Rapport joint SOP - SFO

\

o /
‘ \
N |
~ / |
A
(A

MALVOYANCES ET CECITES

COMMENT RENDRE SERVICE A NOS PATIENTS

Sous la direction de

Xavier Zanlonghi

N
MED-LINE SP

Edltlons Société d’ophtalmologie de Paris

Société Francaise

«Ophtalmologie



Editions Med-line
74, boulevard de 'hépital
75013 Paris

Maquette : Meriem Rezgui
Visuel de couverture © Dr Philippe Bensaid

Rapport joint SOP - SFO 2022 - Malvoyances et cécités. Comment rendre service d nos patients
© Editions Med-Line 2022

ISBN : 978-2-84678-324-8

Achevé d’'imprimer par Pulsio en Décembre 2022 - Dépét légal : Décembre 2022.

L'éditeur ne pourra étre tenu pour responsable de tout incident ou accident, tant aux personnes qu’aux biens, qui pourrait résulter soit de sa
négligence, soit de l'utilisation de tous produits, méthodes, instructions ou idées décrits dans cet ouvrage. En raison de l'évolution rapide de la
science médicale, l'éditeur recommande qu’une vérification extérieure intervienne pour les diagnostics et la posologie. Tous droits de traduc-

tion, d’adaptation et de reproduction par tous procédés réservés pour tous pays.

Toute représentation ou reproduction, intégrale ou partielle, faite sans le consentement des auteurs ou de leurs ayants droits ou ayants cause,
est illicite (loi du 11 mars 1957, alinéa 1 de l'article 40). Cette représentation ou reproduction, par quelque procédé que ce soit, constituerait

une contrefagon sanctionnée par les articles 425 et suivants du Code Pénal.



Avant-propos

Le Pr Coscas fut le premier a évoquer un rapport sur le théme de « voir mal ». Le conseil d’administration de la SOP
ayant validé le projet, la coordination d’un ouvrage collectif m’a d'emblée passionné. Le Pr Labetoulle, président de la
Société d’Ophtalmologie de Paris a précisé la demande en souhaitant un rapport « pratique » destiné a tous les non spé-
cialistes d’oui le titre « Malvoyances et cécités : comment rendre service a nos patients ».

En dehors de quelques maladies donnant fréquemment une déficience visuelle comme la DMLA, la rétinopathie dia-
bétique, la maladie myopique, la cataracte et les pathologies de la cornée dans certaines régions du monde, ce sont des
pathologies peu fréquentes, voire rares comme le kératocdne chez les patients trisomiques, que nous évoquerons. Mais
au total, le nombre de patients atteints d’une déficience visuelle est considérable, dépassant les 3 millions en France si
U'on prend en compte tous les stades de la classification internationale de 'OMS?, et dépassant les 2 milliards dans le
monde dont 1,1 milliard sont évitables2.

La réalisation de ce rapport a été rendue complexe par la crise sanitaire mondiale liée a la COVID, puis par la crise
« ukrainienne » de 2022 qui a entrainé, entre autres, une explosion du prix du papier réduisant de fagon importante le
nombre de pages du rapport papier initialement prévu. Consciente de cette difficulté inattendue, la Société Francaise
d’Ophtalmologie a accepté de nous réserver un espace sur son site internet (https:/www.sfo-online.fr) pour mettre en
ligne les chapitres qui ne figureront pas dans la version papier.

Cet ouvrage est centré sur les pathologies et sur les moyens optiques et électroniques permettant de corriger les
déficiences visuelles qu’elles entrainent. Les chapitres sur internet concernent la mesure des déficiences visuelles, les
examens complémentaires nécessaires au diagnostic, au suivi des pathologies, l'accés aux rééducateurs, un rappel sur les
droits sociaux, des adresses...

Je tiens a remercier les Docteurs Defoort-Dhellemmes et Puech de Lille, le Professeur Meunier de Montpellier, tous les
professionnels, les enfants et adultes déficients visuels de U'institut IPHV-OCENS?® de Vertou-Nantes, le Professeur Mou-
riaux et son équipe de Rennes, toute l'équipe d'ophtalmologistes « basse vision » de 'association ORDVI*, le Professeur
Pierre-Yves Robert et le Docteur Béatrice Le Bail de 'Ariba®, le Docteur Bensaid d’OSF®, I'équipe d'UNONO’ de Mayotte,
sans oublier ma formidable équipe d’orthoptistes et de secrétaires. N'oublions pas nos anciens maitres les Professeurs
Frangois (1), Hache (1) et Hamel (1).

Je remercie ma femme, Marie, mes trois enfants pour leur amour et leur soutien sans faille.

J'espere, par la coordination de cet ouvrage, vous faire partager ma passion pour la basse vision, la cécité et ainsi rendre
service a tous nos patients.

Dr Xavier Zanlonghi

1. Rapport mondial sur la vue de 'Organisation mondiale de la Santé, 2021, https://apps.who.int/iris/handle/10665/331812

2. Vision for Everyone: accelerating action to achieve the Sustainable Development Goals. Resolution adopted by the General Assembly of United
Nations on 23 July 2021, A/RES/75/310

3. IPHV-OCENS deux péles d'activités, en déficiences sensorielles et du langage et dans le champ médico-éducatif https:/www.ocens.fr

4. Ophtalmologistes Référents Déficiences Visuelles : https://ordvi.com

5. Ariba : Association représentative des initiatives en basse vision : https://www.ariba-vision.org

6. OSF : http://www.opht-sans-frontieres.org

7.UNONO : Association gérant des Postes Avancés d’Ophtalmologie sur l'ile de Mayotte : https://www.unonowamatso.yt
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PARTIE I.

Epidémiologie,
définitions,
classifications...






Maladies rares, basse vision et cécite

Dr Xavier Zanlonghi', Chloé Werner’, Marine Sourdril’, Lyvia Kou’, Nadja Rousseau’

1. Ophtalmologiste, Praticien Hospitalier, Consultation maladies rares, Service d’Ophtalmologie,
CHU de Rennes

2. Orthoptiste, Centre de compétence maladies rares, Nantes

3. Orthoptiste, Service d’ Ophtalmologie, CHU de Rennes

PLAN

Définitions

Epidémiologie

Maladies rares avec une atteinte purement ophtalmologique

. Maladies rares avec atteinte ophtalmologique associée a une atteinte syndromique

S N

En pratique, face a une maladie rare que doit faire 'ophtalmologiste

1. Définitions « Handicap rare : configuration rare de déficiences ou

de troubles associés, incluant fréquemment une défi-

« Selon la définition européenne décrite par orphanet, cience intellectuelle, dont la prévalence est inférieure
les maladies rares sont définies de la fagon suivante : alcas pour 10 000 habitants.

- chaque entité est définie selon son homogénéité « Polyhandicap : « Dysfonctionnement cérébral précoce
clinique, indépendamment de son étiologie ou du ou survenu au cours du développement, ayant pour
nombre de génes en cause identifiés ; conséquence de graves perturbations a expressions

- la rareté est établie en accord avec la législation multiples et évolutives de l'efficience motrice, percep-
européenne définissant un seuil de prévalence infé- tive, cognitive et de la construction des relations avec
rieur & 5 patients pour 10 000 personnes dans la Uenvironnement physique et humain, et une situation
population générale européenne (1). évolutive d’extréme vulnérabilité physique, psychique

D’autres définitions sont importantes, certaines mala- et sociale au cours de laquelle certaines de ces per-

dies rares pouvant ne pas donner de handicap visuel, alors sonnes peuvent présenter, de maniére transitoire ou
que des maladies fréquentes comme la rétinopathie dia- durable, des signes de la série autistique ».
bétique ne rentrent pas dans la définition d’une maladie + Il convient également de bien distinguer la définition
rare. des « maladies rares » avec celle des « maladies or-
« Handicap : « Constitue un handicap toute limitation phelines », les maladies orphelines étant les maladies
d’activité ou restriction de participation a la vie en so- dépourvues de traitement.

ciété subie dans son environnement par une personne « L'errance diagnostique représente le délai entre l'ap-

en raison d’une altération substantielle, durable ou parition des premiers symptdmes chez le patient et

définitive d’'une ou plusieurs fonctions physiques, sen- la date a laquelle un diagnostic précis est posé par un
sorielles, mentales, cognitives ou psychiques ». médecin. Ce délai se révele souvent tres long pour la

grande majorité des maladies rares. Il peut dépasser

Maladies rares, basse vision et cécité
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plusieurs années dans certains cas, voire beaucoup
plus comme par exemple un patient atteint de surdité
congénitale et chez lequel on découvre vers 'dge de
35 ans une rétinopathie pigmentaire faisant poser le
diagnostic de syndrome de Usher de type 2.

2. Epidémiologie

Il existe entre 6 000 et 8 000 maladies rares identifiées
dans le monde. Chaque mois, 5 nouvelles maladies rares
sont décrites, surtout grice au progreés de la recherche en
génétique et a lapparition de nouvelles techniques de sé-
quencage a haut débit comme l'exome et plus récemment
le génome (2).

Le 3¢ Plan maladies rares de 2018-2022 estime la pré-
valence a 3 millions le nombre de personnes concernées
par les maladies rares en France. A noter que ce chiffre
inclut aussi toutes les maladies rares a haute prévalence
(proche de 1/2000, par exemple la drépanocytose) (3).

Les maladies rares couvertes par la filiere SENSGENE!
sont les maladies rares sensorielles de la vision et de l'au-
dition. Environ 15 000 patients atteints de maladies rares
de 'eeil ou de l'oreille sont pris en charge en file active par
cette filiere. Plus de 80 % des maladies avec une atteinte
visuelle ou neuro-visuelle, qu’elle soit isolée ou associée a
une autre pathologie, de forme syndromique, sont d’ori-
gine génétique.

Nous illustrons les maladies rares ophtalmologiques
par quatre exemples selon leur début dans l'enfance, ou a
l'age adulte, leur caractére isolé ou syndromique.

3. Maladies rares avec une atteinte
purement ophtalmologique

Les plus connues sont l'aniridie (4), les microphtalmies
(4), les dysgénésies du segment antérieur, certaines ca-
taractes, les kératocdnes, les dystrophies cornéennes
héréditaires, le rétinoblastome puis les atteintes de la
rétine comme les maculopathies (maladie de Stargardt
(Figure 1), maladie de Best, rétinoschisis juvénile lié a I',
PRPH?2... (4) et les dystrophies rétiniennes de type baton-
net-cone (Figure 2) ou cdne-batonnet. Certaines patholo-
giesinflammatoires, infectieuses, comme la toxoplasmose
rentrent dans la définition des maladies rares, ainsi que
des atteintes vasculaires comme les syndromes de Coast.
Il faut également citer les atteintes rares du nerf optique
comme la neuropathie optique de Leber (Figure 3), l'atro-
phie optique dominante (4).

1. Filiére des Maladies Rares Sensorielles.

X. Zanlonghi

X. Zanlonghi

X. Zanlonghi

L:/ri-'l pm

Enfant de 13 ans, baisse d'acuité visuelle récente a 0,5 (5/10°)
des deux yeux. L'autofluorescence montre un discret anneau
hyperautofluorescent maculaire. La coupe OCT montre une atteinte
de la ligne ellipsoide (fleches jaunes). La recherche génétique a
identifié 5 variants pathogénes dans le gene ABCA4.

Rétinopathie pigmentaire asymétrique entre la rétine supérieure
et inférieure ayant fait porter le diagnostic erroné de séquelles
de rétinopathie inflammatoire. L'analyse de I'exome a retrouvé
deux variants dans le géne EYS ¢.7919G>A p.(Trp2640%) et
€.9299_9302delCTCAp.(Thr3100lysfs*26).

Within Normal Limits.

| masevam |
P

0 45 90 135 180 225 270 315 360
™P  SUP NAS INF

Classification OD

Outside Normal Limits |

68 ans, acuité visuelle 0,1 (1/10¢) : NOHL (Neuropathie optique héréditaire
de Leber) 11778G>A survenue vers l'age de 6 ans et stable depuis. Latrophie
optique n'est pas complete malgré plus de 60 années d’évolution.



4. Maladies rares avec atteinte
ophtalmologique associée
a une atteinte syndromique

Elles sont trés nombreuses, mais chaque maladie rare
a unidentifiant unique, le numéro ORPHA, consultable sur
le site d'information Orphanet, par exemple le syndrome
de Marfan a le numéro 558.

Le périmétre de la filiere Sensgene couvre plus de
1000 maladies touchant la vision dont la liste se trouve
sur le site Orphanet (5, 6).

Lerdle de 'ophtalmologiste est double, car la voie d’en-
trée vers une maladie syndromique est souvent visuelle,
mais également dans de nombreux cas le neuropédiatre
(Figure 4), le généticien, 'ORL, de nombreux spécialistes
cherchent a connaitre précisément le phénotype ophtal-
mologique et 'éventuelle déficience visuelle associée.

5. En pratique, face a une maladie
rare que doit faire I’ophtalmologiste

5.1. Prise en charge thérapeutique
de la déficience visuelle : les principes

Le diagnostic ophtalmologique et génétique doit étre
assuré par des équipes trés spécialisées que l'on trouve
dans les centres de référence-compétence de la filiere
Sensgene. Plus de 80 % des maladies rares avec atteinte
visuelle ou neurovisuelle sont d’origine génétique. Les
plateformes de séquencage trés haut-débit, les grands
panels, le Plan France Médecine Génomique 2025 (2) ont
révolutionné les diagnostics avec des taux de diagnostics
positifs approchant par exemple les 80 % pour les macu-
lopathies.

Les moyens de rééducation mis en ceuvre et les objec-
tifs de la prise en charge sont variables selon plusieurs
parameétres :

«le degré d’atteinte de la vision centrale : le patient
peut étre malvoyant (acuité visuelle entre 1/20° et
3/10¢), avoir une cécité de seuil « légal » (< 1/20°), ou
étre dans la situation trés inconfortable des > a 3/10¢
et < a 5/10¢ avec réglementairement l'impossibilité de
conduire ;

« lassociation avec une autre déficience doit étre re-
cherchée, surdité en priorité.

De nombreux professionnels médicaux et paramédi-
caux peuvent étre impliqués dans la phase de diagnostic

puis dans l'accompagnement pour 'acquisition d’une cer-
taine autonomie.

T gues
-

—

X. Zanlonghi

Enfant de 9 mois : important retard d’éveil visuel avec absence de
poursuite d'une cible structurée associée a une hypotonie axiale.
Le bilan neuropédiatrique, métabolique et génétique a retrouvé
2 mutations dans le gene SALSA2, donnant un déficit en succinyl-
CoA ligase.

5.2.La prise en charge de la déficience visuelle

Elle comporte (7) :

« 'annonce de la déficience liée a une maladie rare;
« une prise en charge psychologique ;

« une prise en charge sociale :

- en cas de malvoyance ou de cécité, le patient doit
étre reconnu par la MDPH d’ou la rédaction du certi-
ficat (volet 2 de la MDPH) ;

- deés le diagnostic clinique ou mieux génétique de la
maladie rare, des démarches seront effectuées pour
permettre la reconnaissance du statut d’affection
longue durée hors liste (ALD 31);

- une information sur les dispositifs médicaux (DM),
comme les loupes par exemple ;

« l'adaptation de l'environnement, par exemple le loge-
ment;

« une information vers les sites internet pour trouver les
associations de patient.

Maladies rares, basse vision et cécité
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5.3. L’importance de I’age

Elle varie selon l'age :

« pour les moins de 18 ans scolarisés : chaque enfant
nécessite, de la part de 'éducation nationale une prise
en charge éducative spécifique avec des aides ciblées
en fonction de ses besoins (Onisep (8) et Handiscol
(9)). Une articulation pas toujours simple doit se faire
entre 'éducation nationale, la MDPH, Uenfant et ses
parents ;

« pour celui qui travaille, la survenue de la déficience
visuelle met en question le maintien dans 'emploi ou
I'accés a un reclassement professionnel (7, 10), avec le
probléme spécifique de la conduite de véhicule (11) ;

« pour l'adulte qui ne travaille pas et la personne dgée,
la prise en charge du handicap visuel séveére, reléve
d’équipes multidisciplinaires qui sont en charge d’ac-
compagnement médico-social dans les structures
correspondantes : SAMSAH (Service d’Accompagne-
ment Médico-Sociale pour Adultes Handicapés), SSR
(Service de Suite et de Réadaptation). Les centres lo-
caux d'information et de coordination (CLIC) sont des
guichets d’accueil, d’information et de coordination
ouverts aux personnes agées et a leur entourage, ainsi
qu’aux professionnels de la gérontologie et du main-
tien a domicile.

Références

5.4. La pratique sportive

La pratique sportive doit étre encouragée quel que soit
le degré de déficience visuelle.

Un handisport est un sport dont les régles ont été amé-
nagées pour qu'il puisse étre pratiqué par des personnes
ayant un handicap physique ou sensoriel. Beaucoup de
ces sports sont basés sur des sports existants. Toutefois,
certains sports ont été créés spécifiquement pour les per-
sonnes handicapées et n’ont pas d’équivalent en sport va-
lide comme le Judo, Goalball, Torball, Cécifoot (Football),
Showdown, Tamdem (https://www.handisport.org)

LIBSA (International Blind Sport Association) est la fé-
dération internationale qui gére le sport pour les athlétes
handicapés visuels, aveugles et amblyopes. La classifica-
tion B1 (cécité totale), B2 (cécité légale), B3 (basse vision
trés sévére) a été mise a jour en janvier 2012 (https://ib-
sasport.org/growing-blind-sports/classification/)
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PLAN

1. Principales causes évitables de malvoyance

2. Principales causes de cécité chez les personnes de plus de 50 ans dans le monde

3. Dégénérescence maculaire myopique

L'Organisation Mondiale de la Santé a défini des para-
métres permettant de mesurer le nombre d’années vé-
cues avec une incapacité physique ou mentale (Years Lived
with Disability : YLDs) et le nombre d’années potentielle-
ment perdues du fait de l'incapacité (Disability Adjusted
Life Years : DALYs). Ces indicateurs permettent de mieux
appréhender l'impact potentiel d’'une maladie sur la vie
professionnelle d’un individu. A titre d’exemple, 'age de
début de la DMLA, en général vers 75-80 ans, n’a pas ou
peu d’impact professionnel direct sur la personne malade,
alors que la myopie maladie, avec un dge d’apparition des
complications maculaires survenant fréquemment autour
de 50 ans, aura potentiellement un impact socio-profes-
sionnel beaucoup plus marqué.

La Banque Mondiale a été a linitiative de la premiére
étude du Global Burden Disease Group visant a mesurer
Uimpact en termes de santé de plus de 100 maladies ou
traumatismes sur différentes régions du globe. La pre-
miére étude du GBD a été menée en collaboration entre
l'Organisation Mondiale de la Santé et 'école de Santé
Publique de Harvard. L'étude publiée en 1996 a permis
aux auteurs d’introduire la notion de nombre d’années
potentiellement perdues du fait de l'incapacité (DALY),
paramétre quantitatif utile pour quantifier et pour

comparer entre eux 'impact de maladies différentes, de
facteurs de risque ou de blessures en termes de nombre
d’années potentiellement perdues (1).

Dans ce contexte, une publication du Lancet parue sous
l'égide du GBD group montre que, parmi l'ensemble des
maladies, les troubles de la réfraction et de 'accommo-
dation se placent en 14¢ position. Ces troubles réfractifs
constituent la premiére cause oculaire de nombre d’an-
nées vécues avec une incapacité (2). Si cette assertion
peut nous étonner, nous européens qui disposons d’un ac-
cés libre et presque gratuit aux soins, la difficulté d’accés a
un équipement de correction optique adapté reste la régle
dans de nombreux pays. A noter que les deux premiéres
pathologies entrainant le plus d’années perdues avec in-
capacités sont les lombalgies et la dépression.

D’un point de vue purement formel, la malvoyance est
définie par une acuité visuelle inférieure a 3/10¢ et supé-
rieure ou égale a 1/20° sur le meilleur ceil et la cécité par
une acuité visuelle inférieure 4 1/20° sur le meilleur ceil ou
un champ visuel binoculaire de moins de 10°.

L'objectif de ce chapitre est de dresser le panorama des
principales pathologies aboutissant a un handicap visuel
dans le monde et en Europe (3).

Epidémiologie des pathologies aboutissant 4 un handicap visuel dans le monde et en Europe
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Les données de prévalence chez l'enfant et l'adulte
jeunes étant rares, nous ne ferons mention que des don-
nées chez l'adulte de 50 ans ou plus. La prévalence glo-
bale de la malvoyance et de la cécité en rapport avec des
causes dites évitables (cataracte, glaucome...) chez les
adultes de 50 ans et plus est d’environ 95,8/1000 indivi-
dus dans le monde [intervalle de confiance de 85,124 108],
avec de grandes variations par continent et par pays.

1. Principales causes évitables
de malvoyance dans le monde

En 2020, les principales causes de malvoyance sont
les troubles réfractifs non corrigés (86,1 millions de cas
soit 45,8/1000), la cataracte (78,8 millions de cas soit
43,4/1000), la DMLA (6,2 millions de cas soit 3,39/1000),
le glaucome (4,1 millions de cas soit 2,29/1000), et la
rétinopathie diabétique (2,9 millions de cas soit une
prévalence de 1,59/1000) (Figures 1 et 2).
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Des disparités importantes existent entre les diffé-
rentes régions en termes de prévalence et de causes
de malvoyance évitables. Ainsi, pour les pays a « hauts
revenus », les principales causes de malvoyance sont
les troubles réfractifs non corrigés représentant
44,5 % des cas (prévalence de 21,1/1000), la cataracte
avec 33,5 % des causes (18,6/1000), la DMLA représen-
tant 3,2 % des causes de malvoyance (prévalence de
1,74/1000), le glaucome représentant 2,5 % des causes
de malvoyance avec une prévalence de 1,41/1000
puis la rétinopathie diabétique représentant 1,9 %
des causes de malvoyance avec une prévalence de
0,91/1000. A linverse, en Afrique sub-saharienne, la
cataracte et les troubles réfractifs non corrigés repré-
sentent respectivement 43,3 % et 26,7 % des causes
de malvoyance évitables.

2. Principales causes évitables
de cécité dans le monde a 50 ans
ou plus

Globalement, les principales causes de cécité sont
la cataracte, responsable de 45,4 % des causes de céci-
té (prévalence globale de 7,99/1000), suivie du glauco-
me (11 %) avec une prévalence globale de 1,90/1000,
des erreurs réfractives non corrigées (6,6 %) avec une
prévalence globale de 1,21/1000, de la DMLA (5,6 %)
(prévalence de 0,97/1000) puis de la rétinopathie dia-
bétique (2,5 %) avec une prévalence de 0,45/1000.

Il existe bien entendu de grandes variations entre
les régions. Ainsi, en Afrique sub-saharienne, les prin-
cipales causes de cécité sont la cataracte (39,8 %) et
le glaucome (17,8 %) tandis que dans les pays a hauts
revenus, le glaucome (28,2 %) et la DMLA (21,6 %)
représentent les principales causes de cécité.

3. Dégénérescence maculaire
myopique

Ailleurs qu’en Chine, il reste difficile d’évaluer 'im-
pact de la myopie en termes de malvoyance ou de
cécité. Les données en Chine montrent que la préva-
lence de la cécité en rapport avec la dégénérescence
maculaire myopique est de 0,2/1000, comparable a
la cécité imputable a la DMLA et que la prévalence de
la malvoyance en rapport avec une dégénérescence

Epidémiologie des pathologies aboutissant 4 un handicap visuel dans le monde et en Europe

myopique est de 2,1/1000, supérieure a celle de la
DMLA, du glaucome ou de la rétinopathie diabétique.
Laugmentation de la prévalence de la myopie obser-
vée de fagon trés claire en Asie ces derniéres décen-
nies, avec une prévalence de la myopie forte évaluée
par exemple a prés de 20 % chez les étudiants chinois
(4), 21 % chez les adolescents de 16-18 ans a Taiwan
(5) ou de prés de 15 % chez des conscrits de Singapour
(6), augure d’une augmentation trés forte de la pré-
valence de la malvoyance ou de la cécité en rapport
avec les complications de la myopie en général, et de
la maculopathie myopique en particulier au cours des
prochaines décennies.

Dans ce contexte, les principaux moyens de pré-
ventions a appliquer chez les enfants pour enrayer la
progression de la myopie incluent l'utilisation de me-
sures environnementales en promouvant les activités
extérieures et restreignant les activités de prés, l'uti-
lisation d’approches optiques (verres freinateurs de
myopie, lentilles freinatrices a port diurne ou nocturne
comme l'orthokératologie) ou des approches pharma-
cologiques (atropine diluée). Les approches optiques
du type verres freinateurs ou lentilles freinatrices ain-
si que l'approche pharmacologique ont une efficacité
en termes de réduction de la progression variant de
40 a 60 %. Le fait que les principales études aient été
menées en Asie souléve le probléme de l'efficacité de
ces mesures chez les enfants européens. En outre, le
développement d’algorithmes thérapeutiques sera
nécessaire pour définir plus précisément les popula-
tions-cibles selon l'dge de début, le degré de la myopie
et le profil de progression de la myopie, les types de
traitement 3 adopter (traitement unique ou combiné)
et la durée de ces traitements afin d’obtenir le meilleur
résultat en termes de réduction de la progression de la
myopie au prix d’une limitation des effets secondaires.

Conclusion

Les troubles réfractifs (Figure 3) et la cataracte
(Figure 4) représentent une grande part des causes de
malvoyance et de cécité dans le monde. La difficulté
d’accés au dépistage et aux soins ophtalmologiques
en milieu rural, le renoncement aux soins pour raison
économique ou une démographie médicale défavo-
rable sont des causes souvent invoquées.
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Prévalence brute de perte de vision en raison de erreur de réfraction, 2020
(adultes 50+, males & femmes)
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Source : Données du modéle VLEG/GBD 2020, accessibles via le Vision Atlas de I'l|APB.
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- https://www.iapb.org/fr/ AIPC est lalliance mon-
diale pour le secteur de la santé oculaire, avec plus de
150 organisations dans plus de 100 pays, travaillant
ensemble pour un monde ot 'accés aux soins ocu-
laires est universel.

- https://apps.who.int/iris/handle/10665/331812

- Le Rapport mondial sur la vision de 'OMS (2019) :
https://apps.who.int/iris/handle/10665/331812

- Que faudra-t-il pour éliminer les défauts de réfrac-
tion non corrigés d’ici 2050 ? https:/www.essi-
lorseechange.com/wp-content/uploads/2021/01/
Eliminer-le-mal-voir-en-une-generation_Rapport.pdf
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PLAN

1. Déroulement de l'étude/ Méthode
2. Résultats
3. Discussion

Dans la littérature, la prévalence de la cécité infantile
est de l'ordre de 0,3 pour 1000 enfants dans les pays in-
dustrialisés (1,2). D’aprés les données épidémiologiques
des registres du nord de l'Europe, la prévalence des défi-
cits visuels sévéres est de 0,513 0,71 pour mille enfants de
0a5ans, de 0,853 1,37 pour mille enfants de 6 3 11 ans et
de 0,92 31,30 pour mille enfants de 11 4 15 ans. En France,
elle était estimée 3 0,28 pour 1000 enfants en 2002 (3).

Les principales causes de cécité chez I'enfant sont trés
différentes a l'échelle internationale, elles sont en effet
largement déterminées par le niveau de développement
socio-économique du pays et par la possibilité d’accés aux
soins de santé primaire et aux services de soins oculaires.
Dans les pays a haut revenu, les causes dominantes de
malvoyance et de cécité pédiatriques sont les lésions du
nerf optique et des voies optiques supérieures. Dans les
pays a faible revenu, les causes majeures sont les cica-
trices cornéennes secondaires a la rougeole, a la carence

en vitamine A et la kérato-conjonctivite gonococcique
du nouveau-né. Dans les pays a revenu intermédiaire, la
rétinopathie des prématurés est une cause importante.
Enfin, parmi les autres étiologies, on retrouve dans tous
les pays : la cataracte congénitale, les dystrophies hérédi-
taires et les malformations congénitales (4,5).

Le diagnostic précoce de la cause de malvoyance/
cécité est primordial. En effet, connaitre la cause d'une
déficience visuelle donne d’emblée une idée de son re-
tentissement sur les différentes fonctions visuelles et de
son évolutivité. Ces notions sont essentielles a connaitre
avant de décider d’un protocole de rééducation ou réha-
bilitation et pour en définir les modalités, en particulier
chez les patients dont les fonctions visuelles ne sont pas
mesurables (enfants, polyhandicapés).

A ce jour, en France, il n’existe pas de registre national
pour le recueil des données des enfants atteints de dé-
ficiences visuelles (DV) sévéres quelles qu’elles soient.

Causes de malvoyance et de cécité chez les enfants du nord de la France en 2018
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Aléchelle territoriale, deux départements possédent leur
propre registre : il s’agit du département de l'lsére, avec
le registre des handicaps de l'enfant et de l'observatoire
périnatal (RHEOP), qui a recensé les cas de déficiences sé-
véres de 'enfant a I'age scolaire entre 1980 et 1991 (6) ;
du département de Haute-Garonne avec le registre des
Handicaps de l'enfant en Haute-Garonne (2000). Or, des
enquétes épidémiologiques sont nécessaires pour arriver
a mieux connaitre 'histoire naturelle d’une maladie, sa
prévalence, son incidence et sa durée. Elles servent aussi
a la planification sanitaire et a la bonne gestion des ser-
vices d’ophtalmologie. Certaines pathologies, notamment
les dystrophies rétiniennes héréditaires ont fait l'objet
d’enquétes épidémiologiques trés précises. Par exemple,
l'étude de B. Puech (7) menée de 1972 4 1989 a permis
une estimation de la prévalence pour chacune de ces
affections.

Lessentiel de nos connaissances sur ce sujet provient
des pays en voie de développement ou essentiellement
d’examens d’enfants dans les écoles spécialisées pour les
aveugles (blindness school). Il n'existe pas de systéme de
collecte de données, normalisé, a 'échelle mondiale. Les
données dont nous disposons suggérent que les causes
de cécité infantile varient considérablement d’une région
du monde a l'autre. Dés lors, la stratégie de lutte contre la
cécité et la malvoyance chez l'enfant doit étre différente
sur le plan des préventions primaires, secondaires et
tertiaires.

Actuellement, en France, depuis la loi du 11 février
2005 légiférant sur les droits des personnes handicapées
et avec la création de la Maison Départementale des Per-
sonnes Handicapées (MDPH) dans chaque département,
un certificat ophtalmologique est rempli pour toute per-
sonne en situation de handicap visuel, si elle le souhaite.
Ce certificat est obligatoire pour permettre d’orienter et
d’attribuer allocations et prestations a la personne en
situation de handicap. De maniére dématérialisée, il va
constituer une source d’informations concernant ['épidé-
miologie de la malvoyance sur le plan national.

1. Déroulement de I’étude/Méthode

Nous avons mené une étude épidémiologique rétros-
pective de 2018-2019 dans le service d’Explorations de
la Vision et Neuro-Ophtalmologie du CHU de Lille, afin
d’identifier les pathologies que présentent les enfants
atteints de malvoyance et de cécité dans la région Nord-
Pas-de-Calais. La population cible correspond aux enfants
dgés de 0 a 20 ans suivis dans le service des explorations
de la vision et neuro-ophtalmologie du CHU de Lille et
pris en charge pendant 'année scolaire 2018-2019 dans

des structures médico-sociales du nord de la France
accueillant ou accompagnant des jeunes déficients vi-
suels n‘ayant pas ou peu de handicaps associés, c’est-a-
dire dont le principal handicap est la déficience visuelle :
U'Institut des Jeunes Aveugles a Lille (IJA), 'Ecole Régio-
nale pour Déficients Visuels (ERDV) et l'Institut médico-
éducatif « La pépiniére », situés a Loos.

Les données ont été recueillies par analyse rétrospec-
tive des dossiers médicaux. Ces enfants déficients visuels
sont évalués par des équipes hospitaliéres du service des
Explorations de la Vision et de Neuro-Ophtalmologie et
du service d’ophtalmologie du CHRU de Lille permettant
de rendre un diagnostic valide et précis. A noter les deux
départements, le Nord et le Pas-de-Calais, ne comportent
qu’un seul Centre Hospitalier Universitaire, situé a Lille,
ol consultent tous les patients ayant un probléme com-
plexe et nécessitant un plateau technique spécialisé,
ces enfants sont ensuite orientés dans ces structures
d’accueil si besoin.

Les données ont été collectées anonymement, elles
ont été analysées a la main et sont présentées dans des
statistiques descriptives et compilées dans des tableaux
et graphiques. Dans certains cas, les enregistrements ne
contenaient pas de renseignements complets sur toutes
les variables examinées.

2. Résultats

Au total, 527 patients dgés de 0 a 20 ans ont été in-
clus dans la présente étude, dont 224 filles (43 %) et 303
garcons (57 %). LU'age moyen des patients est de 10 ans.
Lacuité visuelle de loin a été évaluée a l'aide de l'échelle
décimale quand elle pouvait étre mesurée et l'acuité vi-
suelle de prés avec l'échelle de Parinaud. LAV binoculaire
moyenne des 384 patients dont l'acuité était mesurable
est de 2/10° (grade 1 OMS) ; 95 patients ont une acuité
visuelle évaluée selon la perception lumineuse et aux
mouvements de la main. Lacuité moyenne de prés est de
Parinaud 11. Le grade de déficience visuelle moyenne se-
lon les critéres de 'OMS est de grade 2 (déficience visuelle
sévére). Enfin, les pathologies les plus fréquemment re-
trouvées sont les dystrophies rétiniennes héréditaires de
l'enfant (DHR) (21,25 %), les cécités cérébrales (14,42 %),
l'albinisme (10,35 %), U'hypoplasie des nerfs optiques
(6,64 %) et la cataracte congénitale (6,07 %). Les cécités
cérébrales (CC) sont dans 60,5 % des cas liées a une cécité
corticale et dans 27,6 % des cas sont secondaires a une
pathologie tumorale.

Dans la présente étude, pour définir la déficience vi-
suelle, nous avons classé les patients selon les critéres de
'OMS en ne tenant compte que de l'acuité visuelle car le



champ visuel n'est pas toujours faisable en raison de
l'age de l'enfant et des troubles associés ou non rensei-
gnés. Au total, 129 patients (24 %) n’étaient pas consi-
dérés comme déficients visuels (DV) mais nous souli-
gnons une nouvelle fois 'absence de prise en compte
du champ visuel, 243 patients (46 %) étaient DV modé-
rés a sévéres (grades 1 et 2), enfin 109 patients (21 %)
étaient en cécité (grades 3-4-5). Pour 48 patients
(9 %), l'acuité visuelle n'était pas chiffrable en raison de
I'age ou d’une déficience cognitive associée (Figure 1).
Concernant les grades 0, plus de 50 % représentent
les albinismes qui se sont améliorés progressivement
avec l'age, et les dystrophies rétiniennes héréditaires
de l'enfant ayant une atteinte du champ visuel impor-
tante non prise en compte dans l'évaluation du grade
OMS car non disponible la plupart du temps.

