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Données épidémiologiques

Lexamen de la littérature scientifique montre que peu de données épidémio-
logiques sur les déficits visuels sont disponibles, particulierement en France, et
qu’elles concernent essentiellement les déficits séveres. De plus, les comparai-
sons entre les études sont rendues difficiles par I'hétérogénéité des définitions
et des classifications prises en compte, des méthodes de mesure de I'acuité
visuelle utilisées, des Ages étudiés, ainsi que de la qualité et de 'exhaustivité
des enregistrements. Nous envisagerons tout d’abord les sources de données,
puis I'étude des prévalences des déficiences visuelles considérées selon le
niveau d’acuité visuelle, 'Age et I’étiologie, ainsi que les prévalences de
certains types de pathologies visuelles. Enfin, nous étudierons '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 I'enfant (registres
généralistes ou registres de handicaps visuels) ou d’enquétes en populations
représentatives ;

* suivis de cohortes d’enfants a risque visuel, essentiellement des cohortes
hospitalieres d’enfants nés prématurément 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 diffé-
rents 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 & 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 I'évolution dans le temps des prévalences. En France, nous
disposons d’une étude réalisée par I'Inserm en 1992-1993 dans trois départe-

ments frangais (Isere, Haute-Garonne, Sadne-et-Loire) sur 10 générations
d’enfants nés entre 1976 et 1985 (Arnaud et coll., 1998). Deux registres de
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déficiences de I'enfant, I'un en Isére (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 sévéres en population pour
les générations ultérieures. Par ailleurs, nous disposons des résultats d’expé-
riences 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 I'Age de
6 ans (Drees Anonyme, 2001) ou de PMI a I'age de 3-4 ans (Marchand et
coll., 1991 ; Lehingue et coll., 1992 ; Petit-Carrié et coll., 2001). A I'excep-
tion de Pétude de la Drees (Anonyme, 2001) réalisée sur un échantillon
représentatif de plus de 30 000 éleves scolarisés en grande section de mater-
nelle 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 'examen ophtalmologique est enregistré, ces études
permettent d’avoir une approche grossiere des prévalences des déficits moins
séveres : amétropies, strabismes, amblyopies fonctionnelles.

Le suivi de cohortes hospitalieres permet d’estimer l'incidence des troubles
visuels chez des enfants a risque de développer une pathologie de la vision
(nouveau-nés de faible 4ge gestationnel ou de faible poids de naissance,
enfants ayant présenté une anoxie périnatale ou une infection anté- ou
néonatale (toxoplasmose, infections virales notamment & cytomégalovirus),
enfants avec antécédents familiaux ou porteurs d’une anomalie chromosomi-
que 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 établissements par rapport a la population générale. Elles
présentent donc un intérét limité pour la connaissance épidémiologique du
déficit visuel de l'enfant et ne sont pas prises en compte dans I’analyse
présentée ici.

Prévalence des déficits visuels séveéres

La connaissance de la prévalence et des causes des déficits visuels séveres de
I’enfant est nécessaire pour évaluer I'importance du probléeme dans un pays,
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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 santé (OMS) utilise la Classification interna-
tionale 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
’étant par une acuité visuelle corrigée au meilleur ceil inférieure 2 0,05 ou un
champ visuel inférieur a 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 I'Interna-
tional 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 SnellenZ® pour la CIM)
sont rapportées dans le tableau 13.1.

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

|ABP CIM CHH
Niveau Catégorie A\ Catégorie AV Catégorie A\
Décimal Snellen
Vision basse 1 <6/18 1 <0,30 <6/18 Moyenne <0,30
2 <0,10 < 6/60 Sévere <0,12
Profonde <0,05
Cécité 3 <0,05 < 3/60
< 6/60 4 <0,02 <1/60
3 <1/60 5 Pas de perception de la
lumiére
Inconnu? 4 Inconnue 9 Inconnue 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 ; 2: niveau
d’AV inconnu

Prévalence selon le niveau de déficit

Les chiffres de prévalence peuvent étre rapportés selon trois niveaux de
déficit : la cécité, la vision basse et 'amblyopie.

20. Echelle de Snellen (test du E) : test d’acuité visuelle utilisant, chez I'enfant 4gé 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.
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Cécité

Les données disponibles suggérent 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 '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 %o a 1,09 %o en Asie, de 0,30 %o en Afrique du Nord
et de 0,50 %o a 1,10 %o en Afrique sub-saharienne (Gilbert et coll., 1999).

