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Situations a risque visuel
et tests de dépistage

Lexistence d’une période critique du développement visuel, se situant dans les
tous premiers mois de la vie, plaide en faveur d’une intervention précoce, en
termes de dépistage et de traitement, avec pour objectif 'amélioration du
pronostic visuel des populations.

Dans la plupart des cas, il s’agit de dépister des situations & risque d’amblyopie
accessibles 2 un traitement, instauré parfois au long cours. On s’opposera alors
a l'installation d’un déficit uni- ou bilatéral, parfois important, de certaines
aptitudes visuelles. Les facteurs amblyogénes peuvent étre isolés ou associés a
une pathologie plus générale ; ils sont dans certains cas d’origine iatrogéne ou
traumatique. D’autres pathologies oculaires existent, pour lesquelles le traite-
ment mis en place ne vise pas tant 2 s’opposer a 'installation d’une amblyopie
qu’a lutter contre une infection et ses conséquences ou sauvegarder le pronos-
tic vital. Enfin, quelques situations entrainant un déficit visuel sont encore
aujourd’hui inaccessibles & un traitement, mais nécessitent toutefois une prise
en charge précoce afin d’adapter 'enfant a son handicap.

Certaines circonstances clairement responsables d’amblyopie ou associant un
risque visuel au sein d’une maladie générale ont été répertoriées, permettant la
définition de populations chez lesquelles le risque est accru. La recherche de
déficits visuels peut également étre orientée par l'existence d’antécédents

familiaux de maladie ophtalmologique, ou de pathologie générale a risque
ophtalmologique transmissible (tableau 15.1).

Situations a risque d’amblyopie

Les facteurs de risque d’amblyopie sont isolés ou associés a une pathologie plus
générale, héréditaires ou acquis, et peuvent étre liés 2 un traitement ou a un
traumatisme. Leur origine permet de déterminer certaines populations a risque
éventuellement concernées par un dépistage ciblé.
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Tableau 15.1 : Situations a risque visuel

Situations a risque

Pathologies ou complications oculaires

Prématurité, petits poidsde naissance

Infections in utero ou néonatales
Toxoplasmose
CMV, VIH, herpés, varicelle
Rubéole
Exposition in utero a des toxiques
Tabac
Cocaine
Alcool
Anomalies chromosomiques
Trisomie 21, X fragile
Craniosténose'
Antécédents familiaux de rétinoblastome
Phacomatoses®
Arthrite chronique juvénile

Rétinopathie du prématuré, malvoyance, cécité,
strabisme, troubles de la réfraction

Choriorétinite, uvéite
Choriorétinite active ou cicatrices de choriorétinite
Cataracte, microphtalmie, rétinopathie

Amblyopie
Amblyopie
Hypoplasie du nerf optique, cataracte, amblyopie

Strabisme, amétropies

Amblyopie

Rétinoblastome

Glaucome, amblyopie profonde

Uvéite, glaucome, cataracte, cedéme maculaire,

décollement de rétine, amblyopie, cécité
Traitements médicamenteux

Antituberculeux Neuropathie optique
Antipaludéens de synthese Troubles de 'accomodation, rétinopathie
Corticothérapie Cataracte, glaucome
Antimitotiques Neuropathie optique

Vigabatrin (antiépileptique) Rétinopathie

' arrét de développement du crane; 2: pathologies ol sont retrouvés des kystes ou des petites tumeurs en
différents points du corps, en particulier au niveau du systeme nerveux

Facteurs amblyogénes

Les facteurs amblyogenes, c’est-a-dire susceptibles d’entrainer une diminution
importante des capacités visuelles, sont classiquement chez 'enfant les trou-
bles de la réfraction, la cataracte et les désordres oculomoteurs (strabismes et
nystagmus).

Cataracte

Depuis les progres chirurgicaux en matiere d’implants intraoculaires chez
I’enfant, le probleme essentiel de la cataracte reste celui du traitement de
I'amblyopie. Dans les formes unilatérales complétes, une intervention chirur-
gicale précoce est nécessaire, ainsi qu'un traitement de I'amblyopie (Sinskey,
1994). Long et contraignant, celui-ci nécessite une forte participation de
I'enfant et de sa famille. Les résultats a long terme restent parfois peu satisfai-
sants. Dans les formes bilatérales, surtout si elles sont incomplétes, la date de
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'intervention peut éventuellement étre reculée jusqu’au moment de I'appren-
tissage de la lecture (5-6 ans).

Désordres oculomoteurs

Le strabisme est une cause majeure d’amblyopie unilatérale. Quere et coll.
(1985) rapportent que deux enfants strabiques sur trois sont a risque d’amblyo-
pie. Le traitement de ’'amblyopie fait partie intégrante de la prise en charge du
strabisme, et doit étre poursuivi aprés 'intervention chirurgicale. L’associa-
tion fréquente entre un strabisme et un ptosis congénital, particulierement par
atteinte du droit supérieur, aggrave le risque d’amblyopie.

Le nystagmus est également un facteur favorisant la survenue d’une amblyo-
pie. La prise en charge doit étre précoce avec correction optique appropriée,
traitement de I'amblyopie, rééducation orthoptique adaptée, voire traitement
chirurgical quand il peut améliorer 'acuité, le strabisme associé, 'oculomotri-
cité et le regard de 'enfant (Goddé-Jolly et Larmande, 1973). Il faut mention-
ner les paralysies oculomotrices responsables d’amblyopie par strabisme para-
lytique, ainsi que le ptosis acquis.