Deux sites anatomiques représentaient plus de
la moitié des atteintes des patients de notre étude :
la rétine et les fonctions cérébrales supérieures.

En effet, 224 patients (42 %) présentaient une at-
teinte rétinienne et 82 patients (16 %) présentaient un
ceil fonctionnel avec des fonctions cérébrales altérées
(Tableau ).

grade OMS

mo

1
m2
m3
m4
m5

2%

mo

Répartition de la sévérité des déficiences visuelles selon le grade
OMS.

Tableau I : Classification descriptive et étiologique de la malvoyance dans notre étude (selon I'OMS)

Classification

descriptive

étiologique enfance héréditaire | Indéterminée | péri-natal | anténatal Total général
Cornée 13 8 21
Cristallin 5 29 34
Globe 5 34 12 51
Nerf optique 13 28 37 78
Normal 17 9 38 13 5 82
Rétine 199 10 13 2 224
Uvée 18 8 26
Glaucome 1 1
Total général 30 288 164 38 7 527

Plus de la moitié des patients, soit 288 patients
(55 %), présentaient une pathologie d’origine hérédi-
taire, cela concerne notamment les dystrophies réti-
niennes, les amauroses congénitales de Leber, les aniri-
dies, les albinismes et les glaucomes congénitaux. Pour
164 patients (31 %), l'origine était « indéterminée », cela
concerne entre autres les cécités cérébrales, les micro-
phtalmies, les colobomes, les hypoplasies du NO et les
nystagmus congénitaux. Trente patients (6 %) présen-
taient une DV dont lorigine était survenue pendant
l'enfance, comme les traumatismes et les tumeurs. En-
fin, pour 38 patients (7 %), U'origine de la DV était liée
aux accidents périnataux.

Causes de malvoyance et de cécité chez les enfants du nord de la France en 2018

3. Discussion

En se rapportant a la classification étiologique de la
malvoyance, les résultats de cette étude montrent une
image hétérogéne avec une prédominance d’étiologies
héréditaires et indéterminées, une image similaire a
celle des pays industrialisés et différente de celle obser-
vée dans les pays en développement. Comparativement
aux autres études, les malvoyances et cécités d’origine
périnatale ainsi que celles acquises dans l'enfance (syn-
drome du bébé secoué notamment dans la présente
étude) restent faibles, ceci pouvant étre lié a la politique
de santé de la petite enfance et a la gratuité des soins
(Tableau ).
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Tableau II : Classification étiologique de la malvoyance selon I'OMS. Taux selon les régions du monde :

Afrique de I'Ouest et Chili (8), Chine (9), Ethiopie (10), Indonésie (11), République du Suriname (12), Turquie (13),
Royaume-Uni (14), Etats-Unis (15).

Etudes Héréditaire (%) Périnatal (%) | Anténatal(%) | Enfance (%) Indéterminée (%)

Présente étude 55 7 1 6 31

Afrique de I'Ouest 21,1 2,5 77 33,8 34,9
Chili 30,4 20,8 9,2 12 27,6
Chine 30,7 2,3 0,1 14 52,9
Ethiopie 3,4 1 0,7 49,8 45,1
Indonésie 10,6 1,8 53 12,4 69,9
R du Suriname 13,8 21,5 1,5 6,2 56,9
Royaume-Uni 33 13 6 18 34

Etats-Unis 25 17 12 17 17

En Europe, les principaux sites anatomiques de céci-
té infantile sont la rétine, la cécité cérébrale (CC) puis le
nerf optique. Aux Etats-Unis, le site anatomique le plus
représenté est la rétine puis le globe oculaire. Par ailleurs,
il est important de rappeler qu'il s’agit d’'un « handicap
invisible » et le dépistage de l'ensemble des dystrophies
rétiniennes croit jusqu’a l'age de 35 ans. Par exemple, pour
le rétinoschisis, 'age de découverte de l'affection corres-
pond surtout aux 15 premiéres années de vie. Pour la ma-
ladie de Stargardt, il s’étend jusqu’a 20 ans et pour la dys-
trophie de Best, il est plus tardif d'ou l'absence de cette
affection dans notre étude. Le taux de CC aux Etats-Unis
dans l'étude de Kong (15) est inférieur a celui de notre sé-
rie car les enfants atteints de CC ont également tendance
a avoir des handicaps multiples et bon nombre d’entre
eux n’étaient pas inscrits dans ces établissements pour
jeunes aveugles aux Etats-Unis. En Asie, le globe oculaire
est le site anatomique principalement atteint. Alors qu’en
Afrique, il s'agit de la cornée, consécutivement aux mala-
dies infectieuses et a la malnutrition (8).

Certaines pathologies étaient difficiles a classer selon
la classification de 'OMS, notamment l'aniridie, classée
dans la catégorie « uvée », alors que la DV est principa-
lement liée a l'atteinte rétinienne (hypoplasie fovéolaire)
et aux complications associées (glaucome, cataracte et
kératopathie).

Au vu de cette étude, il persiste un nombre important
de cataractes congénitales alors qu’on pouvait s’attendre
a un taux plus faible dans nos régions. Ce taux est lié a 2
facteurs relevés dans notre série : la présence d’un nys-
tagmus chez 70 % de nos sujets mais également a la myo-
pie forte dans ¥4 des cas (avec ses complications secon-
daires). Nous notons aussi la présence d’'une amblyopie
strabique chez 80 % de ces enfants. Néanmoins, ce taux
a été divisé de moitié sur 20 ans. En effet, la méme étude,
réalisée dans notre région, en 1995, évaluait ce tauxa 13 %

et la cataracte congénitale était alors la principale patho-
logie de ces structures (16).

De méme, onremarque un nombre important de cécités
cérébrales et d’hypoplasies du nerf optique qui s'intégrent
dans la moitié des cas a une dysplasie septo-optique.
Dans les causes de cécités cérébrales, 60 % sont d’ori-
gine corticale, pour la plupart secondaires a des lésions
hypoxiques anté ou périnatales. Celles-ci s’'expliquent
par la réanimation périnatale qui accroit le nombre d’en-
fants vivants de petits poids (17). Par ailleurs, 28 % sont
d’origine tumorale et 12 % sont d’origine indéterminée. Il
nous parait également important de souligner, que dans
les causes de cécités cérébrales, tous les éléments de
la fonction visuelle pourront étre déficitaires : fixation,
acuité centrale, champ visuel, perception du mouvement,
atteintes cognitives (agnosie des images, des objets, des
visages, troubles visuo-spatiaux), atteintes oculomotrices
(déviations toniques, strabisme, nystagmus) (18). De par
la population source choisie, ont été exclues de l'étude les
déficiences visuelles avec handicaps sévéres associés. Or
ces déficiences visuelles avec autre déficience associée
représentent 60 % selon le registre RHEOP (7). Dés lors,
bien que le nombre de cécités cérébrales soit important, il
est certainement sous-estimé en raison du polyhandicap
qui les accompagne en régle générale.

Enfin, dans l'étude de 1995 (16), la myopie était une
cause principale de malvoyance retrouvée dans ces struc-
tures. Dans la présente étude, il existe un nombre de cas
trés faible de troubles réfractifs responsables de mal-
voyance : soit ils sont associés a un polyhandicap avec
troubles cognitifs et de l'attention nécessitant alors une
prise en charge pluridisciplinaire dans des structures
médico-sociales adaptées, soit parfois a 'absence de la
réalisation d’un bilan électrophysiologique permettant de
redresser le diagnostic.



Actuellement, la définition de la malvoyance suit les
critéres de 'OMS, qui ne prend en compte que l'acuité
visuelle et le déficit du champ visuel. Elle est peu infor-
mative et non adaptée a nos régions. Cette classification
ne donne aucune information sur la géne fonctionnelle
pouvant aggraver nettement la déficience visuelle et donc
de la nécessité d'une prise en charge spécifique en fonc-
tion de latteinte. Par exemple, un nystagmus entraine
une fatigue visuelle importante, ainsi l'acuité visuelle
sera meilleure chez un sujet reposé et évalué en début
de journée. De méme, la photophobie de l'achromate et
des albinismes, 'héméralopie des dystrophies rétiniennes
ou la douleur des glaucomes congénitaux et des atteintes
cornéennes sont des éléments a prendre en compte dans
l'évaluation de la déficience visuelle. Cela explique que
la médiane des grades OMS de la présente étude ne soit
que de 1, soit une DV légére. De plus, l'atteinte du CV est
sous-estimée. Il faut une atteinte majeure dans la défini-
tion de la DV et elle ne prend en compte que le rétrécisse-
ment concentrique. Or, dans les dystrophies rétiniennes
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La rétinopathie diabétique
La rétinopathie drépanocytaire

o v R W

. Autres pathologies

Depuis la loi constitutionnelle du 28 mars 2003, les
départements et régions d’outre-mer (DROM) et les
collectivités d’outre-mer (COM) rassemblent les terri-
toires de la République francaise éloignés de la France
métropolitaine. Ils correspondent a l'ancienne déno-
mination de départements d’outre-mer et territoires
d’outre-mer (DOM-TOM). Ils se localisent en Amérique
(Guadeloupe, Martinique, Guyane, Saint-Barthélemy,
Saint-Martin, Saint-Pierre et Miquelon), dans l'océan
Indien (La Réunion, Mayotte) et dans l'océan Pacifique
(Wallis et Futuna, Polynésie francaise, Nouvelle Calé-
donie). A 'exception de Saint-Pierre et Miquelon, les
DROM-COM se situent en région tropicale. En dehors
de la Guyane, les DROM-COM sont constitués d’iles.

Le glaucome primitif a angle ouvert chez les afro-descendants

. Dégénérescence maculaire liée a 'Age (DMLA) et vasculopathie polypoidale choroidienne
Maladies démyélinisantes du systéme nerveux central dans les Antilles

La population des DROM-COM regroupe environ
2,8 millions d’habitants, soit 4 % de la population
francaise (1). Les Antilles et la Guyane compte 1,1 mil-
lions d’habitants, essentiellement issus du métissage
des populations amérindiennes, noires, blanches, et
indiennes qui ont occupé la région au fil des siécles.
Quatre-vingts pour cent de la population au moins
serait constituée d’afro-descendants (AD). Le pour-
centage de la population caucasienne aux Antilles se
situerait entre de 8 et 10 %. En 2017, la population de
I'ile de la Réunion s’élevait a 853 659 habitants (1). La
population réunionnaise comporterait 40 a 50 % d’AD
et 20 a 30 % de sujets d’origine indienne.

Particularité des pathologies cécitantes...
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En France, les statistiques sur l'appartenance a des
groupes ethniques sont rares, peu fiables et ne figurent
pas dans les recensements. Nous ne disposons que d’esti-
mations et de surcroit particulierement subjectives en cas
de fort métissage. La plupart des résultats au sujet des
maladies oculaires (morbidité, incidence, prévalence...)
proviennent des études conduites dans des régions voi-
sines des DROM-COM, notamment anglophones et qui
partagent dans la plupart des cas les mémes caractéris-
tiques démographiques. A l'exception des Antilles dont
la population est plus dgée et le vieillissement s’accélére,
les DROM-COM se caractérisent par des habitants plus
jeunes au regard de la population nationale. En Guyane,
l'age médian est de 23 ans contre 39 ans en France mé-
tropolitaine. En 2020, le nombre de personnes déficientes
visuelles enregistrées a la Maison Des Personnes Han-
dicapées de Martinique (MDPH 972) était de 1213 pour
376 000 habitants (1). La répartition était : 588 (48,5 %)
femmes, 625 (51,5 %) hommes, 82 (6,8 %) entre O et
20 ans, 548 (45,2 %) entre 21 et 60 ans, 381 (31,4 %) entre
61et 75 et 202 (16,6 %) > 75 ans. Le nombre moyen annuel
de nouvelles inscriptions entre 2015 et 2019 était de 353
(309-374).

La situation particuliere de chaque DROM-COM en
termes de caractéristiques démographiques est a lori-
gine d’une distribution et d’une gravité singuliere des
différentes maladies oculaires. Il s’agit principalement
du glaucome primitif 3 angle ouvert (GPAO), des rétino-
pathies diabétique et drépanocytaire et de la dégénéres-
cence maculaire liée a l'age.

1. Le glaucome primitif a angle
ouvert chez les afro-descendants

La prévalence globale du GPAO serait de 4,2 % dans
la population mélanoderme contre 2,1 % dans la popu-
lation caucasienne. Comme dans toutes les populations,
la prévalence augmente avec l'4ge et est estimée chez
les patients de plus de 70 ans a 16 % contre 6 % chez
les caucasiens (2). A la Barbade, chez les plus de 60 ans,
la prévalence est de 12 %. Elle est plus élevée chez les
hommes (8,3 %) que chez les femmes (5,7 %). L'incidence
est de 4,4 %. Elle augmente avec l'dge, de 2,2 % entre 40
et 49 ans elle passe a 7,9 % chez les plus de 70 ans (3,4).
A Sainte-Lucie, ile voisine de la Martinique, la prévalence
est de 8,8 % chez les sujets de plus de 30 ans (5). Le GPAO
apparait plus tt chez les sujets mélanodermes (6).

Le GPAO des patients AD réunit plusieurs facteurs
de risque. La pression intra-oculaire (PIO) est en régle
plus élevée. Dans l'étude ADAGES, elle était de 16,9
+/- 0,3 mmHg contre 14,5 +/- 0,4 mmHg dans la popu-
lation caucasienne (7). La PIO risque d’étre sous-estimée
car U'épaisseur cornéenne centrale est plus fine : 533,7
+/- 1,8 um contre 544,1 +/- 3,2 um chez les caucasiens
(7, 8). La taille du disque optique est plus importante ainsi
que la surface et la profondeur de 'excavation. Le rapport
cup/disc vertical est plus élevé. En l'absence de GPAO, et
malgré un disque optique de grande taille, 'épaisseur des
fibres nerveuses péripapillaires apparait plus importante
chez les sujets mélanodermes (9). Les atteintes de la fonc-
tion visuelle sont a la fois plus précoces et plus sévéres.
Comparativement aux GPAO des patients caucasiens,
l'acuité visuelle et les indices globaux (MD, PSD) sont
plus faibles. Dans 'étude ADAGES, 21,4 % des patients AD
avaient une acuité visuelle < 1/10¢ contre 12 % des patients
caucasiens, la déviation moyenne était de -9,54 dB contre
-8,17 dB chez les caucasiens (p < 0,001) (7). L'hérédité est
un facteur de risque majeur et la prévalence est toujours
plus forte parmi les parents de sujets atteints (10). Dans
une étude conduite en Martinique, plus de la moitié des
patients glaucomateux avaient des antécédents familiaux
de GPAO. Uinsularité contribue également a favoriser l'ex-
pression du glaucome (11,12). Associés a I'hypertension
artérielle, I'hypertonie oculaire et le GPAO sont des fac-
teurs de risques majeurs d’occlusion de la veine centrale
de la rétine ou de branches veineuses rétiniennes dans les
populations mélanodermes. Lischémie rétinienne éten-
due peut aussi se compliquer de glaucome néovasculaire,
grevé d’un trés mauvais pronostic fonctionnel. La progres-
sion du GPAO est rapide et sévére comme le montre les
résultats de l'étude de Sainte-Lucie chez des patients non
traités et d’'une étude canadienne qui compare pour des
facteurs de risque identiques, I'évolution des GPAO dans
une population mélanoderme et caucasienne (13,14).

Selon |'Ocular Hypertension Treatment Study (OHTS),
l'efficacité des traitements hypotonisants chez les AD (bé-
tabloquants, a2-agonistes, analogues de prostaglandines
et inhibiteurs de 'anhydrase carbonique) serait identique
a celle des patients caucasiens (15). Chez les AD porteurs
d’un GPAO, l'efficacité de la trabéculoplastie laser sélec-
tive n'est pas compromise, le laser permet dans 80 %
des cas d’obtenir une réduction significative de 20 % au
moins de la PIO initiale (16). Compte tenu du risque éle-
vé d’encapsulation et de fibrose de la bulle de filtration,
Uusage des antimitotiques est maintenant systématique
au cours des chirurgies filtrantes. Cependant le taux de
succés reste inférieur a celui constaté dans la population
caucasienne (17).



Le GPAO est plus fréquent, apparait plus t6t, évolue
plus rapidement et conduit plus souvent a la cécité chez
les sujets mélanodermes. Compte tenu de 'augmentation
de l'espérance de vie, la prévalence augmente et le GPAO
devient un probléme important de santé publique, que
seul un dépistage permettrait d'appréhender.

2. La rétinopathie diabétique

Le diabéte de type 2 est trés fréquent Outre-mer avec
une proportion de personnes touchées jusqu’a deux fois
plus élevée que la moyenne nationale. Comme en France
métropolitaine, le diabéte de type 2 représente plus de
90 % des cas de diabéte. Il est lié a l'évolution des habi-
tudes de vie : activité physique insuffisante et sédenta-
rité, alimentation déséquilibrée, surpoids et obésité.
Lalimentation semblerait s'étre éloignée de son modéle
traditionnel, pour se rapprocher de celui des sociétés in-
dustrialisées, riche en graisses et en sucres rapides. Lac-
tivité physique s’est considérablement réduite en raison
de l'augmentation du parc automobile et 'abandon des
zones rurales au profit des agglomérations. Une vulnérabi-
lité génétique est aussi évoquée, ainsi que des conditions
socioéconomiques plus défavorables. En 2016, la préva-
lence du diabéte traité était de (taux standardisés) 7,60 %
en Martinique, de 9,11 % en Guadeloupe et de 10,2 % a la
Réunion alors que la moyenne de la France entiére (hors
Mayotte) était de 4,99 % (18). Contrairement a la France
métropolitaine, dans les DROM-COM, les femmes (14 %)
sont plus atteintes que les hommes (8 %). La surcharges
pondérale et l'obésité abdominale sont plus fréquentes
chez les diabétiques, respectivement 73 % et 83 %. La
prévalence élevée de I'hypertension artérielle, supérieure
440 % dans 'ensemble des DROM-COM (30 % environ en
France métropolitaine) et de 62 % chez les diabétiques,
contribue a l'aggravation de la rétinopathie diabétique
(19,20).

2.1. Fréquence de la rétinopathie diabétique

La rétinopathie diabétique constitue la premiére cause
de cécité chez les sujets de moins de 60 ans dans les pays
industrialisés et 'évolution vers le handicap visuel est
souvent liée a une prise en charge tardive. Sa prévalence
est difficile a apprécier, de surcroit dans la population mé-
lanoderme car les études sont rares. En France, en fonc-
tion des techniques de diagnostic ou des échantillons étu-
diés, elle varie de 11% a plus de 1/3. Elle serait proliférante
dans 10 % des cas (21,22). Dans une étude réalisée par les

ophtalmologistes libéraux et hospitaliers en Martinique,
la prévalence de la rétinopathie diabétique, de la rétino-
pathie proliférante et de l'cedéme maculaire était res-
pectivement de 41,2 %, 8,3 % et 14,1 % (23). Les femmes
étaient deux fois plus nombreuses que les hommes (sex
ratio total = 0,52). La rétinopathie était plus fréquente
(45,1% vs 36 %, p = 0,0024) et plus séveére (10,2 % vs 5,8 %,
p = 0,0413) chez les patients hypertendus. Seulement
30,1 % des diabétiques avaient bénéficié d’un fond d’ceil
une fois par an. Le risque de cécité en rapport avec une
rétinopathie diabétique serait 2 fois plus important dans
la population mélanoderme que dans la population cau-
casienne (19). Pour Smith, les deux tiers des patients at-
teints de rétinopathie diabétique aux Etats-Unis seraient
de race noire (24).

3. La rétinopathie drépanocytaire

La drépanocytose est une maladie héréditaire de ['hé-
moglobine a transmission autosomique récessive. Le dé-
pistage de la drépanocytose est systématique dans les
DROM-COM depuis 1989. Elle est particulierement fré-
quente aux Antilles et en Guyane. En 2012 la prévalence
observée a la naissance était de 0,41 % en Guyane, 0,30 %
en Guadeloupe, 0,27 % en Martinique, 0,15 % a Mayotte
et 0,03 % a la Réunion (25). La dissimilitude entre les ré-
gions refléte les différences fondamentales dans lorigine
des populations. Les formes les plus sévéres sont homo-
zygotes S/S, hétérozygotes S/C ou S/B". Les sujets hété-
rozygotes AS sont asymptomatiques.

La rétinopathie drépanocytaire est la conséquence des
phénomeénes vaso-occlusifs qui surviennent sur les vais-
seaux de petits calibres de la périphérie rétinienne. La
classification de Goldberg est la plus utilisée. Elle compte
5 stades, les stades IV et V peuvent conduire a une cécité
(Tableau 1) (26). Les formes les plus sévéres sont consta-
tées chez les patients SC (27) (Figure 1 et 2).

Tableau I : Rétinopathie drépanocytaire.

Classification de Goldberg (26)

Symptomatologie clinique

I Ischémie rétinienne périphérique

Il Anastomoses artérioveineuses périphériques

n Néovaisseaux prérétiniens périphériques (sea fan)

v Hémorragie du vitré
\' Décollement de rétine tractionnel et/ou
rhegmatogéne
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Rétinopathie drépanocytaire. Rétinographie.
Hémorragie intravitréenne diffuse qui empéche la visualisation
du pole postérieur. Stade IV de la classification de Goldberg.

la fluorescéine.

Rétinopathie drépanocytaire.
Néovaisseaux prérétiniens périphériques (sea fan) caractérisés
par une intense hyperfluorescence et diffusion angiographique.
Plages hypofluorescentes ischémiques périphériques. Stade Il de la
classification de Goldberg.

Angiographie a

Lagravitédelarétinopathieaugmenteau-delade35ans
(OR =2,02). La prévalence de la rétinopathie proliférante
(stade 11I-V) est estimée a 6 % chez les malades SS et 32 %
chez les malades SC, l'incidence est de 2,1 pour 100 ma-
lades par an pour les sujets SS et de 5,4 pour 100 malades
par an chez les sujets SC (28). Plus récemment, l'étude de
Downes et al., réalisée en Jamaique, était une étude pros-
pective qui portait sur 307 patients SS et 166 patients
SC suivis pendant plus de 20 années. Entre 24 et 26 ans,
lincidence de la rétinopathie proliférante était estimée a
3,01 cas pour 100 sujets et la prévalence a 43 % dans le
groupe des patients SC. L'incidence était de 1,66 et la pré-
valence de 14 % dans le groupe des patients SS (27). Chez
des enfants dont la moyenne d’dge était de 13 ans, Rosen-
berg et al. retrouvaient une fréquence de la rétinopathie
non proliférante de 20,9 % et proliférante de 4,3 % (29).
A partir de 10 ans un examen annuel est recommandé
(30).

Dans une population réguliérement suivie, la propor-
tion de malade avec une acuité visuelle < 5/10¢ est d’en-
viron 8,5 %, elle atteint 38,5 % au-dela de 55 ans (31). Le
traitement de la rétinopathie proliférante consiste en une
photocoagulation confluente limitée aux territoires isché-
miques qui comportent des néovaisseaux. Le traitement
chirurgical des stades IV et V est délicat, la prise en charge
doit &tre réalisée en collaboration avec les hématologistes,
pour mettre en ceuvre les échanges plasmatiques quelques
jours avant Uopération. Il est préférable de pratiquer une
chirurgie ab-interno et d’éviter 'indentation sclérale.

4. Dégénérescence maculaire liée
al’age (DMLA) et vasculopathie
polypoidale choroidienne

4.1. Dégénérescence maculaire liée a I’age

La prévalence et la répartition des formes cliniques de
la DMLA varient en fonction de l'origine ethnique. La pré-
valence de la DMLA (atrophique et hémorragique) dans la
population caucasienne dgée de plus de 60 ans est esti-
mée a 2,6 %. Elle est beaucoup moins importante dans la
population mélanoderme de l'ordre de 0,3 %. La préva-
lence chez les patients de plus de 60 ans de la maculopa-
thie liée a l'age et de la DMLA réunies est de 14,3 % dans
la population caucasienne et de 5,2 % dans la population
mélanoderme (OR = 0,37,1C95 % = [0,21-0,67]) (32). Dans
la Barbade Eye Studies, la DMLA est a l'origine de 2,4 %
des cas de cécité bilatérale contre 20,6 % pour le GPAO et
8,7 % pour la rétinopathie diabétique (33). La proportion
de cécité liée a une affection maculaire en dehors de la
rétinopathie diabétique est estimée a 6,1 % dans la Ca-
raibe contre 16,1 % dans 'Europe de |'Ouest (34). Hormis
saplus faible fréquence, la DMLA ne semble pas présenter
d’autre singularité dans la population mélanoderme.

4.2. La vasculopathie polypoidale choroidienne

La vasculopathie polypoidale choroidienne (VPC)
est une maladie distincte de la DMLA caractérisée par
Uexistence d’un réseau vasculaire choroidien anormal
(branching vascular network : BVN) dont certaines ramifi-
cations sont le siége de dilatations anévrismales ou poly-
poidales. Ces lésions sont parfois visibles dés l'examen
du fond d’ceeil sous forme de structure sphérique rouge ou
orangée qui siége de préférence au péle postérieur. L'évo-
lution est marquée par 'apparition de décollements réci-
divants séreux ou hémorragiques de 'épithélium pigmen-
taire ou de la rétine, souvent accompagnés d’exsudats
durs, de drusen et de fibrose sous rétinienne (35).
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Le diagnostic de VPC repose sur 'angiographie au vert
d’indocyanine qui permet de visualiser les polypes sous
formes de lésions hyperflorescentes arrondies dés les
temps précoces. La VPC est une maladie chronique dont
les multiples récurrences exsudatives ou hémorragiques
une perte sévere de la

N

maculaires peuvent conduire a
fonction visuelle. Outre la destruction du pdle postérieur,
l'évolution centripéte des décollements rétiniens et/ou de
U'épithélium pigmentaire aboutit a un déficit fonctionnel
beaucoup plus important que celui habituellement ob-
servé au cours d’une DMLA (36). L'étiologie de la VPC est
inconnue. Bien qu'il soit admis que la VPC atteigne plus
fréquemment la population mélanoderme et qu’elle en
constitue l'essentiel des maculopathies hémorragiques,
aucune étude n'en précise lincidence (37). Dans une
étude réunissant 71 patients atteints de VPC originaires
des Etats-Unis et du Royaume-Uni, la population mélano-
derme était la plus représentée. Trente-trois (46,5 %) pa-
tients étaient mélanodermes, 16 (22,5 %) caucasiens et
19 (26,8 %) asiatiques. Dans 20 % des cas l'atteinte était
bilatérale (38). En Martinique, dans une étude portant sur
26 yeux de 14 patients, 12 yeux (46,2 %) avaient une acuité
visuelle inférieure a 1/10¢ et l'atteinte était bilatérale chez
12 patients (85,7 %). Dans la plupart des cas les polypes
étaient péripapillaires (16 yeux, 62 %) (39) (Figure 3 et 4).
Aux Antilles, la VPC se complique d’une atteinte fonction-
nelle trés sévere.

Figure 3

Vasculopathie polypoidale choroidienne. Rétinographie.

Nodules orangés inter-papillomaculaires. Décollement hémorragique
rétinien péripapillaire. Décollement séreux rétinien maculaire.
Décollement hémorragique de I'épithélium pigmentaire maculaire
inférieur.

H. Merle

Vasculopathie polypoidale choroidienne. Angiographie au vert
d’indocyanine. Temps intermédiaire. Grappe de polypes et réseau
anastomotique visibles sous formes de lésions hyperfluorescentes
péripapillaires.

5. Maladies démyélinisantes
du systeme nerveux central
dans les Antilles

Les Antilles sont une des premiéres régions tropicales
dans laquelle, durant les années 2000 'émergence de la
sclérose en plaques (SEP) a été décrite, dans une popula-
tion traditionnellement uniquement atteinte par la neu-
romyélite optique (NMO) (40). Lincidence de la SEP en
Martinique était de 2,27/100 000/an en 2007 (41). Si une
névrite optique (NO) révéle la maladie dans un quart des
cas et survient au moins une fois chez plus de la moitié
des patients, contrairement a la NMO le pronostic visuel
est bon et seulement 1 % des malades garde une acuité
visuelle < 1/10¢ (42).

La NMO est une maladie inflammatoire et démyélini-
sante du systéme nerveux central qui atteint de fagon sé-
lective les nerfs optiques et la moelle épiniére (43). Il s’agit
d’une pathologie auto-immune de l'astrocyte caractérisée
par une séropositivité dans 80 % des cas des auto-anti-
corps dirigés contre l'aquaporine 4. La NMO est une affec-
tion essentiellement féminine (80 %). L'age moyen de dé-
but est de 40 ans. L'atteinte de la fonction visuelle est trés
sévére et se caractérise par une fréquence importante des
poussées oculaires ainsi que par la sévérité de la dégra-
dation de la fonction visuelle. Non traitée, le phénotype
visuel de la NMO tranche de fagon radicale avec celui de
la SEP. Une NMO débute par une NO dans 3/4 des cas,
parfois de fagon bilatérale et cécitante. En imagerie par
résonnance magnétique nucléaire, les lésions sont exten-
sives, longitudinales et intéressent volontiers le chiasma.
Le délai d’apparition d’'une cécité monoculaire est de 2 ans
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et binoculaire de 13 ans (44) (Figure 5). Le nombre et la sé-
vérité des poussées seraient plus importants dans la po-

pulation mélanoderme qu’asiatique ou caucasienne (45).
En Martinique, la prévalence de la NMO est une des plus
élevée dans le monde : 10/100 000 et l'incidence est de
0,73/100 000/an (46).

Neuromyélite optique.
Atrophie optique totale bilatérale a bords nets.

6. Autres pathologies

Beaucoup plus rarement rencontrées, certains cas de
cécité sont en rapport avec une dystrophie rétinienne
héréditaire (rétinite pigmentaire...) ou des séquelles de
brilure oculaire. En effet, aux Antilles, plus d’ 1/3 des br(-
lures oculaires chimiques sévéres sont lié a une agression.
Lintention de 'agresseur est de défigurer sa victime et de
larendre aveugle. Les lésions chimiques peuvent étre res-
ponsables d’une altération profonde, bilatérale et irréver-
sible de la fonction visuelle (Figure 6) (47,48).

Bralure oculaire.

Brilure chimique par agression. Hyperhémie conjonctivale diffuse,
opacification du stroma cornéen, ulcération cornéenne centrale,
néovascularisation circonférentielle.

7. Conclusion

Les caractéristiques ethniques des différentes régions
ultramarines conditionnent la fréquence, la gravité et
parfois la spécificité des différentes maladies oculaires
sévéres qui peuvent conduire a une cécité. Malgré 'ab-
sence d’études de la prévalence des différentes maladies
oculaires et de leurs complications dans les DROM-COM,
le GPAO et la rétinopathie diabétique représentent a l'évi-
dence les principales étiologies des maladies cécitantes.
Dans la plupart des DROM-COM, dotés d’un nombre suf-
fisant d'ophtalmologistes, ces affections sont le plus sou-
vent dépistées et traitées. Les formes les plus avancées et
graves s’'observent dans les départements les moins pour-
vus en ophtalmologistes comme Mayotte ou la Guyane.
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- Antilles-Guyane
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Rond-point de la Madeleine 97300 Cayenne -
Guyane 05.94.25.05.05 sesam@apajhguyane.org
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Champ 97243 Abyles - Guadeloupe 05.90.89.77.67
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TERRE-BELLE-EAU - Guadeloupe 05.90.86.31.42
association.aed@orange.fr
AAESH Résidence La Distillerie, Grand Champ 97142
ABYMES - Guadeloupe 05 90 89 77 85
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Les cécités et malvoyances de l'enfant

Le Cameroun est un pays d’Afrique centrale, situé en
zone équatoriale. La déficience visuelle y représente en-
core un probléme de santé publique, avec une prévalence
estimée a 2,2 % de la population (1). Le systéme de santé
du pays est de type pyramidal : un niveau périphérique
communautaire ol U'on trouve des centres de santé inté-
grés assurant des soins oculaires de base, un niveau in-
termédiaire comportant des hopitaux de district, coiffés
dans chaque chef-lieu par un hopital régional, et un ni-
veau central ot l'on retrouve les hépitaux nationaux et les
hopitaux de derniére référence universitaire. Il faut noter
que 70 % de la population reconnait avoir recours a la mé-
decine traditionnelle.

Du point de vue de la santé oculaire, le pays a adhéré,
tout comme les pays de la zone Afro de 'OMS, a linitiative
de 'OMS et de ['International Agency for the Prevention of
Blindness (IAPB) « Vision 2020- le droit a la vue » 3 la fin
des années 90. Le gouvernement a mis alors en place un
Programme National de Lutte contre la Cécité (PNLCé) et
élaboré un plan stratégique de lutte.

Les contraintes initiales a la lutte contre la cécité
étaient : l'insuffisance des ressources humaines en quan-
tité et en qualité, les plateaux techniques inadéquats et
désuets, l'inaccessibilité géographique et financiére aux
soins pour les populations, le sous-financement de la san-
té et aussi le poids des traditions.

Les pathologies cécitantes en Afrique : 'exemple du Cameroun
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Les pathologies morbides et celles identifiées comme
cécitantes, a l'instar de ce qui est observé dans les pays
environnants, sont fréqguemment : les vices de réfrac-
tion non corrigés, la cataracte, le glaucome, les vasculo-
pathies rétiniennes, le trachome, les traumatismes, la
limbo-conjonctivite endémique des tropiques, les em-
bryo-feetopathies.

Dans les paragraphes qui suivent, nous allons présen-
ter quelques particularités des affections les plus fré-
quemment rencontrées, dans le contexte tropical africain,
qu’il s’agisse du dépistage, du diagnostic ou de la prise en
charge.

