti a une correction optique et a la prise en charge d’une
éventuelle amblyopie associée.

Traitement chirurgical du strabisme

Le traitement d’un strabisme patent chez un patient équipé d’une correction optique totale et
traité pour une amblyopie ne se contente que rarement d’une rééducation orthoptique seule,
sauf lorsque la correspondance rétinienne est normale. Le plus souvent, le traitement est
complété par un acte chirurgical.

Objectifs

L’amélioration esthétique est un aspect naturellement important, qui permet une meilleure
appréciation personnelle de 1’enfant et de son image, et favorise ses relations a autrui. Mais le
bénéfice est surtout fonctionnel, incluant :

sune optimisation de 1’acuité visuelle ;

sune récupération d’une fusion sensorielle et, dans le meilleur des cas, d’une stéréoscopie
(von Noorden, 1996) ;

sune quasi normalisation de la vision simple dans le champ binoculaire ;

eune amélioration de 1’ensemble du développement psychomoteur de I’enfant (von Noorden,
1996 ; Rogers et coll., 1982), et la préservation des capacités ultérieures de lecture.

Types de chirurgie

Les interventions chirurgicales peuvent étre uni-ou bilatérales. Dans les ésotropies, elles
associent une chirurgie symétrique de double recul des droits médiaux, éventuellement
complétée par une double résection des droits latéraux, ou une chirurgie asymétrique
associant une récession-résection de deux muscles sur le méme ceil, associéeounon a une
chirurgie traitant les hyperkinésies (Thiery et coll., 1998 ; Tolun et coll., 1999 ; Min et coll.,
1999 ; Arnoldi et Tychsen, 1996 ; Yuksel et coll., 1998 ; Berland et coll., 1998). Dans les
exotropies, sont proposés, selon les auteurs, une double résection des deux droits médiaux
(Yuksel et coll., 1998), un double recul des deux droits latéraux (Berland et coll., 1998 ; Ing et
coll., 1999) ou une chirurgie asymétrique (Yuksel et coll., 1998 ; Berland et coll., 1998).
L’ensemble de ces traitements est modulé en fonction de la position des yeux sous anesthésie



et du test d’élongation musculaire. Ce type d’intervention peut étre complété par un geste sur
la verticalité (Caputo et coll., 1999 ; Min et coll., 1999).

Dans la forme particuliére des strabismes partiellement accommodatifs avec rapport AC/A
(rapport convergence accommodative sur accommodation) élevé et ésodéviation de pres, on
peut dans un premier temps faire porter a I’enfant des verres a double foyer ou progressifs, et
réaliser ensuite un traite-ment chirurgical pour restaurer la stéréoscopie et la fusion
binoculaire (Arnoldi et Tychsen, 1996). On ne peut retenir aucun traitement chirurgical pour
les strabismes accommodatifs purs, qui sont totalement corrigés apres prise en charge totale
de ’amétropie (Burian, 1971).

Efficacité

La plupart des études montrent que le traitement chirurgical peut aboutir a 1’obtention d’une
rectitude visuelle (dans la définition attribuée en strabologie) (Arthur et coll., 1989 ; Ing,
1999a ; Abbasoglu et coll., 1996a ; Arthur et Scott, 1996 ; Kushner et Fisher, 1996 ; Weakley
et Holland, 1997 ; Prieto-Diaz et Pricto-Diaz, 1998a).

Orthotropie

Un bon alignement des axes visuels (orthotropie) correspond a un angle résiduel (entre les
deux axes) inférieur ou égal a 8 dioptries prismatiques'® (Arthur et coll., 1989 ; Kushner et
Fisher, 1996 ; Prieto-Diaz et Prieto-Diaz, 1998a). Les différents critéres de succes sont
I’alignement des axes visuels en regard primaire, en latéroversion droite et gauche et dans le
regard vers le bas, avec vision simple dans le champ binoculaire du regard (lorsque I’enfant a
les deux yeux ouverts, il ne doit voir double dans aucune des positions du regard) (Kraft, 1998
; Woodruff et coll., 1987 ; Sullivan et coll., 1992). Pour que le bénéfice soit maximal pour le
patient, cette vision simple doit étre de 30 de-grés a partir de la position primaire (Kraft, 1998
; Sullivan et coll., 1992). La rectitude des axes visuels (une orthotropie avec alignement
moteur 6 mois apresl’intervention chirurgicale) ou I’existence d’un petit angle en ésotropie
donnent de meilleurs résultats en termes de stabilité motrice (absence de récidives angulaires)
a long terme qu’un petit angle en exotropie (Kushner et Fisher, 1996 ; Arthur et coll., 1989).

Vision binoculaire et stéréoscopie

Le résultat sensoriel, ressenti par le patient, est essentiel : méme s’ils ne développent pas une
stéréoscopie (capacité de percevoir la profondeur précise en vision binoculaire) fine, la
plupart des patients présentent une expansion de leur champ binoculaire. La perception des
deux lignes en croix au test de Bagolini'’ permet d’objectiver que le patient utilise les deux
yeux en méme temps, et prouve 1’expansion du champ visuel binoculaire méme en I’absence
de stéréoscopie (Arthur et Scott, 1996 ; Kushner et Fisher, 1996). 1l faut cependant remarquer
que le sujet strabique de longue date peut voir les lignes en croix au test de Bagolini en ayant
un scotome central de suppression (suppression par le cerveau de I’image donnée par I’ceil
dévié) et donc ne pas avoir une bonne vision binoculaire (Arthur et coll., 1989).

Dans I’ésotropie congénitale, 1’orthotropie avec fixation bifovéale est atteinte uniquement de
facon exceptionnelle (Prieto-Diaz et Prieto-Diaz, 1998a ; Parks, 1984). Dans une étude de
Prieto-Diaz (Prieto-Diaz, 1989) menée sur 123 cas de strabismes congénitaux (ésotropies), 76
enfants opérés avant ’age de 18 mois ont montré une fusion au test de Bagolini et une
stéréoscopie au stéréotest de Titmus de 267 seconde d’arc, alors que seuls 74 % des 31



enfants orthotropiques opérés entre 19 et 36 mois avaient une fusion et 51,6 % une
stéréoscopie de 334 secondes d’arc. Dans aucune des ésotropies congénitales avec rectitude
visuelle post-opératoire opérées apreés 36 mois on ne retrouvait la présence d’une stéréoscopie.
Ces résultats sont similaires a ceux de Ing (Ing et coll., 1966 ; Ing, 1983) et de Taylor (1972).

Ainsi, plus I’alignement binoculaire a été obtenu tot, plus grande est la probabilité de
récupérer une vision binoculaire (Prieto-Diaz, 1989 ; Ing et coll., 1966 ; Ing, 1983 ; Taylor,
1972 ; Pratt-Johnson, 1992). La présence d’une fusion binoculaire augmente les chances de
stabilité lorsqu’il existe un petit angle en ésotropie (Ing et coll., 1966). On congoit dés lors
qu’un alignement des axes visuels avec vision binoculaire subnormale permet de retarder la
récidive de I’ésodéviation (Prieto-Diaz et Prieto-Diaz, 1998a). De meilleures conditions
sensorielles de binocularité diminueraient également 1’hyperaction du muscle oblique
inférieur ainsi que le développement de I’amblyopie (Prieto-Diaz et Prieto-Diaz, 1998a).
Plusieurs critéres objectifs et subjectifs pouvent donc étre utilisés comme ¢léments
d’évaluation du résultat d’une chirurgie strabique (tableau 11.1).
17. Test réalisé a 1’aide des verres striés de Bagolini qui comportent une strie fine sur un
diamétre (raie inclinée a 45° pour I’ceil droit, a 135° pour 1’ceil gauche). L’enfant équipé de
ces verres doit fixer un point lumineux ; chez le sujet non strabique, les 2 fovea sont
impressionnées, les 2 raies percues se croisent sur le point lumineux. 141

Tableau 11.1 : Critéres pronostiques du succes de la chirurgie du strabisme
Critéres objectifs Critéres subjectifs
Acuité visuelle monoculaire et binoculaire
Angle de déviation
Qualité de la fusion motrice (amplitude fusionnelle)
Résultats de la fusion sensorielle (fonction sensorielle et stéréoscopie)

Etendue du champ de vision binoculaire simple

Réduction ou suppression des phénomeénes compensatoires (attitude compensatrice de la téte)
Réduction des symptomes incluant I’asthénopie et la diplopie

Satisfaction des patients dans la vie quotidienne (conduite automobile, lecture, montée des
escaliers...)

Un gold standard du succes chirurgical dans le strabisme est proposé, dont les critéres sont les
suivants :

erectitude des axes visuels au test de 1’écran alterné (orthophorie) ;
fusion centrale et périphérique (bifovéale) ;

enormalisation de I’amplitude de fusion motrice (convergence et divergence) ;



*au moins 40 secondes de stéréoscopie que 1’on qualifiera de stéréoscopie fine.

En réalité, ces objectifs ne sont atteints que dans une minorité de cas, essentiellement les
strabismes concomitants acquis ou les strabismes paralytiques (Kraft, 1998). En pratique, il
importe que le patient ait récupéré, apres I’ intervention, une vision binoculaire simple dans
toutes les positions du regard, avec normalisation des ductions oculaires et un maximum
d’amplitude. 11 faut également obtenir une restauration des capacitésderéaliser toutes les
activités journaliéres avec une stabilité au long terme de ce résultat et un minimum de
modifications iatrogénes (cicatrices).

Facteurs influencant le succésdel’intervention Parmi ces facteurs, il faut considérer :

*I’importance de la déviation préopératoire : plus celle-ci est grande, meilleurs sont les
résultats (Abasoglou et coll., 1996 a). L’évaluation de 1’angle préopératoire donne tout son
intérét a I’'usage des tests prismatiques préopératoires permettant d’améliorer le résultat
chirurgical (Ron et Merin, 1988) ; il est ainsi recommandé de mesurer les déviations,
notamment chez les patients présentant une exotropie apres une heure d’occlusion
monoculaire (Cooper et Medow, 1993). Il convient de préciser qu’il est trés difficile d’évaluer
exacte-ment I’importance de la déviation préopératoire, notamment dans les grands angles, et
qu’un certain nombre d’auteurs font des conversions inexactes des dioptries prismatiques en
degrés (Thompson et Guyton, 1983). Ces données contribuent a la variabilité des réponses au
traitement chirurgical du strabisme ;

*I’acuité : certains auteurs considérent comme facteur de succesl’absence d’amblyopie ou la
présence seule d’une 1égere amblyopie (Weakley et Holland, 1997) ;

I’erreur réfractive, notamment dans les exotropies (Abasoglou et coll.,1996a) ;
I’astigmatisme et d’autres modifications réfractives apres chirurgie du strabisme peuvent
¢galement contribuer au résultat final (Thompson et Reinecke, 1984 ; Denis et coll., 1995). La
myopie forte peut etre une des causes d’échec de la chirurgie des ésotropies (Shauly et coll.,
1997), et plus encore lorsqu’une amblyopie lui est associ¢e. Ces mauvais résultats peuvent
étre aggravés au long terme par I’apparition d’une insuffisance de convergence et d’une
ésotropie accommodative surajoutée;

I’age du patient : les résultats sont meilleurs lorsque 1’age du patient est bas (Abasoglou et
coll.,1996a) ;

*la tension passive du muscle droit (Rosenbaum et coll., 1994) ;

*les phénomenes de fibrose post-opératoire, 1’atrophie, les parésies et les phénomenes de
cicatrisation peuvent affecter le résultat chirurgical (Robin-son, 1975) ;

Enfin, les résultats sont meilleurs dans les grands angles préopératoires en pratiquant un
double recul des deux muscles droits médiaux (Abasoglou et coll.,1996a).