Dans les pays occidentaux, la prévalence de la cécité chez I’enfant varie de
0,20 %o a 1,10 %o enfants en Amérique du nord (Gilbert et coll., 1999) et de
0,10 %o a 0,50 %o enfants dans les pays européens. Les données issues des
registres scandinaves (enregistrements nationaux) fournissent des estimations
comparables : 0,15 %o a 0,41 %o enfants 4gés de 0 a 15 ans (Riise et coll.,
1992a). En France, la prévalence de la cécité a 'Age de 9 ans est de 0,28 %o
enfants pour les générations 1976 a 1985 (Arnaud et coll., 1998). Les princi-
pales 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 TOMS 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 maniere générale, les estimations de prévalence de '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'dge. De plus, en raison
d’une définition peu précise de 'amblyopie, il existe souvent une incertitude
sur 'exactitude du diagnostic : une acuité visuelle inférieure ou égale a 6/9 ou
2 6/12 ou une différence d’acuité entre les deux yeux supérieure a 2/10° sont les
criteres de définition de '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 I'obtention
d’informations fiables. Les études de prévalence nécessitent donc de préciser
la définition de 'amblyopie couramment adoptée (diminution uni- ou bilaté-
rale de l'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 études de dépistage réalisées en population scolaire et des travaux
menés chez I'adulte jeune dans des groupes spécifiques (militaires). Dans ce
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Tableau 13.11 : Prévalence (%o) de la cécité chez I’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 ; Registres NORDSYN
Riise et coll., Danemark n =395 1972-1987  0-15 < 3/60 0,41
1992a Finlande n=154 1972-1987  0-15 < 3/60 0,15
Islande n=13 1972-1987  0-15 < 3/60 0,19
Norvege n=132 1972-1987 0-15 < 3/60 0,15
Blohme et Suede Enregistrement a partir 1975-1994  0-15 < 3/60 0,29
Tornquist, de plusieurs sources de
1997a données
n =607
Arnaud et France Enquéte de prévalence 1976-1985 9 <0,05 0,28
coll., 1998 3 départements n =111
Nicolosi et Iltalie Enregistrement a partir 1968-1983  0-15 <0,05 0,50
coll., 1994 de plusieurs sources de
données
n non précisé
Rahi et Angleterre, Enquéte de prévalence 1970 10 < 3/60 0,34
Dezateux, Ecosse, n non précisé
1998 Pays de
Galles
Goggin et République Enquéte de prévalence 1973-1989  0-16 <3/60 0,162
O’Keefe, d'Irlande Enregistrement a partir
1991 de plusieurs sources de
données
n=172
Krumpaszky  Allemagne, Enregistrement a partir 1971-1991 0-10 <1/50 0,51
et Klauss, Baviere de plusieurs sources de 10-20 <1/50 0,44
1996 données
n=1141
Boyle et coll., Etats-Unis, MADDSP 1981-1988  3-10 (20/500 0,30
1996 Atlanta Enregistrement a partir
de plusieurs sources de
données
n==64

' acuité visuelle ; 2: taux calculé

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 '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 internatio-

nale (Pechereau et Raffray, 1988).

Concernant les dépistages en population scolaire, différents auteurs ont rap-

porté des taux variant de 0,70 % a 1,25 % (Hillis et coll., 1983 ; Almeder et
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Tableau 13.111 : Prévalence (%) des « visions basses » chez I’enfant

Référence Pays, région  Schéma d'étude Générations Age Définition ~ Prévalence
Nombre de cas de (années)  du déficit (%0)
vision basse (n) (AV)!

Riise et coll., Danemark Registres NORDSYN 197221989  0-17 <03 1,05

1992a Finlande 0-17 <03 0,48

Islande n=2308 0-17 <03 0,76
Norvege 0-17 <03 0,55

Blohme et Suede Enregistrement a partir 19752 1994  0-19 <03 1,09

Tornquist, de plusieurs sources de

1997a données
n=2373

Arnaud et France, Enquéte de prévalence 1976 a 1985 9 <03 0,80

coll., 1998 3 départements n = 296

RHEOP, France, Isere  Registre 1980 a 1991 8 <03 0,59

2001 n=102

Oxford, Gde-Bretagne, Registre

1994 ; Région n =166 (Oxford) 1984 a 1987 5 =6/18 1,25

Crofts et d'Oxford n =305 (Crofts) 1984 a 1989 5 =6/18 1,50'

coll., 1998

Rahi et Angleterre, Enquéte de prévalence 1970 0-10 <6/18 0,54

Dézateux, Ecosse, Pays n non précisé

1998 de Galles

Stewart-Brown Gde-Bretagne Enquéte de prévalence : 1970 10 < 6/60 0,34 a

et Haslum, échantillon représentatif 10 =6/60 et 0,40

1988 national n=16 <6/24 0,54 a

0,87

Rogers, Gde-Bretagne, Enregistrement & partir 1979 a2 1995  0-16 <6/18 1,81

1996 Liverpool de plusieurs sources de
données
n=199

Boyle et Etats-Unis, Enregistrement a partir 19752 1982  3-10 <20/70 0,80

coll., 1996 Atlanta de plusieurs sources de 3-10 20/70- 0,20
données 20/160
n=209 3-10 20/200- 0,30