Comme I’ensemble des désordres oculomoteurs, strabisme et nystagmus sont
dominés par un risque d’amblyopie mais également de troubles de la vision
binoculaire, se traduisant par des anomalies de la vision stéréoscopique et un
risque de diplopie (vision double).

Troubles de Ia réfraction

Les amétropies (myopie, hypermétropie, astigmatisme, anisométropie) cons-
tituent la principale cause d’amblyopie et de strabisme. Diverses anomalies
externes peuvent entratner des troubles de la réfraction, et doivent donc étre
traitées systématiquement : anomalies des paupiéres, conjonctivite, kératite
avec ptosis inflammatoire, hémangiome, lymphangiome, ptosis congénital,
ablépharie ou colobome palpébral. Les taies cornéennes, fréquentes dans la
population 4gée, ne se voient pratiquement plus chez 'enfant depuis I'utilisa-
tion systématique des antibiotiques dans les infections du segment antérieur.

Populations a risque

Différentes situations pathologiques ont des complications oculaires fréquen-
tes et graves. Un diagnostic rapide de l'atteinte de I'ceil et un traitement
précoce sont la clé d’une préservation visuelle.

Prématurité

Plus la prématurité est grande, plus le risque d’atteinte et de complications
oculaires est important (Dowdeswell, 1995 ; Robinson, 1999 ; Pennefather,
1995 ; Wood, 2000 ; Darlow, 1997 ; Quinn, 1998 ; Mohney, 1998). La rétino-
pathie du prématuré (Terry, 1942 ; Patz, 1952 ; Goddé-Jolly, 1992) est respon-

sable de malvoyance et de cécité dans ses formes tres évoluées, mais également

229

ANALYSE



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

230

de malvoyance par augmentation de la fréquence du strabisme et des troubles
de la réfraction. La prévention (Friling, 1997 ; Azad, 2000) passe par la
surveillance des situations a risque de prématurité (fécondation in witro et
grossesses multiples) (Gehrard, 1986), et par celle des enfants a risque, qu’ils
soient de petit poids de naissance (moins de 1 200 g) ou de terme inférieur a
34 semaines (Quinn, 1992) ; toute oxygénothérapie peut avoir des consé-
quences visuelles.

Infections in utero ou néonatales, exposition a des toxiques in utero

L’aspect le plus typique des infections in utero est la grande forme de toxoplas-
mose avec hydrocéphalie majeure responsable d’atteinte cérébrale sévere et
d’atrophie du nerf optique. La vision est également altérée par la présence d'un
foyer choriorétinien maculaire bilatéral (Bassett et Forbes, 1995). Cette forme
n’existe pratiquement plus depuis la mise en place du diagnostic anténatal, qui
recherche les formes précoces de la maladie et permet une intervention sous
forme de traitement ou d’interruption thérapeutique de grossesse (Mets,
p p q g
1996). En cas de toxoplasmose congénitale, le probleme est la survenue de
récidives inflammatoires au niveau de la rétine par enkystement du toxo-
plasme.

D’autres infections in utero peuvent étre responsables d’atteinte oculaire, qu’il
s'agisse du cytomégalovirus (CMV) (Anderson, 1996 ; Coats, 2000), du virus
de I'immunodéficience humaine (VIH) (Girard, 1997), de I'herpes, de la
varicelle ou d’autres viroses. Malgré sa trés forte diminution liée a la vaccina-
tion, il ne faut pas oublier la rubéole et son aspect typique associant cataracte,
microphtalmie et rétinopathie pseudopigmentaire.

Lexposition a des toxiques in utero a été étudiée. Ces toxiques sont plus ou
moins responsables d'un taux plus important d’amblyopie, que ce soit le
tabagisme (Hekini, 1992), la cocaine (Block, 1997) ou I'alcool qui peut
engendrer un syndrome d’alcoolisation foetale (Stromland, 1996, 1997 ; Hel-
Istrom, 1997 ; Miller, 1984).

Anomalies chromosomiques

Beaucoup d’anomalies chromosomiques, telles que la trisomie 21 ou le syn-
drome du X fragile, sont responsables de strabisme, de troubles de la réfraction
ou d’anomalies organiques oculaires (Tsiaras et coll., 1999 ; Woodhouse et

coll., 1997 ; Hatton et coll., 1998).

Craniosténose

Cette pathologie entrainant un arrét du développement et des déformations
du crine s’accompagne d’un risque élevé de troubles de la vision (Hertle,
1991 ; Denis, 1991). Hertle et coll (1991) ont étudié 58 cas de craniosténose
dont 25 cas de syndrome de Crouzon et 15 de maladie d’Apert. L’acuité
visuelle était inférieure a 5/10° chez 30 enfants sur 58. La majorité des troubles
visuels était liée 2 une amblyopie et non a une atteinte du nerf optique,
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comme 'on pouvait s’y attendre. En effet, dans cette cette population, 47 en-
fants présentaient un strabisme, 14 un ptosis, 23 un nystagmus, et 46 enfants
présentaient un trouble de réfraction, essentiellement un astigmatisme. Si la
prise en charge chirurgicale de la craniosténose est actuellement bien codifiée,
la surveillance ophtalmologique n’est actuellement pas réalisée en France.