Choix de I’age d’intervention

La question du recours a une chirurgie précoce (avant 1’age de 2 ans) ou plus tardive (a partir
de 2 ans) est posée par différents auteurs.



Von Noorden (1996) a montré que la période essentielle pour le développe-ment de la
binocularité sur le plan sensoriel est initiée par un alignement des axes visuels. De ce fait, ce
qui importe davantage est non pas I’age d’intervention, mais 1’age auquel la rectitude visuelle
est obtenue. L’analyse de la littérature montre qu’un alignement précoce des axes visuels
avant 1’age de 2 ans peut aboutir a I’obtention d’une binocularité qui sera subnormale et, sauf
exception, jamais normale (Taylor, 1963 ; Ing, 1981 ; Parks, 1984) ; cette binocularité
subnormale correspond a un angle résiduel négligeable, inférieur a 8 dioptries prismatiques,
avec fusion et stéréoscopie (toutefois grossicre), dans ce que Parks appelle le syndrome de
monofixation (Parks, 1984). Pour certains auteurs (von Noorden, 1988 ; Parks, 1984), une
binocularité réduite (petit angle résiduel en ésotropie ou angle négligeable associé a des
capacités fusionnelles avec un sens stéréoscopique réduit ou absent) est le résultat optimal
habituellement attendu apres un traitement chirurgical d’une ésotropie congénitale (la
binocularité subnormale est plus exceptionnelle). Dans 35 % des cas, ce résultat nécessite le
recours a une deuxiéme intervention chirurgicale horizontale (Ing, 1981).

Arthur et coll. (1989) et Prieto-Diaz et Prieto-Diaz (1998b) ont montré qu’un alignement des
axes visuels précoces ne garantit en rien la stabilité ultérieure du résultat. Ces auteurs insistent
sur cette instabilité du résultat binoculaire a 1’origine des récidives de la déviation horizontale,
du nystagmus, de la déviation verticale (Caputo et coll., 1999), de I’amblyopie et de la
nécessité absolue a ce que I’ophtalmologiste surveille la survenue d’erreurs réfractives, en
particulier de type ésotropies accommodatives (Meyer et coll., 1998 ; Early vs late infantile
strabismus surgery study group, Anonyme, 1993).

Par ailleurs, I’ensemble des auteurs s’accordent sur le fait qu’il n’y a pas d’indication
chirurgicale avant 1’dge de 6 mois (Ing, 1981 ; Birch et coll., 1995 ; Nixon et coll., 1985 ;
Parks et von Noorden, 1995).

Au total, aussi bien les études en laboratoire (Hubel et Wiesel, 1965 ; Hubel et Wiesel, 1970 ;
Wiesel et Hubel, 1963 ; Wiesel et Hubel, 1965) que les études cliniques ont montré le
bénéfice de I’obtention d’un alignement des axes visuels a ’age de 2 ans dans les ésotropies
congénitales. En revanche, lorsque I’intervention a lieu avant 6 mois ou avant 12 mois,
I’obtention d’une meilleure qualité de binocularité telle une stéréo-acuitéfine n’a jamais été
démontrée sur le plan clinique (Birch et coll, 1995).

Risques et complications

I1 existe des spécificités anesthésiques de cette chirurgie en raison du risque du réflexe
oculocardiaque (Allen et coll., 1998 ; Carden et coll., 1998 ; Pollock, 1998 ; Kim et coll.,
1999 ; Stump et Arnold, 1999), des risques de vomissements postopératoires (Allen et coll.,
1998 ; Fujii et coll., 1999) et du risque d’hyperthermie maligne (Huddleston, 1994).

Le réflexe oculocardiaque et la réponse vasovagale, ainsi que la bradycardie souvent observée
montrent la nécessité de pratiquer une prémédication peropératoire de ces patients (Allen et
coll., 1998). L’hyperthermie maligne doit toujours étre redoutée dans la chirurgie du
strabisme, qui est une chirurgie musculaire. Ce risque est a considérer en pré-et peropératoire
(Huddleston, 1994). Avant toute intervention chirurgicale de strabisme, il faut
systématiquement rechercher des antécédents anesthésiques ou allergiques familiaux, et
surveiller la température pendant la durée totale de I’intervention. Le type d’anesthésique
utilis¢ importe également (Serin et coll., 1999). Moyennant ces précautions, il n’y a pas de
contre-indication a pratiquer ce type d’intervention en chirurgie ambulatoire (Cordonnier et



coll., 1994 ; Lane, 1992 ; Smith et Joshi, 1993). L’anesthésie peut étre générale ou locale, par
injection rétrobulbaire ou péribulbaire (Ates et coll., 1998). Certains auteurs proposent d’y
associer une anesthésie locale peropératoire, notamment caronculaire (Dell et Williams,
1999).

Outre les complications habituelles d’infection modérée et de cicatrisation, il faut rapporter le
risque de cellulite ou d’abces sous-conjonctival (Kivlin et Wilson, 1995), ou d’ischémie du
segment antérieur (Brodsky, 1998). Ces complications graves doivent toujours étre
recherchées devant un cedéme des paupieres ou de la conjonctive, surtout lorsqu’il est associé
a des douleurs, par un examen systématique du segment antérieur en post-opératoire a la
recherche de signes d’effusion uvéale.

Place des sutures ajustables et d’une rééducation pré-ou postopératoire

Les auteurs s’accordent pour réserver ce type de chirurgie aux réinterventions apresl’age de 7
ans (Chan et coll., 1999 ; Strominger et Richards, 1999), mais insistent sur le fait que I’on ne
peut en prévoir les résultats (Strominger et Richards, 1999). Ces méthodes ont en
conséquence souvent ét¢ abandonnées au profit de la chirurgie classique (Connor et coll.,
1996). 1l faut préciser que 1’ajustement est réalisé le jour de I’acte chirurgical. Cinq heures
apresl’intervention chirurgicale, sous anesthésie topique, on évalue la déviation résiduelle de
loin et de pres, avec et sans correction optique, et la nécessité ou non de 1’ajustement.

Dans les exotropies, les facteurs de bon pronostic sont une bonne stéréoacuité de loin et une
fusion centrale. Une rééducation de la convergence et de la fusion centrale peut donc étre
proposée dans ces formes (Yildirim et coll., 1999). Sauf dans les paralysies oculomotrices ou
une rééducation prismatique peut étre proposée, il ne semble pas pertinent de pratiquer une
rééducation dans les strabismes convergents congénitaux ou plus tardifs, en dehors
d’exercices de la motilité et de la poursuite. Dans les exophories décompensées opérées, il
peut exister une sous-correction. Certains auteurs proposent un traitement prismatique
inférieur ou égal a 5 dioptries notamment en cas d’incomitance loin/prés (Paris, 1998). Les
myotiques, qui servaient a modifier I’accommodation en postopératoire et a diminuer I’angle
résiduel, ne sont plus utilisés, en raison de leur efficacité trés relative (Spierer et Zeeli, 1997).

Prise en charge et conduite a tenir devant un nystagmus

Comme dans tout déséquilibre oculomoteur, le premier temps de la prise en charge d’un
nystagmus consiste en un bilan réfractif complet avec prescription de la correction optique
totale, un traitement de I’amblyopie (en favorisant la pénalisation optique pour ne pas
décompenser la composante latente du nystagmus) et un bilan étiologique permettant de
classer le type de nystagmus et d’orienter la prise en charge chirurgicale éventuelle (Leung et
coll., 1996).

Analyse du nystagmus

Le choix de la stratégie opératoire la plus appropriée a I’opération d’un nystagmus se fonde
sur les résultats de I’examen clinique et du test prismatique préopératoire.

Examen clinique

I1 porte plus particulierement sur :



*]’observation du mouvement nystagmique et de ses variations ;

*la recherche, 1’analyse qualitative et quantitative d’un torticolis ou de fagon plus générale de
mécanismes de compensation (observation du comportement spontané du sujet et de son
torticolis, ainsi que des variations selon I’ceil fixateur, en vision mono-et binoculaire, de loin
et de pres, et selon I’intensité de 1’effort visuel) ;

*la mesure de I’acuité visuelle en vision monoculaire droite et gauche et en vision binoculaire,
en position primaire de loin et en position de lecture de pres, en position de torticolis et a son
oppose ;

]’étude de la binocularité.

On ¢éliminera bien sir le diagnostic de nystagmus neurologique acquis diia une 1ésion
évolutive ou fixée du systéme vestibulaire ou cérébelleux, ou des voies optiques secondaires.

Test prismatique préopératoire

Chaque fois que 1’on peut démontrer 1’existence d’une zone privilégiéede position des yeux
(dans laquelle le nystagmus diminue d’intensité ou disparait, permettant une meilleure acuité
visuelle) et envisager une intervention destinée a transférer cette zone en position primaire, ou
de I’¢largir (la position de blocage du nystagmus dans laquelle 1’acuité visuelle sera meilleure
ne sera plus limitée a une position précise de torticolis, mais pourra exister dans un champ
plus large), il conviendra de confirmer le bien-fondé de I’intervention projetée par un test
prismatique préopératoire : la prismation permet d’obtenir une situation artificielle de blocage
des yeux et d’avoir une idéedurésultat de la chirurgie.

En plus du port de la correction exacte de I’amétropie, on fera ainsi porter au patient :

«des prismes de puissance égale en général, dont la base est placée des deux cotés dans la
direction du torticolis en cas de torticolis simple ;

elorsque le nystagmus s’atténue en convergence, des prismes a base temporale, répartis en
régle générale de fagon égale, parfois asymétrique entre les deux yeux.

Les prismes peuvent étre portés un a deux mois avant I’intervention, et méme davantage en
fonction de la tolérance. Si le sujet diminue ou renonce a son torticolis ou si le nystagmus est
atténué, on prouve le bien-fondé de la stratégie opératoire (Roth et Speeg-Schatz, 1995).

Classification des nystagmus

Plusieurs grandes catégories de nystagmus peuvent étre distinguées selon leur étiologie (Roth
et Speeg-Schatz, 1995 ; Goddé-Jolly et Larmande, 1973) : les nystagmus congénitaux
manifestes, qui se partagent en nystagmus moteurs 146 (sans Iésion oculaire décelable) et
nystagmus sensoriels, qui comportent des 1ésions bilatérales des milieux oculaires, de la rétine
maculaire ou des voies optiques (cataracte congénitale, albinisme, achromatopsie,
dégénérescence tapéto-rétinienne...) ; les nystagmus manifestes latents, faisant partie
intégrante du tableau du strabisme précoce (que celui-ci soit convergent ou divergent, associé
au non-développement du lien binoculaire). Dans ces for-mes, le strabisme, et non le
nystagmus, domine. Cette catégorie est a distinguer des tropies nystagmiques (Quere et coll.