20/400

' taux pour 1000 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 (Thomp-

son et coll., 1991), et que la prévalence de 'amblyopie (AV < 6/9) a 3,5 ans
varie de 1,3 2 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 I’age. D’apres les données des registres du nord de I'Europe, la prévalence
des déficits visuels séveres est de 0,51%o0 a 0,71 %o enfants de O a 5 ans, de
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0,85%0 2 1,37 %o enfants de 6 a 11 ans et de 0,92%o a 1,30 %o enfants de 11 2
15 ans (Riise et coll., 1992a ; Blohme et Tornqvist, 1997a, b et c). Les données
issues du programme d’enregistrement des déficiences de I'enfant & Atlanta
aux Etats-Unis (MADDSP) rapportent des chiffres comparables : 0,4 %o en-
fants 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). Paugmentation de la prévalence avec I’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 trés jeunes enfants : 'enfant ne
sera donc enregistré comme déficient visuel sévere qu'a un 4ge plus avancé.
D’autre part, certains déficits visuels sont liés & des maladies acquises dans
I’'enfance (tumeurs, traumatismes, infections) ou 2 des maladies génétiques
dont Pexpression du déficit fonctionnel est progressive ou tardive (rétinopa-
thie pigmentaire, par exemple). Une étude réalisée dans la province de
Colombie-Britannique (Canada) a montré que l'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 élevé 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 2 1985 :
chez les enfants porteurs d'un déficit visuel isolé, la moyenne d’dge a la
premiére prise en charge était de 2,9 ans pour les enfants dont 'acuité visuelle
était inférieure 2 0,05 et de 5,1 ans pour les enfants dont '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 pluridimensionnel-
les, incluant le diagnostic nosologique par localisation anatomique et le
diagnostic étiologique. La classification de I'IAPB, développée en 1964 et
reprise par Rosenberg et coll. (1992), regroupe les causes de déficits visuels en
fonction de la période ot 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
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mois de vie a 18 ans). Cest cette classification qui est utilisée dans la présente
analyse.

Les pathologies dont les causes se situent dans la période prénatale (généti-
ques, 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 I'ensemble des cas de déficits
visuels durant 'enfance (Foster, 1988). En termes de prévalence, les causes
génétiques représentent environ 0,19 %o a 0,44 %o enfants (Rosenberg et coll.,
1992) et sont plus fréquentes chez le garcon, en raison des maladies héréditai-
res lies a I'’X (sex ratio de 1,5 & 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 %o a 0,76 %o enfants selon les études (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 l'ordre de 0,20 %o 2
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
élevée dans le sexe masculin en raison d’une morbidité périnatale plus fré-
quente chez le garcon. Une forte proportion (environ 50 %) de déficiences
associées (motrices, par exemple) est retrouvée dans ce sous-groupe étiologi-

que (Rosenberg et coll., 1992 ; Araud et coll., 1998).

Les pathologies de la période infantojuvénile (infections, malnutrition, acci-
dents) ont joué un grand role, 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 industrialisés ot elles concernent 0,03 %o
20,12 %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 élevée de déficits du champ visuel en lien
avec des lésions 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 'Age de 2 ans, et 7 % 4 10 %
a I'age 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
élevés : la fréquence des anomalies visuelles varie de 9,6 % chez les enfants de
2 a 3 ans (Douaisis, campagnes de dépistage 1990-2000, Chirez, communica-
tion personnelle) 2 22 % chez les enfants de 5 ans (Service de santé scolaire,
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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. Des 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 'enfant, avec des valeursde 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 ’enfant de Paris sur des populations non représen-
tatives de la population générale (les enfants sont dépistés sur la base du
volontariat des familles). Selon ces données, prés de 2 % des enfants testés
4gés de 3,5 ans a 4,5 ans présentent un strabisme (Tabone, communication
personnelle). A 6 ans, ils sont pres 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 popu-
lation générale reposent sur un petit nombre d’études publiées dans la littéra-
ture internationale. En Grande-Bretagne, la prévalence est, selon les études,
de 2,2 % al'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 élevées : 18,5 % a I'age
de 6-7 ans (Chen et coll., 1996). La comparaison de ces chiffres reste cepen-
dant 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 2
une mauvaise évaluation des prévalences, surestimation dans le cas des myo-
pies et sous-estimation dans le cas des hypermétropies. En France, la préva-
lence 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 'ordre de 33 % des enfants testés agés de
3,5 ans 2 4,5 an (Tabone, communication personnelle). A 6 ans (données sur