Autres situations a risque visuel

Le rétinoblastome constitue une situation a risque particuliere puisqu’il en-
gage 16 pI'Ol’lOStiC vital de I'enfant.

Rétinoblastome

Il représente la tumeur maligne la plus fréquente chez I'enfant. Une pupille
blanche (leucocorie) et un strabisme sont les deux principales circonstances
de découverte du rétinoblastome (Balmer et Munier, 1999). 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. En cas d’antécédents familiaux, c’est la surveillance ophtalmoscopique
systématique qui permet de découvrir la tumeur. En présence d’une forme
sporadique unilatérale, il faut examiner la fratrie et les parents 2 la recherche
d’un rétinoblastome régressif qui ferait passer le cas de I’enfant dans le cadre
des rétinonoblastomes héréditaires. En effet, il existe dans les cas familiaux des
apparentés non atteints, qui, ayant hérité de la mutation, peuvent transmettre

la maladie (Briard-Guillemot, 1974, 1976 ; Smith, 1996).

Glaucome congénital

Les causes de glaucome congénital sont multiples, essentiellement primitives
(Allen, 1955), mais dues aussi 2 des dysgénésies iridocornéennes dont un des
éléments de surveillance est la tension oculaire, permettant un diagnostic et
un traitement précoce. Le glaucome peut également étre acquis en cas de
traumatisme. Il doit étre systématiquement recherché dans le cadre des pha-
comatoses, comme dans le syndrome de Francois de la neurofibromatose de
type | avec hémihypertrophie faciale (névrome plexiforme et glaucome
congénital homolatéral), mais aussi dans la maladie de Sturge Weber Krabbe
(Sullivan, 1992 ; Iwach, 1990 ; Van Emelen, 2000). Dans cette derniére
phacomatose, il existe un angiome facial homolatéral au glaucome qui peut
apparaitre dés la naissance, mais aussi plus tardivement jusqu’a I’Age de 5 ans
et justifie une surveillance réguliere. Cette maladie s’accompagne surtout
d’angiomes cérébraux responsables d’épilepsie sévere nécessitant un bilan et
une surveillance réguliers afin d’améliorer le développement psychomoteur.
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La coordination de cette surveillance doit étre organisée aupres du neuropé-
diatre. Enfin, d’autres causes plus rares peuvent étre responsables de glaucomes
congénitaux, comme les syndromes de Pierre Robin, Zellweger, Lowe et la
maladie de Hurler. En dehors de tout traitement, il existe des risques d’am-
blyopie profonde et irréversible.

Uvéites

Elles sont envisagées devant un ceil rouge 2 dominance périlimbique donnant
'aspect du cercle périkératique. Elles s’accompagnent rapidement de douleurs
et sont alors facilement diagnostiquées par I'ophtalmologiste (Urvoy, 1997).
Le probléeme essentiel est de retrouver la cause, essentiellement uvéite rhuma-
tismale que nous envisagerons plus loin, sarcoidose, maladie de Behcet, syn-
drome de Vogt-Koyanagii-Harada, ophtalmie sympathique. Des maladies in-
fectieuses peuvent en &tre responsables: uvéites virales, parasitaires
(toxoplasmose, toxocarose, ophtalmomyase, cysticercose, onchocercose), spi-
rochétoses (maladie de Lyme, syphilis, leptospirose) ou bactériennes, sida.
Enfin il existe des syndromes rares qui peuvent étre en cause : le TINU (tubulo
interstitial nephritis uveitis), syndrome avec néphrite interstitielle aigue, le
Cinca Syndrome qui s’accompagne d’une atteinte neurologique, articulaire et
cutanée, la maladie de Crohn, la maladie de Kawasaki et ’hétérochromie de
Fuchs. Pour le syndrome de Kawasaki, I'atteinte la plus fréquente semble étre
la conjonctivite qui est constante et une publication, il y a une dizaine
d’années, faisait état de la grande fréquence des atteintes uvéales (Burke,
1981 ; Burns, 1985). Ceci ne semble pas étre le cas et en tout cas ne semble pas
mettre en jeu le pronostic visuel (Blatt, 1996). Enfin, les dernieres causes
d’uvéite sont en fait des pseudo-uvéites essentiellement dans les leucémies et
le rétinoblastome.

Pathologies oculaires non accessibles a un traitement

Le dépistage des déficits visuels du jeune enfant conduit & diagnostiquer
certaines anomalies pour lesquelles il n’existe actuellement pas de traitement
curatif, comme les lésions de la rétine (maculopathies héréditaires ou diverses
rétinopathies débutant dans I'enfance). Seuls certains traitements palliatifs
sont possibles, comme une rééducation orthoptique et une adaptation des
postes de travail. Ces pathologies doivent étre diagnostiquées le plus précisé-
ment possible en faisant un bilan complet : arbre généalogique, acuité vi-
suelle, bilan complémentaire complet, bilan génétique, afin de permettre une
meilleure adaptation de 'enfant & son handicap.

L’absence totale de pigment coloré est responsable de I’'achromatopsie dont les
symptdmes sont la basse vision avec oscillation oculaire de mal voyant et
photophobie. L’absence partielle de pigment n’influe pas sur la qualité visuelle
mais empéche certaines professions : électricien, vétérinaire, profession de



Situations a risque visuel et tests de dépistage

sécurité. Un diagnostic précoce permettra une orientation professionnelle

adaptée (Mantyjarvi, 1991 ; Swanson, 1992 ; Birch, 1993 ; Erikson, 1999).