(1989), dans lesquelles le nystagmus domine, associ¢ la plupart du temps a une basse vision.
Une derniere catégorie regroupe des nystagmus manifestes mixtes, qui correspondent a
I’association d’un nystagmus manifeste congénital, le plus souvent pendulaire et d’origine

sensorielle, et d’un nystagmus manifeste latent 1ié a un strabisme précoce associé (Spielmann,
1990).

Stratégies opératoires

La chirurgie des nystagmus congénitaux est basée sur 1’existence ou non de phénomenes de
compensation.

Nystagmus congénitaux
L’objectif de la chirurgie des nystagmus est :
«de stabiliser les yeux, ou au moins de réduire 1’instabilité oculaire ;

de déplacer la zone de stabilité relative vers la région centrale du regard, autour de la position
primaire en vision de loin et de la position de lecture en vision de pres;

d’éliminer le torticolis éventuel ;
«de redresser le cas échéant les axes visuels (Roth et Speeg-Schatz, 1995).
Elle recourt a trois stratégies principales :

*déplacement conjugué des yeux pour ¢liminer le torticolis en déplagant la zone privilégiée
vers la position primaire (nystagmus avec torticolis simple, ou la téte est orientée dans un plan
horizontal) ;

*mise en divergence, c’est-a-dire de déplacement non conjugué des yeux, pour élargir la zone
privilégiée (nystagmus avec compensation en convergence, ou I’on bloque le nystagmus en
regardant en bas, en convergence ou de pres) ;

simmobilisation des yeux par freinage musculaire pour, en 1’absence de zone privilégiée,
atténuer le nystagmus (nystagmus sans mécanisme de compensation, ou quelle que soit la
position de la téte, les yeux bougent sans arrét).

Le choix de I'une ou I’autre de ces stratégies dépend du type de nystagmus a opérer. Ces
techniques peuvent également étre combinées, pour additionner leurs effets lorsque plusieurs
mécanismes de compensation coexistent, ou pour corriger un déséquilibre oculomoteur
surajouté.

Dans le cas d’un nystagmus sans mécanisme de compensation, il n’est d’autre recours
chirurgical que d’essayer d’immobiliser les droits horizontaux, muscles impliqués dans
I’instabilité oculaire. Ainsi Helveston et coll. (1991) ont proposé des reculs rétroéquatoriaux
de 6 a 7 mm en arriére de 1’insertion sclérale primitive et ont observé un effet stabilisant
bénéfique pour ’acuité visuelle dans les limites du nystagmus résiduel et des capacités
sensorielles rétiniennes, et aussi une amélioration esthétique appréciable des sujets. Von
Noorden et Sprunger (von Noorden et Spunger, 1991 ; Attila et coll., 1999) ont observé dans



les suites opératoires I’absence d’apparition de limitation génante de la motilité malgré
I’importance des reculs et I’absence de divergence consécutive malgré un dosage identique
des reculs du droit latéral et du droit médial.

Dans le cas d’un nystagmus accompagné d’un torticolis simple, horizontal, vertical, oblique
ou torsionnel, en rapport avec une zone privilégiée excentrée, I’opération consiste a effectuer
un déplacement conjugué des yeux, a I’opposé de la zone privilégiée et en direction du
torticolis. Pour cela, deux procédés sont actuellement proposés: 1’opération d’ Anderson, qui
consiste a affaiblir en les reculant les muscles synergiques du mouvement en direction de la
zone privilégi¢e (Helveston et coll., 1991) ; pour cette opération, les reculs des droits
horizontaux doivent étre de 6 mm au moins. L’opération de Kestenbaum associe quant a elle
un affaiblissement des muscles synergiques du mouvement en direction de la zone privilégiée
et un renforcement par plisse-ment ou résection de leurs antagonistes (Kestenbaum, 1953) ;
les dosages opératoires proposés par Kestenbaum sur les droits horizontaux varient selon les
auteurs, la régle des 5, 6, 7, 8 mm de Parks'® (1973) étant principalement retenue.

Dans le cas d’un nystagmus avec compensation en convergence (c’est-a-dire s’atténuant en
vision de pres), I’opération consiste a mettre les yeux en divergence artificielle. Elle peut
s’obtenir de deux manicres : par le recul symétrique ou asymétrique des deux droits médiaux,
ou par une opération combinée unilatérale (Dahan, 1985 ; Kaufmann, 1984 ; Kaufmann et
Kolling, 1981 ; Miihlendyck, 1990 ; Spielmann, 1984 ; Spielmann, 1991).

Nystagmus manifestes latents

Le traitement chirurgical du nystagmus manifeste latent est avant tout celui du strabisme
précoce. La stratégie la plus appropriée consiste a pratiquer un ancrage postérieur et un recul
bilatéral du droit médial. En ramenant les axes visuels en microtropie ou en orthoposition, le
traitement permet de rééquilibrer les influx bi-oculaires et d’obtenir ainsi une compensation
sensorielle du nystagmus, de rendre celui-ci latent, voire de le supprimer (Reinecke et
Zubcov, 1990). En freinant I’adduction des deux droits médiaux, il réduit ou ¢limine le
torticolis.

Nystagmus manifestes mixtes

Le traitement chirurgical est d’abord celui du nystagmus congénital, auquel on associe si
besoin est celui du strabisme surajouté.

Place de la toxine botulique dans le traitement des désordres oculomoteus

La toxine botulique induit une chimiodénervation du muscle dans lequel elle est injectée, et
donc une paralysie par action directe sur la plaque motrice. L’effet, totalement réversible,
dure 3 a 6 mois : d’abord par action chimique directe durant 5 a 6 semaines, puis par un
mécanisme de feed back.L’administration de toxine botulique a été proposée pour affaiblir les
muscles oculomoteurs (Robert et coll., 1998 ; Scott et coll., 1973 ; Scott, 1981). Ces
indications s’étendent a toutes les pathologies comportant une composante spastique,
notamment les ésotropies précoces avec blocage en adduction et les paralysies oculomotrices
(Affsaps, 2001 ; Tapiero et coll., 1997 ; Lavenant et Quere, 1991 ; Viera et coll., 1997 ; Ing,
1993 ; Mc Neer et coll., 1994 ; Lavenant, 1997 ; Scott et coll., 1990). L’injection de toxine
botulique dans les muscles oculomoteurs présente un double intérét : elle leve le spasme, et
donc retarde I’installation de 1I’hypo-¢élongation musculaire ; par ailleurs, la réduction de



I’angle qu’elle induit est susceptible de se prolonger au-dela de la durée d’action de la toxine
si, pendant la période de chimiodénervation, le sujet est capable de retrouver un réflexe de
fusion et d’union binoculaire (Robert et coll., 1998).

Chez les enfants de 4 a 12 ans, les injections permettent de réduire 1’angle durablement, au
moins pendant la période de suivi de 10 a 24 mois (Viera et coll., 1997 ; Magoon, 1989 ;
Kimura et coll., 1996). Mc Neer et coll. (1994) ont observé une réduction stable de I’angle
chez 27 enfants traités de moins de un an. L’injection de toxine botulique chez de trés jeunes
enfants se heurte cependant au risque de I’anesthésie générale et nécessite éventuellement une
réinjection. Elle pose d’autre part le probléme du coft (Scott et coll., 1973). Toutefois, elle
peut constituer une alternative a la chirurgie en traitement de premiere intention (Robert et
coll., 1998).

D’autres auteurs proposent ce type de traitement dans la perte récente de vision binoculaire
(Rayner et coll., 1999 ; Dawson et coll., 1999), dans les ésotropies a début brutal (Dawson et
coll., 1999), dans les évaluations des risques post-opératoires d’une chirurgie (I’injection de
toxine botulique, dont I’effet est transitoire, permet de juger de I’absence de risque de
survenue d’une diplopie post-opératoire) (Rayner et coll., 1999) ou dans les strabismes
incomitants (Rayner et coll., 1999). Néanmoins, cette injection n’est efficace que si elle est
effectuée dans les six mois suivant I’installation de 1’ésotropie incomitante (Dawson et coll.,
1999). Différents facteurs influencent le succes de 1’injection de toxine botulique : un angle
initial en général supérieur a 25 dioptries prismatiques (Kushner, 1997), et le type de
strabisme : la déviation est corrigée a moins de 5 degrés dans 30 % des cas d’ésotropie et 20
% des cas d’exotropie (Abbasoglu et coll., 1996b ; Gordon, 1999 ; Mc Neer et coll., 1997).
Chez le patient ésotrope, et non chez I’exotrope, I’effet est dépendant de la dose (Abbasoglu
et coll., 1996b).

L’usage de la toxine botulique a également été proposé dans 1’exotropie intermittente de
I’enfant, notamment entre 2 ans et 4 ans, par injection dans les deux droits latéraux avec
obtention d’une orthophorie'® dans 70 % des cas (Spencer et coll., 1997). Elle est également
indiquée dans les exotropies secondaires par surcorrection d’une chirurgie d’ésotropie, surtout
si le patient a une bonne fonction binoculaire (les résultats sont moins intéressants en cas de
non-binocularité¢) (Dawson et coll., 1999). Enfin, certains auteurs proposent le retraitement
des enfants par la toxine botulique, et non par la chirurgie, aprés une intervention pour
¢ésotropie acquise ou infantile. Cette technique rapide diminue le risque de tissu cicatriciel.
L’échec du traitement par la toxine dans ces cas d’ésotropie acquise serait un facteur prédictif
d’échec d’une réintervention chirurgicale (Tejedor et Rodriguez, 1998 ; Tejedor et Rodriguez,
1999).

Différents auteurs (Lennerstrand et coll.,1998 ; Carruthers, 1995) ont proposé I’injection de
toxine botulique dans deux, voire quatre, muscles horizontaux dans les nystagmus
congénitaux horizontaux, dans le droit inférieur ou un muscle oblique dans le cas d’un
nystagmus vertical ou encore en injection rétrobulbaire dans une forte composante rotatoire.
Ces injections étaient répétées une ou deux fois, parfois davantage. Carruthers observe une
amélioration de 1’acuité visuelle de une a trois lignes, et n’a observé ni hémorragie
rétrobulbaire, ni perforation oculaire, ni ptosis (Carruthers, 1995). Lennerstrand a observeé
quelques cas de ptosis spontanément résolutifs dans un délai de deux a quatre semaines.
Lennerstrand propose ce traitement comme un remede temporaire, puisque dans 42 % des cas
les patients subissaient une chirurgie apres injection. Dans la majorité des situations,



I’injection de toxine botulique était utilisée comme un diagnostic préopératoire (Lennerstrand
et coll.,1998).