1. La cataracte

C’est l'opacification totale ou partielle du cristallin,
lentille intraoculaire normalement transparente. La cata-
racte est généralement une affection du troisieme age, de
survenue progressive. Elle est responsable d'une baisse
d’acuité visuelle. Il n’y a pas de traitement préventif ni
médical. La prise en charge chirurgicale des cataractes en
Afrique subsaharienne, et plus particuliérement au Came-
roun, est un défi propre a ces pays ou différents facteurs
jouent en sa défaveur :

«le nombre restreint de médecins ophtalmologistes
qui pour la plupart restent concentrés sur les grandes
villes du sud du pays ;

« l'accés aux soins, inégal en 'absence de systéme natio-
nal de couverture du risque maladie ;

« la difficulté a se procurer des consommables bon mar-
ché, ce qui pourrait permettre de diminuer le prix de
revient de la chirurgie ;

« le type de cataracte rencontré, presque toujours trés
évolué et donc cécitant en raison du manque d’acces-
sibilité aux soins.

Les symptomes et signes de la cataracte sont clas-
siques : baisse progressive de la vision, phénomeénes
d’éblouissement, leucocorie. La cataracte est due a un
phénoméne dégénératif du cristallin en rapport avec le
vieillissement physiologique (cataracte sénile), 'hérédité
ou une embryo-foetopathie (cataracte congénitale), une
anomalie systémique ou locale (cataractes secondaires au
diabéte, traumatisme, uvéite, médicaments...).

Le diagnostic de cataracte est clinique (Figure 1), le
bilan étant réalisé dans le cadre de la recherche étiolo-
gique, le cas échéant, et en préparation de la chirurgie
(échographie oculaire mode B, biométrie).

S’agissant du traitement, il faut noter que parmi les
ophtalmologistes nationaux, un bon nombre ne pratique
pas réguliérement la chirurgie de la cataracte. En plus de
la barriére financiére pour les patients, les us et coutumes
constituent bien souvent des obstacles a la chirurgie.
Pour faciliter l'accés aux soins a bon marché et pallier la
rareté des médecins ophtalmologistes dans le Nord du
pays, des infirmiers TSO (techniciens supérieurs en oph-
talmologie) ont été formés 2 la chirurgie du segment an-
térieur (expérience d’'Ophtalmo Sans Frontiéres (OSF), du
Centre de Formation Ophtalmologique d’Afrique Centrale
(CFOAC)...) (Figure 2). La technique opératoire couram-
ment utilisée est la SICS (Small Incision Cataract Surgery)
(2-5) avec ou sans suture (Figure 3). Des phako-émulsi-
ficateurs (6) sont disponibles dans quelques centres. Des
campagnes de chirurgie sont organisées par des mécénes
ou par des ONG, souvent mal réglementées, ce qui donne
lieu a des complications en l'absence d’un suivi médical
rigoureux.

Au Cameroun, il est difficile de chiffrer la prévalence
globale de la cataracte ainsi que sa prise en charge. On
retrouve une prévalence de 5,14 % dans une étude ré-
cente menée dans le centre du pays par 'ONG Perspec-
tives, et un Taux de Couverture Chirurgicale de l'ordre
de 1000 selon le PNLCé (TCC = nombre d’interventions
pour cataracte par million d’habitants), ce qui reste faible
par rapport a l'objectif du pays (TCC de 2 000 a ['horizon
2020). En 2021, dans les huit centres OSF du Nord et de
UExtréme-Nord, la chirurgie de la cataracte a été réa-
lisée chez moins d’un patient sur six consultant pour la
premiére fois (7).

2. Le glaucome

Le glaucome primitif & angle ouvert est précoce, sé-
vére et fréquent de l'ordre de 5,5 % selon Ellong (8). De
nombreux malades arrivent encore trés tardivement a
la premiére consultation. Les facteurs de risque sont
classiques : PIO élevée, hérédité, myopie, épaisseur cor-
néenne fine (9,10). Aussi, les praticiens locaux mesurent
la pression intraoculaire a tout patient dés lors que ce
dernier est en 4ge de supporter l'examen ; de méme, le
champ visuel automatique et 'OCT sont généralement
accessibles dans les grands centres de soins. La disponi-
bilité de ces examens permet le diagnostic des glaucomes
pré-périmétriques, et de plus en plus de glaucomes a PIO
normale.



La prise en charge rencontre plusieurs obstacles :
co(t élevé des médicaments qui rend difficile l'ob-
servance, chirurgie mal acceptée et souvent émaillée
de complications dont la premiére est la cicatrisation
précoce de la bulle de filtration (11). Les traitements
physiques (Laser) pourraient étre une alternative
méme a titre transitoire, s'ils étaient disponibles a
large échelle. Soulignons enfin, ces derniéres années,
'amélioration de la conscientisation des populations
sur cette pathologie, eu égard aux campagnes pu-
bliques de sensibilisation notamment lors de la Se-
maine mondiale du glaucome instituée par 'OMS, et
aux fréquentes campagnes de dépistage organisées
par les ophtalmologistes.

3. Les vices de réfraction
non corrigés

Les vices de réfraction non corrigés représentent
la principale morbidité oculaire en Afrique sub-saha-
rienne, avec une fréquence moyenne de 45 a 55 %
des motifs de consultation. Lamétropie est suspec-
tée devant une symptomatologie classique faite de
céphalées, asthénopie, picotements oculaires, etc.
Le diagnostic et la prise en charge se font a tous les
niveaux de la pyramide sanitaire. Les amétropies sta-
tiques sont dominées (12) par l'astigmatisme hyper-
métropique 27,5 % et ['hypermétropie 51 % ; la myopie
et 'astigmatisme myopique sont peu fréquents, de
Uordre de 13,8 %. Cette prépondérance des amétropies
hypermétropiques a fait croire a tort, pendant long-
temps, a la précocité de la presbytie chez le mélano-
derme; les travaux de Bella et coll. (13) montrent que
la presbytie survient vers 43 ans chez la femme et 45
ans chez ’homme. Dans notre pratique, nous réalisons
donc systématiquement la cycloplégie (cyclopentolate
+ tropicamide) pour la compensation de l'amétropie
jusqu’a I'age de 40 ans révolus (14).

Les verres correcteurs sont de mieux en mieux
disponibles, bien que les prix en soient élevés pour le
niveau économique moyen des populations. De nom-
breux mécénes dispensent des verres de presbytie au
cours des campagnes de soins oculaires. Les verres de
contact sont trés peu répandus : coiit, environnement
poussiéreux ou climatisation.

Les pathologies cécitantes en Afrique : 'exemple du Cameroun

4. Le trachome

Le trachome est une affection oculaire cécitante.
En 2021, dans le monde, on compte 136 millions de
personnes dans les zones endémiques, dont 1,9 mil-
lion ont une déficience visuelle (15). Les populations
atteintes vivent dans la ceinture de pauvreté du globe,
dans des conditions de misére, de manque d’accés a
l'eau, aux soins et a I'hygiéne. La situation du Nord et
de UExtréme-Nord du Cameroun correspond a cette
topographie.

Le trachome est une kératoconjonctivite chronique
transmissible due a Chlamydia trachomatis, dont le
diagnostic est avant tout clinique. Elle survient dans
Uenfance, peut guérir spontanément, ou évoluer
et se compliquer a l'dge adulte de rétractions pal-
pébrales, occasionnant des entropions trichiasis des
paupiéres supérieures (Figure 4), responsables d’une
opacification progressive et irréversible de la cornée
(= trachome cécitant).

De 2006 a 2012, le Cameroun a pu réaliser des
enquétes épidémiologiques pour établir une carto-
graphie de la maladie, avec 'appui de ses partenaires
(16). Ces enquétes (17, 18) ont révélé des prévalences
de trachome actif chez les enfants de 1 & 9 ans,
supérieures a 10 % dans 13 districts de santé sur
26 a UExtréme-Nord, trois sur 14 au Nord, alors que
'’Adamaoua, zone de transition entre le nord aride et
le sud forestier s’est révélé non endémique. Au total
6 546 265 personnes étaient a risque de trachome au
Cameroun, soit le tiers de la population nationale.

S’agissant du trichiasis trachomateu, il était esti-
mé a 23 387 le nombre de personnes dgées de 15 ans
et plus atteintes.

Ceci a conduit a 'élaboration et a la mise en ceuvre
du Plan National d’Elimination du Trachome selon la
stratégie CHANCE, élaborée par 'OMS, qui correspond
a une stratégie de prise en charge globale de la ma-
ladie. L'acronyme CHANCE signifie CH pour CHirurgie
de l'entropion-trichiasis, A pour Antibiotique, N pour
Nettoyage du visage, CE pour Changement de ['Envi-
ronnement.
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4.1. Prise en charge chirurgicale
de ’entropion-trichiasis

Lentropion-trichiasis est la complication tardive pos-
sible du trachome actif. Le frottement chronique des cils
sur la cornée entraine outre des douleurs et une baisse
de vision, l'apparition d’une opacité cornéenne multi-
pliant par 8 le risque de cécité. La technique de référence
est 'intervention de Trabut (19) qui consiste a éverser le
tarse de la paupiére supérieure a l'aide d’incisions et de
sutures. En cas de refus de la chirurgie, on peut proposer
au patient U'épilation. Dans le but d’atteindre des objectifs
nationaux d’élimination, la chirurgie se fait sous forme de
campagnes.

4.2. Antibiothérapie

Elle se fait sous la forme d’une distribution communau-
taire de masse d’azithromycine (donation mondiale des
Laboratoires Pfizer) pour les personnes de plus de 6 mois,
et de tétracycline pommade ophtalmique chez les moins
de 6 mois. Selon le niveau d’endémicité, la distribution se
fait en un, trois ou cing cycles annuels, suivis d’enquétes
épidémiologiques d'impact, puis de surveillance. A c6té
de la forme orale, une forme topique a été développée par
les Laboratoires Théa (20,21) qui a permis d’effectuer avec
succés le premier traitement de masse au Cameroun dans
le district de santé de Kolofata.

4.3. Nettoyage du visage et amélioration
de ’environnement

Dernier volet de la stratégie CHANCE, l'amélioration
des conditions d’hygiéne de vie nécessite une prise en
charge complexe, pluridisciplinaire, impliquant plusieurs
secteurs des pouvoirs politiques et les communautés vil-
lageoises. Elle va donc bien plus loin que le simple soin
médical : éducation sanitaire par des campagnes de sen-
sibilisation a 'hygiéne dans les villages et les écoles, dé-
veloppement des accés a l'eau, construction de latrines
(22,23). Ici, l'adhésion des autorités traditionnelles est
primordiale pour espérer atteindre les résultats escomp-
tés.

Au total, en 2022, le Cameroun progresse vers son
objectif d’élimination du trachome en tant que probléme
de santé publique a 'horizon 2025 avec comme résultats
tangibles :

«l'ensemble des populations a risque sensibilisées et
éduquées sur la maladie ;

« 6500 000 traitements administrés (azithromycine et
tétracycline) ;

+ 15000 cas de trichiasis opérés ;

«4 216 enfants éduqués sur U'hygiéne environnemen-
tale et individuelle;

« 119 puits et points d’eau aménagés ;

« 12 latrines modéles construites dans les écoles ;

« le renforcement du systéme de santé a travers la for-
mation du personnel (3 la conduite des enquétes épi-
démiologiques, a la chirurgie de U'entropion-trichiasis
avec certification sur le mannequin Headstart, a la
gestion des médicaments, a la détection des cas par
les agents de relais communautaires), la mise a dis-
position des équipements dans les districts de santé
concernés.

5. Les vasculopathies rétiniennes

La transition épidémiologique a vu apparaitre dans nos
pays de nouveaux fléaux que sont les maladies chroniques
non transmissibles, a 'instar de I'hypertension artérielle
(27 %), du diabéte de type 2 (6 %) et des différents cancers.
La rétinopathie diabétique et la rétinopathie hypertensive
sont fréquentes, souvent de découverte fortuite. La prise
en charge est confrontée a l'indisponibilité des équipe-
ments nécessaires au diagnostic (angiographes, OCT) et
au traitement par le laser qui, quand il est disponible, a
démontré son efficacité (24). Quant aux anti-VEGF, ils
sont rares et d’un co(t rédhibitoire. La cécité liée a la ma-
culopathie, aux occlusions veineuses n’est pas rare. Fort
heureusement, les communautés sont de mieux en mieux
mobilisées au travers des associations de diabétiques, qui
interviennent dans 'accompagnement des patients (25).

6. Les traumatismes oculaires

Ils sont l'apanage de l'enfant et de 'adulte jeune de
sexe masculin (Figure 7). Les circonstances de survenue
sont souvent les agressions et rixes, les accidents domes-
tiques et les corrections corporelles chez les enfants, les
accidents champétres en milieu rural. Les traumatismes
secondaires aux accidents de la voie publique sont plutdt
rares. Les spécialistes ont vu apparaitre, depuis quelques
années, des traumatismes oculo-orbitaires graves dans
les zones de guerre, tels que décrit par Koki (26-28).

Le diagnostic est bien souvent tardif, le traitement dif-
ficile en contexte septique tellurique et le pronostic bien
souvent péjoratif (endophtalmie, plaie cornéenne, décol-
lement de rétine) aggravé par l'usage de potions tradition-
nelles.



7. Les pathologies dégénératives

La dégénérescence maculaire liée a l'dge représente
une fréquence hospitaliére de 0,38 %. Elle est plus fré-
quente chez la femme de plus de 60 ans, hypertendue et
ou diabétique, peu cécitante puisque les formes exsuda-
tives représentent moins de 8 % des cas (29).

Les hérédodégénérescences rétiniennes (rétinopathie
pigmentaire a différencier des lésions rétiniennes de l'on-
chocercose, maladie de Best, maladie de Stardgardt...)
sont rares. Malgré la faible fréquence des amétropies
myopiques, il n’est pas exceptionnel de porter le diagnos-
tic de décollement rétinien. Les lésions rétiniennes pré-
disposantes sont traitées par photocoagulation au laser,
le cas échéant.

8. Les cécités et la malvoyance
de ’enfant

La cécité infantile est rare, de l'ordre de 0,15 % selon
une étude menée en communauté a Yaoundé par le Plan
National de Lutte contre la Cécité (PNLCé). Toutefois, la
cécité infantile doit étre évaluée au regard du risque ac-
cru de mortalité des enfants aveugles selon 'OMS, et du
nombre important d’années sans vision pour ceux de ces
enfants qui survivent.

Contrairement a ce qui avait été décrit par Verin (30),
il y a plusieurs années au sujet des opacités cornéennes,
l'épidémiologie de la cécité et de la morbidité oculaire
chez les enfants s’est modifiée (les campagnes de vacci-
nation et l'administration systématique de la Vitamine A
y ont fortement contribué). Alors que les embryo-
foetopathies et la rétinopathie des prématurés sont rares,
les causes de cécité et de malvoyance infantiles (31) sont
décrites par plusieurs équipes camerounaises :

« La cataracte congénitale et ses complications
Malgré un diagnostic aisé, le plateau technique ne
permet pas toujours une prise en charge adaptée, sauf
dans quelques centres tertiaires (32). Avant un an,
'aphakie postopératoire est de correction difficile et
la plupart de ces enfants se retrouvent plus tard dans
les centres pour déficients visuels (33).

« Le glaucome congénital (Figure 5)

Il peut é&tre uni ou bilatéral, trés souvent sporadique

(faible taux de consanguinité au Cameroun) ; il reste de

diagnostic, de prise en charge et de suivi difficiles car

nécessitant un trés haut plateau technique.

« Les amétropies non corrigées
Elles représentent une cause importante de morbidité
oculaire chez les enfants, avec un impact péjoratif sur

les performances scolaires. Elles sont dominées par
Uhypermétropie et l'astigmatisme hypermétropique.
La réfraction doit étre réalisée sous cycloplégiques
pour lever la sur-accommodation. Néanmoins, l'ac-
cés a la compensation optique reste difficile pour des
raisons économiques. Des programmes de dépistage
scolaire sont mis en place dans certaines régions du
pays.

La limboconjonctivite endémique des tropiques
(LCET) (Figure 6)

Cette entité, décrite et classifiée par Diallo, puis par
Resnikoff, est une sorte de conjonctivite allergique
per-annuelle. C’est une pathologie fréquente (34,35)
qui atteint prioritairement les enfants de sexe mascu-
lin dés l'age de 6 mois, s’aggrave avec le temps puis
s'estompe progressivement aprés la puberté. Elle se
manifeste par un prurit oculo-palpébral intense, une
photophobie, et parfois des secrétions conjonctivales.
Le diagnostic est assez aisé devant un enfant présen-
tant un pseudo-ptosis bilatéral, une éversion trés ai-
sée de la paupiére supérieure (36) et des conjonctives
pigmentées. La présence de papilles tarsales ou de
limbite (grains de Trantas) permet de classifier la ma-
ladie. On peut observer des formes graves marquées
par un pavage palpébral supérieur, parfois une limbite
envahissant la cornée, d’aspect gélatineux. Il n'y a pas
d’allergeéne identifié a ce jour, néanmoins les UV et la
poussiére semblent favoriser les rechutes.

La cytologie conjonctivale n’a pas, a ce jour, révélé des
arguments permettant de mieux codifier le traitement
(37). Les traitements topiques font appel aux corti-
coides, antihistaminiques, antidégranulants mastocy-
taires, anti-inflammatoires, et a la ciclosporine A dans
les formes graves avec menace de la fonction visuelle.
Le port constant de la correction optique photochro-
mique semble réduire les récidives de la maladie. Dans
les formes graves, il est signalé une association entre
la LCET et le risque de survenue d'un kératocéne,
par le biais du frottement des papilles tarsales sur la
cornée.

Les traumatismes oculaires surviennent au cours des
jeux et des corrections corporelles (38). Ils se carac-
térisent par un retard a la prise en charge et se com-
pliquent malheureusement, dans 25 % des cas, de cé-
cité monoculaire (Figure 7).

Le strabisme est caractérisé par la présentation tar-
dive a la consultation, la fréquence prépondérante de
l'exotropie amblyogéne. Selon Ebana (39), le préjudice
esthétique est rarement mis au premier plan par les
parents.
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« Lalbinisme oculo-cutané est source de malvoyance
profonde. Les troubles oculomoteurs et l'amétropie
(astigmatisme myopique) associés doivent étre pris en
charge précocement pour espérer améliorer la fonc-
tion visuelle de ces enfants. La sensibilisation par les
associations communautaires des personnes souf-
frant d’albinisme apporte un plus dans leur prise en
charge holistique (40).

« Lophtalmie néonatale est devenue rare (41), du fait
des soins néonatals systématiques dont bénéficient
les enfants a la naissance (utilisation de la méthode de
Credé), de la prévention et de la prise en charge des in-
fections sexuellement transmissibles lors des consul-
tations prénatales.

« Les tumeurs

Méme si la prévalence des tumeurs oculaires et orbi-
taires reste faible (42), elles méritent l'attention des
ophtalmologistes car il s’agit d’une pathologie drama-
tique, le plus souvent maligne. Les parents consultent
habituellement a un stade évolué de la maladie.
Le rétinoblastome est la tumeur maligne la plus fré-
quente chez l'enfant (Figure 8). Au stade précoce, on
en suspecte 'existence par l'apparition d’'une leucoco-
rie le plus souvent unilatérale. La prise en charge de
ce cancer est difficile, alliant chimiothérapie et chirur-
gie (43,44), (énucléation ou exentération). Le défi ma-
jeur est la disponibilité d’une équipe pluridisciplinaire
(ophtalmologiste, chirurgien, oncologue), apanage
plutét des centres tertiaires. Le prix de ces soins est
la plupart du temps trop élevé pour les familles : de
2010 a 2014, un essai de prise en charge gratuite a été
réalisé a Kolofata par 'ONG Ophtalmo Sans Frontiéres
permettant de prendre en charge 95 enfants atteints
de rétinoblastome mais il a été interrompu en raison
de linsécurité générée par le mouvement extrémiste
Boko Haram en 2014.

Le pronostic sombre du rétinoblastome devrait encou-
rager la pratique du dépistage des cas de leucocorie
dans la communauté aux fins d’une prise en charge
précoce. Nous pensons que ce dépistage pourrait étre
effectué par des infirmiers ou par tout autre person-
nel formé, en le jumelant aux autres activités promo-
tionnelles ou préventives de santé, a l'instar des cam-
pagnes de vaccination nationales.

Le rhabdomyosarcome, le lymphome de Burkitt ou le
neurinome optique sont des tumeurs rares.

« S'agissant de la réhabilitation des enfants handi-
capés visuels, elle est embryonnaire par rareté des
structures spécialisées ; toutefois, l'orientation du
gouvernement ces derniéres années se fait vers une
scolarisation inclusive des enfants déficients visuels.

Conclusion

Linitiative Vision 2020 a mis en lumiére la problé-
matique de la santé oculaire dans les pays a faibles res-
sources, ce qui a permis aux Etats et aux partenaires de
mobiliser des financements afin de réduire les cécités évi-
tables et curables. Aprés une vingtaine d’années de mise
en ceuvre des stratégies de lutte, sous 'égide de 'OMS et
avec le concours des partenaires nationaux et internatio-
naux, l'impact est perceptible sur le terrain. Des équipes
de soins oculaires sont formées dans le pays (ophtalmo-
logistes, opérateurs de la cataracte, infirmiers spécialisés
en ophtalmologie, opticien-réfractionnistes, techniciens
de la maintenance, gestionnaires de programmes de lutte
contre la cécité). Uapproche d’une prise en charge centrée
sur le patient, facilitée par la mise en ceuvre de la couver-
ture santé universelle, améne un véritable espoir d’une
amélioration pérenne de la santé oculaire au Cameroun.
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Cataracte blanche bilatérale.
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Technique opératoire couramment utilisée, de type SICS
avec ou sans sutures.
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Glaucome congénital bilatéral. Limboconjonctivite des tropiques.
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Plaie cornéosclérale et plaie palpébrale supérieure. | Rétinoblastome.
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Méthodologie
Mises en situation réelle
Mises en situation virtuelle

Awon e

. Mises en situation simulée

Traditionnellement, la vision s’évalue grice a une sé-
rie d’examens mesurant par exemple l'acuité visuelle, le
champ visuel ou la sensibilité aux contrastes. Pour les
personnes déficientes visuelles, d’'un point de vue fonc-
tionnel, les résultats obtenus a ces mesures ne sont pas
toujours représentatifs de l'impact de la pathologie dans
leur vie quotidienne. Lorsqu’une personne a une patho-
logie évolutive, qu’elle suit un traitement ou qu’elle par-
ticipe a une étude clinique, le couplage a des tests de
vie quotidienne s’avére pertinent pour mesurer la réper-

cussion dans sa vie de tous les jours. Par exemple, dans
le domaine de la conduite, il a été montré que les tests
classiques de la vision étaient peu ou pas corrélés avec la
performance (ex. accidents). Nous souhaitons alors savoir
si la personne a autant, davantage ou moins de difficultés
par exemple, pour lire un journal, se déplacer dans la rue,
trouver un magasin, faire la cuisine ou encore conduire.
Pour mesurer cela, il est nécessaire de mettre en place des
méthodologies expérimentales rigoureuses, objectives,
reproductibles et qui permettent de mettre en situation la
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personne dans des conditions les plus écologiques et
sécurisées possibles. C'est l'objectif des plateformes
de recherche développées par Streetlab (https:
//www_streetlab-vision.com/) avec l'Institut de la Vi-
sion. Dans cet article, nous présenterons tout d’abord
l'intérét de recourir a des environnements variés pour
‘étude de la déficience visuelle puis nous détaillerons
ces mises en situation.

1. Méthodologie

Pourquoi avoir recours a des tests en situations
réelle, simulée et virtuelle pour étudier la déficience
visuelle ?

Les tests classiques n’informent que de fagon in-
directe et partielle, 'ophtalmologiste ou le patient,
sur la répercussion du handicap réel sur le quotidien.
Les résultats sont précis mais découplés du ressenti
et ne suffisent pas a rendre compte des besoins dans
la vie de tous les jours et du degré d’autonomie des
personnes malvoyantes. De la méme maniére, les
nouveaux dispositifs visuels proposés par l'industrie
peuvent présenter des bénéfices dont il est parfois
difficile d’évaluer Uimpact réel pour l'utilisateur. Les
évaluations a priori peuvent apporter, en théorie, un
gain mais qui ne se voit pas dans le quotidien concret
des personnes. D’un point de vue plus subjectif, des
questionnaires de vie quotidienne normés (ex. NEI
VFQ, ULV VFQ) sont de plus en plus utilisés. Ces « Pa-
tient-Reported Outcomes » (PRO) se basent sur des
échelles permettant d’étudier limpact du handicap
visuel sur le quotidien de la personne et tout change-
ment potentiel (1).

L'association des tests de vie quotidienne et des
PRO aux tests classiques apparait étre une solution
pertinente pour mesurer les bénéfices complets d’un
traitement ou 'évolution d’une pathologie, mais com-
ment les mettre en place en respectant toute la rigueur
scientifique qui doit y étre associée ? Pour répondre
a la demande de groupes pharmaceutiques et des in-
dustriels ou a des problématiques scientifiques sur le
handicap visuel, l'équipe de Streetlab a développé des
plateformes permettant de mettre en ceuvre des éva-
luations en situation, naturelles, plus communément
appelées dans la littérature anglo-saxonne, naturalis-
tic studies (2-4). Ces plateformes, aux environnements
réalistes, modulables et équipées d’outils technolo-
giques, permettent de mettre en ceuvre des évalua-
tions ou des programmes de rééducation se déroulant
aussi bien en environnement réel (rue artificielle et

Homelab), simulé (simulateur de conduite) ou virtuel
(casque immersif). Elles permettent ainsi de tracer le
comportement habituel du sujet, comme par exemple,
la recherche visuelle ou sa mobilité en situation natu-
relle. Ces environnements sont complémentaires les
uns des autres et offrent une pluralité de mises en si-
tuation en toute sécurité.

Pour ce faire, l'équipe pluridisciplinaire de Streetlab,
composée de docteurs en sciences cognitives, méde-
cins, orthoptistes, optométristes, ingénieurs, spécia-
listes en comportement, développeurs et attachés de
recherche clinique, en étroite collaboration avec les
médecins de centres hospitaliers (ex. Centre Hospi-
talier National des Quinze-Vingts) développent des
taches reproductibles a l'identique pour chaque sujet
dans ces plateformes de recherche.

Ajoutons que, depuis peu, les groupes pharmaceu-
tiques souhaitent des tests standardisés et approu-
vés par les agences réglementaires (FDA, EMA) pour
valider leurs traitements. Cest par exemple le cas
du MLMT (Multi-Luminance Mobility Test) (5) qui a été
spécialement développé pour l'approbation de la pre-
miére thérapie génique ciblant la RPE65.

Streetlab, via ses plateformes, travaille actuelle-
ment sur la validation de deux tests de locomotion en
situation réelle et virtuelle pour des patients atteints
de maladies rétiniennes héréditaires a différents
stades (6).

2. Mises en situation réelle

Les plateformes en situation réelle ont pour avan-
tage d’&tre au plus proche d’une situation réaliste et
sécurisée. La mise en ceuvre est plus rapide car le test
est souvent compris immédiatement par le partici-
pant. Nous pouvons explorer plusieurs aspects tels
que la mobilité, la préhension, l'exploration visuelle,
etc. Dans ce type d’environnement, contrairement aux
autres, il est possible de tester des personnes avec
une atteinte de la vision sévére a totale.

2.1. Evaluation des tiches de vie quotidienne
dans un habitat

Pour étudier des problématiques liées a la vie
quotidienne dans l'habitat, Streetlab, a UInstitut de
la Vision, a construit un appartement laboratoire, le
Homelab, qui mesure environ 45 m* et simule un en-
vironnement résidentiel réel (entrée, cuisine, salon,
salle de bains et une chambre) (Figure 1).



Streetlab

Streetlab

Figure 1

Entiérement modulable, il est équipé d’un systéme
de domotique qui permet de commander des scénarii
d’éclairage, fermer les volets a distance, etc., et, de ca-
méras dans chacune des piéces pour enregistrer 'acti-
vité au moment des mises en situation (Figure 2).

Depuis plusieurs années, Streetlab méne des pro-
jets par le biais de cette plateforme pour étudier au
cours de différentes pathologies comme le glauco-
me (7) ou le syndrome de Usher (8), plusieurs taches
comme la recherche et la saisie d’objets de vie quoti-
dienne (Figure 3).

bnm medelibom can o= =y

Systéemes d’enregistrement dans le Homelab.
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Figure 3

Streetlab

Exemple d‘une tache de saisie d'objets pour des patients ayant
un glaucome.

Le Homelab est aussi utilisé pour tester des casques a
réalité augmentée ou pour mener des projets de rééduca-
tion suite a de nouveaux traitements.

2.2. Evaluation de la mobilité des personnes
déficientes visuelles

Streetlab dispose d’une plateforme appelée, « la rue
artificielle », qui est surtout utilisée pour étudier la mobi-
lité des personnes déficientes visuelles. Elle s’apparente a
une rue intérieure d’environ 60 m” (Figure 4) et est pilo-
table grace a une salle de contréle.

En fonction du sujet des études, ses décors sont mo-
dulables et interchangeables (ajout d’un trottoir, d’obsta-
cles, de distributeurs de billets) et son systéme d’éclairage
offre des ambiances lumineuses allant de la nuit au plein
ensoleillement. Il est possible également d’ajouter des
bruits urbains (discussion de passants, bruits de voitures,
de terrasses de café). Pour analyser finement les straté-
gies des personnes déficientes visuelles, nous utilisons
des caméras pour filmer chaque expérimentation mais
aussi des outils de capture du mouvement (ex. Vicon) ou
de suivi du regard (ex. eye tracker).

Streetlab

La rue artificielle.

Plusieurs projets ont été réalisés ces derniéres années
dans la rue artificielle comme l'étude de la mobilité dans
plusieurs conditions d’éclairage chez des personnes ayant
un syndrome de Usher (8), une rétinopathie pigmentaire
(9), une dégénérescence maculaire liée a 'age (10) ou un
glaucome (7). Plus récemment, une étude menée par Au-
thié et al. (6) a pour objectif de concevoir et de valider un
test de locomotion, MOST (MObility Standardized Test),
pour des patients atteints de maladies rétiniennes héré-
ditaires (Figure 5).

Selon la complexité des tiches et 'espace qu'ils néces-
sitent, ces tests peuvent étre difficilement exportables,
c’est le cas notamment lorsque les études cliniques sont
multicentriques. C'est alors qu’interviennent les mises en
situation virtuelle.

3. Mises en situation virtuelle

Les mises en situation virtuelle, que ce soit pour tester
un produit, étudier le comportement ou faire de la réé-
ducation, se font grace au port d’'un casque immersif. Les
progrés technologiques les rendent de plus en plus ac-
cessibles et peuvent intégrer des eye tracker, outils pour
observer les stratégies visuelles et donc trés intéressants
pour étudier le comportement visuel des personnes défi-
cientes visuelles. Ils fournissent aux sujets un environne-
ment entiérement réaliste (Figures 6, 7, 8).
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Les tests en situation virtuelle présentent plusieurs
avantages:

«ils permettent de plonger les participants dans un en-

vironnement trés sécurisé ;

«le codage du comportement se fait en temps réel et de

fagon automatisée ce qui rend impossible les erreurs

liées aux expérimentateurs ;

«les scénarii sont plus rapidement configurés ;

«les tests sont facilement exportables, ils pourront
alors étre reproduits a l'identique dans n’importe quel
centre ;

«Ces tests sont trés flexibles dans leur design. Par
exemple, sur un parcours de mobilité, les obstacles si-
mulés changent automatiquement entre deux tiches
et le virtuel offre plus de possibilités concernant le
choix des obstacles. Il est possible de mettre des obs-
tacles de toute taille et de contraste différent sans l'in-
tervention de l'expérimentateur ;

Ces tests semblent offrir une bonne corrélation avec
le réel. Authié et al. (6) ont montré pour le test de loco-
motion MOST que les résultats en réalité virtuelle étaient
corrélés a ceux en situation réelle.

4. Mises en situation simulée

Les tests en condition simulée chez Streetlab
concernent la conduite automobile grace a un simulateur
de conduite. Ils permettent la réalisation de recherches
sur la problématique de la vision en conduite avec une
grande adaptabilité selon les pathologies étudiées. L'in-
térét des simulateurs de conduite est multiple. Ils offrent
un environnement sir pour le conducteur et l'évaluateur.
Ils permettent de tester des situations de conduite im-

possibles a réaliser sur route ouverte du fait du danger
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inhérent aux situations testées ou trop compliquées a re-
produire de maniére fiable sur la route ou sur une piste
d’essai. Enfin, ils offrent une excellente reproductibilité
des situations de conduite expérimentales (mémes situa-
tions testées, mémes lieux, mémes conditions lumineuses
ou météorologiques).

L'équipe de Streetlab méne depuis 2015 des études sur
simulateur pour évaluer la performance et le comporte-
ment des conducteurs (11), limpact des déficits visuels
sur la conduite et l'efficacité de systémes d’aide embar-
qués dans les véhicules (12).

Le simulateur de conduite de Streetlab (Figure 9) est
un simulateur de conduite compact a base fixe (AV Si-
mulation CDS-650). Il se compose d’un cockpit avec une
cabine ouverte, d’'un volant a retour de force, d’'un accé-
lérateur, d’'une pédale de frein, d’'une pédale d’embrayage
et d'une simulation sonore de conduite. Lensemble est
placé devant trois écrans LED HD 65 pouces. La scéne
de conduite est affichée a l'avant et des deux cotés du
conducteur, couvrant un champ de vision physique hori-
zontal de 180 degrés. Le simulateur repose sur le logiciel
SCANeR qui permet un libre développement des scenarii
de test et 'enregistrement des données de conduite. Les
flux de données comprennent des informations sur l'état
du véhicule du conducteur (vitesse, accélération et posi-
tion), le trafic environnant, le suivi des yeux et de la téte
du conducteur.

Simulateur de conduite de Streetlab.

Parmi les projets réalisés par Streetlab nous pouvons
citer Handiglaucome (7, 11). Lobjectif de cette étude était
d’évaluer, dans un simulateur de conduite, la performance
de conduite et les stratégies de compensation de conduite
et de balayage visuel des patients ayant un glaucome bi-
latéral léger a sévére. Ce projet a montré que les conduc-
teurs atteints de glaucome avaient de mauvaises perfor-
mances de conduite avec un temps de réaction plus long
que les « sujets témoins » face a un danger survenant
dans leur champ de vision comme un piéton traversant

soudainement la rue ou un véhicule s’insérant sur la voie.
Nous avons également observé que les conducteurs at-
teints de glaucome faisaient plus d’excursion hors de
leur voie, notamment dans les courbes, et semblaient
avoir plus de difficultés a réguler leur interdistance avec
les véhicules précédents. Les analyses des stratégies de
compensation comportementale de conduite ont révélé
que, dans les virages, les patients glaucomateux restaient
plus prés de la ligne centrale se rapprochant ainsi des vé-
hicules venant en face et donc augmentant les risques de
collisions frontales. Néanmoins, nous avons observé que
les patients glaucomateux avaient des interdistances plus
longues avec le véhicule devant eux et roulaient a des vi-
tesses plus faibles. Concernant les stratégies visuelles, ils
présentaient une plus forte activité de recherche visuelle
par des amplitudes de saccades plus importantes. Cette
étude nous a permis de conclure que malgré U'observation
de comportements de compensations variés les conduc-
teurs souffrant d’'un glaucome semblaient plus a risque.