179

ANALYSE



Déficits visuels — Dépistage et prise en charge chez le jeune enfant

180

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

La prévalence de 'hypermétropie, définie par une erreur de réfraction supé-
rieure ou égale a + 1,5D, est de 6,8 % en population d’age scolaire dans le
comté de Tompkins (Etat de New York, Etats-Unis) (Almeder et coll., 1990)
et de 9 % d’apres les statistiques du centre de bilans de santé de lenfant de
Paris (Tabone, communication personnelle). Le taux de prévalence de I'ani-
sométropie (> 1D) est de l'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).
Aprés 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 I'avance en 4ge. Cette augmentation est surtout marquée 2
’age ot les enfants commencent a fréquenter ’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.IV). 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 4gés 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 I'age de 6 ans a 75 % a '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 prématurés ou présentant un retard de croissance
intra-utérin sévere, la prévalence de la myopie est augmentée (10 % a 20 %),
et ce d’autant plus que I'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 'enfant : sa prévalence est de 'ordre de 1 cas pour 18 000 a 30 000 nais-
sances 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 4 1,53 pour 1 million d’enfants de 5 a 9 ans
(données Etats-Unis, Pendergrass et Davis, 1980 in Rubenfeld et coll., 1986).
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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
Almeder et Etats-Unis, Dépistage en 3,2-8,1  Non précis¢ <-05D 3,25
coll., 1990 New York population scolaire
n =374
Chen et coll,  Etats-Unis, Dépistage en 6-7 Non Non précisée 3,70
1996 Californie  population scolaire
n=1469
Lennerstrand et  Suede, Enquéte de 7-8 Oui <-025D 1,80
Gallo, 1989 ; Comté de prévalence
Gallo et Stockholm  (population
Lenerstrand, représentative)
1991 n=1047
Lithander, 1999 Sultanat  Dépistage en 6 Non <-1,0Det 0,56
d’'Oman population scolaire 12 AV<0,5 5,16
n=6292

D : dioptrie ; AV : Acuité visuelle

Dystrophies rétiniennes

On définit sous le terme de dystrophies rétiniennes des affections dégénérati-
ves atteignant de facon diffuse ou localisée, et de maniere primaire ou secon-
daire, 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 I’énergie électromagnétique du photon lumineux en un influx
nerveux qui sera transmis au cerveau par l'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).
Lincidence 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 2 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 répar-
tition suivante : rétinites pigmentaires (66 %), syndrome de Usher (13 %),
maladie de Stargardt (10 %), amaurose congénitale de Leber (5 %), dystro-
phies 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 hérédi-
taires de la région Nord-Pas-de-Calais (Puech et coll., 1990). Les prévalences
estimées des dystrophie rétiniennes pouvant étre diagnostiquées deés I'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 584 4225
Rétinite pigmentaire mixte 111 22 341
Amaurose de Leber 41 60 485
Maladie de Usher 36 68 886
Maladie de Bardet-Bield 23 107 822
Lipofuscinoses 22 112723
Vitréorétinopathies 21 118 090
Héméralopie congénitale 20 123 995
Dystrophies maculaires

Maladie de Stargardt 286 8627
Dystrophie des cones 33 81937
Dégénerescence vitelliforme 106 22 483
Décollements rétiniens

Rétinoschisis congénital 93 28 092

Lincidence 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 ’'Hamel.

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

Anomalies congénitales de I’ceil

Les anomalies congénitales de I'ceil (cataracte, microphtalmie, anophtalmie,
colobome de liris, glaucome, mégalocornée, aniridie...) sont souvent pour-
voyeuses de déficiences visuelles séveres ; toutefois, elles représentent des
malformations d’'une relative rareté. Une étude 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
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portant sur 131 760 grossesses consécutives dans le département : la préva-
lence s’y éleve 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 'ordre de 0,1 2 0,4 cas pour 10 000 enfants dans les pays occiden-
taux. La prévalence des cataractes congénitales bilatérales varie de 1 2 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 littéra-
ture sont présentées dans le tableau 13.VI.

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, Europe Surveillance 1832857  1980-1994 Naissance 1,2
1991
Stewart-Brown Gde-Bretagne  Cohorte 12 853 1970 10 ans 3,3
et Haslum, (Angleterre, (échantillon national 10 ans 2,32
1988 Pays de représentatif) Naissance 5,4
Galles, Ecosse)
Stayte et Gde-Bretagne,  Cohorte 6687 1984 2-5ans 3,0
coll., 1993 district d’'Oxford  (population based Naissance 3,0
study)
Stoll et coll,  France Surveillance 131760 1979-1988 Naissance 2,3
1992
Hansen et Pays nordiques Registre des 1100204  1972-1989 Naissance 0,6
coll., 1992 (Danemark, déficiences de
Finlande, I'enfant
Islande,
Norvége)
James, 1993  Etats-Unis Surveillance =1780000 1988-1991 Naissance 1,2
in Foster et Birth defects
coll., 1997 monitoring
programme

' cataracte bilatérale ; 2: cataracte unilatérale

Prévalences dans les populations a risque

Certains enfants présentent des risques élevés de développer une pathologie
de la vision dans leur enfance : nouveau-nés de faible 4ge gestationnel ou de
faible poids de naissance, enfants ayant présenté une anoxie périnatale ou une
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infection anté- ou néonatale (toxoplasmose, infections virales, notamment a
cytomégalovirus), enfants avec antécédents familiaux ou porteurs d’anomalies
chromosomiques (telle la trisomie 21, par exemple).

Lensemble des études publiées dans la littérature internationale soulignent
I'importance d’évaluer la fonction visuelle de ces enfants de maniére systéma-
tique, dés les premiers mois de vie, et régulierement ensuite, afin de détecter 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.