En conclusion, la chirurgie des désordres oculomoteurs (strabismes et nystagmus) nécessite
la réalisation préalable d’un bilan complet et la prise en charge des erreurs réfractives et d’une
amblyopie éventuellement associées. L’objectif de cette chirurgie est une amélioration
esthétique, bien slir, mais également

19. Situation dans laquelle les yeux sont droits, mais avec des axes visuels qui ont tendance a
dévier, la déviation étant maintenue latente par la fusion. Lorsque la fusion est faible ou
absente, la déviation devient apparente, c’est la tropie ou strabisme manifeste. Dans
I’orthotropie comme dans 1’orthophorie, les deux yeux sont droits, mais la fusion est correcte
dans le 1% cas, tandis qu’il n’existe pas de vision binoculaire dans le second. sensorielle, avec
un impact sur ’apprentissage de la marche et de la lecture chez I’enfant. Ainsi, dans le cas des
strabismes, I’intervention vise a s’approcher le plus possible de la rectitude visuelle et a
assurer une coordination bi-oculaire. L.’age a I’intervention intervient dans le résultat
puisqu’un aligne-ment binoculaire obtenu précocement (vers 2 ans) est associé a une
augmentation de la coopération binoculaire. Dans le cas des nystagmus, I’intervention
chirurgicale, dont la stratégie est choisie en fonction de la nature du désordre, a pour objectif
de stabiliser les yeux et de lutter contre les phénomeénes de compensation (torticolis...). La
toxine botulique peut étre une alternative a la chirurgie en traitement de premicre intention,
mais sera la plupart du temps complétée par un traitement chirurgical.
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Prise en charge chirurgicale des pathologies
des milieux transparents

L’intégrité des structures transparentes est indispensable a la perception de I’information
lumineuse par la rétine. Les structures transparentes de 1’ceil comprennent la cornée, le
cristallin et le vitré. Les milieux transparents sont constitués par les chambres antérieure et
postérieure de 1’ceil, dans lesquelles circule I’humeur aqueuse. La cornée et le cristallin ont de
plus une propriété réfractive.

Le traitement chirurgical et médical des pathologies des milieux transparents a pour objectif
de rétablir la transparence et la propriété réfractive. Il s’agit soit de restituer une vision qui
s’était déja développée, soit de permettre a la vision de se développer. Le plus souvent, le
traitement est d’abord chirurgical (restitution anatomique), avec dans un deuxiéme temps un
suivi médical long et soutenu (traitement de I’amblyopie et rééducation sensorielle). La prise
en charge est complétée par un conseil génétique.

Ce type de prise en charge nécessite une évaluation préopératoire trésprécise :

«antécédents personnels et familiaux, dge, caractére acquis ou congénital, uni-ou bilatéral de
’atteinte ;

eacuité visuelle (cartes et tests d’acuité visuelle), expérience d’une vision binoculaire
préexistante ;

srecherche d’un strabisme ou d’un nystagmus ;

«analyse de la rétine (fond d’ceil, électrorétinogramme, échographie) et calcul de la puissance
d’un cristallin artificiel par kératométrie et échographie ;

ebilan des anomalies oculaires et neuro-ophtalmologiques associées ;
. , . .
ebilan d’une atteinte systémique.

L’information des parents est indispensable pour obtenir leur consentement et une bonne
adhésion au traitement chirurgical et médical.

La décision chirurgicale dépendra du niveau de I’acuité visuelle et de I’importance de
I’obstacle a 1’axe visuel. Le pronostic est li¢ au degré de I’amblyopie préexistante, a 1’age de
la prise en charge, au retard au diagnostic ainsi qu’aux anomalies associées.

Implantation intraoculaire dans les anomalies du cristallin
Les anomalies du cristallin concernent sa transparence (cataracte, hyperplasie du vitré

primitif), sa position (luxation) ou sa forme (lenticone antérieur ou postérieur,
sphérophaquie). Le lenticone est une anomalie gérée comme une cataracte. La cataracte doit



étre diagnostiquée et prise en charge précocement, les progrés du traitement chirurgical
permettant un meilleur devenir de I’ceil a long terme (De Laage, 2000).

Cataracte, lenticone

Le traitement de la cataracte consiste en I’ablation du cristallin opaque pour le remplacer par
un systeéme compensateur. Ce systéme est soit externe, il s’agit d’une lentille de contact, soit
interne par la mise en place d’un implant cristallinien qui est une prothése optique en
plastique. Les résultats sont meilleurs dans les formes bilatérales que dans les formes
unilatérales (Lambert, 1999). Ils sont également meilleurs dans les formes d’apparition tardive
que dans les formes précoces (Lambert, 1999 ; Moore, 1994 ; Nelson et Wagner, 1994).

Une cataracte localisée, telle une forme polaire antérieure, laisse souvent une acuité visuelle
utilisable et est suivie médicalement. Lorsque I’indication opératoire est posée, la technique
est actuellement bien codifiée : abord le plus souvent antérieur (incision cornéosclérale ou
cornéenne), capsulorhexis antérieur (ouverture curviligne de la capsule antérieure), ablation
du noyau et du cortex du cristallin, capsulorhexis postérieur (ouverture curviligne de la
capsule postérieure), vitrectomie antérieure, mise en place d’un implant cristallinien en
chambre postérieure (Apple et coll., 2000 ; Ndiaye et coll., 1999 ; Benezra et coll.,1997 ;
Andreo et coll., 1999 ; Plager et coll., 1997 ; Simons et coll., 1999 ; Ahmadieh et coll., 1999).
L’implant intraoculaire doit étre posé en chambre postérieure entre les feuillets antérieur et
postérieur de la capsule du cristallin lors du premier temps chirurgical (Thouvenin et coll.,
1995 ; Simons et coll., 1999 ; Griener et coll., 1999 ; Stahl et coll., 1998 ; Benezra et coll.,
1997 ; Ahmadieh et coll., 1999). L’implantation peut étre réaliséeau cours d’un deuxieme
temps chirurgical en plagant I’implant dans le sac ou dans le sulcus sur le sac capsulaire.
L’implantation avec fixation de I’implant a la sclére est proposéeenl’absence de sac capsulaire
(Zetterstrom et coll., 1999 ; Biglan et coll., 1996 ; Simons et coll., 1999). L’existence
d’anomalies oculaires telles qu'une hyperplasie du vitré primitif peut rendre 1’implantation
difficile.

La mise en place d’un implant intraoculaire en chambre postérieure chez I’enfant est
largement répandue (Morgan, 1995). Les réactions inflammatoires et 1’opacification de la
capsule postérieure sont actuellement bien maitrisées (Apple et coll., 2000 ; Plager et coll.,
1997 ; Fenton et O’Keefe, 1999 ; 160 Thouvenin et coll., 1995). Certaines décisions sont
encore discutées : age a I’implantation, type et puissance de I’implant intraoculaire,
implantation bilatérale ou non (Apple et coll., 2000 ; Thouvenin et coll., 1995).

Age a Uimplantation

L’implantation a partir de 10 ou 12 mois est réalisée par I’ensemble des auteurs (Apple et
coll., 2000 ; Thouvenin et coll., 1995 ; Dahan et Drusedau, 1997). Certains auteurs implantent
des les premiers mois de vie, et en soulignent la faisabilité (Fenton et O’Keefe, 1999).
L’implantation de premiére intention est particulierement indiquée en cas de cataracte
unilatérale car la disparité de I’image rétinienne (aniseiconie) est importante en cas
d’adaptation par verre correcteur (Apple et coll., 2000 ; Thouvenin et coll., 1995). Elle est
proposée lors d’un deuxieme temps opératoire lorsque I’implantation n’a pas été réalisée dans
le premier temps chirurgical : I’'implant est mis en place dans le sulcus sur le sac capsulaire
(Morgan, 1995 ; Llyod et coll., 1995).

Type d’implant



Le choix d’un implant rigide monobloc ou pliable dépend du chirurgien (Apple et coll, 2000).
La plupart des auteurs posent un implant rigide en polyméthylméthacrylate (PMMA) (Apple
et coll, 2000). Un implant en PMMA a surface héparinée entraine moins de réactions
inflammatoires post opératoires (Basti et coll., 1999a).

Puissance de ’implant

Elle dépend de la kératométrie et de la longueur axiale de I’ceil. En effet, 90 % de la
croissance du globe oculaire se fait durant les deux premicres années de vie. La puissance de
I’implant est calculéedefagon a emmétropiser I’ceeil vers I’age de deux ans (Dahan et
Drusedau, 1997 ; Spierer et coll., 1999 ; Basti et coll., 1999b) ; certains auteurs discutent
toutefois 1’age auquel I’emmétropisation doit étre obtenue (Thouvenin et coll., 1995 ; Ruben
et Buckley, 1999). La différence de réfraction est corrigée avant et apresl’age de deux ans par
verre correcteur ou lentille précornéenne. Plusieurs auteurs observent une myopisation de
I’ceil implanté (Flitcroft et coll., 1999 ; Dahan et Drusedau, 1997 ; Enyedi et coll., 1998 ;
Kashani, 1998 ; Hutchinson et coll., 1997 ; McClatchey et Parks, 1997a ; McClatchey et
Parks, 1997b). Le calcul de I’implant devrait tenir compte de ces différentes données (Flitcroft
et coll., 1999 ; Dahan et Drusedau, 1997 ; McClatchey et Parks, 1997b ; Griener et coll., 1999
; Enyedi et coll., 1998 ; Dahan et Drusedau, 1997). Des directives sont proposées, qui
recommandent une sous-correction du calcul emmétropisant de 20 % chez I’enfant de moins
de deux ans, et de 10 % a partir de I’dge de deux-trois ans (Dahan et Drusedau, 1997). De
méme, il est proposé de diminuer d’une dioptrie le résultat de biométrie chez I’enfant agé de
trois a neuf ans (Hutchinson et coll., 1997).

Implantation bilatérale

Elle peut étre proposée dans un deuxieme temps (Thouvenin et coll., 1995 ; Biglan et coll.,
1996). Toutefois, une implantation bilatérale précoce est réalisée par certains auteurs (Flitcroft
et coll., 1999 ; Robb et Petersen, 1992).

Suivi postopératoire

I1 comporte la surveillance des réactions inflammatoires nécessitant un examen sous
anesthésie dans le mois postopératoire et une corticothérapie locale et générale. Dans tous les
cas, la correction optique doit étre adaptée a 1’aide de mesures répétées de la réfraction, avec
des verres correcteurs ou des lentilles précornéennes, méme si un cristallin artificiel a été
posé.L’astigmatisme postopératoire est peu important (Spierer et Shelah, 1999).

Une correction optique en verres correcteurs double foyer, puis progressifs, est nécessaire
pour la vision de pres. Le traitement de 1’amblyopie utilise les techniques d’occlusion du bon
ceil, et doit étre énergique et poursuivi pendant plusieurs années.

Résultats a long terme

Différents auteurs se sont attachés a évaluer les bénéfices de ce traitement (Apple et coll.,
2000 ; Hiatt et coll., 1998 ; Stahl et coll., 1998 ; Llyod et coll., 1995 ; Dahan et Drusedau,
1997 ; Brown et coll., 1999 ; Simons et coll., 1999 ; Benezra et coll., 1997 ; Oliver et coll.,
1999).