Maladies générales a retentissement oculaire

Il existe, 2 coté des situations a risque majeur d’amblyopie telles que la
toxoplasmose congénitale ou la prématurité, des pathologies, plus rares, asso-
ciant 4 un syndrome général des anomalies oculaires.

Anomalies cérébrales, sujets infirmes moteurs cérébraux ou polyhandicapés

Toutes les anomalies cérébrales, qu'il s’agisse de tumeurs cérébrales, d’acci-
dents vasculaires, de processus inflammatoires comme dans les ménin-
goencéphalites, de malformations congénitales, d’hydrocéphalie, de sclérose
en plaque ou d’hypertension intracrdnienne, peuvent, chez l'enfant ou
I'adulte, retentir sur I'ceil par différents intermédiaires (Bursztyn et Mayer,
1998). D’abord par 'intermédiaire du nerf optique, en étant responsable d'un
cedeéme papillaire, d’une atrophie optique ou d’une neuropathie optique, mais
également directement au niveau de la rétine par hémorragie, inflammation
ou trouble circulatoire. Il est certain que les traitements de ces différentes
anomalies protegent I'ceil de ces complications. Dans ce cadre, il faut évoquer
le cas trés particulier du syndrome des enfants battus qui pose un probléme
diagnostique lors de la découverte d’hémorragies au fond d’ceil, avec la diffi-
culté de les relier a 'anomalie causale, les probleme de déclaration, de traite-
ment des complications, de prévention et de conduite 2 tenir devant un
enfant pressenti en étre la victime (Loh, 1998 ; Mills, 1998). Les patients
infirmes moteurs cérébraux ou polyhandicapés, qui souvent ne s’expriment
pas, présentent de facon importante un risque de malvision par atteinte
cérébrale. Ces patients doivent étre pris en charge le plus précocement possi-
ble et faire 'objet d'un examen ophtalmologique systématique (Sobrado,
1999 ; Pennefather, 2000).

Arthrite chronique juvénile (ACJ)

Cette affection s’associe & une uvéite essentiellement antérieure dans les
formes oligoarticulaires (30 % des cas), dans les formes polyarticulaires (5 %
des cas) et de facon exceptionnelle dans les formes systémiques (Prieur, 1984 ;
Lepurier-Guibal, 1994 ; Job-Deslandre, 1989 ; Tugal-Tutkun, 1996 ; Rosen-
berg, 1987 ; Hayem, 1988 ; Dufier, 1994). Les sujets atteints d’uvéite ont pour
la plupart des anticorps antinucléaires (AAN +) et, dans I’étude d’Akduman,
plus de la moitié des sujets ayant AAN + ont une forme oligoarticulaire
(Akduman, 1997). Larthrite chronique juvénile (AC]J) se complique, comme
toutes les uvéites mais de facon beaucoup plus fréquente, de glaucome (Havr-
likova, 1995), de cataracte, d’oedéme maculaire ou de décollement de rétine.
La présence de facteur rhumatoide est de mauvais pronostic dans l'arthrite
chronique de ’enfant, mais ne favorise pas 'apparition d’une uvéite (présente
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chez 25 % des enfants). Un autre facteur de risque est la présence des groupes
tissulaires HLA DR5 et HLA DPW2.

L’arthrite précede I'uvéite dans 95 % des cas, et l'atteinte est bilatérale dans
environ 80 % des cas. La présence de I'antigéne HLA B27 est un élément
favorisant ’association uvéite antérieure et spondylarthropathie. Les facteurs
de risque d’uvéite dans I’AC]J sont 'apparition de I'arthrite avant I'Age de
6 ans, le sexe féminin (ratio garcons/filles 1/5) et la présence d’une arthrite
psoriasique ; en revanche, I’'atteinte chez les garcons touche des sujets plus
agés, en général HLA B27 positifs. Dans une étude menée sur 52 cas d’ACJ,
Boone et coll. (1998) ont détecté cing uvéites asymptomatiques chez des
jeunes filles ayant des anticorps antinucléaires positifs (AAN +) et une at-
teinte oligoarticulaire ; trois de ces patients avaient présenté une uvéite avant
'age de deux ans.

Le traitement médical (Rosenberg, 1989) peut étre local (collyre ou pom-
made), injectable (localement ou de facon générale) et peut associer un
traitement symptomatique par corticothérapie locale ou générale, des antimi-
totiques (Shetty, 1999), ainsi que le traitement chirurgical des complications,
essentiellement sous la forme d’une cataracte (Benezra, 1993 ; Foster, 1993).
Ce traitement est important, en particulier dans les formes chroniques asymp-
tomatiques qui sont responsables des complications.

On ne peut que suivre les recommandations de 'académie américaine de
pédiatrie (Anonyme, 1993) qui préconise d’examiner les enfants AAN + tous
les 3-4 mois pendant 4 ans, puis tous les 6 mois pendant 4 ans, et ensuite
annuellement. Les enfants AAN- doivent étre examinés tous les 6 mois
pendant 4 ans, et ensuite annuellement.