Morbidité oculaire

Il 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 'acuité visuelle,
déficits du contraste ou des couleurs, déficits du champ visuel, atrophie opti-
que, 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 significativement plus élevée que celle rappor-
tée dans une population générale pédiatrique (Lennerstrand et Gallo, 1989 ;
Gallo et coll., 1991 ; McGinnity et Bryars, 1992 ; McGinnity et Halliday,
1993 ; Tuppurainen et coll., 1993 ; Hack et coll., 1994 ; Dowdeswell et coll.,
1995 ; Powls et coll., 1997 ; Courage et Adams, 1997), d’autant plus que le
poids de naissance ou I'Age gestationnel est bas (Doyle, 1995 ; Anonyme,
1997). Crofts et coll. (1998) ont montré que la prévalence des déficiences
visuelles définies par une AV < 6/18 était 26 fois plus élevée (25,9 %o versus
1,25 %o naissances vivantes) chez les enfants pesant moins de 1500 g a la
naissance que chez les enfants de poids compris entre 2 500 g et 3 500 g.
Bremer et coll. (1998) ont montré que parmi 3 030 enfants prématurés de
moins de 1 250 grammes a la naissance, 6 % présentaient un strabisme 2
3 mois et 11,8 % a 12 mois, ce qui est nettement supérieur au taux normal de
2,5 % de strabisme dans une population indemne de tout risque. Les principa-
les pathologies retrouvées chez ces enfants et leurs prévalences sont présentées
dans le tableau 13.VII. Seules les données prospectives issues de populations
représentatives, qui ne présentent pas les biais associés aux études basées sur
des données issues de services de soins particuliers, sont présentées.

Un grand nombre de facteurs peuvent jouer un role dans la survenue de ces
troubles : pathologies de la période prénatale ou néonatale, environnement
périnatal. Quelques uns peuvent étre attribués directement a la rétinopathie
du prématuré ou a la présence de lésions cérébrales, bien qu'il soit dans la
plupart des cas difficile de préciser la contribution respective de ces facteurs



Tableau 13.VII : Morbidité oculaire chez les enfants a risque’ (études de cohorte)

Référence Pays, région Population étudiée Age Principaux résultats
Nombre de cas Prévalences (%)
Burgess et Johnson, Grande-Bretagne, Nés en 1985-1989 4 ans Morbidité oculaire : 59,0
1991 Région d’Oxford PN <1000g ou Myopie : 10,0
AG <28 SA Strabisme : 25,0
n=49 Anomalies du nerf optique : 10,0
Pennefather et coll., Grande-Bretagne, Région  Nés en 1990-1991 2ans Myopie (<-2,75D): 2,5
1995, 1997, 1999 nord du National Health ~ AG <32 SA Hypermétropie (>4 D): 5,4
Service n =558 Astigmatisme (>1,25D) : 6,6

Bohin et coll., 1999

Holmstrom et coll., 1998,
1999

Pott et coll., 1995

Ricci, 1999

Darlow et coll., 1997b

Grande-Bretagne, Trent

Suéde, région de
Stockholm

Pays-Bas

ltalie, Rome

Nouvelle-Zélande

Nés en 1991-1993
AG <26 SA
n=>55

Nés en 1988-1990
PN <1500
n=248

Nés en 1983

PN <1500 g et/ou
AG <32 SA

n =450

AG <32 SA
n=136

Nés en 1986
PN <1500g
n=298

2 ans d'age corrigé

6, 18, 30, 42 mois
d'age corrigé

5ans

4 ans

7-8 ans

Strabisme : 12,5
Troubles de la vision corticale : 1,3

AV <6/24:18

AV<03:25

AV<0,1:08

Myopie (<-3D): 4,4 a 6 et 30 mois

Hypermétropie (>+ 3 D): 13,4 & 3 mois ; 4,4 & 30 mois
Astigmatisme (= 1D): 51,8 a 6 mois ; 24,7 a 30 mois
Anisométropie (=1D): 6,5 a 6 mois ; 8,4 a 30 mois
Strabisme : 13,5

Strabisme : 14,4

AV <20/60: 2,2

Myopie (<-3D): 18,4
Hypermétropie (>3 D): 11,0
Strabisme : 13,9

AV<6/60: 27
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Tableau 13.VII (suite)

Référence Pays, région Population étudiée Age Principaux résultats
Nombre de cas Prévalences (%)
Hebbandi et coll., 1997  Australie Nés en 1985-1989 5ans Cécité (AV < 6/60) : 4,0

Sutton et Bajuk, 1999

Doyle, 1995

Anonyme 1995 et 1997

Bremer et coll., 1998

Quinn et coll., 1992 et
1998

O’shea et coll., 1997

Australie, Nouvelles
Galles du Sud

Australie, Etat de Victoria

Australie, Etat de Victoria

Etats-Unis
Multicenter trial of
cryotherapy for

retinopathy of prematurity

Etats-Unis

Etats-Unis, Caroline du

Nord

PN <1000g ou
AG <28 SA
n=69

Nés en 1992-1993
AG <28 SA

n =255

Nés en 1985-1987
AG 24-26 SA
n=94

Nés en 1985-1987
PN<1000g
n=211

Nés en ?
PN <1250g
n=

Nés en 1986-1987
PN<1250¢g
n=2916

Nés en 1979-1994
501 g<PN<800g
n=216

12 mois d'age corrigé

5 ans d'age corrigé

5ans

2ans

3 mois
12 mois

3 mois a 4,5 ans

1 an d'age corrigé

AV<6/6:27,0

Myopie (< -0,5D): 12,0
Hypermétropie (=+2D): 8,0
Astigmatisme : 11,0
Strabisme : 14,0