Le simulateur nous permet ainsi d’appréhender avec
une bonne sensibilité l'impact sur la conduite d’'un défi-
cit visuel et cela en toute sécurité. Grace a cet outil, nous
réalisons une étude pour évaluer le bénéfice des nouvelles
technologies d'implant intraoculaire.

Conclusion

Avec ces plateformes permettant des mises en situa-
tion réelle, virtuelle et simulée, il devient possible d’ap-
porter une information complémentaire, reproductible
et objective, aux tests classiques de mesure de la fonc-
tion visuelle, comme l'acuité visuelle ou la sensibilité aux
contrastes. Ces plateformes permettent d’explorer et
d’évaluer le déficit visuel en toute sécurité d’'une maniere
plus écologique, en lien avec le quotidien des personnes
déficientes visuelles et les difficultés qu’elles rencontrent.
Elles permettent en outre d’évaluer d’autres composantes
comme la mobilité, la préhension ou encore la recherche
visuelle dans un environnement complexe et contr6lé.
Ces plateformes permettent ainsi des mises en situation
qui seraient trop risquées ou trop difficiles a mettre en
ceuvre. Il devient également possible d’explorer et de te-
nir compte des stratégies que les personnes déficientes
visuelles peuvent mettre en ceuvre et qui ne seront jamais
ou peu prises en compte dans les tests classiques ol il est
généralement demandé a la personne de ne pas bouger la
téte et de fixer une zone précise. Le déficit visuel, impose a
la personne qui en souffre, de s"adapter consciemment ou
non par la mise en place de comportements de compensa-
tion. Ces stratégies peuvent étre plus ou moins efficaces



pour contourner les limitations visuelles et permettre aux
patients de récupérer ou préserver de 'autonomie. Nous
estimons donc que ces plateformes permettront de four-
nir, en complément des tests classiques, une meilleure
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PARTIE IlI.

Les pathologies






Handicap visuel

et troubles oculomoteurs
ou de la vision binoculaire
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PLAN

1. Les troubles oculomoteurs ou de la vision binoculaire

2. Handicap secondaire a une pathologie oculomotrice ou un trouble de la vision binoculaire

3. Conséquences d'un handicap visuel sur l'oculomotricité et la vision binoculaire

Ce sujet est assez rarement abordé dans les manuels
et les articles d'ophtalmologie et de strabologie. Aprés un
bref rappel de la classification des troubles oculomoteurs,
nous le traitons sous deux aspects. D’abord les consé-
quences potentiellement handicapantes des troubles
oculomoteurs ou de la vision binoculaire. Et ensuite, les
conséquences d’un handicap visuel sur ['équilibre oculo-
moteur et la vision binoculaire (VB).

1. Les troubles oculomoteurs
ou de la vision binoculaire

Les strabismes centraux sont liés a un déséquilibre
« supra nucléaire » du parallélisme des axes visuels, sans
qu’une restriction des mouvements soit associée systé-
matiquement d’ou l'adjectif « concomitant ». Les stra-
bismes périphériques sont en relation avec une atteinte
localisée entre les noyaux oculomoteurs ou les voies
internucléaires et les muscles. Ils s'associent a une res-
triction de certains mouvements oculaires d’ou l'adjectif
« incomitants ». Les nystagmus, traités par ailleurs, sont
liés a une instabilité de la fixation, d’origine centrale. Ils
peuvent s’associer a un trouble oculomoteur.

1.1. Strabismes supra nucléaires

On oppose deux grandes familles de strabismes supra
nucléaires selon leur apparition avant ou aprés le déve-
loppement de la VB durant la premiére année de vie.

1.1.1. Syndrome de Strabisme Précoce (SSP) (1)

Le strabisme précoce est lié a l'absence de dévelop-
pement de la fusion binoculaire dans les 6 premiers mois
de vie. LUabsence de fusion est le phénomeéne primitif ou
une conséquence d’un trouble visuel ou oculomoteur.
Les conséquences sont définitives avec absence de dé-
veloppement de la couche corticale des cellules bino-
culaires et la VB est définitivement absente. Les troubles
oculomoteurs sont secondaires a 'absence de fusion et a
un développement oculomoteur anormal. Lensemble de
latteinte de la vision binoculaire et des troubles oculo-
moteurs associés représentent le Syndrome de Strabisme
Précoce (SSP).

Les facteurs de risque d’apparition du SSP sont la pré-
sence d’antécédents familiaux de strabisme, la prématuri-
té, les antécédents de souffrance neurologique périnatale
ou certaines anomalies chromosomiques, et certaines
amétropies fortes. La privation visuelle unilatérale pré-
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coce empéche le développement de la vision binoculaire
et aboutit a un SSP dont la forme la plus grave est le Syn-
drome du monophtalme congénital.

Sur le plan clinique, le SSP se caractérise par :

«une absence constante de VB normale et une absence
de correspondance rétinienne normale qui en fait la
spécificité ;

«une neutralisation de l'ceil dominé évitant la diplopie
mais menant spontanément a l'amblyopie dans 40 %
des cas. Ceci justifie une prise en charge précoce avec
au minimum une surveillance de l'alternance, et au
mieux une occlusion alternée ;

«des anomalies qui oculomotrices avec une déviation
des globes oculaires le plus souvent en ésotropie
(80 % des cas) mais aussi parfois en exotropie (10 %)
ou en microstrabisme (10 %). Cette déviation est d’ori-
gine tonique et peut évoluer dans le temps avec ré-
duction progressive de l'ésotropie et méme parfois
passage spontané en exotropie ;

«des anomalies de la fixation qui font toute la spécificité
du syndrome, avec attraction de l'ceil fixant vers l'ad-
duction, responsable d’un torticolis téte tournée vers
l'ceil fixateur, de la fixation croisée et de la pseudo-pa-
ralysie de 'abduction. Le nystagmus manifeste-latent
(NML) du SSP est aussi une manifestation de l'attrac-
tion vers l'adduction. Il peut étre responsable d’'un
handicap visuel quand il est patent. Enfin, le nystag-
mus opto-cinétique fonctionne définitivement sur un
mode immature, en temporo-nasal ;

esur 'ceil non fixateur, en dehors du strabisme horizon-
tal, on peut retrouver des anomalies verticales, telles
la DVD (déviation verticale dissociée), en général bila-
térale et asymétrique. Elle se réveéle plutdt aprés l'age
de 5 ans dans sa forme typique. Mais on retrouve aussi
fréquemment des anomalies de fonction des obliques
associées a des syndromes alphabétiques.

1.1.2. Strabisme normosensoriel

Ce sont des strabismes apparaissant alors que la VB
s’est développée normalement durant les premiéres an-
nées. Ils sont intermittents (phories) ou permanents (tro-
pies). La diplopie est la conséquence majeure dans ce type
de strabisme mais si le strabisme apparait chez l'enfant,
une neutralisation peut se mettre en place.

Ils peuvent étre d’origine accommodative pure et alors
traités entiérement par un moyen optique (d'ott l'impor-
tance de la mesure répétée de la skiascopie devant tout
trouble visuel chez l'enfant et chez l'adulte). Mais ils
peuvent étre d’origine tonique, en ésotropie (ésotropies
normosensorielles, ésophories tropies) ou en exotropie
(exophories tropies). Dans ce cas, seuls les prismes ou la
chirurgie peuvent les améliorer.

1.2. Strabismes périphériques

Les strabismes périphériques sont liés a une lésion sur
la chaine de transmission de l'influx neurologique entre
le noyau du nerf oculomoteur correspondant et le muscle
lui-méme. Ce sont des troubles paralytiques. On retrouve
dans cette catégorie principalement les paralysies oculo-
motrices congénitales ou acquises mais aussi la myasthé-
nie, les fibroses et anomalies musculaires acquises
(Basedow, myope...) ou congénitale (CFEOM : fibroses
congénitales des muscles oculomoteurs), les syndromes
orbitaires.

Les conséquences fonctionnelles affiliées a ce type de
strabisme sont la diplopie binoculaire et les torticolis de
fixation.

2. Handicap secondaire
a une pathologie oculomotrice
ou un trouble de la vision binoculaire

Tout trouble de l'oculomotricité et de la vision binocu-
laire est responsable d’un handicap qui dépasse la sphére
visuelle. Celui-ci est évident en cas de diplopie, mais par-
fois moins dans le cadre des strabismes sans vision bino-
culaire. Dans ces cas, c'est plutdt l'aspect cosmétique
de l'anomalie du regard des patients qui attire 'atten-
tion. Pourtant, de trés nombreux travaux et publications
scientifiques s’attachent a décrire les répercussions fonc-
tionnelles (2,3) qui accompagnent les strabismes, entre
l'absence de la vision stéréoscopique, la diplopie, la dégra-
dation du champ de vision, l'anomalie posturale de fixa-
tion (torticolis), la fatigabilité visuelle ou encore une géne
douloureuse a la mobilité des yeux. Tous ces éléments as-
sociés a la géne sociale liée a l'anomalie du regard, contri-
buent a dégrader la qualité de vie des patients. Il est bien
démontré que la prise en charge des strabismes, a toute
étape de la vie est trés efficace pour améliorer la qualité
de vie des patients et rentable en terme de bénéfice-colit
pour le patient (4).



2.1. Troubles visuels induits par les strabismes
et paralysies oculomotrices

Les patients atteints de strabisme présentent une per-
turbation de leur vision binoculaire, leur systéme visuel
devenant incapable de former une image unique et en re-
lief dans toutes les positions du regard. Cette situation est
handicapante a un degré variable, selon le type de stra-
bisme (Tableau I).

Tableau I. Type de handicap possible en fonction

du type de strabisme

Strabisme Strabisme Strabisme
précoce normosensoriel | périphérique
Amblyopie + +/- +/-
Diplopie Exceptionnel | + ++
Horror fusionis
Torticolis de + - ++
fixation
Altération + + +
du champ
de vision
binoculaire
Conséquences | + + +
psycho-
sociales

2.1.1. Absence de vision binoculaire
dans les strabismes précoces

Les strabismes précoces sont caractérisés par l'ab-
sence de développement de la VB, définitive (1). Il ne s'agit
donc pas d’'une perte, mais de l'absence de vision stéréos-
copique de bonne qualité. Lenfant grandit en s’adaptant
naturellement a ce manque, ce qui nest pas le cas des pa-
tients qui perdent la vision binoculaire et qui ressentent
un manque. Cette situation est fréquente, puisque cela
touche plus de 5 % de la population. La stéréoscopie est
absente ou médiocre, selon l'importance de la déviation.
Dans les microstrabismes (primitifs ou post chirurgicaux),
meilleur des cas possibles, il existe une pseudo fusion
avec union binoculaire permettant une légére coopéra-
tion binoculaire, jamais normale toutefois.

Les enfants développent d’autres maniéres d’appré-
hender 'espace, en utilisant la perspective et ont une agi-
lité le plus souvent normale. Il n’est pas montré que les
enfants strabiques soient plus maladroits que les autres.
Certaines taches sont toutefois plus complexes a réaliser,
mettant en jeu la conduite d’un geste précis dans 'espace,
sans que la perspective puisse aider. Le test d’alignement
des deux crayons en est un bon exemple (5). Peu de pro-
fessions sont toutefois fermées aux patients n‘ayant pas
de vision binoculaire. Des renseignements doivent étre
pris par la famille si un souhait de profession particuliére
est fait (pilote par exemple).

2.1.2. Diplopie et confusion dans les strabismes
normosensoriels et paralytiques

La diplopie et la confusion sont des notions bien
connues et étudiées. Elles sont a l'origine d’une géne si-
gnificative avec maladresse dans le quotidien de patients
pouvant aboutir a une restriction d’activité importante.
Parfois il s'agit d’une diplopie intermittente comme
dans les exophories tropies, parfois elle est permanente,
comme dans les paralysies. Si le trouble oculomoteur
remonte a l'enfance, le phénomeéne de neutralisation peut
limiter ou éliminer la sensation de diplopie. Un enfant pré-
sentant un strabisme brutal va présenter une diplopie qui
disparaitra plus ou moins rapidement pour laisser place a
la neutralisation.

On apprécie le retentissement de la diplopie par la
réalisation de l'examen du champ de fusion (ou champ de
diplopie) qui dessine 'étendue du champ de vision simple
et image trés simplement 'évolution du handicap dans le
temps et 'amélioration aprés chirurgie du point de vue
du patient (Figure 1). Kaeser propose méme un score de
champ de fusion (6). Cet examen devrait étre systématique
dans le suivi des diplopies acquises. Certaines aptitudes
exigent une amplitude minimale de champ de fusion, telle
la conduite automobile. Lin et al. (7) ont montré, dans une
étude portant sur 200 patients, que la diplopie influait
négativement sur l'activité physique (49 %), l'attention
(39,2 %), le travail et les études (24,5 %), les émotions
(19,5 %) et les performances domestiques (17 %). Dans
une autre étude, Hatt et al. (8) mettaient en évidence que
chez 17 patients atteints de strabisme et diplopie, plus de
%4 d’entre eux, relataient une mauvaise estime de soi, un
handicap général, des difficultés a la conduite.
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Le traitement de la diplopie est efficace et surtout im-
portant pour le patient car il permet la reprise des activi-
tés sociales, professionnelles et domestiques.

Scott et al. (9) ont décrit une disparition post-opéra-
toire de la diplopie, dans une série de 462 patients, chez
98 % d’entre eux, au moins dans la position primaire du
regard. Dans une autre étude, Hatt et al. (10) ont étudié les
suites opératoires chez 227 patients opérés de strabisme :
85 % des échecs chirurgicaux étaient dus a la persistance
d’une diplopie percue par le patient.

Le traitement peut étre médical par prismation ou
chirurgical. Son but est de permettre une fusion binocu-
laire au minimum en position primaire et en infraversion
(champ utile dans la vie courante, et zones de meilleur
score sur la grille de Kaeser) et bien sir le plus large pos-
sible selon la situation. Quand la diplopie est incoercible,
Uocclusion de l'ceil paralysé ou dominé est la seule solu-
tion pour la supprimer. Le traitement de la diplopie est im-
portant pour le patient et permet la reprise des activités
sociales, professionnelles et domestiques (11).

2.1.3. Diplopie dans les strabismes sans vision
binoculaire ou horror fusionis

Les patients porteurs de strabisme de la petite enfance
sont a priori protégés de la diplopie par le phénomeéne de
neutralisation. Cette neutralisation peut étre fragilisée
dans diverses situations : spontanément, aprés un choc
émotif, ou une rééducation binoculaire inappropriée. Par-
fois, c’est l'"évolution du strabisme qui en est responsable.
Une amblyopie, méme profonde n’en protége absolument
pas. Parfois c’est le patient qui en prend conscience spon-
tanément. La persistance de cette perception est souvent
le fait de profils psychologiques particuliers. Les patients
percoivent une deuxiéme image et parlent de diplopie, ce

qui nest pas tout a fait exact puisqu’il n’y a pas de confu-
sion. Les patients savent quelle est la « bonne » image
et percoivent comme un écho latéralement. Plus ils y
pensent, plus ils la voient, et moins ils y pensent, moins
ils sont génés, un peu comme pour les acouphénes. Au-
cun traitement ne permet de faire neutraliser, et encore
moins de faire fusionner et c’est peut-étre méme l'ab-
sence de traitement qui est le plus efficace. Il faut savoir
en convaincre le patient. Au mieux, on cherche a laisser
re-neutraliser, soit spontanément avec le temps et 'ou-
bli. En cas de modification récente du strabisme (passage
de convergence en divergence ou réciproquement par
exemple), on peut chercher des zones de neutralisation
par des tests prismatiques, ce qui indiquerait un traite-
ment chirurgical ou prismatique si ce test est vraiment
positif. Parfois, le patient se focalise sur cette diplopie qui
devient trés handicapante mais inaccessible a tout traite-
ment d’'ol le terme d’horror fusionis. Dans ce cas, méme
les traitements visant a supprimer la deuxiéme image
sont inefficaces, le patient « recherchant » celle-ci, méme
derriére une occlusion voire un implant obturant comme
cela a été déja proposé.

2.1.4. Torticolis et position anormale de la téte

Nous avons vu qu’en cas de diplopie, il peut exister
une zone du champ de vision ou celle-ci disparait, c’est
le champ de fusion, et dans cette direction du regard, le
patient voit simple. Il aura alors tendance a tourner la téte
a l'opposé pour ramener cette zone « devant » lui d’ot le
terme de torticolis de fixation. On peut aussi le retrouver
dans les strabismes sans vision binoculaire si l'eeil fixateur
présente une position de repos excentrée (par exemple en
adduction dans les ésotropies précoces, ou en abduction
dans les strabismes divergents). Ces torticolis de cause



oculomotrice sont fréquents (12) et peuvent avoir des
conséquences orthopédiques (13) et méme parfois so-
ciales (aspect hautain d’un torticolis téte en arriére, ou
« fuyant » d’un torticolis en supraversion par exemple).
Il semble que plus un torticolis est ancien, plus il est po-
tentiellement responsable de contractures musculaires
cervicales durables et prédispose a l'arthrose cervicale
(14). Si un enfant présente un torticolis de fixation impor-
tant, cela peut induire une asymétrie de développement
de la face et de la statique vertébrale (scolioses) et axiale
en général avec trouble postural important. La paralysie
congénitale du IV en est un bon exemple.

La présence d’'un torticolis de fixation au-dela de 10
voire 15° peut avoir ce type de conséquences et doit faire
discuter un traitement du strabisme qu'’il soit paralytique
ou non, par des prismes ou une chirurgie. Ce traitement
limite les conséquences posturales et orthopédiques,
d’autant plus qu'il est précoce et améliore grandement la
qualité de vie des patients.

2.1.5. Modification du champ de vision binoculaire
en relation avec un strabisme

Le champ de vision binoculaire (CVB), superposant les
deux champs de vision monoculaire est normalement de
130°. Dans les strabismes, la neutralisation n'empéche
pas la vision périphérique de l'ceil dominé et il existe un
CVB. Un strabisme convergent entraine donc un rétré-
cissement du CVB, et un divergent, a 'inverse un élargis-
sement. Les patients ne s’en plaignent pas dans les stra-
bismes datant de l'enfance puisqu'il s’agit d’un état et non
d’une perte (15). Toutefois, un strabisme acquis, ou encore
la modification d’un strabisme ancien peut modifier de
maniére consciente le CVB, en positif ou négatif :

«il semble que la perception spatiale globale soit amé-
liorée apres intervention d'un strabisme convergent
de l'enfant, jouant sur son agilité, son aisance aux
déplacements par exemple. Kushner (16) a démontré,
dans une série de 37 patients atteints de strabisme
convergent, qu’en post-opératoire, 34 d’entre eux
présentaient un élargissement de leur champ visuel
binoculaire. Cette amélioration a aussi été notée chez
l'adulte : dans une étude prospective, Derhy et al. (17)
ont fait un lien entre chirurgie de strabisme et amélio-
ration des aptitudes a la conduite automobile ;

«un strabisme convergent majeur de l'adulte comme
dans les strabismus fixus du myope fort peut empécher
toute fixation et conduire a une quasi-cécité, l'axe vi-
suel étant obturé par l'aréte nasale ;

«l'intervention d’un strabisme divergent important et
permanent de l'adulte lui fait perdre cette vision pano-

ramique dont il est parfois trés fier (mais avec d’autres
bénéfices, bien siir).

2.2. Amblyopie et handicap visuel

Lamblyopie fonctionnelle peut atteindre plus de 5 %
des enfants. Dans un certain nombre de situations cette
atteinte est prévisible, mais chez 4 % des enfants, elle
survient sans facteurs prévisibles. Le dépistage permet
de la prévenir ou la traiter a temps le plus souvent (18).
Mais dans un certain nombre de cas, elle persiste et n'est
plus accessible au traitement aprés 'dge de 6 voire 10 ans.
Tous les traitements tentés a l'dge adulte sont voués a
échec jusqu’a présent. En dehors du caractére monoph-
talme, l'amblyopie a des répercussions sur la qualité de
vie et présentes des risques spécifiques chez l'adulte qui
doivent encore plus motiver le dépistage, la prévention et
le traitement dans l'enfance (19).

Certaines situations peuvent transformer le patient
amblyope en malvoyant.

2.2.1. Atteinte de I’ il non amblyope

L'atteinte du « bon » ceil est la crainte de tout patient
amblyope. Cela méne méme fréquemment a un état an-
xio-dépressif chronique.

Des événements traumatiques, accidentels ou des pa-
thologies peuvent toucher le bon ceil et étre responsables
d’une déficience visuelle bilatérale. Le risque de devenir
malvoyant a 65 ans est de 5 % chez 'amblyope contre
moins de 1% chez le non amblyope (20).

Dans les causes traumatiques, on sait que lceil
non amblyope est plus fréquemment touché que l'eeil
amblyope, probablement car fixateur. Il en est de méme
pour les pathologies acquises comme la rétinopathie dia-
bétique ou des pathologies liées au vieillissement comme
la DMLA (21). L'ceil sain est en régle générale plus séve-
rement touché que l'eeil amblyope. Plusieurs mécanismes
ont été avancés comme le réle aggravant de la photoex-
position sur l'ceeil fixateur ou la diminution du métabo-
lisme rétinien sur l'ceil amblyope (22).

Méme s'il est admis que la rééducation de 'amblyopie
chez l'adulte est inefficace, voire dangereuse en raison
du risque de déneutralisation et de diplopie secondaire,
il n’est pas rare d’observer une amélioration progressive
de l'acuité visuelle au cours des premiers mois voire de
la premiére année suivant la perte fonctionnelle du bon
ceil. Ce processus témoigne probablement d’un certain
degré de plasticité cérébrale persistant chez 'adulte. Ce-
pendant la qualité de la vision a acuité visuelle identique
reste comparativement moindre sur un ceil amblyope.
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2.2.2. Phase initiale ou traitement de récupération
de amblyopie

La phase initiale du traitement d’une amblyopie, qui
correspond a la phase de récupération du retard de dé-
veloppement visuel, nécessite la mise en place d’un trai-
tement par occlusion du bon ceil. Pour étre efficace et
permettre une amélioration la plus rapide possible de
l'ceil amblyope, Uocclusion doit étre réalisée de fagon in-
tensive. Par conséquent la rééducation d’une amblyopie
profonde va obligatoirement conduire a une situation de
malvoyance initiale chez l'enfant pris en charge.

La durée de cette période de malvoyance est souvent
courte, d’autant plus que le traitement initial est agressif
et continu. Cela dépend aussi de la capacité de récupéra-
tion, donc de l'dge et de la cause de l'amblyopie. Cette si-
tuation temporaire doit bien étre expliquée aux parents et
a tout Uentourage éducatif et familial de 'enfant pour per-
mettre l'adhésion au traitement, qui sera la clé de voite
de la réussite de la rééducation.

Le plus souvent aucune mesure associée n'est néces-
saire, en dehors de 'accompagnement des parents et de
l'enfant. Le r6le de l'équipe ophtalmo-orthoptique est ici
majeur.

Dans le cas d’'une amblyopie prise en charge tardive-
ment, chez un enfant scolarisé en classe élémentaire,
le traitement par occlusion devra obligatoirement étre
conduit toute la journée pour étre efficace, et donc aussi
sur le temps scolaire, et cette phase initiale de traitement
peut étre assez longue. Cela peut perturber les apprentis-
sages et par conséquent rendre plus difficile 'observan-
ce du traitement. Avec l'aide de l'enseignant, un certain
nombre de mesures peuvent étre mises en place pour
éviter cet écueil et limiter les difficultés visuelles : placer
proche du tableau, fournir des agrandissements pour les
documents, favoriser le travail numérique, le soutien in-
dividuel ... On peut également profiter d’'une période de
vacances scolaires pour démarrer le traitement. Les pro-
grés ainsi obtenus pendant cette période permettront
d’appréhender la poursuite de U'occlusion a la rentrée avec
moins de difficultés. Dans tous les cas, une organisation
soigneuse du traitement doit le précéder.

Dans les cas d’amblyopies plus complexes, pour les-
quels le traitement va devoir étre conduit jusqu’a 10 ans,
avec une AV maximale obtenue limitée (en dessous de
5/10°) en raison de la cause d’amblyopie, les mesures
simples seront insuffisantes et on court a l'échec par
abandon du traitement. Lenfant doit pouvoir bénéficier
d’un accompagnement spécialisé identique a celui d’un
enfant déficient visuel. Des démarches auprés de la MDPH

(Maison Départementale des Personnes Handicapées) se-
ront nécessaires dés le début de la prise en charge, pour
pouvoiranticiper les besoins ultérieurs de 'enfant, comme
la demande d’'une AESH (Accompagnant des Eléves en
Situation de Handicap). Enfin un soutien psychologique
de U'enfant ou de la famille peut également étre proposé
en cas de fortes difficultés rencontrées, de sentiment de
culpabilité des parents, d’'opposition de l'enfant. La en-
core, le role de soutien de 'équipe ophtalmo-orthoptique
est fondamental.

Dans les cas les plus difficiles, s'il existe trop de réper-
cussions sur le développement de 'enfant ou de consé-
quences négatives sur 'harmonie familiale, il faudra alors
savoir alléger le temps d’occlusion et parfois méme savoir
renoncer a toute possibilité de rééducation. Mais dans
tous les cas, il faudra réhabiliter les parents pour qu'’ils
sachent qu'ils ont tout fait et qu’il n'y ait pas de regrets
ultérieurs.

2.2.3. Amblyopie bilatérale asymétrique

Lamblyopie bilatérale est une situation de malvoyance,
traitée ailleurs dans ce rapport.

Toutefois, il existe des situations d’amblyopie bila-
térale asymétrique nécessitant un traitement de U'ceil le
plus amblyope. Ces situations sont toujours complexes
car elles rendent au moins temporairement encore plus
malvoyant un enfant déja handicapé. Heureusement elles
sont rares.

On pense a l'association de malvoyance nystagmique
(albinisme ou autre) avec un strabisme ou une anisomé-
tropie qui peuvent &tre responsables d’'une amblyopie
unilatérale surajoutée par exemple.

Le traitement repose alors sur des bases classiques de
méthode (occlusion, pénalisations) et de stratégie (phase
de récupération agressive et de consolidation prolon-
gée), mais elles doivent étre adaptées a chaque cas par
un échange répété entre I'‘équipe éducative et thérapeu-
tique. Il vaut mieux un traitement précoce et énergique
qui récupére au mieux mais rapidement. Souvent, il per-
siste quand méme une asymétrie relative, mais tout doit
étre fait quand c’est possible pour éviter que 'enfant mal-
voyant ne devienne en plus monophtalme.

2.3. Strabisme et qualité de vie (QV)

Depuis quelques années, 'OMS définit la santé comme
« un état de complet bien-étre physique, mental et social
et ne consiste pas seulement en 'absence de maladie ou
d’infirmité. » La finalité des soins ne se limite donc plus
a la guérison d’'une maladie mais a améliorer le « Bien-
Etre » global du patient. La qualité de vie (QV), qui refléte



ce bien-étre, dépasse donc largement 'absence de symp-
témes physiques. C'est évident dans le cadre des stra-
bismes dont le traitement est souvent négligé car « juste
esthétique », alors que méme en l'absence de symptémes,
il est maintenant bien prouvé qu’il dégrade considérable-
ment la QV des adultes comme des enfants, ne serait-ce
que par la dégradation de la vie sociale des patients (23).
Bien entendu, la présence des symptdmes que nous avons
abordés ci-dessus aggravent encore cette situation.
Au-dela des objectifs sensoriels et moteurs traditionnels
de traitement d’un patient strabique, l'amélioration de la
QV est maintenant intégrée dans la prise en charge glo-
bale du patient strabique.

2.3.1. Amblyopie et qualité de vie

Si une amétropie non corrigée intervient de maniére
évidente sur la QV (asthénopie ou flou visuel pour les hy-
permétropies, flou visuel pour les myopies), 'amblyopie
unilatérale a aussi des conséquences importantes.

Il existe une relation entre l'acuité visuelle finale de
Uceil amblyope et la qualité de vie. Au-dela de 5/10¢ sur
l'ceil amblyope, il y a peu de retentissement. En dessous,
outre la moins bonne perception spatiale, la perte de la
vision binoculaire, des retentissements psycho sociaux
majeurs ont été listés, dont une grande fréquence d’états
anxio-dépressifs chez les patients adultes porteur d’une
amblyopie unilatérale non traitée (24).

Le traitement de l'amblyopie normalise la vision et ras-
surera l'enfant pour toute sa vie et c’est une motivation
supplémentaire dans le traitement de I'amblyopie chez
Uenfant.

2.3.2. Troubles de la vision binoculaire et qualité
de vie

La perturbation de 'équilibre binoculaire avec lalté-
ration a des degrés variables de la vision stéréoscopique
ainsi que des plaintes fonctionnelles associées telles
qu’une diplopie, des céphalées, sont également a prendre
en compte. Ces atteintes ne rentrent pas dans la défini-
tion classique de la déficience visuelle mais ont un impact
sur la qualité de vie avec des retentissements psychoso-
ciaux connus chez le sujet strabique (25).

2.3.3. Strabisme, regard et qualité de vie

En dehors des symptdmes possiblement provoqués,
les strabismes affectent le regard, notre moyen de prise
de contact principal avec autrui. C'est donc bien plus
qu’un probléme esthétique. Il a été difficile de mettre un
cadre sur ce type de retentissement jusqu’a la nouvelle

définition de 'état de bonne santé par 'OMS, incluant la
qualité de vie.

La perturbation des interactions sociales ressentie par
les patients strabiques cause trés fréquemment une dé-
gradation de l'estime de soi avec des conséquences psy-
chologiques négatives (8). Le taux de dépression et d’an-
xiété est retrouvé comme dix fois supérieur a la normale
chez les adultes strabiques (26). Par ailleurs, la prise en
charge du strabisme a un effet positif sur la QV des pa-
tients de maniére évidente (27).

Si le nombre d’intervention chez l'enfant semble dimi-
nuer progressivement avec la meilleure prise en charge
médicale, on observe une forte augmentation du nombre
de chirurgies de strabisme réalisées a 'age adulte, car si
les patients ont toujours été demandeurs d’une répara-
tion de leur strabisme, ils ont souvent buté sur des refus.
Les ophtalmologistes les écoutent plus et savent que l'in-
tervention ne sera pas « juste » esthétique mais amélio-
rera leur bien-étre global (28). Ces remarques concernent
aussi le traitement des diplopies, souvent négligées par
les neurologues, dont on sait pourtant que le traitement
chirurgical est particuliérement efficace en terme de QV.

2.4. Strabismes et troubles des apprentissages

Les conséquences sensorielles d’'un strabisme sont
nombreuses mais pour autant le strabisme, en particu-
lier en 'absence de vision stéréoscopique ou en présence
d’une amblyopie, est souvent incriminé trop facilement et
a tort comme étant la cause de difficultés d’apprentissage
ou de troubles attentionnels. Une diminution des perfor-
mances motrices, de l'adresse gestuelle aux jeux de balles
par exemple, est parfois relatée (29). Cependant il a été
montré que les stratégies d’explorations visuelles bien
que différentes chez une personne strabique ou amblyope
permettent les mémes aptitudes oculomotrices in fine
(30). De plus il a été observé que les enfants présentant
un strabisme n’ont pas plus de difficultés d’apprentissage
ou de troubles attentionnels que les autres. Des études
ont également montré que dans une population d’en-
fants dyslexiques la proportion de patients présentant
des troubles visuels est identique a celle de la population
générale, et que les anomalies de la vision binoculaire, ou
les déviations oculaires ne sont pas une cause de dyslexie.
Les anomalies des saccades retrouvées chez les enfants
présentant une dyslexie sont une conséquence et non la
cause des difficultés de lecture. La prise en charge de ce
trouble est complexe et ne peut pas reposer sur la réédu-
cation des mouvements oculomoteurs (31).
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Néanmoins un trouble de la vision peut bien sir inter-
férer dans le processus de lecture et un examen visuel doit
systématiquement étre réalisé chez un enfant présentant
des difficultés scolaires. Tout défaut visuel doit correcte-
ment étre pris en charge, correction d’'une amétropie ou
d’un trouble accommodatif, rééducation d’'une amblyo-
pie, traitement d’une insuffisance de convergence ou d’un
déséquilibre oculomoteur phorique, pour mettre l'enfant
dans les meilleures conditions d’apprentissage.

En pratique il n’est cependant pas toujours aisé pour
l'ophtalmologiste de faire la part des choses entre les dif-
ficultés causées par le trouble visuel et celles liées a un
authentique trouble des apprentissages. De plus l'asso-
ciation strabisme et trouble neuro-visuel n'est pas rare,
non pas en raison d’un lien de causalité entre les deux
affections mais a cause d'un terrain prédisposant com-
mun (prématurité par exemple). De facon générale, c’est
l'écoute attentive des signes fonctionnels rapportés par
l'enfant et 'entourage qui permettra d’apprécier au mieux
Uimputabilité des différentes pathologies dans les diffi-
cultés d’apprentissage. Lophtalmologiste a également un
role d’orientation vers un neuropédiatre en cas de suspi-
cion de trouble « dys » pour établir un diagnostic précis
et permettre une prise en charge coordonnée entre les
différents intervenants.

3. Conséquences d’un handicap
visuel sur I’oculomotricité
et la vision binoculaire

Un handicap visuel, selon l'4ge de survenue peut per-
turber ou non l'équilibre de la vision binoculaire.

3.1. Altération précoce de la fonction visuelle

3.1.1. Atteinte bilatérale

Lexemple le plus démonstratif est celui de la cataracte
obturante bilatérale dés la naissance. Quelles que soient
la précocité et la qualité du traitement, un nystagmus de
type précoce est souvent présent et peut étre responsable
d’une malvoyance définitive. Pour autant, on ne retrouve
pas beaucoup plus de strabismes ou d’amblyopie unilaté-
rale que dans la population générale, sauf en relation avec
des complications oculaires asymétriques.