Xanthogranulome juvénile

Il s’agit d’'une maladie cutanée idiopathique de I'enfant caractérisée par de
multiples papules jaunes rouges (Hernandez-Martin,1997 ; Sonoda, 1985 ;
Torok, 1985). L’atteinte interne de I'ceil (Zimmerman, 1965) se complique
d’hyphéma (Raz, 1999 ; Sanders, 1960 ; Hamdani, 2000 ; Howard, 1962 ;
Karcioglu, 1997 ; Hadden, 1975), de glaucome et de cécité. Il existe égale-
ment des atteintes orbitoscérales du limbe (Shields, 1990 ; Kaufmann, 1993 ;
Sanders, 1966), de la conjonctive, de la sclere (Yanoff, 1995) et des paupieres.
L’exérése chirurgicale est trés efficace. L’atteinte oculaire survient générale-
ment deux ans apres le diagnostic. La surveillance ophtalmologique systéma-
tique est discutée : en effet, le taux d’atteinte oculaire serait de 10 % pour
certains auteurs, tandis que Tchang (1996) avance un chiffre de 0,3 %, obtenu
au cours d’'une étude menée par des dermatologues. En cas de prévalence
élevée, le diagnostic peut étre envisagé tous les 6 mois par 'examen 2 la lampe
afente ; en revanche, un examen systématique est discutable si I'incidence des
complications s’avére moins importante.
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Complications oculaires iatrogénes ou traumatiques

Plusieurs médicaments ayant des indications souvent indispensables sont a
l'origine de complications oculaires. On peut citer en particulier certains
antibiotiques antituberculeux, des antipaludéens de synthese, les corticoides,
certains antimitotiques et un médicament antiépileptique.

Antituberculeux (Ethambutol, Isoniazide)

Ces antibiotiques sont responsables d’une neuropathie optique qui, heureuse-
ment, est beaucoup moins fréquente chez 'enfant que chez 'adulte. En effet,
la surveillance est trés difficile chez le tout jeune enfant et n’est possible que
sur ’examen de la papille optique au fond d’ceil. Chez le tout jeune enfant, on
peut également s’aider des potentiels évoqués visuels (PEV). On pourra éva-
luer I'acuité visuelle a partir de 2,5 ans, la vision des couleurs 2 partir de 5 ans
et le champ visuel a 'aide de 'appareil de Goldmann a partir de 6 ans

Antipaludéens de synthése

Le Plaquenil® (hydroxychloroquine), dont les indications principales sont le
lupus érythémateux disséminé et certains cas d’arthrite chronique chez I'en-
fant, et la Nivaquine® (chloroquine), utilisée en prévention de I’acces palus-
tre dans certains pays, sont a 'origine de complications oculaires telles que les
troubles de 'accomodation, la sensation de flou visuel ainsi que les dépots
cornéens. La complication la plus grave est une rétinopathie, rare, qui peut
survenir lors de traitements réguliers prolongés (plus de cinq ans). L’atteinte
rétinienne est essentiellement une atteinte de la macula décrite sous I'aspect
d’» ceil de beeuf ». La surveillance comporte I'examen de I'acuité visuelle,
’étude de la vision des couleurs et du champ visuel, et surtout 'enregistrement
régulier de I'électrorétinogramme (ERG), de I’électro-oculogramme (EOG) et
des potentiels évoqués visuels (PEV). Le diagnostic est affirmé par 'angiogra-
phie fluorescéinique centrée sur la macula.

Corticothérapie par voie générale

C’est un traitement souvent indispensable dans certaines pathologies. Les
complications systémiques de la corticothérapie sont bien connues ainsi que
ses complications oculaires, comme la cataracte et le glaucome cortisonique. Il
faut donc bien peser les indications et doser la posologie de ces médicaments,
de facon a étre suffisamment efficace et ne pas créer de complications comme
c’est le cas dans le traitement de I'arthrite chronique juvénile.

Antimitotiques

Les indications en sont généralement indiscutables et 'on doit en accepter les
complications, méme quand elles sont séveres, comme c’est le cas pour la
neuropathie optique liée au cisplatine. D’autres antimitotiques comme la
cytosine arabinosine peuvent entrainer des atteintes cornéennes en passant
par les larmes. Le lavage oculaire durant la perfusion en est un traitement
préventif trés efficace.
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Vigabatrin

Le vigabatrin (Sabril®) est le plus puissant des médicaments contre les
épilepsies partielles. En stabilisant 1’épilepsie, il prévient la survenue des
dégradations intellectuelles liées aux convulsions de I'enfant. Il est malheu-
reusement responsable d’une atteinte rétinienne qui entraine une altération
du champ visuel débutant dans la partie nasale, pouvant étre responsable d'un
rétrécissement concentrique des différents isopteres. Le traitement par le
vigabatrin fait actuellement I'objet d'une étude internationale afin de mieux
réaliser le dépistage et le suivi de cette complication. Les indications de ce
traitement doivent donc étre strictes et la survenue de complications oculaires
doit bien faire peser les risques et les avantages d’un éventuel arrét thérapeu-
tique.

Traumatismes

IIs peuvent étre responsables d’atteinte oculaire dans diverses circonstances
(Cascairo, 1994 ; Rychwalski, 1999) : accidents domestiques (projection de
produits acide ou basique comme I'eau de Javel, de liquides chauds ou de
bouchon de champagne), morsures d’animaux domestiques, accidents de la
circulation exposant particulierement les enfants, activité sportive (risque de
cécité corticale par ischémie aprés noyade) ou de loisirs : batons, instruments
piquants, fléchettes, épées et balles (concernant ces derniéres, plus elles sont
petites, plus elles peuvent s’insérer au niveau de I'orbite).