AV < 6/60: 2,0

AV <6/60: 5,3

AV <6/60: 2,9

AV < 6/60: 6,7 (nés en 1979-1980) ; 4,3 (nés en 1985-1987) ; 2,1
(nés en 1991-1992)

AV <6/60 : 1,6 des naissances vivantes

Strabisme : 6 %

Strabisme : 11,8 %

Myopie (<-0,25D) : 18,1 a 3 mois (30,8 quand PN < 750 g) ;

22,0 a 1an (36,4 quand PN <750¢g); 19,9 a 2 ans (33,6 quand
PN <750g); 15,7 a 4,5 ans

Myopie forte (<-5D): 2,0 & 3mois (4,2 quand PN <7509); 4,4 a
1an (9,4 quand PN <750 g); 4,6 a 2 ans (11,4 quand PN < 750 g)
Strabisme : 3,6 & 3 mois (quand enfants sans RDP?); 55 & 1an
Cécité (définition ?) : enfants nés en 1979-1984 : 8,0 ; enfants nés
en 1989-1994: 3,0

" Poids de naissance (PN) < 1500 g et/ou age gestationnel (AG) < 33 semaines d’aménorrhée (SA); D : dioptrie ; 2: RDP : rétinopathie du prématuré
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(Gibson et coll., 1990b ; Fielder, 1998). Les lésions d’hémorragie intraventri-
culaire ou de leucomalacie périventriculaire peuvent étre associées a des
déficits visuels dont la gravité est liée a I'intensité de I'atteinte neurologique
(Phillips et coll. 1997 ; Van Den Hout et coll., 1998 ; Jacobson, 1999). Ces
derniers représentent la troisiéme cause de cécité dans 'enfance aux Etats-
Unis, apres la rétinopathie du prématuré et I’hypoplasie du nerf optique
(Afshari et coll., 2001). De fait, globalement, la prévalence de ces déficits a
augmenté dans les pays occidentaux durant la dernieére décennie, en lien avec
'augmentation du taux de survie des enfants prématurés présentant des 1é-
sions cérébrales (Lanzi et coll., 1998 ; Huoet coll., 1999). En effet, parallele-
ment a 'augmentation progressive de la survie des enfants de trés petit poids
de naissance ou des trés grands prématurés, 'incidence des handicaps neuro-
sensoriels, en particulier visuels, chez les enfants survivants a diminué (Ano-
nyme, 1997), mais sa réduction est proportionnellement moins importante
que I'augmentation de la survie. Au total, on constate une augmentation du
nombre absolu d’enfants présentant des déficits visuels dans ce cadre.

Rétinopathie du prématuré

Durant les derniéres décennies, "amélioration du taux de survie des enfants
grands prématurés a également eu pour conséquence une augmentation signi-
ficative du nombre des enfants a risque de rétinopathie du prématuré (RDP).
Dans les pays développés, la RDP contribue de maniere significative a la
morbidité oculaire dans la population des prématurés et reste une cause de
cécité importante.

Depuis longtemps, les auteurs ont montré une relation inverse entre poids de
naissance ou 4ge gestationnel et RDP : plus le poids de naissance est bas ou la
durée de gestation courte, plus le risque de développer une RDP est élevé et
plus celle-ci sera de gravité élevée. D’apres I'essai thérapeutique sur la cryothé-
rapie réalisé aux Etats-Unis sur plus de 4 000 enfants (CRYO-ROP), on
observe une augmentation de 27 % du risque de RDP par tranche de 100 g du
diminution de poids de naissance. De la méme maniére, pour chaque semaine
d’dge gestationnel en moins 2 la naissance, le risque de développer une RDP
augmente de 16 % (Dobson et Quinn, 1996). Selon les études, I'incidence de
la RDP chez les enfants de moins de 750 g a la naissance varie de 50 % a 90 %.
En France, une étude réalisée au CHU de Toulouse a montré que 49 % des
enfants de moins de 1 200 g et 62 % des enfants nés avant 30 SA présentaient
une RDP (Thouvenin et coll., 1992). Les données les plus récentes concer-
nant l'incidence de la RDP en fonction du poids de naissance ou de 1'age
gestationnel sont présentées dans le tableau 13.VIII.