Dans les vraies cécités congénitales définitives (amau-
rose de Leber par exemple), on retrouve un nystagmus
avec des mouvements amples multidirectionnels, pendu-
laires. On parle aussi d’errance du regard ou « searching
nystagmus ». Les tableaux cliniques peuvent varier en
fonction des causes comme cela est détaillé dans le cha-
pitre consacré a ce sujet. Mais un strabisme n’est pas fré-
quemment noté.

3.1.2. Atteinte unilatérale

La privation visuelle unilatérale précoce par privation
ou par amétropie forte unilatérale empéche 'apparition
d’un lien binoculaire a l'dge de son développement. Il en
résulte le plus souvent un syndrome de strabisme précoce
avec au minimum absence de vision binoculaire mais qui
peut dans sa forme extréme provoquer le syndrome du
monophtalme congénital. Pour exemple, en cas de cata-
racte congénitale unilatérale obturante, le SSP est pré-
sent plus ou moins complétement dans 60 % des cas opé-
rés avant l'dge d’un an, et dans 80 % en cas d’intervention
avant 3 mois (32).

Le sndrome du monophtalme congénital est une en-
tité a part. Il s’agit d’'une « moitié » de syndrome du stra-
bisme précoce. Quand un enfant présente une amblyopie
congénitale par privation, il ne peut développer de vision
binoculaire et un SSP se développe. Comme nous l'avons
dit, le syndrome se développe sur 'ceil dominé (ésotropie,
DVD...) mais est surtout spécifique par 'anomalie de fixa-
tion de l'ceil fixant (I'ceil sain dans notre cas), attiré vers
l'adduction. Lune des manifestations est le NML (nystag-
mus manifeste-latent). Ce nystagmus peut dans certains
cas étre patent et ne pas disparaitre totalement méme en
adduction. Il est alors responsable d’une amblyopie de
Uceil fixant. Si de plus l'autre ceil a une amblyopie profonde
ou une cécité, l'enfant est malvoyant a cause du trouble
de fixation de U'ceil sain. La possibilité d’aboutir a cette
situation est une motivation supplémentaire pour trai-
ter agressivement les amblyopies par privation précoce
(cataractes unilatérales essentiellement). LAV de l'ceil
amblyope traité peut parfois devenir meilleure que celle
de l'ceil sain quand le nystagmus prédomine sur l'ceil sain.
Par ailleurs, une intervention du strabisme avec fadéno-
pération du c6té de U'ceil sain peut atténuer la fixation en
adduction et le nystagmus. Ce syndrome survient dans
plus de 20 % des situations d’amblyopie profonde orga-
nique unilatérale congénitale sévére (33).



3.2. Perte acquise de la fonction visuelle
3.2.1. Perte de vision unilatérale

3.2.1.1. Conséquences visuelles

La perte visuelle unilatérale acquise ne rend pas mal-
voyant si l'autre ceil est sain mais elle peut avoir des
conséquences visuelles importantes et invalidantes.

En cas de cécité unilatérale, la vision binoculaire, et
la stéréoscopie sont perdues, provoquant une géne dans
Uappréciation de l'espace, dans l'adresse gestuelle. Le
jeune enfant se réadaptera rapidement mais chez l'adulte
avec une plasticité moindre, le handicap peut limiter les
activités de maniére importante et durable (conduite par
exemple). Le champ de vision binoculaire devient mono-
culaire avec une réduction de 130 a 90°, ce qui la aussi
provoque une géne dans l'appréciation de l'espace, dans
les déplacements, I'évitement d’obstacles, et la réadapta-
tion peut é&tre plus ou moins longue et mouvementée.

En cas de baisse visuelle unilatérale, la perte de champ
de vision est relative. Cependant la vision binoculaire est
fragilisée et des phories jusque-la latentes peuvent se
décompenser avec diplopie invalidante et elles sont de
traitement difficile si la vision ne peut étre restaurée. Si
la cause de baisse visuelle est accessible a un traitement
(cataracte par exemple), celui-ci doit précéder tout traite-
ment chirurgical de la diplopie. La diplopie disparait par-
fois spontanément aprés restauration de la vision (« meil-
leure vision, meilleure fusion »).

En cas de baisse visuelle par scotome central chez
ladulte, la fusion périphérique permet le plus souvent
d’éviter la diplopie. Mais il arrive que ce ne soit pas suf-
fisant et qu’un strabisme décompense avec apparition
d’une diplopie de traitement difficile en 'absence de fu-
sion binoculaire.

3.2.1.2. Conséquences motrices — strabisme « sensoriel »

Les conséquences oculomotrices de la cécité d'un ceil
ou strabisme sensoriel seront aussi différentes en fonc-
tion de 'dge d’apparition. En cas de perte visuelle d’un
eil, le parallélisme des axes visuels dépend directement
de l'état des vergences accommodatives et toniques. L'ac-
commodation est normalisée par le port d’une correction
optique adaptée. On sait que la convergence tonique est

excessive dans l'enfance et diminue avec le temps, ce qui
explique le type de strabisme observé, le plus souvent
convergent chez l'enfant, divergent par la suite. Il ne
semble pas y avoir de lien entre l'angle ou le sens de la
déviation et 'étiologie de la perte fonctionnelle de l'ceil.

Lorsque la perte visuelle est précoce, le tableau cli-
nique est donc plus fréquemment une ésotropie, associée
parfois a des signes de SSP si elle est trés précoce. Jusqu’a
Uage de 5 ans, les atteintes strabiques sensorielles se-
ront autant en exotropie qu’en ésotropie. Aprés l'age de
5 ans, les ésotropies sensorielles sont exceptionnelles.
Lexotropie est la régle, parfois de trés grand angle (34).
Elles sont accessibles a un traitement chirurgical, méme si
des récidives sont possibles. Les patients expriment une
géne sociale souvent plus importante que dans les autres
types d’exotropies et tout doit étre fait pour les aider. Les
exotropies sensorielles représentent 8 a 10 % de len-
semble des exotropies opérées (35,36).

3.2.2. Déficience visuelle bilatérale

Il existe peu de données dans la littérature sur les
conséquences motrices des pathologies entrainant une
baisse de vision bilatérale progressive ou aigué. Dans
notre pratique, la demande de prise en charge pour dé-
viation strabique d’un patient présentant une déficience
visuelle bilatérale est une situation rarement observée.

Latteinte oculomotrice est peut-étre tout simplement
sous-estimée car non évaluée et ce pour plusieurs raisons.
D’une part les plaintes fonctionnelles ou esthétiques liées
a une déviation strabique sont certainement reléguées au
second plan par le patient mais aussi par le clinicien, tous
deux préoccupés par la pathologie responsable de la défi-
cience visuelle et le handicap associé. D’autre part 'exa-
men oculomoteur, non seulement négligé, est également
plus compliqué a réaliser et plus approximatif a cause de
la mauvaise qualité de la fixation.

Mais il est probable que cette situation soit réellement
peu fréquente. En effet l'absence de prise de fixation pré-
férentielle d’'un ceil par rapport a Uautre dans les atteintes
bilatérales symétriques peut expliquer la conservation
de l'alignement oculaire. La baisse de l'acuité visuelle dé-
grade la vision stéréoscopique mais 'équilibre binoculaire
peut étre longtemps préservé a l'inverse des atteintes vi-
suelles unilatérales ou trés asymétriques.

Handicap visuel et troubles oculomoteurs ou de la vision binoculaire
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Nystagmus chez I’enfant
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Epidémiologie
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Prise en charge non médicale

1. Epidémiologie

La fréquence du nystagmus infantile est diversement
appréciée : une étude rétrospective sur 30 ans l'évalue a
1/821 naissances en Amérique du Nord (1).

2. Prise en charge médicale

2.1. Interrogatoire

C’est une étape essentielle du diagnostic. Il précise
les circonstances de découverte du nystagmus (le plus
souvent chez un enfant en bonne santé, constaté par les
parents ou le médecin traitant ou le pédiatre lors d’'un exa-
men systématique), la notion de changement de compor-
tement visuel ou de modification de 'état général, U'exis-
tence d’antécédents familiaux ou de consanguinité dans
la famille et le développement psychomoteur de 'enfant.

2.2. ’examen clinique

Il permet d’'optimiser la stratégie d’examens complé-
mentaires.
« On recherche Uexistence de signes d’alerte, orientant
vers une pathologie neurologique. Essentiellement
nystagmus d’apparition récente, battant dans le sens

. Pronostic visuel, évolutivité, retentissement sur la qualité de vie

du regard (3 droite dans le regard a droite, a gauche
dans le regard a gauche, en haut dans le regard en
haut et en bas dans le regard en bas), ou bien nystag-
mus monoculaire ou trés asymétrique, ou vertical, ou
encore spasmus nutans (nystagmus fin et rapide, plus
ou moins accompagné d’'un dodelinement de la téte).
Dans ces conditions, on redoute essentiellement une
lésion des voies optiques (le plus souvent tumorale
comme le gliome des voies optiques), ce qui légitime la
demande d’emblée d'une IRM cérébrale qui sera faite
le plus souvent sous sédation. Le FO peut &tre normal
(Figure 1).

On élimine un nystagmus purement ophtalmologique :
recherche d’une pathologie évidente du segment an-
térieur (cataracte congénitale bilatérale, atteinte cor-
néenne obturante bilatérale, aniridie), ou du segment
postérieur (hypoplasie des voies optiques, maculopa-
thie bilatérale, atrophie optique bilatérale, colobome
bilatéral...) (Figures 2, 3, 4).

On recherche également des signes d’hypopigmenta-
tion cutanée (phototype de Fitzpatrick) et / ou oculaire
(transillumination irienne et hypopigmentation réti-
nienne) qui orienteront vers un albinisme oculo-cuta-
né ou oculaire isolé. La conduite a tenir dépendra de la
cause (Figure 5).

Nystagmus chez l'enfant

ECITES

.

MALVOYANCES ET C

69



70

| Gliome des voies optiques chez une fille de 3 ans hors contexte de NF1.

1. Drumare-Bouvet

Figure 2

I. Drumare-Bouvet

| Cataracte congénitale bilatérale responsable d’un nystagmus.

I. Drumare-Bouvet

I. Drumare-Bouvet

I. Drumare-Bouvet

| Aniridie complete.

Hypoplasie des nerfs optiques bilatérale.

OCT : hypoplasie fovéolaire

PEV : asymétrie croisée

Fille 4 ans, phototype 1, AV corrigée 2,5/10 R1/2 non améliorable, trés fin nystagmus pendulaire de face, asymétrie croisée des PEV, hypoplasie
fovéolaire a I'OCT. Albinisme oculo-cutané confirmé génétiquement par 2 mutations dans le gene 0CA2.
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Dans les autres cas, quand l'examen clinique parait
normal, quel que soit le comportement visuel, un bilan
électrophysiologique et une imagerie rétinienne (pho-
tos du FO et OCT) permettront de trouver la cause ou de
conclure a un nystagmus idiopathique.

2.3. Le bilan électrophysiologique et I’imagerie
rétinienne

Il comprend des Potentiels Evoqués Visuels (PEV) et
un Electro-Rétinogramme Global ou par flash (ERG) (2).

« Les PEV explorent le fonctionnement des fibres vi-

suelles depuis la rétine jusqu’au cortex visuel. On en

attend, dans le cas d’un nystagmus chez un nourrisson,
deux types de renseignements essentiellement :

- une atteinte sévére dés la stimulation par flash (PEV
déstructurés, non validés, ou de morphologie trés
immature pour l'age). Ils traduisent une atteinte sé-
vére des voies optiques et imposent une IRM céré-
brale sous AG en urgence (ou trés rapidement) ;

- une asymétrie croisée : le signal recueilli est meil-
leur sur le lobe gauche en stimulation de U'ceil droit
et meilleur sur le lobe droit en stimulation de l'ceil
gauche. Cet aspect est quasi pathognomonique de
l'albinisme, et revét donc un caractére étiologique
fort quand on le met en évidence (Figure 6).

PEV

Flashs altérés asymétrie normaux
=plats ou déstructurés croisée \\M
I i .
A RINEIAN
H H i\~
/}Tw PANWIAN + / - \;J\W/ .
/\MVA}\;KAMWN . Lﬁg v
e Faire ERG

imagerie oculaire
LAF FO OCT

Toujours Faire IRM

Atteinte sévere des voies optiques
gliome

autre tumeur

malformation

FO parfois trompeur
car normal

$

biologie moléculaire

Toujours Faire ERG

PEV orientation diagnostique.

« LUERG correspond a l'activité des cellules rétiniennes -
cbnes, batonnets, cellules ganglionnaires - en réponse
a un stimulus lumineux présenté avec certaines carac-
téristiques normées, en termes de durée et d’intensi-
té, d’'adaptation a la lumiére et a 'obscurité (protocole
adapté défini par l'ISCEV).

Il permet de différencier trois types d’atteinte orien-
tant vers des maladies rares qui donnent des déficiences
visuelles séveres :

-une atteinte mixte, sévére, scotopique et photopique

(ERG plat) évoque une amaurose congénitale de
Leber, c’est-a-dire une dystrophie mixte des cénes et
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des batonnets, congénitale. Elle est lentement évolu-
tive et conduit souvent 2 la cécité. A ce jour, 18 genes
sont connus et ce diagnostic impose un examen de
biologie moléculaire chez l'enfant et les parents (sé-
grégation familiale), sauf opposition de leur part. Il
existe des formes syndromiques pouvant impliquer
les poumons, les os, les reins, le systéme nerveux
central, ce qui nécessite de solliciter un avis pédia-
trique spécialisé, voire neuropédiatrique. Le résultat
de la mutation génétique en cause oriente ce bilan.

-une atteinte isolée du systéme photopique (cdnes),
alors que la réponse scotopique est strictement
normale oriente vers une achromatopsie ou un mo-
nochromatisme a cones S, qui est une dysfonction
congénitale des cones. Il s’agit d’'une pathologie qui
occasionne une déficience visuelle plus ou moins sé-
vére (1/10¢ a 3/10°) avec une absence de vision des
couleurs, non évolutive, sans autre atteinte syndro-
mique. Ici aussi la biologie moléculaire confirmera le
diagnostic.

-une atteinte du systéme scotopique et des couches

internes qui en dépendent. Chez un enfant en bonne
santé, il s’agit trés probablement d’'une héméralopie
congénitale, transmise de fagon autosomique réces-
siveou liée aI'X, et qui est également une dysfonction
congénitale, non évolutive. Elle est fréquemment as-
sociée a une myopie qui peut étre forte, et qui expose
par elle-méme aux complications rétiniennes de la
myopie forte. La biologie moléculaire peut confirmer
le diagnostic et préciser le mode de transmission.
Dans les formes liées a U'X, elle peut étre associée a
une hypopigmentation irienne et rétinienne et a une
myopie trés forte, et réalise dans ce cas le syndrome
de Forsius-Eriksson ou albinisme des iles Aland dont
le pronostic visuel est moins bon.
Ce type d’ERG, associé a une dégradation des acqui-
sitions psychomotrices fait redouter une céroide-li-
pofuscinose neuronale. Ce diagnostic est suspecté
chez un enfant dont l'état général et les acquisitions
se dégradent et avec apparition d’'une épilepsie. Il
sera confirmé par la biologie moléculaire (Figure 7).

FO svt \

Dystrophie rétinienne E RG Dysfonction rétinienne NORMAL
= évolutif = évolue vers cécité = stable = malvoyance
| | |
Atteinte des cones et Atteinte des Atteinte des
batonnets cones Couches internes
Tracé [q ER(i:EoE?tulcu vr\El{‘(iEImchx ] ERGmp‘q‘u‘RI:u @[{G?{fmw (AR — , Tracé
normal - - } / N\ ,}\/\ Py pathologique
orange e e — \ L \ noir
o] ERG Cones ERG Flicker (30Hz) ] o g omeeons ERG phtopgue Rouge
X S R
wt | N wil | waf I o ST

amaurose congénitale de Leber
formes syndromiques

18 génes

corrélation phénotype/génotype

Si Autosomique récessif (AR)
consanguinité ?

Consultation génétique

* achromatopsie (AR)
* monochromatisme
cones S (myopie; RLX)

*FO normal
*OCT anormal

héméralopie congénitale
stationnaire
Compléte ouincompléte
AR ou RLX
OCT normal
FO normal ou petite papille ou FO
de myope fort

Biologie moléculaire + bilan génétique +/- bilan pédiatrique si nécessaire (formes syndromiques)

ERG : orientation diagnostique.
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- Limagerie rétinienne

A cet age, il s'agit essentiellement de photos du FO qui

permettent de suivre les modifications du FO en cas

de pathologie évolutive, et d’'un OCT maculaire. LOCT

maculaire en général, consiste en une coupe passant

par la fovéola. Il renseigne sur 2 types d’arguments

étiologiques essentiellement :

-s'il existe une atteinte de la ligne ellipsoide, on sus-
pectera une dystrophie rétinienne qui sera confirmée
par 'ERG;

-s'il existe une hypoplasie fovéolaire, ce sera un ar-
gument majeur en faveur d’un albinisme notamment
en cas d’hypopigmentation irienne et rétinienne, ou
un argument en faveur d’une aniridie incompléte,
ou bien il s’agira d’'une hypoplasie fovéolaire isolée.
Dans ces deux derniers cas, la biologie moléculaire et
U'histoire familiale permettront de faire la différence.

-parfois les deux sont associés, comme dans l'achro-
matopsie (Figure 8).

Fille 8 mois,
atteinte ligne ellipsoide
Amaurose de Leber

Gargon 3 ans

Hypoplasie fovéolaire

Et atteinte ligne photorécepteurs
Achromatopsie

Gargon agé de 2 mois
Photype 1
Hypoplasie fovéolaire grade 4

La technique de Vidéo OCT permet
d’étre certain que l'on est au
centre de la fovéa

| Imagerie rétinienne : I'OCT fait avant L'ERG oriente le diagnostic.

3. Causes

3.1. Neurologiques

Au premier rang desquelles les tumeurs cérébrales. La
plus fréquente a cet dge est le gliome des voies optiques,
associé ou non a une neurofibromatose de type 1 (NF1)
(environ 50 % des cas), dont il faut rechercher les signes
cutanés (taches café au lait) et des antécédents familiaux.
La dégradation du comportement visuel est inconstante.

D’autres tumeurs sont a redouter : craniopharyngiome,
tumeurs de la fosse postérieure (rechercher l'cedéme pa-
pillaire si les sutures sont fermées).

D’autres pathologies neurologiques touchant les voies
optiques peuvent étre en cause :

« malformatives (hypoplasie, colobomes) ;
« dégénératives : maladies métaboliques ;

4
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« inflammatoires plus rares a cet age.
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3.2. Rétiniennes (cf. paragraphe ERG)
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3.3. Albinismes (cf. chapitre albinisme)

Ils représentent environ 25 % des nystagmus congéni-
taux.

3.4. Idiopathiques

Le bilan étiologique est normal (imagerie cérébrale,
bilan électrophysiologique et imagerie rétinienne). Ils
peuvent é&tre sporadiques ou héréditaires. Actuellement
seul le géne FRMD7, associé a un nystagmus transmis de
facon récessive liée a I'X, est connu. Il peut également étre
en cause chez des filles s'il y a un biais d’inactivation de
UX.

3.5. Nystagmus moteurs

Ce sont des nystagmus latents ou manifestes latents,
c’est-a-dire déclenchés par l'occlusion d’'un ceil sur l'ceil
controlatéral. Ils sont associés en général a un strabisme
convergent, avec amblyopie, et limitation d’abduction et
réalisent le tableau clinique du strabisme précoce. Le nys-
tagmus est plus important sur l'ceil amblyope.

Ils ne nécessitent pas de bilan complémentaire. C'est
un diagnostic ophtalmologique.

4. Pronostic visuel, évolutivité,
retentissement sur la qualité de vie

Le pronostic visuel dépend de l'étiologie.

« Causes non évolutives : albinismes, hypoplasies
fovéolaires isolées, dysfonction des cones et des
couches internes
-AV < 1/10°: certains albinismes, la plupart des hypo-

plasies fovéolaires.

-AV comprise entre 1/10¢ a 3/10¢ : achromatopsies,
monochromatismes a cénes S, certains albinismes,
hémeéralopies parfois.

-AV > 3/10¢ : certains albinismes, héméralopies.

Le retentissement sur la qualité de vie dépend bien siir
de l'acuité visuelle mais aussi des signes associés, essen-
tiellement la photophobie qui peut étre majeure chez les
achromates et les albinos - mais qui existe parfois aussi
dans les héméralopies - ainsi que de la géne a la vision
nocturne dans les héméralopies, qui est, elle aussi, trés
variable. La photophobie va nécessiter le port de verres
teintés, ou photochromiques qui seront souvent vécus
comme stigmatisants par l'enfant.

Quand l'acuité visuelle est < 5/10° vers 12 3 15 ans, elle
contre-indiquera la conduite automobile ce qui va retentir
sur l'autonomie et l'orientation scolaire. Parfois, dans les
cas limites, le patient pourra bénéficier d’'une dérogation

qui ne sera accordée que par le médecin expert auprés de
la préfecture, et il faudra, dans ces cas particuliers l'ac-
compagner pour les démarches (rédaction d’un certificat
descriptif, réalisation d’un CV binoculaire, voire atten-
tionnel, tests sur simulateur de conduite). 'héméralopie
contre-indiquera la conduite de nuit.

Les nystagmus sensoriels chez lenfant s’accom-
pagnent dans 80 % des cas d'une position de moindre
mouvement des yeux, dans laquelle l'acuité visuelle est
légérement meilleure. Cette position génére une attitude
torticolis, d’origine oculaire, pour l'utiliser dans le regard
de face. Si le torticolis est important, il est également
vécu comme stigmatisant et peut générer des douleurs
cervicales ou des anomalies posturales. Il faut alors pen-
ser a le corriger, soit par une prismation, soit par une in-
tervention chirurgicale.

« Causes évolutives

-rétiniennes : c’est 'amaurose congénitale de Le-
ber. Le plus souvent le pronostic visuel est rapide-
ment sombre. Parfois, selon les mutations en cause,
la vision peut rester plus longtemps fonctionnelle
(comme dans le syndrome de Joubert ou les amau-
roses de Leber avec mutation RPE65).

-tumorales : Les gliomes des voies optiques sont des
tumeurs évolutives jusqu’a la fin de 'enfance. Quand
elles évoluent et ont un retentissement visuel, elles
sont traitées par chimiothérapie. Dans ces cas, outre
les acuités visuelles finales parfois trés basses, asso-
ciées a une dégradation du CV, le retentissement sur
la qualité de vie est majoré par les hospitalisations
répétées liées aux protocoles de chimiothérapie, et
a la surveillance IRM en général sous AG avant 6 ans.

5. Prise en charge non médicale

5.1. Organismes d’aide a I’éducation
et a la scolarité

Dés le diagnostic établi, il faut évaluer si U'enfant ou
ses parents vont avoir besoin d’une aide spécifique pour la
stimulation visuelle qui chez un enfant de moins de 6 ans
sera faite par un CAMSP (Centre d’Action Médico-Social
Précoce) spécialisé pour la déficience visuelle ou un SAFEP
(Service d’Accompagnement Familial et d’Education Pré-
coce). Puis, le relais sera assuré par un SAAAIS (Service
d’Aide a l'Acquisition de lAutonomie et a l'Intégration
Scolaire) ou un SESSAD (Service d’Education Spéciale
et de Soins & Domicile) aprés 6 ans pour permettre une
scolarité en inclusion. En général, si la déficience visuelle
nécessite l'apprentissage du braille, celui-ci sera initié par



une scolarité en école spécialisée, avant de rejoindre un
cursus scolaire en inclusion. Lavantage de ces structures
est de permettre des prises en charge rééducatives (or-
thophonie, orthoptie, psychomotricité, ergothérapie...)
par des équipes qui se rendent dans l'école de l'enfant.
Au collége, il faudra commencer a évoquer avec l'en-
fant ce qu’il souhaite comme orientation future, voire or-
ganiser une consultation avec un conseiller d’orientation
spécialisé dans la basse vision ou un médecin du travail
pour envisager ce qui est possible de facon réaliste, sans
briser de facon excessive les attentes du jeune. Ne pas
oublier de prendre en compte le caractére évolutif, car
certaines orientations seront possibles au début de sa vie
d’adulte et nécessiteront une réorientation ultérieure.

Références

5.2. Aspects génétiques

Ces aspects seront revus pathologie par pathologie
dans les chapitres dédiés. Le prélévement pour analyse en
biologie moléculaire a visée diagnostique est possible dans
certains services d’'ophtalmologie. Il est soumis a l'accord
du patient ou de son responsable légal (patient mineur)
qui doit signer un consentement éclairé. Le résultat lui
sera remis en mains propres et expliqué. Lorganisation de
bilans complémentaires en fonction de la mutation retrou-
vée incombe a l'ophtalmologiste qui a fait le prélévement.
Il doit également s’assurer que l'information sera diffusée
dans la famille du patient (obligation légale) et 'adresser
a un médecin de génétique médicale si le patient ou ses
parents le souhaitent en vue d’'un conseil génétique.

1. Nash DL, Diehl NN, Mohney BG. Incidence and Types of
Pediatric Nystagmus. Am ] Ophthalmol 2017;182:31-4.

2. Defoort-Dhellemmes S, Meunier |. Du Signe Clinique au
Diagnostic. Imagerie et Exploration de la Vision. BSOF
Paris : Edition L, 2012, 455 p.
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Enfants et adultes en situation

de polyhandicap :

repérer une déficience visuelle,
la prendre en compte
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Visuels (SDIDV) Créteil

PLAN

Le polyhandicap: une situation complexe

Le polyhandicap : apprécier la fonction visuelle
La vision fonctionnelle du polyhandicapé

. Quel type de prise en charge peut-on proposer ?

N

Conclusion

Pour un ophtalmologiste, examiner une personne en
situation de polyhandicap peut paraitre relever d’'une
hyper-spécialisation ; il s’agit simplement de mener une
observation clinique rigoureuse en ayant quelques points
de repéres théoriques que nous allons tenter de définir.
Chez ces patients en état de dépendance extréme, aux ca-
pacités fonctionnelles limitées, la recherche et la mise en
évidence d’une éventuelle déficience visuelle est primor-
diale. Le but est de tenter de comprendre de quelle fa-
con ces patients appréhendent le monde qui les entoure,
d’adapter leur environnement et de donner aux aidants
des pistes de soins et de possibilités de communication
adaptée.

1. Le polyhandicap : une situation
complexe

Sur le plan méthodologique, il existe de nombreuses
définitions du polyhandicap. Selon le décret du 9 mai 2017
(1), les personnes polyhandicapées sont celles « présen-
tant un dysfonctionnement cérébral précoce ou survenu
au cours du développement ayant pour conséquences
de graves perturbations a expression multiples et évolu-
tives de l'efficience motrice, perceptive, cognitive et de la
construction des relations avec 'environnement physique
et humain ».

Enfants et adultes en situation de polyhandicap
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Toujours lié a une atteinte cérébrale, le polyhandicap
peut étre di a une paralysie d’origine cérébrale, des en-
céphalopathies épileptiques séveéres, des malformations
ou des maladies évolutives du systéme nerveux central.
Dans plus de la moitié des cas, les causes sont anténatales.

Ce sont des situations cliniques complexes associant
une déficience intellectuelle de sévére a profonde avec
des difficultés de communication, des difficultés motrices
majeures et des déficits sensoriels. Il en résulte une grande
dépendance nécessitant une assistance majeure et une
extréme vulnérabilité médicale et psychique. Les troubles
auditifs et visuels aggravent et complexifient le polyhandi-
cap en s'intriquant aux limitations motrices et cognitives.
Ces anomalies de la sensorialité (hypo ou hyper sensibi-
lité) doivent étre évaluées et prises en compte car elles
sont cause de réactions inadaptées, source fréquente de
troubles du comportement (2).

2. Le polyhandicap : apprécier
la fonction visuelle

Chez le polyhandicapé, les troubles visuels peuvent
&tre multiples et intriqués. Il faut en permanence re-
pérer et confronter les signes de déficience visuelle
d’origine oculaire (atteintes du globe oculaire, problémes
de réfraction, troubles de la motricité oculaire) et les
signes de déficience visuelle d'origine cérébrale (difficul-
tés de reconnaissance visuelle, de recherche visuelle, de
guidage visuel du mouvement...) (3).

Il faut donc adapter notre consultation et repérer les
éléments d’origine oculaire et ceux d’origine cérébrale.
Contrairement aux bilans habituellement réalisés en
Basse Vision, il n‘existe pas de méthodologie d’examen
trés différente entre celle utilisée pour les enfants et celle
mise en ceuvre pour les adultes.

2.1. Définir ’environnement
et les conditions de I’examen

-Premiére condition (pas la plus simple!) : prendre son
temps
C’est un luxe, mais il faut savoir se l'accorder. Ce sont
de longues consultations. Paradoxalement, les observa-
tions cliniques utiles se récoltent en quelques minutes,
saisies lors des brefs moments d’attention accordée par
le sujet, alors que linstallation est compliquée et qu’un
entretien, le plus exhaustif possible, est indispensable
avec les aidants. Dans l'idéal cette consultation peut
étre menée en bindme ophtalmologiste/orthoptiste. Les
deux regards se complétent. Cela permet d’établir rapi-

dement une rencontre et un lien avec l'orthoptiste, qui
aura peut-étre un réle rééducatif par la suite.
-Deuxiéme condition : adapter le lieu

Pour ces patients, il est primordial de prendre en compte
les conséquences de l'encombrement visuel de la piéce
et de la perturbation sonore sur 'utilisation de la vision,
(pas de musique de fond, environnement visuel simpli-
fié pour l'examen), et si possible devant un mur le plus
neutre possible.

-Troisiéme condition : échanger avec les aidants
Prendre connaissance du contexte de la pathologie, des
différents éléments médicaux connus, des évaluations
multidisciplinaires est indispensable. Mais il ne faut
surtout pas négliger les observations de l'entourage : y
a-t-il des intéréts visuels particuliers, de quels types (ad-
hésions frustes aux stimuli lumineux ? aux objets tran-
sitionnels ? échanges de regards source de communica-
tion ?). Faut-il des conditions facilitatrices de luminosité,
d’horaire, de présence d’'un aidant référent ? La présence
d'un aidant professionnel et/ou familial est indispen-
sable pendant toute la durée de 'examen.

2.2. Quels tests utiliser ? Dans quel ordre ?

La posture (assis, en fauteuil, allongé) et les possibi-
lités d’interaction et d’attention vont conditionner les
tests utilisés. Souvent, il faut d’abord capter l'attention
avec un objet usuel, familier avant de passer a l'évaluation
normée. En théorie, on apprécie la vision centrale avant
d’évaluer le champ visuel. Ici, il ne faut pas hésiter a modi-
fier cet ordre : on repére le champ visuel utile, on évalue la
distance de présentation des tests (en vision de prés, par-
fois en vision intermédiaire) puis on observe et on teste !

L'observation recherche :

«l'absence de contact ou au contraire l'appétence vi-
suelle;

«le contrdle visuel d’'un geste (exemple sur un geste de
préhension) ;

«sile sujet est capable de se déplacer et d’éviter les obs-
tacles;

«les mouvements oculaires anormaux ;

«l'existence ou non de troubles du comportements
proches des signes autistiques (blindismes/stéréoty-
pies).

Pour définir l'utilisation du regard, Bullinger (4) dis-
tingue le flux visuel périphérique de la vision centrale. La
posture, la mise en forme et l'orientation du corps vers
une source sont impactées par le flux visuel périphérique.
La fonction focale centrale permet l'analyse d’image grace
a lorientation volontaire du regard. Elle n’est possible



que lors de la coordination entre la vision périphérique
et la vision centrale. Nous allons donc évaluer le champ
visuel utile pour le flux périphérique, puis dans un deu-
xiéme temps tenter d’évaluer l'acuité visuelle, le sens du
contraste et la possibilité de perception colorée pour la
vision centrale.

2.2.1. Repérer le champ visuel utile

Dans cette situation, il est souvent trés délicat de dif-
férencier la spécificité du regard d’une atteinte objective
du champ visuel. Relever la position préférentielle de fixa-
tion, apprécier l'espace visuel préféré, le champ du regard
et le champ visuel attentionnel n’est pas si simple, surtout
quand strabisme et nystagmus s’en mélent ! Le champ vi-
suel de Goldmann est la plupart du temps irréalisable. On
va donc se tourner vers une appréciation du champ visuel
par confrontation d’abord en binoculaire puis éventuelle-
ment en monoculaire (5). Il s’agit de détecter les défauts
majeurs dans les quatre quadrants du champ visuel.

Dans sa réalisation, la difficulté est de maintenir la
fixation centrale (exemple : sur le visage de l'examinateur,
si possible le nez) tout en s'assurant de la perception de
la cible périphérique (petit objet, jouet, lumiére sur une
longue baguette, stimulus scintillant dans une piéce
obscure). La cible périphérique doit étre déplacée a une
vitesse adaptée : trop rapide elle n'est pas repérée, trop
lente le sujet perd la fixation centrale et cherche la cible.
La réponse obtenue est un changement rapide du regard,
un mouvement de téte... ce sont souvent les aidants qui
nous aident a repérer et a interpréter ces réponses.

Les éléments cliniques ou la pathologie causale
peuvent nous orienter : suspicion d’hémianopsie en l'ab-
sence de saccades spontanées, d’attraction visuelle et
de saccades rapides du nystagmus optocinétique bino-
culaire vers le champ visuel atteint ; atteinte fréquente du
champ visuel inférieur chez les anciens prématurés (leuco
malacie périventriculaire source de lésions des radiations
optiques), intervention chirurgicale pour épilepsie entrai-
nant une altération du champ visuel du c6té opposé, 1é-
sion cérébrale ischémique provoquant un rétrécissement
généralisé du champ visuel, etc.

Le but est de repérer une atteinte majeure du champ
visuel et de définir un compromis entre l'espace visuel
fonctionnel et les espaces moteurs et posturaux. Cela
nous permet de présenter au mieux les stimuli visuels
dans l'espace, que ce soit pour l'évaluation de l'acuité
ou par la suite pour mettre en place une communication
adaptée, par geste, pictogrammes ou tablettes spéci-
fiques (Figure 1).

Figure 1

Tablette de communication GoTalk (Attainment Company Inc) .

2.2.2. L’acuité visuelle

Pour estimer l'acuité, les tests doivent bien sir corres-
pondre aux capacités de 'intéressé (6). Ici aussi, la mesure
se fait d’abord en binoculaire, puis ceil par ceil.