L’amblyopie est le principal probléme en cas de cataracte unilatérale ou asymétrique (Birch et
coll., 1998 ; Wagner et Nelson, 1999). Son traitement reste difficile, long et contraignant. Les
¢tudes ne sont pas toutes comparables (suivi variable, inclusion d’enfants d’age différent,
caractere uni-ou bilatéral, acquis ou congénital de I’atteinte). Dahan et Drusedau (1997)
rapportent une acuité visuelle finale de 20/1200 a 20/100 (11 yeux) dans un groupe d’enfants
de 1 a 18 mois (68 yeux), ayant eu une implantation intraoculaire et un suivi moyen de 6,93
ans. Des études portant sur des groupes homogeénes avec un suivi du traitement de
I’amblyopie chez le jeune enfant sont nécessaires pour évaluer le bénéfice de ce traitement.

Sphérophaquie, luxation

L’atteinte est souvent bilatérale, parfois associée a une maladie du tissu conjonctif (maladie
de Marfan) ou a une galactosémie. La technique chirurgicale réalise I’ablation du cristallin par
voie antérieure ou postérieure (aspiration du noyau et du cortex ou broutage). La situation du
sac capsulaire ne permet pas la mise en place d’un implant intraoculaire de fagon stable.
Certains auteurs réalisent toutefois une implantation avec fixation sclérale, et parfois mise en
place dans le sac (Zetterstrom et coll., 1999 ; Stahl et coll., 1998). Le risque de luxation de
I’implant est possible.

Le suivi postopératoire est identique a celui de la cataracte. Le pronostic visuel est souvent
meilleur car il y a souvent isoacuité et absence d’obstruction de 1’axe visuel.

Traitement chirurgical des anomalies de la cornée

Il concerne les anomalies de transparence telles que sclérocornée, opacités cornéennes
(certaines dysgénésie iridocornéennes, anomalie de Peters, opacitésd’origine traumatique),
glaucome congénital, de forme (kératocone, astigmatisme) ou de taille (mégalocornée,
microcornée souvent associée a une microphtalmie).

Glaucome congénital

I1 s’agit de dysgénésies de I’angle iridocornéen entrainant une hypertonie oculaire importante
et un cedéme de la cornée avec perte de la transparence cornéenne et buphtalmie. Le recours a
la chirurgie tente de faire disparaitre I’hyperpression (Oostenbrink et coll., 1999 ; Infeld et
O’Shea, 1998). Il utilise différentes techniques de drainage : goniotomie, trabéculotomie,
trabéculectomie, sclérectomie profonde non perforante, valve de drainage (Englert et coll.,
1999 ; Irkec et coll., 1999 ; Mullaney et coll., 1999). Des antimétabolites (5 fluoro-uracyl)
sont utilisés en application localisée durant I’intervention. Plusieurs interventions sont parfois
nécessaires pour obtenir 1’équilibre de la tension oculaire. Le suivi postopératoire dure toute
la vie : surveillance de la tension oculaire et correction optique adaptée de la myopie (Dietlin
et coll., 1999)

Sclérocornée, opacité cornéenne, dystrophie cornéenne

Le traitement chirurgical consiste en une kératoplastie transfixiante (Schonherr et Naumann,
1996 ; Dana et coll., 1995 ; Kaufman et coll., 1999). Le suivi postopératoire doit étre
rigoureux : ablation précoce des fils cornéens, surveillance de la tension oculaire, adaptation
de la correction optique. La petite taille du greffon cornéen et I’astigmatisme limitent le
pronostic visuel. Les facteurs de mauvais pronostic sont le contexte social, la vascularisation



cornéenne, le jeune age, I’hypertonie oculaire et I’association avec une cataracte (Schaumberg
et coll., 1999 ; Dana et coll., 1995).

Microcornée

Une microcornée, notamment associée a une microphtalmie, nécessite la mise en place trés
rapide d’une épiprothese pour permettre un développement harmonieux des culs de sac des
paupiéres et de 1’orbite. La taille des prothéses est régulierement adaptée au cours de la
croissance. S’il existe une microphtalmie ne permettant pas le développement harmonieux de
I’orbite, la mise en place d’une prothése intraorbitaire est nécessaire.

Kératocone

I1 est rarement opéré dans les premicres années de la vie. L’astigmatisme est corrigé par
verres correcteurs ou des lentilles précornéennes.

Ulceére infectieux

Un ulcére infectieux de la cornée, notamment au cours d’une primoinfection herpétique,
nécessite un traitement médical spécifique par antiviral local. La cicatrisation peut entrainer
des opacités cornéennes avec néovascularisation cornéenne.

Autres anomalies

Le vitré peut présenter des anomalies de transparence : hyperplasie du vitré primitif
(cataracte) ou hémorragie intravitréenne (maladie hématologique, rétinoblastome,
néovascularisation rétinienne, maltraitance). Cette dernicre est une atteinte rarement
rencontrée, mais qui nécessite systématiquement un bilan étiologique complet pour éliminer
le diagnostic de rétinoblastome. Le plus souvent, I’hémorragie intravitréenne se résorbe, mais
nécessite parfois une vitrectomie chirurgicale.

Des anomalies de la pupille peuvent, rarement, masquer les structures transparentes. Il s’agit
d’anomalie de position (ectopie) ou de forme (microcorie, polycorie), ou de la persistance de
la membrane prépupillaire. L’indication chirurgicale peut étre posée en cas d’anomalie
importante (Junemann et coll., 1996).

En conclusion, les principales anomalies des structures transparentes de 1’ceil sont la cataracte
et le glaucome congénital. La prise en charge de la cataracte de I’enfant a considérablement
bénéfici¢ des techniques microchirurgicales de I’implantation intraoculaire chez I’adulte.
L’amblyopie est le principal probléme en cas de cataracte unilatérale ou asymétrique. Son
traitement reste difficile, car long et contraignant. Le glaucome congénital et la cataracte
nécessitent une prise en charge chirurgicale urgente, puis un suivi médical long et rigoureux.
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Données épidémiologiques

L’examen de la littérature scientifique montre que peu de données épidémiologiques sur les
déficits visuels sont disponibles, particuliérement en France, et qu’elles concernent
essentiellement les déficits séveres. De plus, les comparaisons entre les études sont rendues
difficiles par I’hétérogénéité des définitions et des classifications prises en compte, des
méthodes de mesure de 1’acuité visuelle utilisées, des ages étudiés, ainsi que de la qualité et
de I’exhaustivité des enregistrements. Nous envisagerons tout d’abord les sources de données,
puis 1’étude des prévalences des déficiences visuelles considérées selon le niveau d’acuité
visuelle, I’age et I’étiologie, ainsi que les prévalences de certains types de pathologies
visuelles. Enfin, nous étudierons 1’incidence des déficits visuels dans les populations les plus
a risque, en particulier chez les enfants prématurés ou de faible poids de naissance.

Sources de données
Schématiquement, les données disponibles sont de trois types :

*données de population issues de registres de déficiences de 1’enfant (registres généralistes ou
registres de handicaps visuels) ou d’enquétes en populations représentatives ;

esuivis de cohortes d’enfants a risque visuel, essentiellement des cohortes hospitalieres
d’enfants nésprématurément ou de faible poids de naissance ;

*données issues d’enquétes menées dans des établissements de prise en charge d’enfants
déficients visuels.

Les données de population permettent de calculer les prévalences des différents déficits sur
une zone géographique déterminée. Les taux sont habituelle-ment rapportés pour 1 000
naissances vivantes ou pour 1 000 enfants résidant dans la zone géographique couverte par
I’étude. Ils sont calculés a un age donné ou pour une tranche d’age, ce qui oblige parfois a
recalculer certaines prévalences. Ces études permettent d’effectuer des comparaisons entre
pays ou régions et d’étudier 1’évolution dans le temps des prévalences. En France, nous
disposons d’une étude réalisée par I’Inserm en 1992-1993 dans trois départements frangais
(Isere, Haute-Garonne, Sadne-et-Loire) sur 10 générations d’enfants nés entre 1976 et 1985
(Arnaud et coll., 1998). Deux registres de déficiences de I’enfant, I’un en Is¢re (Registre des
handicaps de I’enfant et observatoire périnatal, RHEOP) et le second en Haute-Garonne
(Registre des handicaps de I’enfant en Haute-Garonne) complétent cette information et
fournissent des prévalences de déficiences visuelles séveres en population pour les
générations ultérieures. Par ailleurs, nous disposons des résultats d’expériences pilotes de
dépistage conduites en population scolaire (Rezaiguia et coll., 1994 ; Chirez, voir
communication ; Massy, voir communication) et des résultats de dépistage réalisés dans le
cadre du bilan de santé scolaire a 1’dge de 6 ans (Drees Anonyme, 2001) ou de PMI a I’4ge de
3-4 ans (Marchand et coll., 1991 ; Lehingue et coll., 1992 ; Petit-Carrié et coll., 2001). A
I’exception de 1’étude de la Drees (Anonyme, 2001) réalisée sur un échantillon représentatif
de plus de 30 000 éléves scolarisés en grande section de maternelle ou en CP, échantillon de
taille suffisante pour obtenir des prévalences avec une précision satisfaisante, les autres études



ne concernent pas la totalité d’une classe d’age sur une zone géographique. Cependant, dans
les cas ou le résultat diagnostique de I’examen ophtalmologique est enregistré, ces études
permettent d’avoir une approche grossiére des prévalences des déficits moins
séveres:amétropies, strabismes, amblyopies fonctionnelles.

Le suivi de cohortes hospitalieres permet d’estimer I’incidence des troubles visuels chez des
enfants a risque de développer une pathologie de la vision (nouveau-nés de faible age
gestationnel ou de faible poids de naissance, enfants ayant présenté une anoxie périnatale ou
une infection anté-ou néonatale (toxoplasmose, infections virales notamment a
cytomégalovirus), enfants avec antécédents familiaux ou porteurs d’'une anomalie
chromosomique telle que la trisomie 21). Les incidences sont le plus souvent exprimées pour
1 000 enfants survivant a 1’age de 2 ans, car le risque de déces dans les jours ou les semaines
qui suivent la naissance est tres élevé.

Les enquétes effectuées dans des lieux de prise en charge des enfants déficients visuels
(établissements scolaires, par exemple) décrivent la répartition des différentes pathologies
présentées par ces enfants. En France, nous disposons de quelques publications sur les enfants
déficients visuels pris en charge en établissements (Vérin et coll., 1989 ; Defebvre et coll.,
1997 ; Defebvre et Juzeau, 1999). Ces études ne permettent pas d’estimer des prévalences en
population, dans la mesure ou I’on ne connait pas la représentativité du recrutement de ces
¢tablissements par rapport a la population générale. Elles présentent donc un intérét limité
pour la connaissance épidémiologique du déficit visuel de I’enfant et ne sont pas prises en
compte dans I’analyse présentée ici.