Dans les formes les plus séveres (stades 3 a 5), la RDP peut aller jusqu’au
décollement rétinien total et a la cécité. Les données des pays industrialisés
suggerent que I'incidence de la cécité consécutive a une RDP pourrait attein-
dre 8 % des enfants de poids de naissance inférieur ou égal a 1 000 g (Doyle,
1995 ; Darlow et coll., 1997a ; Phelps, 1995). Dans les registres de déficiences
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Tableau 13.VIII : Incidence (%) de la rétinopathie du prématuré (tous stades ou stades 3 a 5) : variations selon le poids de

naissance et I’age gestationnel (données d’enquétes prospectives)

Référence, pays

Population étudiée, n'

Incidence (%) de la rétinopathie du prématuré

Selon le poids de naissance (g) Selon I'age gestationnel (SA)

Tous stades Stades 3 a 5 Tous stades Stades 3 a 5
Phelps, 1992 Nés en 1986-1988 <750 90,0
Etats-Unis n=4009 750-999 78,0
1.000-1 500 47,0
Darlow et coll., 1997a Nés en 1986 <1500 21,0 Nés 1986
Nouvelle-Zélande n=313 24-26 100,0
27-29 49,0
>30 5,0
Darlow et coll., 1997b Nés en 1986-1987 Nés 1987
Nouvelle-Zélande n=285 24-26 93,0
27-29 48,0
>30 7,0
Keith et Doyle, 1995a Nés en 1977-1992 <1000 39,9 <750 25,7
1995b n=1807 1.000-1 250 14,0 750-999 18,3
Australie 1 250-1 500 6,4 1000-1250 5,0
1250-1 500 0,8
Fledelius et Dahl, 2000 Nés en 1982-1997 Nés 1982-87 Nés 1982-87
Danemark n =991 <1000 50,0 <28 60,0
1001-1 250 35,0 29-30 33,0
1251-1 500 28,0 31-32 19,0
Nés 1994-97 Nés 1994-97
<1000 32,0 <28 22,0
1001-1 250 8,0 29-30 6,0
1251-1 500 0,0 31-32 1,0
Nodgaard et coll., 1996 Nés en 1990-1993 <1500 17,7 <1500 71

Danemark

n=141
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Référence, pays

Population étudiée, n

1

Incidence (%) de la rétinopathie du prématuré

Selon le poids de naissance (g)

Selon I'age gestationnel (SA)

Tous stades Stades 3 a 5 Tous stades Stades 3 a 5
Fledelius et coll., 2000 Nés en 1997-1998 <1000 52,9 24-26 65,8
Danemark n=201 1001-1 250 22,7 27-28 36,0
> 1250 10,0 29-31 12,5

Gallo et coll., 1991 Nés en 1976-1981 <1500 455 <1500 9,7 <33 455 <33 9,7
Suéde n = 5282
Holmstrom et coll., 1993 Nés en 1988-1990 <1500 40,4 <1500 20,0
Suede n =260
Schalij Delfos et coll., 1996 Nés en 1987-1992 <1500 34,0 <32 45
Pays-Bas n=312%
Stannard et coll., 1989 Nés en 1986-1987 <750 50,0 <25 66,7
Grande-Bretagne n=169 751-1 000 20,0 25-30 211

1.001-1 500 13,1
Robinson et O’Keefe, 1993 Nés en 1983-1990 <750 75,0 <750 20,0 <26 83,0 <26 30,0
Irlande n=131 751-1 000 79,0 751-1 000 32,0 26-28 85,0 26-28 33,0

1001-1 500 47,0 1001-1500 9,0 29-32 49,0 29-32 10,0
Thouvenin et coll., 1992 Nés en 1988-1989 <1200 49,0 <30 62,0
France n=>58
Bianchi et coll., 1996 Nés en 1990-1993 <26 59,5 <32 9,5
ltalie n=232 27-32 26,3

" nombre de cas observés ; 2: population étudiée : PN <1500 g et/ou AG <33 SA ; ®: population étudiée : PN < 1500 g et/ou AG < 32 SA
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visuelles, la RDP concerne 4 % a 18 % des enfants enregistrés (Goggin et
O’Keefe, 1991 ; Hansen et coll., 1992 ; Blohme et Tornqvist, 1997a, b et ¢ ;
Crofts et coll., 1998 ; Flédélius et Dahl, 2000). Les taux de prévalence des
déficiences visuelles séveres (AV < 0,3) dues aux RDP varient entre 4 et
20/100 000 naissances vivantes: 13,1/100 000 au Danemark (générations
1974 4 1991) (Bech et coll., 1993), 5/100 000 en Finlande et en Norvege,
4/100 000 en Islande (Riise et coll., 1993), 5,1/100 000 aux Pays-Bas (généra-
tions 1986 a 1994) (Schalij-Delfos et Cats, 1997) et 8 2 9/100 000 au Canada
(générations 1975 a 86) (Gibson et coll., 1990b). D’apres les résultats de
différentes études, il semble que les taux de prévalence ne diminuent pas
(Riise et coll., 1993) et seraient méme en légére augmentation (Gibson et
coll., 1990b ; Bech et coll., 1993).

Dans ses formes de gravité intermédiaire, la RDP peut laisser des séquelles
(Hebbandi et coll., 1997). En effet, les enfants qui ont développé une RDP
dans la période néonatale sont a risque non seulement de changements
rétiniens en relation directe avec la RDP, mais aussi d’autres anomalies ocu-
laires : amblyopie, myopie, astigmatisme, anisométropie et strabisme (Gallo et
coll,, 1991 ; Quinn et coll., 1992 et 1998 ; Laws et coll., 1992 ; Page et coll.,
1993 ; Robinson et O’Keefe, 1993 ; Fledelius, 1996a, b et ¢ ; Darlow, 1997a).
Par ailleurs, des complications tardives (de type décollements tardifs de la
rétine), dont I'incidence n’est pas connue, peuvent survenir a I'adolescence ou

a I’age adulte (Phelps, 1992 et 1995).