La grande majorité des patients examinés n’ayant pas accés
a la communication orale, deux cas se présentent :

«soit le sujet regarde, fixe, reconnait l'optotype, com-
prend la consigne et y répond par parole ou par poin-
tage du doigt: on peut alors utiliser des tests d’échelles
d’acuité visuelle type Léa Test® (4 icdnes) ou parfois
méme de discrimination plus complexe (échelle de
Rossano/Weiss ou échelle HOTV) ;

+soit le sujet ne peut répondre que par une orientation
du regard, il s’agit alors de réaliser une approximation
de la performance visuelle centrale en utilisant des
techniques de regard préférentiel sur stimuli de ré-
seaux (cartons de Teller, Bébé Vision) ou sur optotype
de formes (Cardiff test, avec les planches de dépistage
Basse Vision LVA et LVB). Les résultats dépendent
de la distance d'utilisation (38/55 cm), ils sont expri-
més en cycle par degré ou en logmar. Une échelle de
conversion (table de conversion Bailey) permet de
convertir en notation décimale une approximation de
la vision centrale. Le but est de mettre en évidence
une Basse Vision, de dépister une amblyopie unilaté-
rale et de suivre éventuellement l'évolution des capa-
cités visuelles dans le temps.
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Pendant cette évaluation, on peut essayer de différen-
cier les atteintes d’origine oculaire (exemple : distance
spontanée de vision chez les forts myopes), des atteintes
d’origine cérébrale (manque d’attention visuelle, pertur-
bations par le bruit et les distracteurs visuels, recherche
et balayage visuel peu efficace pour guider les mouve-
ments, déficience de la reconnaissance visuelle...).

La réfraction sous cycloplégie est indispensable, néan-
moins 'expérience montre que le port de verres correc-
teurs est souvent mal toléré, les aidants nous montrant
parfois plusieurs paires de verres jamais portées... Il faut
réserver le port de lunettes aux défauts importants et/ou
asymétriques. La capacité de mettre en place le relai vi-
sion centrale/vision périphérique est ici primordiale pour
le patient. Il faut donc étre extrémement attentif au choix
des montures et aux rétrécissements du champ visuel in-
duits par la correction par verres des fortes amétropies. La
vision de loin est rarement utilisable chez les polyhandi-
capés, on adapte la correction optique plutét a la vision de
prés ou en vision intermédiaire. En théorie, la correction
par lentilles est une excellente indication, en pratique les
manipulations au quotidien se réveélent trés compliquées.

2.2.3. Sensibilité aux contrastes

Cette mesure est importante (7) en particulier si les
aidants rapportent un manque d’intérét pour les visages,
ou des capacités de motricité fine moins bonnes que ne
le laisse supposer l'acuité visuelle. L'utilisation de grands
visages schématiques en contraste décroissant (Hiding
Heidi Low Contrast Face test) est possible. La fixation sur
le visage indique sa détection. Si un patient est capable
de détecter un niveau de contraste bas, il ne devrait pas
y avoir d’effet significatif sur le guidage visuel. En cas de
doute sur une déficience, il est important d’adapter tous
les supports de communication en contraste maximal.

2.2.4. Vision colorée

Il est sans intérét de vouloir réaliser un test normé
type tables d’ISHIHARA ou test Farnsworth 15 Hue. En re-
vanche, certains patients vont mieux réagir aux images en
couleurs qu’aux images en noir et blanc. C’est intéressant
a définir pour aider a l'élaboration des supports de com-
munication. La réaction a la présentation d’'images colo-
rées de livres pour enfant est un excellent indice.

2.2.5. Sensibilité a la lumiére, éclairage, sensibilité
aux mouvements

Ici aussi c’est l'observation et l'interrogatoire des ai-
dants qui nous orientent et qui nous aident & mettre en
évidence une éventuelle déficience : Y a-t-il adhésion ou
évitement a la lumiére ? Une attention plus grande pour
les matériaux réfléchissants ? Pendant l'examen si l'on
baisse le niveau de l'éclairage, les performances visuelles
sont-elles modifiées ? dégradées ? (Plutét en faveur d’une
origine oculaire : cataracte, pathologie rétinienne, ou du
nerf optique) ou facilitées (origine cérébrale ?) Y a-t-il une
plus grande attention pour les objets en mouvement que
pour les objets fixes ?

2.2.6. Etude des mouvements oculaires

Dans une consultation de dépistage, cette étude est
complexe.

Quelques points de repére :

«Le regard joue-t-il son réle de communication ? Les
échanges émetteur/récepteur sont-ils possibles ? a
quelle distance ? Faut-il se mettre devant le patient
pour étre percu ?

«Quelle est la qualité des mouvements oculaires ? La
fixation est-elle stable ou intermittente ? L'étude plus
précise des poursuites et des saccades se fera éven-
tuellement avec Uorthoptiste.

+Y a-t-il un strabisme ? Ils sont extrémement fréquents,
marqués par une grande variabilité de l'angle et pas
facile a mesurer.

«Existe-t-il un nystagmus, avec une position de calme
retentissant ou non sur la posture ? Lutilisation de la
vision pour le maintien de la posture est un support
majeur de la rééducation. Devant une téte fléchie en
arriére ou tombant sur la poitrine l'entrainement des
mouvements conjugués verticaux, renforcés par des
panneaux structurés en damiers en vision périphé-
rique, permet souvent une amélioration de la tenue de
téte (4).

Beaucoup d’autres
oculaires peuvent étre suspectées selon les pathologies :

anomalies des mouvements
paralysies oculomotrices congénitales ou acquises, visco-
sité des mouvements dans les maladies neuromusculaires
dégénératives, mouvements anormaux épileptiques, etc.



2.3. Examens du globe oculaire

Un ceil rouge, douloureux avec changement de com-
portement visuel va attirer notre attention. A c6té des
pathologies « classiques », il convient de rechercher les
pathologies liées au handicap (8) : séquelles d’auto muti-
lation, de traumatismes répétitifs, cataracte, eczémas des
paupiéres, xérosis, kératocdne (par frottements répétés),
défauts d’occlusion palpébrale. Il faut privilégier la lampe
a fente portable, car la fixe peut se révéler compliquée
non seulement par les limitations motrices mais aussi par
les réactions comportementales d’angoisse déclenchées
par une situation incomprise par l'intéressé. L'aide des ai-
dants professionnels ou familiaux est alors précieuse pour
rassurer et obtenir un minimum de coopération.

2.4. Examens complémentaires

La question de la demande d’examens complémen-
taires se pose : ERG, OCT (état rétinien), PEV (évaluation
de la transmission par les voies optiques et mesure objec-
tive de I'AV) EEG, IRM. Souvent difficiles a réaliser, il faut
se poser la question de l'intérét de préciser un diagnostic
si celui-ci ne contribue pas a donner de nouvelles pistes
de traitement.

3. La vision fonctionnelle
du polyhandicapé

Lévaluation de la fonction visuelle n'est pas le re-
flet de la vision fonctionnelle d'un sujet polyhandicapé !
Toutes nos observations doivent &tre modulées par ses
capacités sensitivo-motrices (audition, toucher et pro-
prioception) et par ses possibilités cognitives (attention
et mémoire) (9). Comprendre la maniére dont ces patients
ressentent leur environnement, implique de se poser la
question de l'utilisation de leurs autres sens, et de leur
intégration multi modale. Laudition est bien siire primor-
diale, on peut vérifier la qualité de l'attention auditive en
utilisant les tests de dépistage des pédiatres (type « boite
a meuh »). Apprécier l'exploration tactile peut se faire en
proposant un objet dur, un mou, un doux et un rapeux.
Enfin les possibilités d’intégration multi sensorielle sont
testées en proposant conjointement ces différentes sti-
mulations : toucher tout en écoutant avec la survenue
d’un distracteur visuel ! (Figure 2).

Figure 2

| Explorer le toucher.

4. Quel type de prise en charge
peut-on proposer ?

Socle fondamental : la multidisciplinarité. De nom-
breux professionnels peuvent et doivent intervenir. Le
challenge est de les repérer et de les coordonner.

La prise en charge des possibilités sensorielles et mo-
trices reléve des orthoptiste, psychomotricien, kinésithé-
rapeute, ergothérapeute, psychologue et neuro psycho-
logue... Les possibilités d’autonomie et de communication
sont plutdt prises en charge par les orthophonistes, les
IADV (Instructeur Autonomie pour Déficient Visuel) et les
éducateurs spécialisés.

La filiére des soins proposés va s'adapter au parcours
de vie si spécifique au monde du polyhandicap.

Chez les tous petits, 'aspect sensitivo-moteur prime.
Les axes de travail s'articulent autour de la communica-
tion (orthoptie et orthophonie), de la posture et du dé-
clenchement du geste volontaire (psychomotricité, kiné-
sithérapie). Devant ces suivis complexes, douloureux pour
les parents, ce sont les services de soins & domicile (10,
11) (SESSAD pour déficient visuel ou pour polyhandicapé)
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et les CAMSP (Centre d'Action Médico-Sociale Précoce)
qui sont au premier plan jusqu’a l'dge de 6 ans. Les en-
fants peuvent alors bénéficier de suivis individuels, ou a 4
mains délivrés conjointement par deux intervenants (par
exemple orthoptie/psychomotricité, orthoptie/kinésithé-
rapie). Les parents peuvent y trouver un soutien social et
surtout psychologique. Certaines familles ne désirent pas
ou ne peuvent pas avoir accés a ce type de structure. Il
s’agit alors de mettre en place des suivis en secteur libé-
ral, en demandant éventuellement un soutien financier a
la MDPH (Maison Départementale de Prise en charge du
handicap) au titre de la PCH (Prestation de Compensation
du Handicap).

Aprés l'dge de 6 ans, la question du passage en insti-
tution se pose. La scolarisation en secteur maternel peut
parfois étre envisagée avec la présence d’'une AESH (Ac-
compagnant d'Eléve en Situation de Handicap). Aprés
l'age de 6 ans, la majorité de ces enfants ne disposent pas
des capacités d’autonomie suffisantes pour une scolarisa-
tion en milieu ordinaire. Uadmission dans une structure
type IME (Institut Médico Educatif) peut étre proposée,
soit dans des établissements dédiés au polyhandicap,
soit dans des établissement dédiés au déficit visuel avec
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8. Conclusion

Depuis 2015, le DSM 5 (manuel diagnostique et statis-
tique des troubles mentaux) définit les troubles neuro-
développementaux comme l'ensemble formé par les
troubles spécifiques d’apprentissage (dyslexie, dysortho-
graphie, dyscalculie), les troubles de la communication
(trouble spécifique du langage oral et autres), les troubles
moteurs (trouble de la coordination et autres), les troubles
attentionnels (sans ou avec hyperactivité), la déficience
intellectuelle et les troubles du spectre autistique (1).

Les facteurs de risque sont la prématurité, le petit
poids de naissance, les troubles vasculaires ou infections
anté ou périnataux, les micro ou macrocéphalies, les car-
diopathies congénitales complexes, 'exposition anténa-
tale a certains toxiques, et les antécédents de chirurgie
majeure.

Dans cette classification, la présence d’une déficience
sensorielle est souvent un critére d’exclusion. Néan-
moins, 'expérience des professionnels exercant auprés

d’enfants déficients visuels témoigne de situations de dif-
ficulté ou de retard dans les apprentissages, dont la cause
ne semble pas imputable a la seule déficience visuelle. En
effet, s'il semble naturel qu’une déficience visuelle sans
prise en charge engendre des troubles du neuro-dévelop-
pement, cela parait moins évident pour une déficience
visuelle ayant bénéficié d’'un accompagnement adapté,
précoce, permettant de compenser le défaut de vision et

ses effets dans le neuro-développement.

Les troubles neuro-développementaux chez les dé-
ficients visuels engendrent des difficultés a plusieurs
niveaux. Le diagnostic positif et différentiel est souvent
délicat, car les tests employés présentent de nombreux
supports visuels, et sont normés uniquement pour les
enfants sans déficience sensorielle. La prise en charge
nécessite d’adapter les supports de rééducation, et une

bonne coopération entre professionnels.
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1. Role de la vision dans le neuro-
développement

De nos cinq sens, la vision joue le plus réle important
dans notre développement psychomoteur et socio-affec-
tif (2, 3). Son champ perceptif (ensemble des informations
percues dans un espace donné) est trés performant, qua-
si instantané et peu colteux en énergie (notre ceil saisit
un grand nombre d’'informations visuelles, en quelques
milliémes de secondes, sans que nous n‘ayons a fournir
un effort conscient). Le sens tactile (qui se rapproche le
plus de la vision au niveau qualitatif), est un processus
séquentiel nécessitant plusieurs étapes (frotter, soupe-
ser, englober, etc.) nécessaires pour apprécier les carac-
téristiques spatiales d’un objet. De plus, un travail mental
d’intégration sensorielle est indispensable pour accéder a
une représentation unifiée de l'objet touché. Cette moda-
lité sensorielle (qui permet aux non-voyants d’avoir une
représentation mentale de leur environnement) est donc
plus lente et responsable d’une charge de la mémoire de
travail.

Les autres sens (audition et dans une moindre mesure
golit et odorat), apportent des informations perceptives
extrémement parcellaires, plutdt d’ordre complémen-
taire.

Lenfant malvoyant (et a fortiori aveugle), compense
principalement le manque de vision par le sens tactile et
l'audition (dont les seuils sensoriels d’acuité ne sont pas
modifiés mais dont les procédures exploratoires sont op-
timisées). L'énergie cognitive déployée dans la compen-
sation du handicap visuel ne sera ainsi plus disponible
pour les apprentissages, ce qui peut expliquer la lenteur
et les retards d’apprentissages des enfants avec handicap
visuel (de maniére proportionnelle a la profondeur de la
déficience).

Ainsi, il n’est pas rare, en dehors de tout handicap as-
socié, d’'observer un retard dans le développement mo-
teur du bébé déficient visuel, ainsi que dans le développe-
ment de la communication et des interactions puis enfin
dans les apprentissages fondamentaux (lecture, écriture,
mathématiques). Ce retard devra néanmoins étre distin-
gué de troubles neuro-développementaux d’origine diffé-
rente.

2. Les troubles du langage
et de la communication

Il faut distinguer deux types de « troubles » du langage
chez l'enfant déficient visuel. Lorsque la déficience est sé-
vére (surtout chez l'enfant aveugle), des troubles peuvent
étre observés, qui ne sont pas a proprement parler un
retard de langage, mais plutdt des particularités dans le
développement du langage (4-6). En effet, '"émergence
du langage suit peu ou prou la progression observée chez
l'enfant voyant (un décalage maximum de quelques mois
peut &tre observé), avec le babillage, le redoublement de
syllabes, l'apparition des mots et enfin des phrases. En
revanche, des particularités peuvent apparaitre, comme
l'inversion des pronoms personnels (emploi du « tu » a la
place du «je »), le verbalisme (utilisation de mots concrets
sans substrat perceptif).

Un trouble spécifique du langage oral (TSLO) peut aus-
si &tre retrouvé chez les enfants déficients visuels. Dans la
définition du DSM5, le trouble sensoriel exclut le diagnos-
tic. Néanmoins, on peut retrouver des troubles du langage
dont les particularités cliniques sont similaires au TSLO,
que ce soit sur le versant expressif ou de la compréhen-
sion. Les troubles expressifs revétent plusieurs formes :
troubles phonologiques (difficulté dans la prononciation
des sons), métaphonologiques (capacités a manipuler les
sons au sein des mots), troubles lexiques (vocabulaire),
morphosyntaxiques ou pragmatiques.

TSLO selon le DSM 5

« Affirmés par des outils d’évaluation standardisés
révélant des scores déficitaires en référence aux
normes attendues pour l'age ;

- Ils sont spécifiques, ne pouvant pas étre entiere-
ment expliqués par une autre pathologie sensorielle
(surdité, vision), neurologique (lésions cérébrales
innées ou acquises), intellectuelle ou psychiatrique
(troubles du développement de la personnalité, de la
sphére émotionnelle et/ou comportementale), ni par
un manque d’apport socioculturel ;



« Ils sont durables, persistent depuis au moins 6 mois
en dépit d'une prise en charge individualisée et d’'une
adaptation pédagogique ciblée ; ils persisteront tout
au long de la vie;

« Ils sont présents dés les premiéres étapes du déve-

loppement, mais ils peuvent se manifester plus tar-

divement (lorsque l'enfant n’arrive plus a mettre en
place des stratégies de compensation de son (ses)
trouble(s) ;

Ils interférent de fagon significative avec la réussite

scolaire, le fonctionnement professionnel ou les acti-
vités de la vie courante.

Les conséquences de ces troubles sont multiples.
Des difficultés de diagnostic sont souvent présentes. En
effet, le diagnostic d’'un TSLO repose sur un bilan ortho-
phonique, dont la réalisation sera rendue difficile par la
déficience visuelle (nombreux tests avec supports visuels,
non normés pour des enfants déficients sensoriels). Les
supports de rééducation devront étre adaptés (une bonne
collaboration entre rééducateurs sera indispensable).
De plus, l'association déficience visuelle - TSLO peut
conduire a un diagnostic erroné, car ces enfants a la fois
privés de communication visuelle et verbale peuvent pré-
senter un tableau clinique proche d’un trouble du spectre
autistique, le diagnostic différentiel n’étant parfois pos-
sible qu’aprés plusieurs années de prise en charge réédu-
cative.

3. Les troubles de I’attention (TDA)
avec ou sans hyperactivité (H)

Le diagnostic de TDA /H est porté apreés 'age de 6 ans,
lorsque les fonctions exécutives se mettent en place. En
effet, avant cet age, l'enfant est naturellement facile-
ment distractible, la double tache, l'attention sélective
n’étant pas en place. Chez les enfants déficients visuels,
ce manque d’attention et de concentration peut se re-
trouver sans trouble attentionnel ; en effet, un enfant qui
ne voit pas bien se désintéressera facilement d’une tache
attentionnelle visuelle (par exemple, lorsque l'enseignant
de maternelle demande aux enfants regroupés de regar-
der les images du livre dont il raconte l'histoire), celle-ci
lui demandant trop d’effort. Il est ainsi normal d’observer
un manque d’attention et des difficultés de concentration
chez les enfants déficients visuels, surtout lorsque l'envi-

ronnement n'est pas aménagé (dans 'exemple précédent,
laménagement consistera a proposer a 'enfant d’étre a
c6té de l'enseignant lors de la lecture de Uhistoire, afin
qu’il puisse voir sans effort les illustrations comme ses
camarades).

TDA /H selon le DSM 5

A. Au moins 6 critéres d’inattention et /ou au moins 6
critéres d’impulsivité/hyperactivité ayant persisté
pendant au moins 6 mois, a un degré qui ne corres-
pond pas au niveau de développement et qui a direc-
tement des conséquences négatives sur les activités
sociales et scolaires.

. Certains des symptémes d’hyperactivité/impulsivi-
té ou d’inattention étaient présents avant l'age de
12 ans.

C. Certains des symptomes d’inattention ou d’hyper-
activité/impulsivité sont présents dans deux ou plus
de deux types d’environnements différents.

D. Altération cliniquement significative du fonctionne-
ment social, scolaire ou professionnel et de la qua-
lité de vie.

E. Symptdmes ne survenant pas exclusivement au
cours d’une schizophrénie, ou d’'un autre trouble
psychotique, et ils ne sont pas mieux expliqués par
un autre trouble mental.

Cependant, il est possible d’observer un authentique
TDA/H chez un enfant déficient visuel, dont le diagnostic
reposera sur les bilans attentionnels (en psychomotricité)
et psychométriques (psychologue). L encore, la passa-
tion des bilans sera parfois difficile, certains items étant
faussés par la déficience visuelle.

4. Les troubles moteurs

Le trouble de la coordination (TDC) peut affecter l'en-
fant déficient visuel, bien que l'absence de déficience
sensorielle fasse partie de la définition. Ces troubles vont
avoir un impact dans de multiples domaines, concernant
l'apprentissage de gestes acquis (praxies), tel que faire du
vélo, apprendre a nager, manger avec des couverts, écrire,
dessiner, se brosser les dents, etc.
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TDC selon le DSM 5

A. Lacquisition et l'exécution de bonnes compétences

de coordination motrice sont nettement inférieures
au niveau escompté pour l'dge chronologique du
sujet compte tenu des opportunités d’apprendre et
d’utiliser ces compétences.
Les difficultés se traduisent par de la maladresse
(ex : laisser échapper ou heurter des objets), ainsi
que de la lenteur et de 'imprécision dans la réalisa-
tion de taches motrices (ex : attraper un objet, uti-
liser des ciseaux ou des couverts, écrire a la main,
faire du vélo ou participer a des sports).

B. Les déficiences des compétences motrices du critére
A interférent de fagon significative et persistante
avec les activités de la vie quotidienne correspon-
dant a I'age chronologique (ex : les soins et I'hygiéne
personnels) et ont un impact sur les performances
universitaires/scolaires, ou les activités préprofes-
sionnelles et professionnelles, les loisirs et les jeux.

C. Le début des symptémes date de la période déve-
loppementale précoce (3 ans).

D. Les déficiences des compétences motrices ne sont
pas mieux expliquées par un handicap intellectuel
(un trouble du développement intellectuel) ou une
déficience visuelle et ne sont pas imputables a une
affection neurologique motrice (ex : une infirmité
motrice cérébrale, une dystrophie musculaire, une
maladie dégénérative).

Il est important de les différencier des troubles de
coordination oculomotrice induits par la déficience vi-
suelle. On observe fréquemment des troubles d’acquisi-
tion du geste graphique chez les petits déficients visuels,
surtout lorsque la prise en charge est tardive. Cependant,
ces troubles sont a différencier d’'une véritable dysgra-
phie, car ils vont s'améliorer rapidement, grace a la réé-
ducation orthoptique et l'accompagnement global, alors
que la dysgraphie persistera. L'évolution dans le temps
permet un diagnostic différentiel. Un bilan en psychomo-
tricité (peu affecté par la déficience visuelle) étudiant les
coordinations motrices permettra de poser le diagnostic.

5. Les troubles spécifiques
des apprentissages

Une fois de plus, la déficience sensorielle exclut le dia-
gnostic. Lapprentissage de la lecture et des notions ma-
thématiques peut étre initialement rendu plus complexe
par la déficience visuelle, mais comme les troubles mo-
teurs, les difficultés seront transitoires, la majorité des
enfants déficients visuels suivant une scolarité « clas-
sique » a l'instar des enfants non déficients visuels. Une
véritable dyslexie et des troubles logico-mathématiques
sont néanmoins possibles, et nécessiteront une prise en
charge adaptée. On peut ainsi observer d’authentiques
dyslexies chez les aveugles braillistes, témoignant des
difficultés phonologiques responsables de celle-ci.

Troubles des apprentissages selon le DSM 5

A. Le patient a ou a eu des difficultés persistantes dans
lacquisition de la lecture, de Uécriture, larithmé-
tique, ou les capacités de raisonnement mathéma-
tique au cours de la scolarité (au moins 1 difficulté
parmi 8).

B. Les compétences actuelles dans un ou plusieurs de
ces domaines académiques sont bien en dessous de
la moyenne des enfants du méme 4ge (> 1,5 écarts-
types), en tenant compte de la langue, du sexe, ou du
niveau d'éducation et en se basant sur des tests aca-
démiques de lecture, d'écriture ou de calcul, recon-
nus, standardisés, et adaptés a la culture et a la
langue du patient.

C. Les difficultés d’apprentissage ne sont pas expli-
cables par un trouble du développement intellec-
tuel, par un retard global de développement, par des
troubles neurologiques sensoriels (vision, audition),
ou par des troubles moteurs.

D. En l'absence des outils, ou des aides qui permettent
al'individu de compenser ces difficultés, ces troubles
interférent de maniére significative avec la réussite
scolaire, la performance au travail ou les activités de
la vie quotidienne.



6. La déficience intellectuelle

Celle-ci peut toucher l'enfant déficient visuel, surtout
lors de pathologies syndromiques ou affectant le systéme
nerveux.

Dl selon le DSM 5

1. Compétences intellectuelles déficitaires : QI < 70
(légére 50-70, modérée 35-50, sévére 20-35, pro-
fonde < 20): concerne le raisonnement logique, la
pensée abstraite, le jugement => impact sur le lan-
gage.

2. Comportement adaptatif limité : habiletés concep-
tuelles sociales et pratiques.

3. Apparition pendant la période de développement.
Prise en compte de 'environnement culturel et lin-
guistique.

Elle ne doit pas étre négligée, il est important de la dif-
férencier des troubles dus a la déficience visuelle. Le dia-
gnostic différentiel est parfois difficile, car les bilans psy-
chométriques comportent de nombreuses épreuves test
avec un support visuel. De plus, il n’existe pas de bilan
«normé » pour les déficients visuels, pour des raisons évi-
dentes (population hétérogéne et handicap trop « rare »),
méme si des travaux intéressants ont été menés dans ce
sens (7, 8). Cela peut poser un probléme lorsque le bilan
est demandé par 'éducation nationale, dans un objectif
de réorientation, mais les échanges entre professionnels
spécialistes de la déficience visuelle, neuropédiatres et
professionnels de l'éducation nationale permettent de
trouver un compromis bénéfique a l'enfant.

7. Les troubles du spectre autistique
(TSA)

Le développement psychomoteur d’un enfant aveugle
présente de nombreuses similitudes avec celui d’'un en-
fant avec un TSA, et des caractéristiques communes sont
facilement observées, comme les mouvements stéréoty-
pés (stéréotypies chez le TSA, blindismes chez l'aveugle),
les particularités de langage (retard, inversion pronomi-
nale, trouble de la pragmatique), les troubles des inte-
ractions sociales, les particularités dans les étapes du jeu
chez l'enfant, les troubles de la théorie de l'esprit, etc. (9).

TSA selon le DSM 5

A. Déficits persistants de la communication et des in-
teractions sociales observés dans des contextes va-
riés :

1. déficits de la réciprocité sociale ou émotion-
nelle;

2. déficits des comportements de communication
non verbaux utilisés au cours des interactions
sociales;

3. déficits du développement, du maintien et de la
compréhension des relations.

B. Caractére restreint et répétitif des comportements,
des intéréts ou des activités, comme en témoignent
au moins deux des éléments suivants soit au cours
de la période actuelle soit dans les antécédents :

1. caractére stéréotypé ou répétitif des mouve-
ments, de l'utilisation des objets ou du langage ;

2. intolérance au changement, adhésion inflexible a
des routines ou a des modes comportementaux
verbaux ou non verbaux ritualisés ;

3. intéréts extrémement restreints et fixes, anor-
maux soit dans leur intensité, soit dans leur but ;

4. hyper ou hyporéactivité aux stimulations senso-
rielles ou intérét inhabituel pour les aspects sen-
soriels de 'environnement.

C. Les symptdmes doivent étre présents dés les étapes
précoces du développement.

D. Les symptdmes occasionnent un retentissement
cliniquement significatif en termes de fonctionne-
ment actuel, social, scolaire (professionnels ou dans
d’autres domaines importants).

E. Ces troubles ne sont pas mieux expliqués par un
handicap intellectuel (trouble du développement
intellectuel) ou un retard global du développement.

Selon les études, la prévalence d’'un TSA chez l'enfant
aveugle varie de 14 50 % ! Cette amplitude s’explique par
I'hétérogénéité des populations étudiées (différentes étio-
logies), et/ou le faible échantillon lorsque celui-ci est ho-
mogene. Il reste néanmoins vrai que la prévalence du TSA
chez l'enfant aveugle est supérieure a celle observée dans
la population générale. Dans les facteurs de risque, on re-
tiendra certaines pathologies (certaines amauroses de Le-
ber, le syndrome de De Morsier, entre autres), la qualité et
la précocité de la prise en charge ainsi que 'environnement
familial et socio-culturel de 'enfant, la présence d’un han-
dicap neurologique associé, et la survenue d’une période de
« régression » chez l'enfant aveugle entre 18 mois et 3 ans

(8).
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8. Conclusion

Les troubles neuro-développementaux existent chez
les enfants déficients visuels et doivent é&tre différenciés
des difficultés induites par la déficience visuelle elle-
méme. Lexistence d’un trouble neuro-développemental
chez l'enfant déficient visuel ne doit pas étre négligé, bien
que le diagnostic soit souvent difficile, en raison des tests
et bilans non adaptés et non normés aux déficients vi-
suels. Il est néanmoins important de pouvoir les diagnos-
tiquer, afin de mieux les prendre en charge. Parfois, seule

POUR EN SAVOIR PLUS
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l'évolution et la répétition des bilans permettra d’affiner
le diagnostic. De plus, l'inclusion en milieu ordinaire étant
la régle, une meilleure connaissance du fonctionnement
de l'enfant est indispensable, afin de permettre aux dif-
férents partenaires de s’ajuster dans l'intérét de 'enfant.
Une bonne coopération entre les différents profession-
nels qui gravitent autour de l'enfant (rééducateurs, mé-
decins, enseignants spécialisés et éducateurs) est primor-
diale, facilitant les échanges dans les observations et ainsi
la réalisation des tests.
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ANNEXES

Annexe 1: Cas clinique évaluation

du déficit visuel (DV) dans un contexte
de handicap mental et sensoriel

CasdeS.A.
Né le 06/09/2006
Bilan réalisé le 05/02/2019

S. a une pathologie d’origine génétique (délétion du
chromosome 18q) responsable d’un retard global de déve-
loppement, une surdité profonde, et des troubles du com-
portement de type TSA (auto mutilation, refus de marcher
a l'extérieur alors qu'il n’a pas de trouble moteur). Il a une
orientation en IME. Il nous est adressé pour évaluation de
la fonction visuelle dans ce contexte de plurihandicap.

Au niveau de la communication, S. n'a pas accés au lan-
gage verbal, il peut dire non en tournant la téte, montre
un intérét pour les signes, et est capable d’utiliser un em-
ploi du temps visuel.

Notre évaluation comprend quatre parties : un examen
sensoriel, un examen oculo-moteur, un examen fonction-
nel et enfin un examen ophtalmologique.

1. Examen sensoriel

Sensibilité a la lumiére : pas de géne a la lumiére.

Perception des contrastes : S. réagit plus facilement
lorsqu’on lui présente des objets contrastés.

Fonction d’alerte activée : dans toutes les directions du
regard mais seulement avec des objets qui l'intéressent.

Perception des couleurs : non évaluable.

Conclusion : S. présente beaucoup d’intérét visuel
pour l'objet qui l'intéresse (objet fétiche : chaine) mais
porte peu d’'intérét visuel pour l'ensemble des objets ou
des personnes de son environnement quotidien. On ob-
serve des réactions sensorimotrices a partir des stimula-
tions lumineuses dans un environnement scotopique.

2. Examen oculo-moteur

Reflets : semblent centrés.

Motilité : normale.

Fixation : nystagmus avec position de blocage a droite
et en haut (en dextroversion).

Poursuites : possibles dans un environnement sombre
sur lumiére ou sur un objet qui l'intéresse (objet fétiche :
chaine).

Saccades : Réalisées en lumiére scotopique et a partir

de fortes sollicitations.

Conclusion : S. a un nystagmus avec une position de
blocage en dextroversion, ses capacités optomotrices
semblent correctes. En revanche, pour les mettre en
ceuvre de facon optimale, il est nécessaire d'utiliser des
cibles lumineuses dans une ambiance scotopique. S. peut
alors fixer, suivre la cible lumineuse et rester concentré
sur la stimulation.

3. Examen de la vision
fonctionnelle

3.1. Vision communication

S. n'utilise pas sa vision dans la communication.
L'émission du regard vers la personne n’est pas possible.
Un visage éclairé dans un environnement sombre permet
d’établir un contact visuel intéressant.

S. peut suivre les personnes du regard si elles pos-
sédent son objet fétiche, regarde ou elles le posent et est
capable d’aller le chercher.

3.2. Vision / saisie de I’information /
organisation du geste

S. peut déplacer son regard vers une cible sonore de
forte intensité telle qu’un grelot, vers une stimulation tac-
tile, vers une stimulation visuelle (cibles lumineuses dans
une ambiance scotopique) ; mais ceci a partir de fortes
sollicitations et seulement s'il n’a pas son objet fétiche
dans les mains.

La saisie visuelle de l'information peut étre rapide et

efficace, la perception visuelle semble efficiente sur des
objets connus de son quotidien selon la maman.

Le geste est assez bien guidé visuellement et adapté
a lobjet.
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Le geste de pointage (pointage non déclaratif) est
adopté de fagon spontanée sur un support perforé et dans
le noir, dirige sa main vers la lumiére et montre avec son
index.

Il existe une coordination entre 2 modalités vision/
audition, vision /toucher mais seulement a partir de sup-
ports adaptés et lorsque S. est disponible.

Conclusion du bilan fonctionnel : Les coordinations
oculo-manuelles et oculo-céphaliques sont absentes dans
un environnement lumineux ordinaire mais peuvent étre
mises en ceuvre aisément a partir de cibles lumineuses
dans un environnement scotopique ou bien sur son objet
fétiche. La reconnaissance visuelle est possible sur des
objets de son quotidien.

Examen ophtalmologique

Acuité visuelle : non chiffrable par manque de coopéra-
tion, méme par appariement.

S. porte des lunettes pour une hypermétropie et un as-
tigmatisme faible : +1.00 (-1.25 0°)/+1.00 (-1.25 0°).

La réfraction sous mydriaticum : +1.25(-1.2510°)/+1.25
(-1.25 0°).

L'examen ophtalmologique a la lampe a fente est pos-
sible : la biomicroscopie est normale et le fond d’ceil sans
particularité.

Conclusion

Lensemble des observations permet d’éliminer une
déficience visuelle. En effet, S. est capable de voir un ob-
jet a n'importe quelle distance, a partir du moment ou
celui-ci présente un intérét pour lui. Le comportement
visuel est a mettre en relation avec les troubles de type
TSA responsables d'un manque d’intérét visuel, et sélectif
par rapport a ses centres d’intérét. La vision est utilisée
de fagon trés ciblée a partir d’objets qui l'intéressent ou
a partir d’objets lumineux ou éclairés dans un environne-
ment sombre. Linvestissement du regard, du potentiel
visuel est entravé par ses troubles de type TSA.

Une rééducation orthoptique est indiquée :

« stimuler l'intérét visuel sur des cibles différentes afin
de multiplier les expériences sensori-motrices et aider
S. a se détacher de son objet fétiche ;

- apprendre a regarder l'autre, ses gestes, interagir avec
l'autre dans une piéce noire.

Les moyens (une séance hebdomadaire) :

« travailler dans une piéce noire, a partir d’'objets lumi-
neux afin de travailler fixation, maintien de la fixation :
poursuites et saccades oculaires visuo-guidées ;

« travailler dans le noir en éclairant son visage, puis sa
main pour inciter S. a regarder l'autre, a donner, a saisir
un objet tendu;

- poursuivre dans un environnement moins sombre en
introduisant petit a petit des distracteurs visuels.