La prévention est indispensable et souvent assez efficace, comme ’a montré
'instauration du conditionnement des différents produits toxiques, en parti-
culier basiques. La surveillance des enfants dans leur environnement domes-
tique ou scolaire, lors des activités sportives ou de jeu est un élément indispen-
sable de cette prévention, ainsi que leur éducation sur le comportement des
animaux. Enfin, la position d’'un enfant dans une automobile doit étre adap-
tée : il faut insister sur la qualité des sieges pour enfant qui doivent étre prévus
pour protéger les yeux des enfants.

Disponibilité et performances des tests de dépistage
des troubles visuels

Différents tests diagnostiques peuvent étre utilisés pour le dépistage précoce
des troubles visuels (tableau 15.11) ; certains d’entre eux ont fait 'objet d’étu-
des d’efficacité. Dans le cadre des Recommandations professionnelles,
’Agence nationale d’accréditation et d’évaluation en santé (Anaes) a trés
récemment conduit une analyse des performances des tests utilisables pour le
dépistage des troubles visuels amblyogenes chez 'enfant de moins de 6 ans
(Dépistage précoce des troubles de la fonction visuelle chez 'enfant pour
prévenir 'amblyopie, 2002, a paraitre).
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Lamblyopie peut, chez 'enfant d’age verbal, étre recherchée par la mesure de
'acuité visuelle grace aux tests morphoscopiques. Chez 'enfant d’age préver-
bal, le test du regard préférentiel et le test de I’écran permettent de détecter
une mauvaise vision. Leurs résultats sont toutefois fonction de la qualité de
I'opérateur.

La mise en évidence d’un trouble de la réfraction ou d’un désordre oculomo-
teur alerte quant a elle sur le risque d’amblyopie, en particulier chez 'enfant
tres petit chez lequel I'acuité visuelle n’est pas facilement évaluable.

Troubles de la réfraction

La mise en évidence des amétropies repose sur la mesure objective du pouvoir
réfractif de P'ceil, dont la skiascopie est la technique de référence. Cette
mesure nécessite toutefois de dilater la pupille a 'aide d’un cycloplégique.
Chez I'enfant plus grand, la mesure de la réfraction peut étre envisagée par des
méthodes de réfractométrie automatique, dont le développement pourrait 2
terme permettre une évaluation sans cycloplégie préalable. Aujourd’hui, il
n’existe pas de méthode sans cycloplégique, rapide, fiable et a faible coiit, qui
pourrait étre utilisée dans le cadre d’'un dépistage des amétropies.

Les antécédents familiaux de strabisme et de troubles de la réfraction consti-
tuent un élément bien connu qu'il faut savoir rechercher (Abrahamsson,
1999 ; Mohvey, 1997 ; Podgor, 1996). Néanmoins, 'analyse de la littérature
ne reléve qu'un faible taux d’amblyopie dans les fratries et les familles d’en-
fants théoriquement a risque (Robinson, 1999 ; Pacella, 1999).

Strabisme

Quand le strabisme est évident, les parents, avertis éventuellement par I'en-
tourage proche, le pédiatre ou les personnes en contact avec I'enfant, s’orien-
teront vers une consultation ophtalmologique. Mais ceci n’est pas toujours le
cas, et il faut rappeler a tous les médecins et pédiatres, qu’en cas de doute 'avis
ophtalmologique est primordial.

Le test de I’écran est couramment utilisé pour dépister un strabisme. Cepen-
dant, ce test nécessite une grande expérience dans son interprétation, il est
donc trés dépendant de l'utilisateur (Speeg-Schatz, 1994). Il n’existe pas de
travaux ayant évalué la validité de ce test, qui constitue néanmoins « le » test
de diagnostic du strabisme, un des éléments essentiels des campagnes de
dépistage menées dans certaines régions francaises (Rezaiguia et coll., 1994 ;
Arnaud et coll., 1998 ; Massy, communication personnelle).

Les lunettes a secteur de dépistage sont trés largement et exclusivement
utilisées en France. Les secteurs sont binasaux. Lors de la rotation de I'ceil
apres attraction, I’enfant évite le secteur avec son ceil directeur. En regard tout
droit, le décalage des axes visuels apparait plus nettement. Clest un test
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d’interprétation simple, promu par le Cadet (Cercle d’action pour le dépistage
des troubles visuels) et rendu populaire par le docteur Badoche (Sarniguet-
Badoche, 1979). Malheureusement, aucune étude ne permet actuellement
d’apprécier la valeur de ce test.

On a proposé de dépister les strabismes en recherchant I'existence de la vision
stéréoscopique, qui signe une orthophorie (alignement des axes visuels). Les
tests de Lang I et II sont réalisables trés tot. IIs montrent de facon simple la
présence d’une vision stéréoscopique, mais il existe un nombre assez impor-
tant de faux négatifs ; un test négatif ne doit donc pas étre obligatoirement
interprété comme une absence de vision binoculaire. De plus, quelques cas de
faux positifs ont été observés. Il faut donc étre trés rigoureux dans I'utilisation
de ces tests et en connaitre les limites (Lang, 1988 ; Bradbent, 1989). Rasmus-
sen et coll. (2000) suggerent dans leur étude que le test de Lang Il présenterait
peu d’intérét en termes de dépistage. Le test de Wirth peut étre utilisé en
dépistage par I'intermédiaire du test de la mouche. Il nécessite des lunettes
polarisées. On montre une planche représentant une mouche, qui apparait en
relief avec les lunettes ; on demande a 'enfant de lui saisir les ailes. U'incon-
vénient de ce test est de ne donner qu’une notion trés grossiere de la vision
stéroscopique (3 000 secondes d’arc).