Prévalence des déficits visuels séveres

La connaissance de la prévalence et des causes des déficits visuels séveres de 172 I’enfant est
nécessaire pour évaluer I’importance du probléme dans un pays, pour identifier les groupes a
haut risque et apprécier I’impact des interventions a la fois préventives et curatives.

Définition

L’Organisation mondiale de la sant¢ (OMS) utilise la Classification internationale des
maladies (CIM) pour définir les différents niveaux de déficience visuelle. Selon cette
classification, les déficits visuels séveres sont définis par une acuité visuelle (AV) corrigée au
meilleur ceil inférieure a 0,3, la cécité 1’étant par une acuité visuelle corrigée au meilleur ceil
inférieure a 0,05 ou un champ visuel inférieur & 10 degrés. Cependant, certaines études
utilisent parfois des définitions différentes issues d’autres classifications. En dehors de la
CIM, les classifications les plus couramment utilisées sont celles de 1’ International
association for the prevention of blindness (IAPB) et la Classification internationale des
handicaps (CIH). Les correspondances de niveau d’acuité visuelle (exprimées en décimal ou
selon 1’échelle de Snellen®® pour la CIM) sont rapportées dans le tableau 13.1.

Tableau 13.1 : Classification des déficiences visuelles selon la sévérité de I’atteinte

IABP CIM CIH
. Catégorie Catégorie
Niveau AVl  Catégorie AVl AV1

Décimal Snellen



Vision Moyenne <

basse 1 <6/18 I <0,30<6/18 0,30
2 <0,10<6/60 Sévere<0,12
Profonde <
0,05
Cécité 3 <0,05<3/60
2 <6/60 4 <0,02<1/60
5 Pas de
3 <1/60 perception de la
lumiére
Inconnue
Inconnu2 4 Inconnue 9 Inconnue Inconnue

IABP : International association for the prevention of blindness ; CIM : Classification
internationale des maladies (OMS) ; CIH : Classification internationale des handicaps ; '
acuité visuelle corrigée au meilleur ceil ; > niveau d’AV inconnu

Prévalence selon le niveau de déficit

Les chiffres de prévalence peuvent étre rapportés selon trois niveaux de déficit:lacécité, la
vision basse et I’amblyopie.

20. Echelle de Snellen (test du E) : test d’acuité visuelle utilisant, chez I’enfant agé de plus de
3 ans, des lettres majuscules « E » de taille décroissante, présentées selon quatre orientations
possibles (haut, bas, droite, gauche) ; I’enfant doit indiquer I’orientation des branches du E.

Cécité

Les données disponibles suggerent que la prévalence de la cécité (acuité visuelle corrigée au
meilleur ceil inférieure a 3/60 ou 0,05) varie largement entre les pays. Selon I’OMS, il y avait
en 1990 environ 1,5 millions d’enfants aveugles dans le monde, 90 % vivant dans les pays en
voie de développement (Foster et Gilbert, 1992). Les estimations de la prévalence de la cécité
sont respectivement de 0,63 %oa 1,09 %o en Asie, de 0,30 %o en Afrique du Nord et de 0,50
%0a 1,10 %0 en Afrique sub-saharienne (Gilbert et coll., 1999).

Dans les pays occidentaux, la prévalence de la cécité chez 1’enfant varie de 0,20 %oa 1,10 %o
enfants en Amérique du nord (Gilbert et coll., 1999) et de 0,10 %oa 0,50 %o enfants dans les
pays européens. Les données issues des registres scandinaves (enregistrements nationaux)
fournissent des estimations comparables : 0,15 %o0a 0,41 %o enfants agésde0 a 15 ans (Riise et
coll., 1992a). En France, la prévalence de la cécité a I’age de 9 ans est de 0,28 %o enfants pour
les générations 1976 a 1985 (Arnaud et coll., 1998). Les principales données de prévalence
issues de registres ou d’enquétes en population sont résumées dans le tableau 13.11.

Visions basses

La Classification internationale des maladies de I’OMS définit les « visions basses » par une
mesure de I’acuité visuelle corrigée au meilleur ceil inférieure a 0,3 (classes 1 a 5 de la CIM).



Concernant ces déficits, la prévalence est comprise entre 0,20 %o et 1,81 %o enfants de 0 a 17
ans, avec des variations importantes entre les pays, les régions et les études (tableau 13.111).

Amblyopie

De maniére générale, les estimations de prévalence de I’amblyopie dans les pays développés
varient de moins de 1 % a environ 3 % (Hillis et coll., 1983 ; Thompson et coll., 1991 ;
Preslan et Novak, 1996). Peu de données sont disponibles concernant I’incidence en fonction
de I’age. De plus, en raison d’une définition peu précise de ’amblyopie, il existe souvent une
incertitude sur I’exactitude du diagnostic : une acuité visuelle inférieure ou égale a 6/9 ou a
6/12 ou une différence d’acuité entre les deux yeux supérieure a 2/10° sont les critéres de
définition de I’amblyopie proposés par Thompson et coll. (1991). On peut également retenir
comme cliniquement satisfaisante la définition d’une vision inférieure a 4/10°. En
conséquence, les études en population doivent concerner un grand nombre d’enfants pour
permettre 1’obtention d’informations fiables. Les études de prévalence nécessitent donc de
préciser la définition de I’amblyopie couramment adoptée (diminution uni-ou bilatérale de
’acuité visuelle sans cause organique décelable) en termes de perte spécifique d’acuité
visuelle.

Les estimations de prévalence sont généralement basées sur deux types d’en-quétes : des
¢tudes de dépistage réalisées en population scolaire et des travaux menés chez 1’adulte jeune
dans des groupes spécifiques (militaires). Dans ce dernier cas, les estimations de prévalence
sont difficiles a interpréter en raison des biais de sélection inhérents a ce type d’études. En
France, une étude réalisée en 1985 dans un centre de sélection des Armées portait sur 2 418
su-jets de sexe masculin : la fréquence globale de I’amblyopie était de 3,3 % et le taux

d’amblyopie organique (traumatique, tumorale, toxoplasmique) de 0,3 %, du méme ordre que
les résultats publiés dans la littérature internationale (Pechereau et Raffray, 1988).

Tableau 13.11 : Prévalence (%o) de la cécité chez ’enfant (données issues de registres ou
d’enquétes en population)

Référence Pays, région Schéma d’étude Générations Age Définition Prévalence Nombre
de cas de cécité (années) de la cécité (%o) (n) (AV)'

Riise, 1993 ; Riise et coll., 1992a
Blohme et Tornqvist, 1997a
Arnaud et coll., 1998

Nicolosi et coll., 1994

Rahi et Dezateux, 1998

Goggin et O’Keefe, 1991

Krumpaszky et Klauss, 1996



Boyle et coll., 1996
Registres NORDSYN Danemark n = 395 Finlande n = 154 Islande n=13 Norvége n = 132
Suede Enregistrement a partir de plusieurs sources de données n = 607

France Enquéte de prévalence 3départements n =111 1976-1985 9 < 0,05 0,28

1972-  0- <

1987 15 3/60 %4
1972 0. <
1987 15 3/60 %10
1972 0. <
1987 15 3/60 %10
1972 0o < o

1987 15 3/60

1975-  0- <
1994 15 3/60 0,29

1968-1983 0-15 < 0,05 0,50

1970 10 < 3/60 0,34

1973-1989 0-16 <3/60 0,16°
1971-1991 0-10 < 1/50 0,51 10-20 < 1/50 0,44
1981-1988 3-10 (20/500 0,30 Italie
Angleterre, Ecosse, Pays de Galles
République d’Irlande

Allemagne, Baviére

Etats-Unis, Atlanta
Enregistrement a partir

de plusieurs sources de

données

n non précisé

Enquéte de prévalence
n non précisé

Enquéte de prévalence
Enregistrement a partir
de plusieurs sources de



données
n=172

Enregistrement a partir
de plusieurs sources de
données

n=1141

MADDSP
Enregistrement a partir
de plusieurs sources de
données

n=64

1 . 2 .
: acuité visuelle ; “: taux calculé

Concernant les dépistages en population scolaire, différents auteurs ont rapporté des taux
variant de 0,70 % a 1,25 % (Hillis et coll., 1983 ; Almeder et
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Tableau 13.111 : Prévalence (%o) des « visions basses » chez I’enfant

Référence Pays, région Schéma d’étude Générations Age Définition Prévalence Nombre
de cas de (années) du déficit (%o) vision basse (n) (AV)' Riise et coll., 1992a

Blohme et Tornqvist, 1997a
Arnaud et coll., 1998

RHEOP, 2001

Oxford, 1994 ; Crofts et coll., 1998
Rahi et Dézateux, 1998
Stewart-Brown et Haslum, 1988
Rogers, 1996

Boyle et coll., 1996

Danemark Registres NORDSYN
Finlande

Islande n=2308

Norvege

Suede Enregistrement a partir de plusieurs sources de données n=2373

France, Enquéte de prévalence 3départements n = 296



France, Isére Registre n =102

Gde-Bretagne, Registre

Région n = 166 (Oxford)

d’Oxford n = 305 (Crofts)

Angleterre, Enquéte de prévalence

Ecosse, Pays n non précisé

de Galles

Gde-Bretagne Enquéte de prévalence : échantillon représentatif national n = 16
Gde-Bretagne, Enregistrement a partir

Liverpool de plusieurs sources de données n = 199

Etats-Unis, Enregistrement a partir

Atlantade plusieurs sources de données n = 209

1972 2 1989 0-17 <0,3 1,05
0-17 <0,3 0,48
0-17 <0,3 0,76
0-17 <0,3 0,55
1975 4 1994 0-19 <0,3 1,09

1976 4 1985 9 <0,3 0,80
1980 4 1991 8 <0,3 0,59
1984 41987 5=6/18 1,25' 1984 4 1989 5 = 6/18 1,50

1970 0-10 < 6/18 0,54

1970 10 <6/60 0’33

1o /60 0,40
et

0,54
a
0,87

<6/24

1979a  O-
1995 16 <6/18 1,81

1975 a 1982 3-10 <20/70 0,80 3-10 20/70-0,20 20/160 3-10 20/200-0,30 20/400

1 . .
: taux pour 1 000 naissances vivantes



coll., 1990 ; Gallo et Lennerstrand, 1991 ; Chen et coll., 1996 ; Lithander, 1998). En Grande-
Bretagne, des études rapportent que 3 % de la population de Leicester développe une
amblyopie (AV < 6/12) durant I’enfance (Thompson et coll., 1991), et que la prévalence de
I’amblyopie (AV <6/9) a 3,5 ans varie de 1,3 a 2,5 % dans le district de Cambridge (Newman
et East, 2000).