Annexe 2 : Cas Clinique enfant déficient

visuel associé a un trouble neuro-
développemental

CasdeR.
Né le 30/07/2015

R. est atteint d’un albinisme oculo-cutané (syndrome
d’Hermanski Pudlak), évoqué dés ses premiers mois de-
vant la présence d'un nystagmus précoce et d’une trans-
illumination irienne. Le diagnostic génétique est posé
quelques mois plus tard. R. est le premier enfant d’une
fratrie de trois.

Il est accueilli en créche jusqu’a son entrée a l'école
maternelle et est accompagné par le Centre d'Education
Spécialisée pour Déficients Visuels-Institut des Jeunes
Aveugles (CESDV-IJA) Toulouse dés sa premiére année,
avec une prise en charge éducative et rééducative en
basse vision. Il est par la suite suivi en Service d'Aide a
l'Acquisition de ['Autonomie et a l'Intégration Scolaire
(SAAAIS), avec un accompagnement pédagogique hebdo-
madaire sur le lieu de scolarisation, un accueil en regrou-
pement SESSAD au CESDV, avec un temps pédagogique,
la rééducation basse vision et des temps éducatifs.

Entre 2 et 3 ans, des inquiétudes sont évoquées en ce
qui concerne le développement du langage. En effet, si R.
est capable de prononcer des mots, le lexique est pauvre
et surtout R. n'est pas en capacité de faire des demandes
sous formes de phrases, ni de répondre a des consignes
simples hors contexte. Les difficultés sont mises sur le
compte du bilinguisme, ses parents parlant arabe a la
maison. De plus, il semble qu'il y ait un manque de sti-
mulation a la maison, il n’y a pas de livre, peu de sorties
culturelles.

Les difficultés de langage ne s’améliorent pas, méme
apres l'entrée a la maternelle, et un bilan orthophonique
est réalisé par l'orthophoniste du CESDV, ainsi qu’un bilan
concernant les premiers raisonnements logico-mathéma-
tiques. Ces bilans mettent en évidence un retard impor-
tant, essentiellement en ce qui concerne la compréhen-
sion. Une rééducation en orthophonie est mise en place au
CESDV, mais il ne peut avoir qu’une seule séance sur les
deux préconisées. Un travail de collaboration entre l'en-
seignante spécialisée qui suit l'enfant et 'orthophoniste,
avec des techniques de pédagogie différenciée, axée sur
un travail de cartes mentales, permet a R. de progresser.

Au niveau des apprentissages, l'‘équipe pédagogique
souligne des difficultés dans tous les domaines, surtout
liées a une mauvaise compréhension des consignes. Un
nouveau bilan orthophonique d’évolution est réalisé, met-

tant en évidence des progrés mais la persistance d'un déca-
lage important par rapport aux enfants de sa classe d’age.
En grande section, un bilan psychométrique Echelle

d'intelligence de Wechsler pour enfants (WPPSI) (1) est

préconisé et réalisé par le CESDV-IJA, pour étayer le dia-
gnostic et anticiper la question de l'orientation. Il montre
des résultats limites ou moyen-faibles dans tous les
domaines, hormis pour la mémoire de travail. Malgré les
difficultés, R. est orienté en CP ordinaire avec un Accom-
pagnant d'Eléve en Situation de Handicap (AESH).

Dans le cas de R., nous nous trouvons confrontés a plu-
sieurs problémes. Compte tenu de la déficience visuelle,

et des tests orthophoniques comprenant fréquemment

des supports visuels, il est important que l'orthophoniste
et lorthoptiste puissent échanger au préalable, afin de
ne pas interférer avec les difficultés visuelles, qui risque-
raient de fausser les résultats du bilan.

En ce qui concerne la WPPSI, la plupart des épreuves
ont pu étre passées et ont permis de mettre en évidence
les points forts et les points faibles de R., bien qu’un score
composite ne soit pas chiffrable. La encore, les échanges

entre l'orthoptiste et le psychologue ont permis de passer

en revue les différents tests et d’évaluer leur faisabilité.

Il est encore difficile de poser un diagnostic neuro-dé-
veloppemental, pour lequel il convient d’étre prudent, les
bilans devront étre refaits ultérieurement, en fonction

de l'évolution de la situation clinique et pédagogique, et

l'évolution de la situation clinique permettra certaine-
ment d’établir un diagnostic (trouble neuro-développe-
mental ou retard simple lié 3 un manque de stimulation).

1. Bilan orthoptique
et ophtalmologique

Acuité visuelle avec corrections (hypermétropie forte) :
4/10¢ en binoculaire en VL, 2.5/10¢ en binoculaire en VP.
La vision des couleurs et des contrastes est normale.

1.1. Bilan fonctionnel

Kit Orthoptique de la Perception Visuelle (KOPV) :
score 9.5/18 (étude des capacités perceptives), soit -1.72
par rapport a des enfants non DV de son age, dans la
moyenne par rapport 3 un enfant de la méme catégorie
d’age sans atteinte visuelle.

Lanalyse visuo-constructive (perception de la position

relative juxtaposée, de la position relative superposée et

de la structuration spatiale) est trop difficile encore pourR.

L'écart type est de -2 par rapport a sa classe d’age d’enfant

non DV.
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Bilan orthophonique initial

Enfant R., 4gé de 3 ans 7 mois

Lexamen du langage oral a été fait a partir du bilan
EVALO (2). Pour les épreuves sur lesquelles apparais-
saient des difficultés importantes, des épreuves pour
« enfants avec peu de langage » ont été ajoutées. Elles ne
sont pas étalonnées mais permettent de faire un état des
lieux qualitatif.

Le bilan du langage oral a été complété par un bilan
PREL (3) (premiers raisonnements et langage).

Sur le plan de l'articulation et de la parole, il n’y a pas
de difficultés +1,23 Ecart Type (ET).

Stock lexical en expression trés réduit : -3,6 ET.

Réseau lexical : -1,73 ET.

Programmation morphosyntaxique : -1,98 ET.
Stock lexical réduit en désignation : - 4,37 ET.
Compréhension morphosyntaxique : -2,94 ET.

Epreuves complémentaires EVALO

« Dessin du bonhomme 0/24 soit -1,81 ET.

« Praxies bucco faciales 5/18 soit -1,59 ET.

« Gnosies auditivo verbales 9/27 soit -2,61 ET.
« Attentions sons levers 0/18 soit -1,93 ET.

En conclusion, le bilan orthophonique met en évidence
chez 'enfant R., un retard important dans le développe-
ment du langage oral, tant sur le versant compréhension
que sur le versant expression, et de fagon apparemment
homogeéne entre le francais et l'algérien. Larticulation et
la parole sont préservées. Les troubles du langage oral
touchent essentiellement la réception, le lexique et la syn-
taxe. L'atteinte du langage oral s'accompagne d’un retard
dans la construction des premiers raisonnements. Une ré-
éducation orthophonique au rythme de deux séances par
semaine est préconisée pour lui permettre de construire
en parallele les premiers raisonnements et le langage oral,
a partir de la manipulation d’objets et de jeux, ainsi que
d’appuis visuels adaptés.

Bilan orthophonique d’évolution

R. L., agé de 5 ans 5 mois.

Sur le plan articulatoire, tous les phonémes sont pré-
sents lors de la répétition de mots.

Sur le plan de la parole, on ne note aucune erreur en
production de mots lors de I'épreuve de dénomination et
une seule erreur lors de la répétition de mots -1,74 Ecart
Type.

Le score un peu faible obtenu a cette épreuve est di a
la restriction du stock lexical et non a des erreurs de pa-
role : les mots bien répétés ne comptent qu’un point alors
que les mots spontanément dénommeés ou produits aprés
ébauche du premier phonéme, comptent deux points.
L'ébauche phonémique ne permet pas a R. de récupérer
des mots qui, de fait, ne font vraisemblablement pas par-
tie de son stock lexical méme en compréhension.

Le stock lexical en expression reste trés réduit -3,59 ET.

Réseau lexical -1,75 ET.

Programmation morphosyntaxique : -3,17 ET.

Désignation lexique Evalo: -7,22 ET.

Désignation a partir d'un indice (ex : quelque chose qui
coupe) : -3,98 ET.

Compréhension de qualificatifs : -0,54 ET.

Lexique topologie : -4,72 ET.

Compréhension morphosyntaxique : -2,35 ET.

R. présente un trouble important du langage oral qui
touche de fagon homogeéne 'expression et la compréhen-
sion. Larticulation et la parole sont normales. Le stock
lexical reste trés réduit sur les deux versants. Au niveau
morpho-syntaxique, les progrés sont notables tant au ni-
veau de l'expression que de la compréhension, mais les
résultats aux différentes épreuves restent trés en-deca
de la norme. Le diagnostic de dysphasie est envisagé. Un
bilan neuro-cognitif pourrait permettre de valider ce dia-
gnostic ou de l'orienter vers un trouble du langage relié a
un déficit cognitif.



4. WPPSI

Réalisée 3 5 ans 10 mois

Synthése des notes composites -

Somme

Echelle des notes Note
standard composite
Compréhension verbale ICV 15 87
Visuospatiale IVS 11 75
Raisonnement fluide IRF 11 74
Mémoire de travail IMT 28 124
Vitesse de traitement IVT 15 85
Echelle totale QIT 48 84

Références

Rang Intervalle de E:aslcl:;af\lloen ET
percentile | confiance 95 % niveau ’

19 80-96 Moyen faible 4,74
69-87 Limite 5,61

68-84 Limite 4,74

95 114-130 Supérieur 4,97

16 78-96 Moyen faible 7,19

14 79-91 Moyen faible 3,97

1. WPPSI-IV - Echelle d’intelligence de Wechsler pour enfants
- 4éme édition https:/www.pearsonclinical.fr/wppsi-iv-
echelle-dintelligence-de-wechsler-pour-la-periode-pre-
scolaire-et-primaire-quatrieme-edition?

2. Evaluation du développement du langage oral chez l'enfant
EVALO https://www.evalo.fr/index.php?

3. Premiers raisonnements et de l'émergence du langage PREL
Cité dans Quillet C. L'ajustement orthophonique protolo-
gique et langagier: apports concernant le développement
cognitif d’une enfant Asperger https://dumas.ccsd.cnrs.
fr/dumas-01358097/document, p24, annexe B
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Autisme : comment repérer
une déficience visuelle surajoutée ?

Dr Cécile Le Sage

Ophtalmologiste, 1JA (Institut des Jeunes Aveugles) - CESDV (Centre d’éducation spécialisée
pour déficients visuels), Toulouse, SAFEP SAAAIS du département 31

PLAN

Les particularités visuelles de l'enfant avec TSA

D W N =

. Conclusion

Les Troubles du Spectre Autistique (TSA) font partie
des troubles neuro-développementaux du DSM-5. L'éva-
luation de la fonction visuelle est importante chez ces
enfants, pour différentes raisons. D'une part, le TSA est
souvent responsable de particularités au niveau du com-
portement visuel et notamment de la communication vi-
suelle, qu’il est nécessaire de repérer et dont la prise en
charge fait partie intégrante de 'accompagnement glo-
bal. De plus, les enfants avec un TSA, comme les autres,
peuvent étre affectés par des troubles visuels classiques
(troubles réfractifs, strabisme, etc.) qu'il faut dépister afin
de ne pas augmenter le handicap déja présent. D’autre
part, on sait que les enfants déficients visuels présentent
souvent des signes apparentés a des traits autistiques (la
prévalence du TSA chez 'enfant aveugle est supérieure a
celle observée dans la population générale). Le diagnostic
différentiel est souvent difficile, et nécessitera parfois un
examen réalisé par des professionnels experts de la défi-
cience visuelle et des troubles associés. Les troubles du
comportement retrouvés dans les TSA peuvent rendre
difficile l'examen clinique ophtalmologique, raison pour
laquelle de nombreux enfants avec TSA n’en bénéficient
pas, entrainant ainsi un sur-handicap.

L'examen clinique ophtalmologique de l'enfant avec TSA
Prise en charge des troubles visuels chez l'enfant avec TSA

1. Les particularités visuelles
de enfant avec TSA

Afin de pouvoir identifier une malvoyance chez l'enfant
ayantun TSA, il est important de connaitre les particulari-
tés du fonctionnement visuel propre au TSA (1).

Il existe une atypicité de traitement perceptif de bas
niveau (perception de la couleur, le contraste, la vitesse
et la direction des informations) chez les personnes avec
TSA selon Mottron (2). Les capacités de discrimination
visuelle seraient supérieures dans le TSA. Le temps de ré-
action serait plus court lors de tiches de recherche d’une
cible parmi des distracteurs. Les performances d’analyse
de figures enchevétrées seraient meilleures.

Frith dés 1989 parle de « défaut de cohérence cen-
trale », soit une approche fragmentée de l'information, au
détriment d’un traitement de la scéne globale, avec une
perception préférentielle du détail (3). Les mécanismes
mis en jeu sont des processus ascendants (de type bot-
tom-up), induits par les informations sensorielles, alors
que les personnes neurotypiques utilisent des processus
de type descendant (top-down), en lien avec l'expérience
acquise. Une atteinte de la voie magnocellulaire serait en
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cause (voie occipito-pariétale qui traite des aspects glo-
baux d’une scéne visuelle) (4).

On note également des particularités dans le traite-
ment visuel des visages : mauvaise mémoire des visages,
exploration visuelle réduite pour la région oculaire, diffi-
cultés a extraire de l'information sociale a partir des vi-
sages, etc.

Les fonctions oculomotrices sont elles aussi pertur-
bées dans le TSA, notamment au niveau de la précision,
du maintien de lattention visuelle dans la durée et de la
poursuite oculaire mais n’affectent ni la latence ni la vi-
tesse des saccades.

Par ailleurs, les personnes avec TSA ont une moins
bonne perception du mouvement biologique que les per-
sonnes neurotypiques. Le mouvement biologique com-
prend l'ensemble des mouvements produits par 'homme
y compris les mouvements servant a exprimer des émo-
tions ou des intentions d’action. Le mouvement biolo-
gique se distingue du mouvement mécanique (physique)
par le fait que sa perception reposerait sur un mécanisme
« précablé », présent dés la naissance (5), et qui se déve-
lopperait avec l'expérience perceptive et motrice.

Comparés aux données des sujets au développement
typique, les résultats montrent une moindre activité des
régions du sillon temporal supérieur postérieur (pSTS),
des régions pariétales et des régions frontales chez les
personnes avec TSA lors de l'observation de mouvement
biologique.

2. L’examen clinique ophtalmolo-
gique de I’enfant avec TSA

Les objectifs sont identiques a ceux d'un examen clas-
sique, mais des aménagements des conditions d’examen
seront nécessaires. Lenfant avec TSA, par définition, a des
difficultés dans les interactions sociales, et des intéréts
restreints.

Il est important de prendre en compte ces particula-
rités, afin de proposer un cadre propice et contributif. Il
est indispensable de prévoir un temps d’examen allongé,
et dans la mesure du possible, de ne pas faire attendre le
patient trop longtemps (choix de la plage horaire).

Les personnes avec TSA peuvent présenter des parti-
cularités d’intégration sensorielle, comme par exemple
une hypersensibilité au bruit, ou a certaines intensités
lumineuses, ou encore a certaines matiéres et textures.
Il est intéressant de les connaitre, en se renseignant au-
prés des parents ou des éducateurs qui connaissent bien

Uenfant. Cela permettra d’adapter l'environnement de
Uespace d’examen avant de recevoir 'enfant. Selon la si-
tuation, on pourra baisser l'intensité lumineuse, ou épurer
Uenvironnement en supprimant de nombreux distracteurs
visuels, etc. Il est nécessaire d’anticiper et d’avoir prévu
) o 2 . S )

U'ensemble du matériel nécessaire a 'examen avant de
commencer celui-ci, afin d’éviter les « temps morts », qui
pourraient angoisser ou distraire 'enfant.

) . J . \ )

Lexistence d’un objet « repére », rassurant pour l'en-
fant, qui peut étre utilisé pendant l'examen, tout en veil-
lant a ne pas « U'enfermer » dans des stéréotypies, sera a
prendre en compte.

La mesure d’acuité visuelle sera plus ou moins réali-
sable en fonction des situations. Les enfants avec TSA
n‘ont pas tous les mémes capacités de communication.
Certains enfants sont verbaux, et la mesure d’acuité vi-
suelle pourra étre réalisée de la méme maniére que chez
un enfant non TSA, en prenant plus de temps et en adap-
tant l'environnement si nécessaire. D’autres enfants ne
sont pas verbaux, mais ont des capacités de communica-
tion non verbale, par exemple grace aux pictogrammes,
ou par d’autres modes de communication alternative,
que l'on utilisera pour mesurer 'acuité visuelle. La coo-
pération des parents ou des éducateurs accompagnants
sera alors déterminante. Parfois, une déficience intellec-
tuelle est présente, associée au TSA et ne permet pas
de mesurer une acuité visuelle. Il faudra alors s’appuyer
sur d’autres éléments indirects pour évaluer une « four-
chette » d’acuité visuelle (I'enfant est-il malvoyant ? et
si oui, la malvoyance est-elle modérée ou profonde), en
s'aidant de tests de vision fonctionnelle qui pourront étre
proposés par un orthoptiste spécialisé.

Les supports seront 3 encore adaptés aux particularités
sensorielles de l'enfant.

2.1. La distance de visualisation

Lobservation de 'enfant dans ses interactions avec le
monde environnant peut étre source d’informations : l'en-
fant se rapproche-t-il des objets ou les rapproche-t-il de
ses yeux pour les observer ? Retrouve-t-il un objet au sein
d’un groupe d’objet, comment utilise-t-il son regard pour
chercher l'information (poursuites, saccades) ?

2.2. L’étude de la vision communication

Nous avons vu que le regard communication est altéré
chez 'enfant avec TSA, ce critére ne sera pas forcément
contributif pour différencier un trouble visuel de type TSA
ou une malvoyance.



2.3. L’étude de la vision — saisie
de ’'information

L'étude d’'un espace encombré comportant des objets
d’intérét visuel de différentes tailles (par exemple un
objet qui tourne, une petite voiture, ou tout autre objet
préalablement défini par l'entourage comme présentant
un intérét important pour l'enfant) pourra permettre de
déterminer si 'enfant avec TSA est capable de discriminer
et de retrouver ces objets, en notant la distance a laquelle
ceux-ci sont percus, permettant d’estimer la présence
d’une déficience visuelle.

2.4. La mesure de la réfraction

Elle est primordiale mais peut s‘avérer difficile chez
Uenfant avec TSA. Les principes généraux de mesure de
la réfraction restent néanmoins vrais : elle doit se faire
sous cycloplégie dans la mesure du possible (absence de
contre-indication). Les réfractométres automatiques faci-
litent l'examen, mais celui-ci peut rester difficile lorsque
U'enfant ne supporte pas le contact physique, Uappareil
étant a proximité du visage. L'utilisation d’un autoréfrac-
teur (mesure a distance) peut alors s’avérer contributive,
mais il faudra tenir compte du degré d’imprécision que ce
type d’appareil engendre. La skiascopie manuelle reste
toujours utile.

2.5. L’examen anatomique

Les examens habituels (lampe 2 fente portable, fond
d’ceil) doivent étre tentés en fonction du degré de coopé-
ration de l'enfant, si possible sans le toucher. Lexamen du
fond d’ceil au casque sera privilégié.

la technologie récente a permis de mettre sur le mar-
ché des dispositifs contributifs au diagnostic du TSA,
comme par exemple 'eye tracking.

C’est un dispositif de suivi du regard qui repose sur la
technique du reflet cornéen, permettant d’estimer la posi-
tion du regard et les poursuites (spécifiques chez l'enfant
avec TSA, avec une moindre analyse du haut des visages
et un focus sur les détails d’une scéne visuelle). C’est un
examen non invasif, indépendant du niveau intellectuel et
de l'age de 'enfant (6,7).

A lissue de l'examen, qu'il faudra parfois réaliser en
plusieurs fois, en fonction de la coopération de l'enfant,
il s’agira de répondre a la question suivante : les observa-
tions correspondent-elles uniquement aux particularités
rencontrées dans le comportement visuel de l'enfant avec
TSA, ou existe-t-il une déficience visuelle associée, un
trouble réfractif, un trouble oculomoteur, une pathologie
organique ophtalmologique ?

3. Prise en charge des troubles
visuels chez I’enfant avec TSA

En premier lieu, il convient de traiter les troubles ré-
fractifs, de la méme maniére qu’un enfant sans TSA, ainsi
que les troubles oculomoteurs de type strabisme. Le port
des lunettes peut s'avérer difficile. Linformation des pa-
rents concernant le type de monture est cruciale. Lexis-
tence d’un opticien « référent », qui prendra le temps du
choix de la monture et de 'accompagnement de la famille
est important. Un traitement d’'occlusion s'il est néces-
saire pourra étre tenté en fonction de la coopération de
Uenfant, mais peut s’avérer trés compliqué. Son indica-
tion sera mesurée en fonction de la possibilité de mise en
ceuvre, il faudra savoir y renoncer afin de ne pas majorer
d’éventuels troubles du comportement.

S'il existe une déficience visuelle, un accompagne-
ment adapté est indispensable. Lassociation déficience
visuelle sévére - TSA fait partie des situations de han-
dicap rare (Le handicap rare est officiellement défini par
le Décret n°2005-1135 du 7 septembre 2005 - art. 1 JORF
10 septembre 2005 - Article D312-194). Cette reconnais-
sance diagnostique permet d’aider l'enfant de fagon plus
adaptée, a la fois en ce qui concerne les droits alloués
par la Maison Départementale des Personnes Handica-
pées (MDPH), mais aussi pour la prise en charge. En effet,
l'association de ces deux handicaps ne doit pas se traiter
comme l'addition de deux déficiences mais bien comme
une entité a part entiére, au vu de la rareté, de 'ampleur
des conséquences sur les actes de la vie quotidienne et
de la complexité des technicités de prise en charge. Selon
la localisation géographique de la personne, les moyens
de prise en charge sont variables. La sollicitation des
Equipes Relais Handicaps Rares (régionales) peut s'avérer
utile dans ce cas a. Leurs missions sont multiples : aide au
diagnostic si nécessaire, orientation de la famille vers des
structures de soin adaptées (8), formation des profession-
nels qui accompagnent ces enfants.

4. Conclusion

En conclusion, les examens et 'évaluation de la fonc-
tion visuelle peuvent apparaitre difficiles chez l'enfant
avec TSA. Au méme titre que les autres, ces enfants ne
sont pas exempts de troubles réfractifs, de troubles ocu-
lomoteurs ou de maladies ophtalmologiques parfois res-
ponsables de déficience visuelle qu'il est nécessaire de
diagnostiquer afin de ne pas sur-handicaper ces enfants.
Une bonne connaissance des particularités de la fonction
visuelle chez les personnes avec TSA est un prérequis in-

Autisme : comment repérer une déficience visuelle surajoutée ?
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dispensable, permettant de mieux définir et de prendre en
charge les troubles visuels. Lorsqu’une déficience visuelle
est présente, il est indispensable que la double déficience
(sensorielle et psychique) soit reconnue (au titre du han-
dicap rare), afin que les personnes qui en sont atteintes
obtiennent une compensation et un accompagnement a

Ressources Autisme fédére et représente les Centres
Ressources Autisme depuis 2017. Son réle est d’outil-
ler et de structurer le réseau des 26 CRA, de diffuser,
d’améliorer les connaissances et la recherche sur les
TSA, d’améliorer la démarche qualité des prestations
rendues par les CRA, de contribuer a la formation de

la hauteur de leur handicap. 'ensemble des acteurs.

« Les Equipes Relais Handicaps Rares sont destinées
a mieux répondre aux besoins des personnes en
situation de handicap rare https://www.gnchr.fr/
reseau-acteurs-nationaux-regionaux-locaux/les-

POUR EN SAVOIR PLUS

« https://handicap.gouv.fr/la-strategie-nationale-au-
tisme-et-troubles-du-neuro-developpement . . .
equipes-relais-handicaps-rares

| h.ttpst://\f/ww.cnts.a.fr/gr;alnds—Thantle;.s/strate- « Le CNRHR « La Pépiniére» s’adresse aux enfants et
gle-et-plans-nationaux/les-plans-autisme adultes atteints de cécité, de déficience visuelle, de

« En France : 26 Centres ressources autisme https:// troubles neurovisuels avec déficiences et troubles

gncra.fr. Le Groupement National des Centres de associés https:/www.cnrlapepiniere.fr

Références

1. Chokron S, Pieron M, Zalla T. Troubles du spectre de l'au-
tisme et troubles de la fonction visuelle : revue critique,
implications théoriques et cliniques. Linformation psy-
chiatrique 2014;90(10):819-26.

5. Johansson G. Visual perception of biological motion and a
model for its analysis. Percept Psychophys 1973;14(2):
201-11.

6. Guillon Q, Hadjikani N, Rogé B. Lutilisation de la technique

2. Mottron L. Progress in autism research requires several de suivi du regard dans l'étude des troubles du spectre de
recognition-definition- investigation cycles. Autism Re- l'autisme. Information Psychiatrique 2014;90(10):827-
search 2021;1-5. 34.

3. Happé F, Frith U. The Weak Coherence Account : Detail-fo- 7. Han B, Tijus C, Nadel . Particularités visuelles dans l'autisme:
cused Cognitive Style in Autism Spectrum Disorders. Au- apport des techniques de morphing et eye-tracking. En-
tism Dev Disord 2006;36:5-25. fance 2015;1(1):87-110.

4. McCleery P, Allman E, Carver L}, Dobkins KR. Abnormal ma- 8. Reynaud E. Regard psychomoteur sur les particularités vi-
gnocellular pathway visual processing in infants at risk suelles dans les troubles du spectre de l'autisme. Psycho-
for autism. Bio Psychiatry 2007;62:1007-14. logie 2020. dumas-02900476.



Cécité corticale

Dr Sylvie Chokron

PhD, Responsable de [’Institut de Neuropsychologie, NeuroVision & Neurocognition, Hopital Fondation
Adolphe de Rothschild, Paris ; Institut de Neurosciences Intégratives et de la Cognition, CNRS UMR 8002

et Université Paris-Cité

PLAN

1. Définition
2. Clinique
3. Examens complémentaires

La cécité corticale est une perte de sensation visuelle
liée a des lésions atteignant les voies optiques en arriére
du corps genouillé latéral et plus particulierement les
aires visuelles primaires (ou cortex strié) situées dans
les lobes occipitaux. Les lésions vasculaires et anoxiques
semblent les plus aptes a déterminer une destruction
compléte des deux aires striées. Chez l'enfant, les souf-
frances cérébrales hypoxiques néo-natales, les encépha-
lites, méningites et atteintes traumatiques postérieures
bilatérales sont responsables de tableaux de cécité cor-
ticale qui sont rarement diagnostiqués de facon précoce
du fait de lintrication entre le trouble visuel, le dévelop-
pement et les phénomeénes de plasticité cérébrale. Cette
absence de diagnostic est également due a la méconnais-
sance par l'enfant de son trouble visuel et par le tableau
clinique qui évoque plus un trouble du comportement.
De fait, il existe de nombreuses confusions diagnostiques
entre cécité corticale, déficience intellectuelle et trouble
du spectre autistique.

Initialement dénommée « cécité corticale » du fait de
l'atteinte du cortex visuel primaire, ce trouble a également
été qualifié de « cécité occipitale » en raison de sa localisa-
tion, ainsi que de « cécité cérébrale ou centrale » en raison
de la non-limitation lésionnelle a l'écorce occipitale.

1. Définition

La cécité corticale se définit essentiellement en fonc-
tion de sa spécificité par rapport aux autres atteintes
ophtalmologiques, neurologiques ou psychiatriques.

On insiste ainsi souvent :

« sur lintégrité des globes oculaires et la conserva-
tion chez les patients atteints de cécité corticale des
réflexes photomoteurs (par opposition a la cécité
périphérique) ;

« sur lintégrité du fond d'ceil (par opposition aux
atteintes du nerf optique) ;

« sur l'abolition du clignement a la menace (par opposi-
tion aux cécités dites psychogénes).

Il peut également exister de maniére plus inconstante
une abolition du nystagmus optocinétique dans la cécité
corticale.

En outre, il existe souvent des signes neurologiques
associés, témoignant de l'atteinte corticale (troubles sen-
sitifs, hémiplégie, aphasie...).

La cécité corticale se définit non par une baisse mas-
sive de l'acuité visuelle mais par une perte de sensation
visuelle dans l'ensemble du champ visuel. Il s’agit tout de
méme d’une cécité puisque légalement, est considérée
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comme aveugle toute personne dont l'acuité fovéale cor-
rigée est inférieure a 1/20° ou dont le champ visuel est
inférieur a 10° autour du point de fixation. Malheureu-
sement, tant 'évaluation clinique que la reconnaissance
sociale de la cécité corticale sont négligées alors que cu-
rieusement les atteintes oculaires font l'objet d'une éva-
luation et d’une prise en charge plus précoce.

2. Clinique

Au niveau sémiologique, dans la plupart des cas, au
stade initial, il s’agit classiquement d’un déficit avec perte
de toute sensation visuelle consciente, perte du réflexe
de clignement a la lumiére et a la menace. Le patient se
comporte comme un aveugle, se heurtant aux obstacles
ainsi qu’aux personnes. Méme les discriminations rudi-
mentaires de la lumiére et de l'obscurité, ou du mouve-
ment et de 'immobilité sont absentes.

Linstallation de la cécité corticale peut étre brutale ou
progressive, la perte de la vision survenant dans ce cas
chez un individu présentant déja une hémianopsie, c’est-
a-dire une amputation du champ visuel controlatéral a
une lésion occipitale unilatérale. La cécité corticale peut
également succéder dans certains cas a une hémianop-
sie double avec vision tubulaire ou encore a des éclipses
visuelles transitoires. Elle peut étre précédée d’autres
symptémes comme des vertiges.

Le réflexe photomoteur et la motricité oculaire
sont préservés, l'examen du fond d’eeil est normal. En
revanche, le nystagmus optocinétique et le clignement
a la lumiere et a la menace sont habituellement abolis.
Lintégrité des milieux optiques est essentielle dans le
diagnostic de cécité corticale. Une anosognosie, des hal-
lucinations visuelles, un trouble de la mémoire prenant
la forme d'une désorientation temporo-spatiale et des
troubles de la personnalité sont le plus souvent associés a
'amputation du champ visuel.

LUexamen ophtalmologique est normal en ce qui
concerne les milieux oculaires et la rétine. Rien au
niveau oculaire ne peut expliquer 'absence de perception
visuelle. On ne met en évidence ni atrophie optique, ni
cedéme papillaire.

Le bilan neuropsychologique pratiqué en régle géné-
rale par des neuropsychologues ou des orthophonistes
permet d’évaluer les troubles associés : anosognosie,

Référence

troubles de la mémoire et de confirmer ainsi l'atteinte
centrale. Le bilan neurovisuel permet d’évaluer les capa-
cités résiduelles du patient afin de mettre en place la réé-
ducation qui s’appuiera sur les afférences préservées pour
restaurer la perception visuelle. Ce bilan évalue en par-
ticulier la perception et la discrimination des afférences
élémentaires (lumiére/obscurité ; mouvement/immobili-
té), la perception et la discrimination des différentes tona-
lités spectrales, la stratégie visuelle exploratoire, la possi-
bilité de réaliser des mouvements oculaires sur ordre oral,
sur clic auditif, ou stimulation perceptive (somesthésique
ou visuelle).

3. Examens complémentaires

« Lexamen périmétrique reste la seule méthode fiable
pour déterminer l'étendue de lamputation chez les
patients atteints de cécité corticale. Habituellement,
l'examen périmétrique quelle qu’en soit sa nature (Gold-
mann, Humphrey) révéle une absence de perception
visuelle consciente dans 'ensemble du champ visuel.

« Lexamen électro-encéphalographique (E.E.G.) per-
met de mieux préciser le diagnostic de cécité corticale.
On s’attend en effet a ce qu’une lésion occipitale bilatérale
modifie largement le rythme physiologique, en particulier
le rythme alpha et sa réactivité sous forme de la réaction
d’arrét (suppression de ce rythme sous l'influence de l'ou-
verture des yeux). Parallélement, les modifications enre-
gistrées lors de la stimulation lumineuse intermittente
sont absentes en cas de destruction du cortex occipital,
mais on retiendra par ailleurs, que 20 % des sujets nor-
maux ne répondent pas a cette stimulation.

- Les potentiels évoqués visuels (PEV) enregistrés chez
des patients porteurs de cécité corticale peuvent étre ri-
goureusement comparables a ceux de sujets normaux. De
cette absence de sensibilité, résulte une faible utilisation
des PEV dans le diagnostic de cécité corticale.

« 'IRM avec au besoin injection de Gadolinium permet
de poser le diagnostic d’atteinte occipitale bilatérale chez
Uadulte méme a distance de la lésion.

En labsence de prise en charge, les patients avec cé-
cité corticale ne dépassent pas le stade de perception
de formes globales, de forts contrastes et de stimuli
lumineux.

1. Chokron S. Cécité corticale. EMC (Elsevier SAS, Paris), Oph-
talmologie, 21-545-A-10, 2006.
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PLAN

1. Rappels anatomiques
2. Examen clinique des paupiéres
3. Pathologies invalidantes des paupiéres

Les anomalies de la statique et de la dynamique pal-
pébrale peuvent avoir un retentissement important sur la
vision et la qualité de vie. Néanmoins, il existe des moyens
de prise en charge efficaces pour chacune de ces patholo-
gies qui ne doivent pas étre négligés.

1. Rappels anatomiques

La dynamique palpébrale résulte de l'interaction de
4 forces principales : la fermeture active des paupiéres,
dépendante du muscle orbiculaire (innervé par le nerf
facial VII) ; Uouverture active de la paupiére supérieure,
dépendante du muscle releveur de la paupiére supérieure
(innervé par le nerf oculomoteur Il) et de maniére acces-
soire du muscle de Miiller (innervé par le systéme sympa-
thique) ; et enfin la fermeture passive des paupiéres résul-
tant des tensions des ligaments et tendons de la paupiére
(1,2).

2. Examen clinique des paupieres

L'examen des paupiéres doit s'intégrer dans une ana-
lyse globale de l'aspect orbitaire (anomalie de la po-
sition du globe oculaire : exo-enophtalmie, dystopie).

Paupiére :

ILest indissociable d’'un examen oculomoteur et de l'étude
pupillaire (paralysie du Ill, syndrome de Claude Bernard-
Horner) (1,2).