D’autres tests ont été proposés, qui ne sont toutefois pas adaptés a un dépistage
de masse, soit en raison de la complexité et du cofit actuels de leur utilisation,
soit car ce sont des tests a visée quantitative (photoréfraction, test de Hirs-
chberg, prisme de 4 dioptries de Irvine, biprisme de Gracis, test de Frisby, tests
de Randot, TNO, test de Mentor...).

Cataracte

Les signes orientant vers la cataracte sont la présence d’une pupille blanche,
d’un strabisme, d’'une malvision uni-ou bilatérale. Le meilleur moment pour le
dépistage serait 'examen a la naissance fait par le pédiatre a la maternité.
L’utilisation systématique d’un ophtalmoscope (permettant d’avoir une
meilleure vision du cristallin) par le pédiatre a été proposée lorsque la fré-
quence de la cataracte congénitale était considérée comme importante
(10/10 000 pour Francois en 1958, alors qu’elle est aujourd’hui estimée a
2,3/10 000 par Stoll en 1992). Il semble en fait discutable d’ajouter a un bilan
du nouveau-né déja tres complet un examen supplémentaire, d’autant qu’il
nécessite une dilatation.

De nos jours, le diagnostic précoce de la cataracte est encore difficile, comme
le montre I’étude de Rahi et coll. (1999) en Grande-Bretagne. Ces auteurs ont
repris tous les cas de cataracte congénitale détectés pendant une année par un
ophtalmologiste, lors d'un examen ophtalmologique de routine. Les résultats
étaient complets pour 95 % des enfants identifiés; 35 % des cas étaient
détectés lors de Pexamen néonatal, 12 % a 6-8 semaines, 57 % des enfants
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avaient été diagnostiqués a 3 mois, mais 33 % des enfants n’avaient pas encore
été examinés a I'dge d’'un an.

Tableau 15.11 : Tests potentiellement utilisables pour le dépistage des troubles
de la vision chez le nourrisson et le jeune enfant

Anomalie recherchée Tests de dépistage

Amblyopie Test de I'écran, test du regard préférentiel (dés 2 mois), mesure de I'acuité
visuelle (dés 2,5 ans)

Amétropie Skiascopie sous cycloplégique (dés la naissance)

Strabisme Test de I'écran, lunettes de dépistage
Test de Lang (dés 6 mois), test de Wirth (vision stéréoscopique) (des
2,5ans)

Cataracte, opacité cornéenne  Recherche d’une pupille blanche (ophtalmoscope, lampe a fente
portable, + cycloplégique) (dés la naissance)

Rétinopathies

Lexamen du fond d’ceil par ophtalmoscopie est un élément essentiel du
dépistage d’'une rétinopathie chez I'enfant grand prématuré (age gestationnel
inférieur 2 32 semaines) ou de trés petit poids de naissance (inférieur a
1 500 g). Pratiqué quatre a huit semaines aprés la naissance, le fond d’ceil est
répété tous les 15 jours jusqu’'a normalisation de la vascularisation. Toutefois,
un intervalle plus court entre les examens peut étre requis en cas d’évolutivité
de la rétinopathie.

En cas d’antécédents familiaux de rétinoblastome, une surveillance ophtal-
moscopique est mise en place systématiquement. Les sujets porteurs d’une
mutation doivent subir un examen du fond d’ceil de fagon réguliere durant les
cinq premieres année, la surveillance devenant un peu plus espacée par la
suite. Apres I'Age de dix ans, il faut surveiller la survenue d’un d’ostéosarcome
(Pratt, 1999). Ainsi, la prévention est fondée sur la surveillance réguliere du
fond d’ceil des sujets dont les parents ont été atteints d’'un rétinoblastome,
surtout s'il était bilatéral. De méme, la surveillance oculaire des patients
traités pour un rétinoblastome se fait de facon systématique avec examen sous
anesthésie générale a la recherche, en particulier, d’'un nouveau foyer tumoral.
L’examen systématique des familles de sujets ayant eu un rétinoblastome rend
le diagnostic de cette tumeur plus précoce.

Glaucome congénital

Le diagnostic en est fait devant I'existence d’'un larmoiement, d’une photo-
phobie mais plus facilement devant une mégalocornée ou une buphtalmie,
Iiris apparaissant alors terne, caché par 'cedéme cornéen (Goddé-Jolly et

Dufier, 1992 ; Dufier, 1994 ; Bechetoille, 1987).

239

ANALYSE



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

240

Le diagnostic peut étre évoqué par le pédiatre et doit étre envisagé systémati-
quement par 'ophtalmologiste qui confirmera le diagnostic.

Maladies oculaires d’origine iatrogéne

Il s’agit de situations simples ot les médicaments utilisés sont a risque oculaire
connu. L’examen ophtalmologique doit &tre systématique et 'attitude discu-
tée avec le pédiatre ou le spécialiste impliqué.