Autres populations a risque

En dehors de la prématurité et du retard de croissance, les populations a risque
sont diverses mais, en régle générale, facilement identifiables.

Ces derniéres années, une attention particuliere a été portée a I’évaluation de
la fonction visuelle d’enfants nés a terme ayant présenté a la naissance des
lésions d’encéphalopathie hypoxique ischémique liées 4 une asphyxie 2 la
naissance (Luna et coll., 1995 ; Mercuri et coll., 1997, 1999).

Des déficits visuels séveres peuvent également survenir chez les enfants souf-
frant d’une infection anté- ou néonatale. En dehors des 1ésions de chorioréti-
nite, une toxoplasmose congénitale sévere peut étre associée a une atrophie
optique, une diminution séveére de l'acuité visuelle, un strabisme ou une

microphtalmie (Rothova, 1993 ; Meenken et coll, 1995).

Différentes anomalies chromosomiques sont associées a des strabismes, des
troubles de la réfraction ou des anomalies organiques. Les enfants atteints de
trisomie 21, en particulier, ont une incidence élevée d’anomalies oculaires
organiques ou fonctionnelles (cataracte congénitale, glaucome, nystagmus,
strabisme, amblyopie, troubles de la réfraction), aussi bien que structurelles
(épicanthus, anomalies de I'iris, palpébrales ou rétiniennes). D’apres les résul-
tats de I’étude de Roizen et coll. (1994), 61 % des enfants trisomiques présen-
tent une anomalie oculaire nécessitant traitement et suivi. D’autres sources



Données épidémiologiques

rapportent des chiffres de 41 % d’hypermétropie, 8 % de myopie (Woodhouse
et coll., 1997) et 22 % d’amblyopie (Tsiaras et coll., 1999). Dans le syndrome
du chromosome X fragile, une étude retrouve 17 % de troubles de la réfraction
et 8 % de strabisme (Hatton et coll., 1998).

En conclusion, I'analyse de la littérature suggere qu’environ 15 % des enfants
sont concernés par un déficit visuel a I’Age de 5 ans, la majorité des cas
correspondant a des amétropies légeres. En France, une étude récente de la
Drees confirme ces données : un éléve de 6 ans sur 5 présenterait un trouble de
la vision au dépistage réalisé a I’entrée en école primaire. La confrontation des
données internationales a la demande de correction optique (données inter-
nes Essilor, 1987, Lenne, communication personnelle) permet de considérer
de maniére approximative qu’environ 550 000 enfants 4gés de 0 a 5 ans
présentent un déficit visuel, se répartissant de la maniére suivante :

* environ 130 000 enfants présenteraient des amétropies amblyogénes ou
strabogeénes ou déja des signes d’amblyopie ou de strabisme (1 % d’amblyopes
et 2 % de strabiques dans une classe d’age) ;

 environ 350 000 enfants seraient amétropes mais ne développeraient pas
d’amblyopie fonctionnelle ;

» 70 000 enfants auraient des lésions organiques.

Concernant les déficiences séveres, les estimations les plus récentes pour la

France effectuées sur des populations représentatives donnent des taux de
2 Loz 0, s Pa 2

prévalence de cécité de 0,28 %o enfants a I'age de 9 ans et de prévalence des

visions basses (acuité visuelle < 0,3) de 0,80 %o. Ces chiffres sont comparables

aux données internationales publiées.

Il est par ailleurs bien documenté que le faible poids de naissance ou la grande
prématurité sont associés a une morbidité oculaire accrue. Il peut s’agir de
déficits graves ou de séquelles visuelles qui, moins séveéres, sont toutefois
susceptibles de diminuer les performances de lecture a 1'Age scolaire. En
France, d’aprés les données de la derniére enquéte périnatale, on peut estimer
a environ 4 500 le nombre annuel d’enfants de poids de naissance inférieur a
1 000 g ou d’age gestationnel inférieur 2 30 semaines, concernés par ces ris-
ques accrus (Blondel et coll., 1998). Ces différents éléments soulignent I'im-
portance de disposer en France d’enregistrements systématiques en popula-
tion. Les registres des handicaps de ’enfant de I'Isere et de la Haute-Garonne
fournissent une information utile, mais limitée par le fait que ces deux dépar-
tements ne couvrent qu'une population d’environ 3 % seulement des naissan-
ces en France. Les études sur les déficits visuels séveres de 'enfant issues de ces
registres sont donc obligatoirement fondées sur un nombre limité de cas et ne
permettent pas d’étudier les évolutions avec une précision suffisante. Il est
nécessaire de compléter ces données par d’autres sources d’informations en
population générale, y compris sur les déficits moins séveres.
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