Prévalence selon I’age

Les résultats des différentes études suggerent que cette prévalence augmente avec 1’age.
D’aprés les données des registres du nord de 1I’Europe, la prévalence des déficits visuels
séveres est de 0,51%oa 0,71 %o enfants de 0 a 5 ans, de 0,85%o0a 1,37 %o enfants de 6 a 11 ans
et de 0,92%oa 1,30 %o enfants de 11 a 15 ans (Riise et coll., 1992a ; Blohme et Torngvist,
1997a, b et c). Les données issues du programme d’enregistrement des déficiences de 1’enfant
a Atlanta aux Etats-Unis (MADDSP) rapportent des chiffres comparables : 0,4 %o enfants de
3-4 ans, 0,8 %o enfants de 5-6 ans et 1,1 %o enfants de 7-8 ans (Boyle et coll., 1996).
L’augmentation de la prévalence avec 1’age est essentiellement liée a deux éléments. D une
part, il est probable que les taux enregistrés chez les enfants plus jeunes sont sous-estimés en
raison de la difficulté a apprécier précisément la vision des nouveau-nés ou des tres jeunes
enfants : I’enfant ne sera donc enregistré comme déficient visuel séveére qu’a un age plus
avancé. D’autre part, certains déficits visuels sont liés a des maladies acquises dans I’enfance
(tumeurs, traumatismes, infections) ou a des maladies génétiques dont I’expression du déficit
fonctionnel est progressive ou tardive (rétinopathie pigmentaire, par exemple). Une étude
réalisée dans la province de Colombie-Britannique (Canada) a montré que I’incidence des
déficiences acquises (définies par une acuité visuelle corrigée inférieure ou égale a 6/60 au
meilleur ceil chez un enfant qui avait auparavant une vision normale) a diminué en 25 ans,
passant de 0,6 pour 10 000 enfants de moins de 19 ans sur la période 1960-1964 a moins de
0,2 pour 10 000 pour la période 1985-1989 (Robinson et Jan, 1993). D’apres cette étude, le
diagnostic de déficience visuelle était posé dans seulement 30 % des cas avant 1’age de 3 ans
et dans 20 % des cas entre 3 et 6 ans, pour la totalité¢ des deux périodes. L’age au premier
diagnostic est également ¢levé dans le programme de surveillance d’ Atlanta puisque
seulement 17 % des enfants présentant un déficit visuel sont diagnostiqués avant I’age de 2
ans (Boyle et coll., 1996). Les mémes notions sont retrouvées dans I’étude de I’Institut
national de la santé et de la recherche médicale (Inserm) en France pour les générations de
1976 a 1985 : chez les enfants porteurs d’un déficit visuel isolé, la moyenne d’age a la
premigére prise en charge était de 2,9 ans pour les enfants dont 1’acuité visuelle était inférieure
a 0,05 et de 5,1 ans pour les enfants dont 1’acuité visuelle était comprise entre 0,05 et 0,3
(Arnaud et coll., 1998).

Prévalence selon I’étiologie

L’analyse de la répartition des étiologies des déficiences visuelles de I’enfant est basée sur un
nombre restreint d’études, malgré I’importance de cette approche en population, notamment
en termes de prévention. Un grand nombre de classifications sont disponibles dans la
littérature, souvent pluridimensionnelles, incluant le diagnostic nosologique par localisation
anatomique et le diagnostic étiologique. La classification de 'IAPB, développée en 1964 et
reprise par Rosenberg et coll. (1992), regroupe les causes de déficits visuels en fonction de la
période ou se situe la cause initiale du déficit : période prénatale (de la conception au début du
travail), période péri-et néonatale (de la naissance au 28° jour de vie) et période
infantojuvénile (de la fin du premier mois de vie a 18 ans). C’est cette classification qui est
utilisée dans la présente analyse.



Les pathologies dont les causes se situent dans la période prénatale (génétiques, infectieuses,
pathologies de la grossesse, expositions a des toxiques in utero) sont les plus fréquentes, et en
particulier les pathologies d’origine génétique, responsables de 30 % a 50 % de 1’ensemble
des cas de déficits visuels durant I’enfance (Foster, 1988). En termes de prévalence, les causes
génétiques représentent environ 0,19 %oa 0,44 %o enfants (Rosenberg et coll., 1992) et sont
plus fréquentes chez le garcon, en raison des maladies héréditaires liées a I’X (sex ratio de 1,5
a comparer au sex ratio de 1,3 pour les étiologies non génétiques) (Riise et coll., 1992b).
Globalement, la prévalence des causes prénatales varie de 0,43 %oa 0,76 %o enfants selon les
¢tudes (Rosenberg et coll., 1992 ; Blohme et Tornqvist, 1997a, b et ¢ ; Arnaud et coll., 1998 ;
Rahi et Dezateux, 1998 ; Crofts et coll., 1998).

La prévalence des étiologies péri-et néonatales (asphyxie a la naissance, autres complications
périnatales, prématurité) est de I’ordre de 0,20 %oa 0,30 %o enfants (Rosenberg et coll., 1992 ;
Blohme et Tornqvist, 1997a, b et ¢ ; Arnaud et coll., 1998 ; Crofts et coll., 1998) ; elle est
significativement plus ¢levée dans le sexe masculin en raison d’une morbidité périnatale plus
fréquente chez le garcon. Une forte proportion (environ 50 %) de déficiences associées
(motrices, par exemple) est retrouvée dans ce sous-groupe étiologique (Rosenberg et coll.,
1992 ; Arnaud et coll., 1998).

Les pathologies de la période infantojuvénile (infections, malnutrition, accidents) ont joué un
grand rdle, en termes de prévalence, dans le passé et encore aujourd’hui dans les pays en voie
de développement. En revanche, elles sont actuellement en recul dans les pays
industrialisésou elles concernent 0,03 %o a 0,12 %o enfants (Rosenberg et coll., 1992 ; Blohme
et Tornqvist, 1997a, b et ¢ ; Arnaud et coll., 1998 ; Crofts et coll., 1998 ; Rahi et Dezateux,
1998). Dans ce groupe, on observe une fréquence ¢levéededéficits du champ visuel en lien
avec des Iésions localisées du systéme nerveux central, d’origine traumatique ou tumorale.

Prévalence par type de pathologie visuelle

La population des enfants concernés par une anomalie ou un déficit visuels nécessitant un
traitement ou une surveillance est importante. En se basant sur les données de population
disponibles, on peut considérer qu’environ 2 % des enfants sont concernés par un probléme
visuel a I’age de 2 ans, et 7 % a 10 % a 1’4ge de 5 ans (Kendall et coll., 1989 ; Stayte et coll.,
1993). Les chiffres disponibles en France a partir d’expériences de dépistage sont un peu plus
¢levés : la fréquence des anomalies visuelles varie de 9,6 % chez les enfants de 2 a 3 ans
(Douaisis, campagnes de dépistage 1990-2000, Chirez, communication personnelle) a 22 %
chez les enfants de 5 ans (Service de santé scolaire, Oise, année scolaire 1998-1999, Massy,
communication personnelle). Il s’agit majoritairement de troubles de la réfraction ou de
strabisme.

Déséquilibres oculomoteurs

Les données de la littérature sur la prévalence du strabisme sont souvent anciennes. Dés 1950,
les travaux de Malbran ont montré que 2 % a 3 % des enfants sont strabiques et que, faute
d’un traitement adapté, deux sur trois environ deviennent amblyopes (voir Quere et coll.,
1985). Archer et coll. (1989) rapportent que la prévalence du strabisme est de 0,5 % a 6 mois.
D’autres auteurs ont montré une augmentation progressive de la prévalence avec I’age de
I’enfant, avec des valeurs de 1 % a 3% a I’age de 5 ans (Stayte et coll., 1990 ; Almeder et
coll., 1990 ; Gallo et Lenerstrand, 1991 ; Lithander, 1998). Les prévalences connues en
France proviennent des statistiques du Centre de bilan de santé de I’enfant de Paris sur des



populations non représentatives de la population générale (les enfants sont dépistés sur la base
du volontariat des familles). Selon ces données, pres de 2 % des enfants testés agés de 3,5 ans
a 4,5 ans présentent un strabisme (Tabone, communication personnelle). A 6 ans, ils sont prés
de 4 % (et 5 % ont un probléme de vision binoculaire) (Drees, Anonyme, 2001).

La prévalence du strabisme est significativement augmentée chez les enfants de faible poids
de naissance : elle concerne en effet 10 % a 30 % de cette population d’enfants (Abrahamsson
et coll., 1990 ; Gibson et coll., 1990a ; Burgess et Johnson, 1991 ; Gallo et Lenerstrand, 1991
; Pott et coll., 1995 ; Hebbandi et coll., 1997 ; Pennefather et coll., 1999 ; Holmstrom et coll.,
1999).

Amétropies

Les estimations des taux de prévalence des troubles de la réfraction en population générale
reposent sur un petit nombre d’études publiées dans la littérature internationale. En Grande-
Bretagne, la prévalence est, selon les études, de 2,2 % a 1’age de 5 ans (Stayte et coll., 1993)
et de 6,5 % a 6 ans (Kendall et coll., 1989). Aux Etats-Unis, les estimations sont plus ¢€levées :
18,5 % a I’age de 6-7 ans (Chen et coll., 1996). La comparaison de ces chiffres reste
cependant délicate en raison de I’hétérogénéité des définitions utilisées et de 1’age des enfants
au moment de 1’étude. De plus, la mesure de la réfraction chez I’enfant doit idéalement étre
réalisée sous cycloplégie (gold standard). Or ces techniques ne sont pas toujours utilisées en
population, ce qui peut conduire a une mauvaise évaluation des prévalences, surestimation
dans le cas des myopies et sous-estimation dans le cas des hypermétropies. En France, la
prévalence globale des amétropies (myopies >-1 dioptrie (D), hypermétropies <+ 2D,
astigmatisme >1D) retrouvée dans la population du centre de bilan de santé¢ de I’enfant de
Paris est de I’ordre de 33 % des enfants testés agésde 3,5 ans a 4,5 an (Tabone,
communication personnelle). A 6 ans (données sur 17

un ¢échantillon représentatif des bilans réalisés en santé scolaire), on retrouve
8%d’hypermétropies et autant de myopies.

La prévalence de I’hypermétropie, définie par une erreur de réfraction supérieure ou égale a +
1,5D, est de 6,8 % en population d’4ge scolaire dans le comté de Tompkins (Etat de New
York, Etats-Unis) (Almeder et coll., 1990) et de 9 % d’aprés les statistiques du centre de
bilans de santé de I’enfant de Paris (Tabone, communication personnelle). Le taux de
prévalence de 1’anisométropie (> 1D) est de I’ordre de 1,5 % a 2 % (Lennerstrand et Gallo,
1989 ; Almeder et coll., 1990 ; Gallo et Lenerstrand, 1991).