Perspectives dans le dépistage des facteurs amblyogenes

La photoréfraction (photoscreening) a été proposée comme méthode de dépis-
tage de certains facteurs amblyogenes. Elle utilise toutefois un appareillage
aujourd’hui complexe et encore relativement onéreux, actuellement au stade
de I’étude expérimentale. Ce test est fondé sur le principe du test de Bruc-
kner?3, qui analyse I'aspect rouge de la réflexion rétinienne sur la pupille. Il
permet théoriquement de dépister les troubles de la réfraction, les strabismes
et les microstrabismes. Ce test, qui n’utilise théoriquement pas de cyclopégi-
que, serait rapide et donc particulierement intéressant a I’Age préverbal.

Trois appareils ont été commercialisés, les plus étudiés étant le Photoscreener
MTI (Medical technology Inc), le Visiscreen 100 (Vision research Corp) et le
Fortune (ce dernier ne dépistant pas les astigmatismes obliques). Simons et
coll. (1999) ont réalisé, sur un échantillon de 100 enfants de 1 & 3 ans, une
étude comparant un examen utilisant le photoscreener MTI et un examen
ophtalmologique complet avec skiascopie et bilan de strabisme. Pour le stra-
bisme, la sensibilité du dépistage est de 23 % a 50 % et la spécificité de 76 % a
96 %. Létude de Tong et coll. (2000) confirme ces résultats, avec une sensibi-
lité de 65 % et une spécificité de 87 % pour I'amblyopie, et une spécificité de
95 % pour un strabisme supérieur a2 10°. Ottar et coll. (1995) ont étudié avec
le méme appareil une population de 1 003 enfants sains 4gés de 6 a 59 mois ;
949 enfants ont été inclus dans I’étude et les résultats ont été comparés a ceux
donnés par un examen ophtalmologique classique avec cycloplégie. La sensi-
bilité de 'appareil était de 82 %, sa spécificité de 90 %, les valeurs prédictives
positive et négative de 69 % et 95 %, respectivement. Tous les cas de stra-
bisme et d’opacités des milieux transparents ont été détectés par 'appareil.
Cette étude est la plus convaincante en faveur de la généralisation de cette
technique. Kennedy et coll. (1995) ont évalué la capacité d’un appareil,

23. Test utilisant un ophtalmoscope, consistant a observer a une distance d’un metre I'aspect de
la lueur pupillaire dont la teinte varie suivant la position du fond d’ceil recevant le faisceau
lumineux. Quand les deux yeux sont éclairés simultanément par le faisceau de I'ophtalmoscope,
une différence dans le réflexe au rouge indique la présence d'un strabisme ou d’'une anisomé-
tropie
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'Otago Photoscreener, a détecter des facteurs amblyogenes dans la population
générale. Ces auteurs ont comparé chez 1245 enfants un dépistage avec
I'appareil et un dépistage manuel classique par skiascopie (tous dépistages
effectués par des personneles non ophtalmologistes). La sensibilité de I'appa-
reil était de 81 % (33 % pour la méthode manuelle), la spécificité de 98 %
(97 % pour le dépistage manuel) et la valeur prédictive positive de 77 %
(54 % pour le dépistage manuel). Néanmoins, les limites d’utilisation de cet
appareillage doivent étre connues : tirage photographique nécessitant une
infrastructure relativement lourde, interprétation des résultats délicate dépen-
dant de l'opérateur et résultat actuellement meilleur avec 'utilisation de
cyclopégique, ce qui complique naturellement I’examen. Des essais d’amélio-
ration du systéme ont été tentés, a I'aide soit d’un systéme de photographie
polaroid pour le photoscreener MTI, soit d’une vidéophotoréfraction pour
laquelle deux appareils ont été réalisés, le VRPI et le PR2000 ; les performan-
ces insuffisantes de ces appareils et un nombre de faux négatifs encore trop
important ont entrainé un abandon de leur fabrication.

Chez le tout petit, la seule méthode valable pour mesurer la réfraction est la
skiascopie. Chez ’enfant plus grand, des appareils automatiques peuvent étre
utilisés pour mesurer la réfraction sans cycloplégique ; ces réfracteurs automa-
tiques pourraient servir au dépistage, en association avec des examens tels que
le test de I’écran. Les performances actuelles de I'appareil sans cycloplégie le
plus répandu, le Rétinomax, ont été jugées insuffisantes dans un certain
nombre d’études (Cordonnier, 1998 ; Miller, 1999). Une publication récente
(Cordonnier, 2001) montre toutefois une bonne efficacité du Rétinomax (par
comparaison avec un dépistage sous cycloplégie) dans la détection des myo-
pies, des astigmatismes et des hypermétropies. Les sensibilités étaient respec-
tivement pour ces trois pathologies de 87 %, 37 % et 46 %, et les spécificités
de 99 %, 99 % et 97 %. Le Suresight semble étre un appareil tres performant,
mais il n’y a pas actuellement d’étude suffisamment convaincante (Harvey,
2000). Enfin, ’évaluation du Shin-Nippon SRW-5000 par Chat et Edwards
(2001) ne semble pas démontrer de valeur ajoutée pour cette appareil en
termes de dépistage.

En conclusion, strabisme, nystagmus et troubles de la réfraction constituent
les facteurs de risque d’amblyopie les plus importants, et doivent absolument
étre recherchés et traités chez I'enfant afin d’améliorer la vision de la popula-
tion frangaise. La mise en ceuvre d'une méthode fiable de dépistage est
souhaitable, mais les données de la littérature montrent la difficulté a I’élabo-
rer.
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