La myopie représente le défaut visuel le plus fréquent dans le monde. Bien que les études
publiées rapportent des taux extrémes variant de 1 % a 25 % (Whitmore, 1992 ; Saw et coll.,
1996), on peut estimer entre 4 % et 6 % la prévalence de la myopie chez le nouveau-né a
terme (Whitmore, 1992). Apres une diminution initiale les premiers mois de vie, I’incidence
de la myopie reste stable pendant les premiéres années de vie puis augmente durant I’enfance
avec 1’avance en age. Cette augmentation est surtout marquée a I’age ou les enfants
commencent a fréquenter 1’école. Les études de prévalence montrent des taux assez
homogenes variant de 3 % a 5 % chez les enfants d’age scolaire dans les pays occidentaux
(tableau 13.1V). En France, a notre connaissance, les seules estimations dont nous disposons
sont celles de Tabone (communication personnelle) qui rapporte une prévalence de 2,9 %
dans une population d’enfants agés de 3,5 ans a 4,5 ans. En revanche, les taux de prévalence
sont tres €élevés dans les populations chinoises ou japonaises, variant de 25 % a 1’dge de 6 ans



a75 % al’age de 18 ans (Saw et coll., 1996 ; Chung et coll., 1996 ; Lin et coll., 1999 ; Lam et
coll., 1999 ; Edwards, 1999 ; Matsumura et Hirai, 1999).

Chez les enfants grands prématurésouprésentant un retard de croissance intra-utérin sévere, la
prévalence de la myopie est augmentée (10 % a 20 %), et ce d’autant plus que 1’age
gestationnel ou le poids de naissance est bas.

Pathologies de la rétine

Elles représentent 21 % a 40 % des causes de cécité et de handicaps visuels séveres chez
I’enfant en Europe et aux Etats-Unis (Foster et Gilbert, 1997).

Rétinoblastome

Le rétinoblastome demeure la tumeur maligne intraoculaire la plus fréquente chez I’enfant : sa
prévalence est de 1’ordre de 1 cas pour 18 000 a 30 000 naissances vivantes. L’incidence est
globalement fonction de 1’age au diagnostic, les formes bilatérales se présentant a un age plus
précoce (12 mois) que les formes unilatérales (24 mois). On peut estimer I’incidence a 10,6
pour 1 mil-lion d’enfants de 0 a 4 ans, et a 1,53 pour 1 million d’enfants de 52 9 ans 180
(données Etats-Unis, Pendergrass et Davis, 1980 in Rubenfeld et coll., 1986).

Tableau 13.1V : Prévalence (%) de la myopie chez I’enfant

Référence Pays, Schéma d’étude Age Réfraction Définition Prévalence région Nombre de cas
(n) (années) sous de la myopie (%) cycloplégie

Etats-Unis, New York
Almeder et coll., 1990 Dépistage en population scolaire n = 374
3,2-8,1 Non précisé <— 0,5 D 3,25 Etats-Unis, Californie
Chen et coll., 1996 Dépistage en population scolaire n=1469
6-7 Non Non précisée 3,70

Lennerstrand et Gallo, 1989 ; Gallo et Lenerstrand, 1991 Suéde, Comté de Stockholm
Enquéte de prévalence (population représentative) n=1047

7-8 Oui <- 0,25 D 1,80
Lithander, 1999 Sultanat d’Oman Dépistage en population scolaire n=6292
612
Non <-1,0DetAV<0,5
0,56 5,16 D : dioptrie ; AV : Acuité visuelle

Dystrophies rétiniennes



On définit sous le terme de dystrophies rétiniennes des affections dégénératives atteignant de
facon diffuse ou localisée, et de maniere primaire ou secondaire, les cellules photoréceptrices
de la rétine que sont les cones et les batonnets. Ces cellules appartiennent a la couche la plus
interne de la rétine et convertissent 1’énergie ¢lectromagnétique du photon lumineux en un
influx nerveux qui sera transmis au cerveau par 1’intermédiaire du nerf optique.

Les dystrophies rétiniennes héréditaires constituent 8,4 % des causes de cécité et 10,2 % des
causes d’amblyopie bilatérale (Evans, 1995). La prévalence de ces affections, toutes formes
confondues, a été estimée a 1/3 000 habitants (Ammann et coll., 1965 ; Bunker et coll., 1984 ;
Bundey et Crews, 1984). L’incidence des nouveaux cas reconnus chaque année est de 6 par
million d’habitants, ce qui représente 330 nouveaux cas par an en France. On estime le
nombre de patients atteints de dystrophie rétinienne a prés de 25 000 en France, 200 000 en
Europe et plus d’un million dans le monde (Boughman et coll., 1980). Les dystrophies
rétiniennes les plus fréquentes montrent la répartition suivante : rétinites pigmentaires (66 %),
syndrome de Usher (13 %), maladie de Stargardt (10 %), amaurose congénitale de Leber (5
%), dystrophies des cones (3 %) et cécité nocturne congénitale stationnaire (2 %) (Kaplan et
coll., 1990).

En France, une étude rétrospective portant sur les années 1972 a 1989 a permis d’estimer la
prévalence des principales dystrophies rétiniennes héréditaires de la région Nord-Pas-de-
Calais (Puech et coll., 1990). Les prévalences estimées des dystrophies rétiniennes pouvant
étre diagnostiquées desl’enfance sont présentées dans le tableau 13.V.
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Tableau 13.V : Prévalence des principales dystrophies héréditaires dans le Nord-Pas de
Calais (données 1972-1989) (Puech et coll., 1990)

Affections Nombre de cas dépistés Prévalence (1/......)

Dystrophies rétiniennes périphériques
Rétinite pigmentaire typique

Rétinite pigmentaire mixte

Amaurose de Leber

Maladie de Usher

Maladie de Bardet-Bield

Lipofuscinoses

Vitréorétinopathies

Héméralopie congénitale

Dystrophies maculaires

Maladie de Stargardt
Dystrophie des cones
Dégénerescence vitelliforme
Décollements rétiniens
Rétinoschisis congénital

5844225 1112234141 6048536 68 886 23 107 82222 112723 21 118 090 20 123 995

286 8 627 33 81 937 106 22 483



9328 092

L’incidence de la maladie de Stargardt, une des dystrophies héréditaires les plus fréquentes,
est estimée a 1 pour 10 000. Elle représente 17,2 % des 1 660 dystrophies rétiniennes vues au
centre hospitalier de Lille de 1972 a 1989 (Puech et coll., 1990), 5,4 % de celles vues au
centre hospitalier de Montpellier sur une période de 8 ans (Hamel et coll., 2000) et 10 % dans
la série de Kaplan et coll. (1990).

La dystrophie vitelliforme ou maladie de Best représente 6,3 % des dystrophies rétiniennes de
la série de Puech et 1,6 % de celle d’Hamel.

Le rétinoschisis congénital représente 5,6 % des dystrophies rétiniennes héréditaires de la
série de Puech et 1,6 % de celle de Hamel. Sa transmission est héréditaire récessive liée au
sexe.

Anomalies congénitales de 1’ ceil

Les anomalies congénitales de I’ceil (cataracte, microphtalmie, anophtalmie, colobome de
I’iris, glaucome, mégalocornée, aniridie...) sont souvent pour-voyeuses de déficiences
visuelles séveres ; toutefois, elles représentent des malformations d’une relative rareté. Une
¢tude européenne collaborative récente, EUROCAT, portant sur 1 832 857 naissances, a
permis de préciser leur prévalence en population générale : elle varie selon la malformation
entre 2,3 et 14 pour 10 000 naissances, avec une prévalence globale évaluée a 6 pour 10 000
(EUROCAT, 1991). Ces chiffres sont comparables aux données fran-'* caises publiées par le
registre des malformations congénitales du Bas-Rhin portant sur 131 760 grossesses
consécutives dans le département : la prévalence s’y €léve a 5,9 pour 10 000 naissances pour
les générations 1979 a 1988 (Stoll et coll., 1992). Selon cette étude, la prévalence du
glaucome congénital est de 0,3 pour 10 000 naissances.

Cataractes congénitales

D’apres Foster et coll. (1997), on peut estimer la prévalence de la cataracte entre 1 et 15 cas
pour 10 000 enfants, et celle de la cécité (AV < 3/60) liée a la cataracte de 1’ordre de 0,1 4 0,4
cas pour 10 000 enfants dans les pays occidentaux. La prévalence des cataractes congénitales
bilatérales varie de 1 a 5 pour 10 000 naissances selon les auteurs. En France, Stoll et coll.
(1992) ont établi un taux de prévalence des cataractes congénitales a 2,3 pour 10 000 pour les

générations 1979 a 1988. Les principales données disponibles dans la littérature sont
présentées dans le tableau 13. VL.

Tableau 13.VI : Prévalence (pour 10 000) de la cataracte chez I’enfant

Référence Pays, région Schéma d’étude Nombre Générations Age Prévalence Nombre de cas
(n) d’enfants (pour 10 000) examinés

EUROCAT, 1991
Stewart-Brown et Haslum, 1988

Stayte et coll., 1993



Stoll et coll., 1992
Hansen et coll., 1992
James, 1993 in Foster et coll., 1997 Europe Surveillance 1 832 857 1980-1994 Naissance 1,2

12
Gde-Bretagne Cohorte 853

(Angleterre, (échantillon

1970 10 ans 3,31

i 10 ans 2,32
national
Pays de représentatif) Nalssar;cz

Galles, Ecosse)
Gde-Bretagne, Cohorte 6 687 1984 2-5 ans 3,0

district d’Oxford Naissance
(population based 3,0
study)

France Surveillance 131 760 1979-1988 Naissance 2,3

Pays nordiques Registre des 1 100 204 1972-1989 Naissance 0,6
(Danemark, déficiences de

Finlande, I’enfant

Islande,

Norvege)

Etats-Unis  Surveillance ~1 780 000 1988-1991 Naissance 1,2 Birth defects monitoring
programme

1 . 7 2 . r
: cataracte bilatérale ; “: cataracte unilatérale
Prévalences dans les populations a risque

Certains enfants présentent des risques ¢élevésdedévelopper une pathologie de la vision dans
leur enfance : nouveau-nés de faible age gestationnel ou de faible poids de naissance, enfants
ayant présenté une anoxie périnatale ou une infection anté-ounéonatale (toxoplasmose,
infections virales, notamment a cytomégalovirus), enfants avec antécédents familiaux ou
porteurs d’anomalies chromosomiques (telle la trisomie 21, par exemple).

L’ensemble des études publiées dans la littérature internationale soulignent I’importance
d’évaluer la fonction visuelle de ces enfants de maniére systématique, dés les premiers mois
de vie, et régulierement ensuite, afindedétecter le plus précocement possible des anomalies de
la fonction visuelle, qui peuvent affecter le développement de ces enfants (Souken et coll.,
1991).

Enfants grands prématurés ou de faible poids de naissance

Un grand nombre d’études se sont focalisées sur le devenir visuel des enfants prématurés ou
de faible poids de naissance.



Movrbidité oculaire

I1 est admis que les enfants nés trés prématurément (avant 33 semaines de gestation) ou avec
un petit poids de naissance (inférieur a 1 500 g) ont une morbidité oculaire accrue : baisse
plus ou moins sévere de 1’acuité visuelle, déficits du contraste ou des couleurs, déficits du
champ visuel, atrophie optique, troubles de la réfraction ou strabisme (Gallo et Lennerstrand,
1991 ; Page et coll., 1993 ; Pike et coll., 1994 ; Darlow et coll., 1997b ; Fielder, 1998). La
prévalence de ces désordres est signifi