En cas de ptosis, 'examen clinique doit se concentrer

sur les points suivants :

« L'élimination d’un faux ptosis, secondaire a une eno-
phtalmie, a une rétraction palpébrale controlatérale, a
un blépharospasme avec contracture permanente du
muscle frontal (sourcil bas), a une tumeur orbitaire...

« La mesure statique du ptosis :

-mesure de la fente palpébrale en position primaire
pour chaque ceil en bloquant l'action du muscle fron-
tal (normale 9-10 mm). En cas de strabisme ou de
rétraction controlatérale, la mesure doit étre faite en
position de rectitude, aprés occlusion de l'ceil contro-
latéral ;

-mesure de la distance entre le bord libre de la pau-
piére supérieure et le reflet cornéen (appelée MRD
ou marginal-reflex distance) (> 2,5 mm). Cette mesure
a l'avantage de s'affranchir de la position de la pau-
piére inférieure ;

-hauteur du pli palpébral, situé a 8-10 mm du bord
libre chez le caucasien.

ptosis bilatéral, blépharospasme, syndrome de Meige
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« L'analyse de la dynamique palpébrale :

-étude de la fonction du releveur de la paupiére supé-
rieure, en mesurant la différence de position du bord
libre de la paupiére supérieure entre le regard vers le
bas et le regard vers le haut tout en bloquant l'action
du muscle frontal (normale > 10/15 mm) ;

-recherche, lors de la poursuite verticale, d’'une ré-
traction, d’une lagophtalmie ou d’une réinnervation
aberrante du releveur de la paupiére post paralysie
dulll;

-étude de la position de la paupiére dans le regard
en bas, qui est excessive dans les ptosis aponévro-
tiques, mais insuffisante dans les myopathies ou en
cas de réinnervation aberrante.

« La recherche de fluctuations ou de signes en faveur
d’une pathologie de la jonction neuromusculaire :
test de fatigabilité du ptosis en maintenant pendant
1 minute la position dans le regard vers le haut, signe
de Cogan, test de la force des orbiculaires.

« Larecherche de contractions musculaires anormales
de l'orbiculaire (clignements, tics, fasciculations, blé-
pharospasme, syncinésies).

«Enfin, il est essentiel de demander au patient d’an-
ciennes photographies afin de dater latteinte (carte
d’identité, carte vitale, permis de conduire...).

3. Pathologies invalidantes
des paupieres

3.1. Ptosis bilatéral sévere

3.1.1. Etiologies des ptosis bilatéraux

La prévalence du ptosis est estimée entre 4,7 % et
11,5 % dont 28 a 57 % seraient bilatéraux (4). Les princi-
pales étiologies de ptosis bilatéral sont (5,6) :

«Le ptosis aponévrotique (Figure 1)

Il s’agit de la cause la plus fréquente de ptosis bilatéral
acquis de l'adulte. L'4ge moyen de survenue est de 60 ans
et son incidence augmente avec l'dge. Sa prévalence est
rapportée a 13,5 % dans une étude coréenne (7) et il re-
présente 60 % des ptosis opérés dans une étude amé-
ricaine (3). Il est le plus souvent bilatéral et symétrique
et peut étre associé ou non a un dermatochalasis. Il est
secondaire a la déhiscence, la désinsertion ou l'amincis-
sement de 'aponévrose du muscle releveur de la paupiére
liés a 'age. Il peut survenir chez des patients plus jeunes
(< 50 ans), favorisé par le port de lentilles de contact,
un traumatisme, une chirurgie orbitaire ou oculaire ou

M. Philibert

encore un cedeme palpébral. Il s’agit d’un ptosis d’installa-
tion lentement progressive sur plusieurs années.

Ptosis aponévrotique bilatéral et asymétrique (plus marqué a
droite) avec un exces cutané (dermatochalasis). Le pli palpébral est
haut situé (fleche) (droite > gauche). Il existe une compensation
bilatérale par contraction du muscle frontal.

Alexamen clinique le pli palpébral (qui marque la jonc-
tion entre 'aponévrose du releveur et la peau) est haut
situé, l'ceil parait creux (du fait de l'atrophie de la graisse
orbitaire), la fonction du releveur de la paupiére est nor-
male et le ptosis s'aggrave dans le regard en bas (4).

+ Le ptosis neurogéne

Il représenterait 3,9 % des ptosis opérés (3). La cause
la plus fréquente de ptosis bilatéral d’origine neurogéne
est la paralysie du Ill. Le ptosis est alors associé a une li-
mitation oculomotrice concernant de maniére variable les
muscles innervés par le Il (droit médial, droit supérieur,
droit inférieur, oblique inférieur) et/ou 3 une atteinte de la
motilité intrinséque (mydriase par dysfonction parasym-
pathique). A 'examen clinique la fonction du releveur de
la paupiére est altérée.

En cas d’atteinte nucléaire du Ill au sein du mésen-
céphale, le tableau clinique associe une paralysie oculo-
motrice unilatérale (des muscles innervés par le Il1) & un
ptosis bilatéral et +/- un défaut d’élévation controlatéral.
Une atteinte périphérique bilatérale des IIl peut survenir
dans des pathologies touchant les deux sinus caverneux
(méningiome étendu, apoplexie pituitaire ou macro-adé-
nome avec compression bilatérale, fistule carotido caver-
neuse) ou dans le cadre d’un syndrome de Miller Fisher/
CANOMAD (Chronic Ataxic Neuropathie, Ophthalmoplegia,
IgM paraprotein, old Agglutinins and Disialosyl antibodies).

Une atteinte sympathique bilatérale (syndrome de
Claude Bernard-Horner) peut également donner un pto-
sis bilatéral, en général modéré (2 mm) et peu invalidant.
Le ptosis est alors associé a un myosis. Cette atteinte est
exceptionnelle, principalement secondaire a des dysauto-
nomies générales (pathologie systémique ou iatrogénie).



M. Philibert

« Le ptosis myopathique (Figure 2)

Il représenterait 4 % des ptosis opérés (3). Il peut s’agir
d’un ptosis congénital (uni ou bilatéral) ou d’un ptosis
myogéne acquis (le plus souvent bilatéral et symétrique). Il
fait suite a une dysfonction du releveur de la paupiére. Les
causes principales sont les cytopathies mitochondriales
(ophtalmoplégie chronique progressive), les dystrophies
myotoniques (Steinert) ou la dystrophie oculopharyngée
mais il peut également compliquer un traitement antiré-
troviral ou un diabéte (8). Il s’agit d’un ptosis d'installation
lentement progressive sur plusieurs années. A 'examen
clinique, la fonction du muscle releveur de la paupiére est
trés altérée et la force de l'orbiculaire est réduite, ce qui
le distingue des autres causes de ptosis (en dehors de la
myasthénie). Il peut y avoir une ophtalmoplégie associée
qui sera bilatérale et symétrique n’entrainant en général
pas de diplopie (9).

Ptosis bilatéral et asymétrique (plus marqué a droite) chez une
patiente ayant une myopathie. Le pli palpébral est bas situé
(fleche). 1l existe une compensation bilatérale par contraction du
muscle frontal.

« Le ptosis neuromusculaire (Figures 3 et 4)

Il représenterait 1,6 % des ptosis opérés (3). Le taux
d’incidence annuel de la myasthénie serait d’environ
5,3 par million d’habitant (10). Environ 90 % des patients
myasthéniques ont une atteinte oculaire qui est inaugu-
rale dans 75 % des cas (dont 50 % d’atteinte oculaire iso-
lée). Le ptosis peut &tre isolé ou associé a une diplopie et/
ou a des signes extra oculaires. La caractéristique clinique
principale de la myasthénie est la fluctuation des symp-
tomes. Dans le syndrome de Lambert-Eaton, le ptosis est
en général bilatéral et modéré.

L'examen clinique objective un ptosis uni ou bilatéral,
symétrique ou non, d’intensité variable dans le temps. Le
ptosis est classiquement majoré lors des épreuves de fati-
gabilité (regard prolongé vers le haut...) et amélioré par le
test au glagon. La fonction du releveur et la force des or-
biculaires sont en général diminuées. Il peut étre associé
a des limitations oculomotrices qui ne sont pas systéma-
tisées a un territoire neurogeéne.

M. Philibert

M. Philibert

Ptosis bilatéral et asymétrique (plus marqué a gauche) associé a un
trouble oculomoteur (ceil gauche en divergence et hypotropie) chez
un patient myasthénique. Le pli palpébral est bas situé. Il existe
une compensation bilatérale par contraction du muscle frontal.

L] -
ZN
Méme patient apres traitement par Mestinon et Corticothérapie.
Nette amélioration du ptosis bilatéral. Il persiste une divergence

et hypotropie de I'ceil gauche avec un faux ptosis par hypotropie
associé.

o

Dans la majorité des cas, le ptosis régresse grace au
traitement médical mais certains patients présentent des
myasthénies oculaires dites « fixées » qui nécessitent une
prise en charge chirurgicale (11,12).

3.1.2. Retentissement

Le retentissement d’un ptosis bilatéral est multiple et
conduit a une dégradation significative de la qualité de
vie, ce qui souligne l'importance d’une prise en charge
adaptée (13). La majorité des patients arrétent de lire, de
conduire, de regarder la télévision mais aussi de réaliser
d’autres taches quotidiennes comme le ménage ou pré-
parer les repas.

La restriction du champ visuel supérieur induite par le
ptosis peut étre invalidante, d’autant plus lorsque la pau-
piére supérieure recouvre une partie de l'aire pupillaire.
En cas d’origine aponévrotique, le ptosis se majore dans le
regard en bas et peut entrainer une géne a la lecture alors
qu’il parait modéré en position primaire. Les patients
qui ont un ptosis chronique trés progressif (comme dans
les myopathies) vont développer une attitude de téte
compensatrice (téte en extension) qui peut entrainer des
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douleurs cervicales et majore les troubles de la dégluti-
tion dans la dystrophie oculopharyngée. Enfin, la compen-
sation permanente du ptosis par la contraction du muscle
frontal peut entrainer des céphalées chroniques quoti-
diennes qui sont améliorées par la chirurgie du ptosis.

3.1.3. Prise en charge

La chirurgie est souvent la seule prise en charge pos-
sible en cas de ptosis bilatéral permanent (2,14,15). Elle
améliore significativement et durablement la qualité de
vie des patients.

La technique chirurgicale tiendra compte :

-de la sévérité du ptosis ;

~de la fonction du releveur de la paupiére supérieure ;

-des anomalies oculomotrices associées (en particu-

lier un strabisme avec risque de diplopie permanente
postopératoire ou un défaut d’élévation oculaire qui
peut conduire a une souffrance cornéenne en cas de
raccourcissement excessif - tester le signe de Charles
Bell) ;

—de la force de l'orbiculaire ;

-et enfin de l'existence d’une sécheresse oculaire sé-

vere.

Il existe 4 techniques chirurgicales principales : le
raccourcissement du releveur de la paupiére supérieure
qui se fait par voie antérieure par résection du muscle
releveur de la paupiere supérieure, plicature de son apo-
névrose ou suspension palpébrale au muscle frontal.
L'approche postérieure sur le muscle de Miiller (résection
tarso-conjonctivale et conjonctivo-miillerienne) qui per-
met la correction de ptosis peu importants. La technique
de suspension frontale est privilégiée chez les patients
qui ont une fonction du releveur altérée et souvent des
troubles oculomoteurs associés comme dans les myopa-
thies. La chirurgie de ptosis est prise en charge par la Sé-
curité Sociale en cas de retentissement visuel objectivé
(altération du champ visuel) (16). Des photographies sont
indispensables avant toute prise en charge chirurgicale.

3.2. Blépharospasme et syndrome de Meige

Le blépharospasme est une fermeture involontaire des
paupiéres du fait d’'une contraction du muscle orbiculaire
qui s'apparente a une dystonie focale (17). Sa physiopa-
thologie, encore mal connue, impliquerait un dysfonction-
nement de la transmission dopaminergique et choliner-
gique au sein des ganglions de la base. Il peut étre isolé
dans le cadre du blépharospasme essentiel mais la moi-
tié des patients vont présenter une extension aux autres
muscles faciaux dans les 5 ans qui suivent le début de

l'atteinte (18). Le syndrome de Meige associe un blépha-
rospasme a une dystonie oro-mandibulaire (19). La pré-
valence du blépharospasme en Europe en 2000 était de
36 par million d’habitants avec un dge moyen de survenue
de 55 ans (20). L'atteinte est en général progressive débu-
tant par un clignement excessif en réponse a des stimuli
fréquents (lumiére, vent, bruit, stress) avant de s’automa-
tiser en un mouvement involontaire au départ unilatéral
puis bilatéral. Le phénotype est variable allant du simple
spasme bref a la contracture prolongée avec impossi-
bilité totale d’ouvrir les yeux. Les patients se plaignent
souvent de sensation de sécheresse, de brilures ou d'ir-
ritations oculaires et de photophobie. Ils développent
plusieurs astuces sensorielles qui leur permettent de
stopper la dystonie (toucher la paupiére, chanter, siffler,
parler, machonner...). Les patients atteints de syndrome
de Meige peuvent présenter des épisodes involontaires
de machonnement, trismus, ouverture de la bouche ou
déviation de la méachoire, crises oculogyres, torticolis ou
encore dysphonie ou dysphagie. Les rémissions sont rares
(< 10 %) mais possibles.

Ces syndromes sont le plus souvent idiopathiques mais
la majorité des patients ont des antécédents familiaux de
mouvements anormaux. Ils peuvent étre secondaires a
des troubles oculaires (blépharite, sécheresse oculaire...),
3 des lésions des ganglions de la base (syndromes Par-
kinsoniens), s'intégrer dans un spasme hémifacial post
paralytique, des syncinésies faciales, des dyskinésies ou
encore étre anorganiques.

Leretentissement dublépharospasme peut étre majeur
puisque certains patients arrétent de lire, de conduire, de
regarder la télévision, souffrent de dépression et peuvent
a l'extréme présenter une cécité fonctionnelle.

La prise en charge thérapeutique repose sur des injec-
tions réguliéres (tous les 3 & 6 mois) de toxine botulinique
de type A dans le muscle orbiculaire (21). Certains médica-
ments (anticholinergiques, benzodiazépines, bacloféne,
dopamine, tétrabenazine, antiépileptiques...) pourraient
réduire la fréquence du blépharospasme mais le béné-
fice est souvent modeste, au prix d’effets indésirables
significatifs et aucune étude fiable ne démontre leur ef-
ficacité (22). Chez les patients ayant un blépharospasme
trés sévére réfractaire aux thérapeutiques usuelles, une
chirurgie peut &tre proposée (résection partielle de l'orbi-
culaire ou lésion des branches du nerf facial) (21). Cer-
taines études récentes rapportent le bénéfice de la stimu-
lation cérébrale profonde.



3.3. Apraxie d’ouverture des yeux

L'apraxie d’ouverture des yeux est caractérisée par une
impossibilité transitoire (30 secondes) d'initier l'ouverture
palpébrale en 'absence de contraction évidente du mus-
cle orbiculaire (abaissement du sourcil en dessous de l'ar-
cade orbitaire) mais concomitante d’une contraction du
frontal. Elle s’apparente a une dystonie focale palpébrale
ou a une inhibition du muscle releveur de la paupiére su-
périeure. Si 75 % des apraxies d’ouverture des yeux sont
associées a un blépharospasme, 25 % s’intégreraient dans

Références

un syndrome parkinsonien atypique (paralysie supranu-
cléaire progressive) (23). Elle serait aussi une complica-
tion fréquente de la stimulation cérébrale profonde dans
le Parkinson (24). La prise en charge thérapeutique est
souvent décevante. Le traitement repose sur l'injection
de toxine botulinique de type A dans l'orbiculaire ou le
releveur avec environ 80 % d’amélioration. Certaines thé-
rapeutiques comme la désipramine ou la lévodopa ont été
essayées avec des niveaux de preuve insuffisants.

1. Frueh BR. The mechanistic classification of ptosis. Ophthal-
mology 1980;87:1019-21.

2.De Figueiredo AR. Blepharoptosis. Semin Ophthalmol
2010;25(3):39-51.

3. Lim JM, Hou JH, Singa RM, Aakalu VK, Setabutr P. Relative
incidence of blepharoptosis subtypes in an oculoplastics
practice at a tertiary care center. Orbit 2013;32(4):231-4.

4. Deady JP, Morell AJ, Sutton GA. Recognizing aponeurotic
ptosis. | Neurol Neurosurg Psychiatry 1989;52:996-8.

5. Forman WM, Leatherbarrow B, Sridharan GV, Tallis RC. A
community survey of ptosis of the eyelid and pupil size of
elderly people. Age Ageing 1995;24:21-4.

6. Bacharach ), Lee WW, Harrison AR, Freddo TF. A review of
acquired blepharoptosis: prevalence, diagnosis, and cur-
rent treatment options. Eye (Lond) 2021;35(9):2468-81.

7. Kim MH, Cho J, Zhao D, Woo Kl, Kim YD, Kim S, et al. Preva-
lence and associated factors of blepharoptosis in Korean
adult population: the Korea National Health and Nutri-
tion Examination Survey. Eye 2017;31:940-6.

8. Schrier SA, Falk MJ. Mitochondrial disorders and the eye.
Curr Opin Ophthalmol 2011;22:325-31.

9. Barrie M, Heathfield K. Diagnosis of ocular myopathy. Br |
Ophthalmol 1971;55(9):633-8.

10. Phillips LH 2nd. The epidemiology of myasthenia gravis.
Ann NY Acad Sci 2003;998:407-12.

11. Cortés-Vicente E, Alvarez-Velasco R, Segovia S, et al.

therapeutic of myasthenia
gravis in adults based on age at onset. Neurology
2020;94(11):e1171-e1180.

12. Kerty E, Elsais A, Argov Z, Evoli A, Gilhus NE. EFNS/ENS
Guidelines for the treatment of ocular myasthenia. Eur |
Neurol 2014;21(5):687-93.

13. Richards HS, Jenkinson E, Rumsey N, White P, Garrott H,
Herbert H, Kalapesi F, Harrad RA. The psychological well-
being and appearance concerns of patients presenting
with ptosis. Eye (Lond) 2014;28(3):296-302.

14. Diaz-Manera J, Luna S, Roig C. Ocular ptosis: diffe-
rential diagnosis and treatment. Curr Opin Neurol
2018;31(5):618-27.

Clinical and features

15. Allen RC, Saylor MA, Nerad JA. The current state of ptosis
repair: a comparison of internal and external approaches.
Curr Opin Ophthalmol 2011;22(5):394-9.

16. Cahill KV, Bradley EA, Meyer DR, Custer PL, Holck DE,
Marcet MM, Mawn LA. Functional indications for upper
eyelid ptosis and blepharoplasty surgery: a report by the
American Academy of Ophthalmology. Ophthalmology
2011;118(12):2510-7.

17. Defazio G,AlbaneseA, PellicciariR, Scaglione CL, Esposito M,
Morgante F, et al. Expert recommendations for diagno-
sing cervical, oromandibular, and limb dystonia. Neurol
Sci 2019;40(1):89-95.

18. Hallett M, Evinger C, Jankovic J, Stacy M; BEBRF Inter-
national Workshop. Update on blepharospasm: report
from the BEBRF International Workshop. Neurology
2008;71(16):1275-82.

19. Pandey S, Sharma S. Meige's syndrome: History, epide-
miology, clinical features, pathogenesis and treatment.
J Neurol Sci 2017;372:162-70.

20. 20- Epidemiological Study of Dystonia in Europe Collabo-
rative G. A prevalence study of primary dystonia in eight
European countries. ] Neurol 2000;247(10):787-92.

21. Bates AK, Halliday BL, Bailey CS, et al. Surgical mana-
gement of essential blepharospasm. Br | Ophthalmol
1991;75:487-90.

22. De Meyer M, Vereecke L, Bottenberg P, Jacquet W, Sims
AB, Santens P. Oral appliances in the treatment of oro-
mandibular dystonia: a systematic review. Acta Neurol
Belg 2020;120(4):831-6.

23. Boghen D. Apraxia of Lid Opening: A review. Neurology
1997;48:1491-4.

24. Lamberti P, De Mari M, Zenzola A, Aniello MS, Defazio G.
Frequency of apraxia of eyelid opening in the general po-
pulation and in patients with extrapyramidal disorders.
Neurol Sci 2002;23(suppl 2):581-S82.

Paupiére : ptosis bilatéral, blépharospasme, syndrome de Meige

ECITES

.

MALVOYANCES ET C

105






Pathologies de la cornée
et de la surface pouvant aboutir
a une basse vision voire une cécité
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L'examen clinique
Les examens complémentaires
La mesure du retentissement

AW

. Le retentissement socio-professionnel

Pour menacer sévérement le pronostic visuel global
d’un patient, une pathologie de surface oculaire doit né-
cessairement impliquer la cornée, et ce de maniére bilaté-
rale. Il serait faux de penser que toute opacité de cornée
peut, au pire, se gérer par une kératoplastie. Malheureu-
sement, pour pouvoir étre indiquée, une kératoplastie
doit avoir une chance acceptable de rester transparente.
Elle doit aussi pouvoir influer sur le pronostic visuel, ce
qui signifie que le reste de la fonction oculaire doit étre
compatible. Enfin, les traitements nécessaires aux suites
opératoires d'une kératoplastie doivent pouvoir étre to-
lérés et administrés. Autant de conditions qui, si elles ne
sont pas remplies, interdisent la restauration invasive de
surface oculaire et conduisent a un statut de basse vision,
voire de cécité légale.

Les affections de surface oculaire qui grévent le pro-
nostic visuel sont principalement :

« l'insuffisance limbique bilatérale ;

« les opacités stromales post-infectieuses ou post-
traumatiques ayant impliqué le segment antérieur ou
entrainé une néovascularisation circonférentielle cor-
néenne;

«les cornéopathies héréditaires, syndromiques ou
congénitales de survenue précoce dans l'enfance ;

« l'évolution tardive de pathologies cornéennes ou cor-
néolimbiques multi traitées et/ou vieillies.

Il faut ajouter a cela les conjonctivites autoimmunes
fibrosantes. En tant que pathologies générales trés spéci-
fiques, elles ne sont pas abordées en détail dans ce cha-
pitre. Cependant, elles sont génératrices de basse vision
par leurs opacités cornéennes cicatricielles, d'insuffisance
limbique et la kératinisation cornéenne secondaire de
leurs syndromes secs absolus.

1. I’examen clinique

Devant une acuité visuelle non chiffrable bilatérale
dont l'origine soupgonnée serait la surface oculaire, l'exa-
men clinique dépend en premier lieu de 'anamnése. Cette
derniére précise le contexte global de survenue, le profil
évolutif, les maladies systémiques associées et les trai-
tements. Certaines spécificités contextuelles sont ana-
lysées, en particulier 'hérédité, les événements congéni-
taux et pédiatriques, traumatiques, infectieux.

Pathologies de la cornée et de la surface
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1.1. L’insuffisance limbique bilatérale

Il s’agit d’un déficit en cellules progénitrices épithé-
liales cornéennes limbiques classiquement appelé défi-
cit/insuffisance en cellules souches limbiques (ICSL). Il
survient par agénésie ou destruction des cellules elles-
mémes ou de leur matrice et de leur microenvironne-
ment, les niches limbiques. Cette ICSL ne permet plus a
l'épithélium cornéen de recouvrir la surface cornéenne ni
de se renouveler physiologiquement. Il est remplacé par
un tissu métaplasique conjonctivo-fibrotique vascularisé
opaque qui effondre la fonction visuelle lorsqu’il implique
I'axe visuel en cornée centrale (Figure 1).

Tableau I : Principales causes d’insuffisance en

cellules souches limbiques et leurs symptomes
associés. CH = congénitale/héréditaire ; A = acquise

Causes d’ICSL
bilatérale

Symptomes associés a
ricsL

Origine

Aniridie congénitale
et Mutations du géne
PAX6 (1)

Nystagmus, iris atrophique
et malformé, cataracte,
hyperpression oculaire
(HTO), hypoplasie
maculaire et optique

CH

Dysplasies
ectodermiques

Anomalie/dysgénésie
cutanée, des phanéres,
des doigts, parfois
dyskératoses + hypoplasie
médullaire + risque
oncologique

CH

J-L. Bourges

Causes de malvoyance liées a la surface oculaire.

A : Brulire oculaire chimique sévere avec ischémie limbique totale.
B : Cornée opaque totale avec néovascularisation superficielle et
profonde, ICSL totale et syndrome sec complet.

C : Pemphigoide oculaire cicatricielle avec fibrose conjonctivale
synéchiante, syndrome sec sévere et ICSL.

D : Kératite infectieuse sévere avec abcés de cornée subtotal.

E : Syndrome de Peters bilatéral.

F : Kératocone stade 4 avec ectasie prononcée et lit cornéen
périphérique inférieur trés affiné.

1.1.1. Etiologies

Elles peuvent étre d’origine héréditaire, congénitale
ou acquises (Tableau 1), lorsqu’elles ne sont pas idiopa-
thiques.

Dysplasies
érythrodermiques

Taies stromales, ichtyose
+ surdité (KID syndrome),
troubles électrolytiques,
dysfonction immunitaire
anti-infectieuse

CH

Neuroendocrinopathies
multiples (NEM)

Tumeurs glandulaires
multiples (pancréas,
thyroide, parathyroides,
hypophyse) avec
phéochromocytome/
maladie d’Addison, etc.

CH

Xeroderma pigmentosum

Tumeurs cutanées
(carcinomes) acquises a
l'exposition solaire

Dysimmunité :
syndromes de Lyell ou
de Stevens-Johnson,
pemphigoide oculaire

Epidermolyse primaire ou
toxique secondaire, bulles
muqueuses, conjonctivite
chronique fibrosante avec
symblépharons

CH/A

Rosacée oculaire

Visage érythémato-
pustuleux, rushs, phymas
(rhino, méto, gnato,
blépharo, etc.), dysfonction
meibomienne

A?

Bruldre oculaire
bilatérale

Toxicité limbique directe
chimique, thermique,

ou physique, blancheur
limbique initialement puis
inflammation chronique
de surface oculaire,

HTO, néovascularisation
limbique dense

Limbites infectieuses :
trachome, herpeés,

pyocyanique

Kératite infectieuse
associée, fibrose
conjonctivale prétarsale
et trichiasis du trachome,
sécrétions, notion de
contage endémique, port
de lentilles de contact




1.1.2. Signes cliniques

Les patients sont trés photophobes, avec larmoie-
ment et blépharospasme réflexes. Il existe une néovas-
cularisation qui progresse depuis le limbe de maniére
centripéte, avec une opacification cornéenne superficielle
sous-jacente. Au stade ultime, Sévére IlIC de la classifica-
tion consensuelle (2), l'insuffisance limbique rend les pa-
tients malvoyants, handicapés visuels et sociaux car leur
photophobie les confine chez eux.

1.2. Les opacités stromales

1.2.1. Etiologies

Leurs causes sont multiples allant des infections aux
traumatismes, aux entités héréditaires (dystrophies type
CHED (Dystrophie endothéliale congénitale héréditaire),
dystrophie gélatineuse), syndromiques (anomalies de
Peters et Peters plus, microcornée, mégalocornée plus,
sclérocornée) ou congénitales (glaucome, infections).
Lorsqu’elles sont bilatérales mais que l'atteinte se limite
au stroma cornéen, par exemple dans les kératopathies
cicatricielles post-infectieuses endémiques, elles peuvent
8tre traitées par kératectomies (lamellaire superficielle
ou photokératectomie) ou par kératoplasties. Les trauma-
tismes limités a la surface oculaire et 4 la cornée, en l'ab-
sence d’'ICSL, sont en général accessibles a une solution
thérapeutique et non pourvoyeurs de cécité. En revanche,
pour les atteintes héréditaires et congénitales, 'expres-
sion phénotypique est souvent précoce. Malgré un délai
de prise en charge optimal, la fonction visuelle intégra-
tive de l'enfant atteint se développe souvent mal. Une
amblyopie s’installe, pouvant aller jusqu’a un syndrome
de malvoyance. De méme, latteinte associée d’autres
structures oculaires que la cornée et la surface oculaire
rend la stratégie thérapeutique complexe et aléatoire. Ces
entités sont donc malheureusement encore pourvoyeuses
de handicap visuel permanent.

1.2.2. Signes cliniques

Hormis pour les traumatismes complexes, il s’agit géné-
ralement de cas pédiatriques ou de l'évolution de ceux-ci.

On observe un syndrome de malvoyance, avec nys-
tagmus, signe oculo-digital et signe de 'éventail chez le
nourrisson. La conjonctive est calme, mais les cornées
sont anormales. Un examen sous anesthésie générale
s'impose réguliérement chez le tout petit. Il mesure le
diamétre cornéen, évalue l'opacité et sa localisation par
rapport a l'axe optique avec photos peropératoires et
si possible la réalisation d’'un OCT (détail des couches

cornéennes, épaisseur) et/ou d’'une échographie UBM
(anomalies associées de l'angle, du segment antérieur, du
segment postérieur, du nerf optique, du globe). Il tache
d’analyser la pression oculaire en fonction de l'état cor-
néen et de sa biomécanique.

1.3. Les anomalies optiques de la cornée

Les anomalies optiques de la cornée surviennent ha-
bituellement chez l'adolescent et l'adulte jeune. Elles ne
sont pas rares, avec une incidence comprise entre 1/200
et 1/2000. La déformation d’une cornée trop molle et trop
fine distord l'image qui la traverse en de multiples aber-
rations optiques de bas (LOA) et de haut degrés (HOA).
La déformation s'amplifie avec le temps. Elle est en régle
bilatérale asymétrique. Si elle n’est pas stoppée naturel-
lement ou par une procédure thérapeutique (cross-linking,
Figure 2), elle peut devenir trés ectasique. Elle est alors
responsable de malvoyance.

1.3.1. Etiologies

Il s’agit principalement des causes héréditaires et/ou
dégénératives que sont le kératocdne (KC), le kératoglobe
et la dégénérescence marginale pellucide (DMP) (3). Ce-
pendant, certaines kératolyses acquises post-trauma-
tiques, de maladies systémiques type collagénoses, de
cicatrices post-infectieuses peuvent entrainer un astig-
matisme irrégulier bilatéral, pouvant aller jusqu’a mimer
une ectasie (pseudo kératocone).

1.3.2. Signes cliniques

Au stade constitué, Les patients décrivent une image
« baveuse » dont la mauvaise perception s’aggrave pro-
gressivement. On mesure un astigmatisme et des kérato-
métries supérieures aux intervalles normaux. On peut ob-
server sur les cornées des plis stromaux (stries de Vogt) ou
un anneau brun autour de l'ectasie (anneau de Fleischer).
La correction optique non-contact par lunette est ino-
pérante. La correction par lentilles de contact rigides ou
par verres scléraux, lorsqu’elle reste possible, améliore
Uacuité visuelle et la vision. Leur intolérance fait discuter
Uimplantation d’anneaux intrastomaux de PMMA pour
aplatir et recentrer l'ectasie si les courbures et la trans-
parence stromale le permettent encore. Il est possible de
proposer une kératoplastie au stade avancé et handica-
pant. La réhabilitation visuelle est donc possible. Malgré
cela, certains patients peuvent se trouver en impasse thé-
rapeutique lorsque leur ectasie est trés périphérique, ou
globale comme pour le kératoglobe. Ce peut aussi étre le
cas lorsque le lit limbique autour de leur greffe s'organise
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en kératolyse tardive. L'adaptation contactologique est
complexe en raison d’une ectasie souvent trés prononcée.
Chez eux, la suture d’un greffon est compromise par une
biomécanique cornéenne résiduelle trés altérée. Linstabi-
lité d’'une suture sur une cornée de kératoglobe est en cela
un exemple constant.

Traitements et explorations

A : Procédure de cross-linking du collagéne cornéen pour stabiliser
la biomécanique stromale d'une ectasie.

B : Exploration du dioptre oculaire avec rapport d‘étalement du film
lacrymal et indice 0SI de qualité visuelle.

C : Coupe OCT d'une sclérocornée sur laquelle on note Ia
conjonctivalisation épithéliale, les opacités superficielles et
profondes, de méme que la modification des travées lamellaires
stromales.

D : Topographie-aberrométrique cornéenne d’un kératocdne, avec
diffraction des points lumineux pour laquelle la vision est extrapolée
sur une échelle de Monoyer virtuelle. On note I'altération de vision
engendrée par le kératocdne pour la ligne de 1/10.

2. Les examens complémentaires

2.1. Photographies biomicroscopiques

Indispensables, elles permettent de quantifier les lé-
sions objectivement et d’en suivre 'évolution précise lors-
qu’elles sont répétées dans les mémes conditions. Elles
peuvent au besoin figurer aux documents exploitables sur
le plan médico-judiciaire.

2.2. La topographie cornéenne

Elle est de réalisation facile et couramment disponible.
Elle met en évidence lirrégularité d’un astigmatisme. Elle
quantifie l'ectasie cornéenne, et renseigne sur son épais-
seur en tous points.

2.3. Analyse de surface oculaire
de la diffraction lumineuse et du film lacrymal

Les analyseurs du film lacrymal renseignent sur le pro-
fil et la dynamique de cassure du film lacrymal (niBUT).
Ils peuvent fournir des indices de qualité optique oculaire,
comme ['objective scatter index (OSI) et quantifient les al-
térations meibomiennes en cartographiant les glandes
par transillumination infrarouge transtarsale.

2.4. OCT de segment antérieur

En renseignant sur l'épaisseur des couches cor-
néennes, sur la profondeur des opacités et sur le profil
limbique épithélial, il contribue a la fois a l'étape diagnos-
tique et a l'élaboration de la stratégie thérapeutique. Les
angio-OCT de segment antérieur aident aussi a quantifier
la vascularisation profonde cornéenne lorsqu’elle est mal
évaluable en biomicroscopie.

2.5. Empreinte conjonctivale

C’est un examen de réalisation trés spécialisée, qui ne
se pratique pas en routine. Il est pourtant le seul a pouvoir
affirmer une conjonctivalisation de la surface oculaire en
mettant en évidence des cellules & mucus sur la surface
cornéenne.

2.6. Microscopie confocale

Elle nécessite un opérateur formé a cet examen et la
collaboration du patient. Elle n’est donc pas de pratique
systématique. Elle n'est pas aisément disponible. Elle
donne cependant accés aux couches cornéennes pro-
fondes pour les analyser lorsque des opacités en occultent
'examen direct a la lampe a fente. Elle permet d’identifier
certains organismes infectieux pour étayer un diagnostic
incertain.

3. La mesure du retentissement

3.1. Questionnaires de qualité de vie

Plusieurs questionnaires sont utilisés, mais aucun
n’est vraiment adapté aux pathologies de surface oculaire
dans leur stade ultime, lorsqu’elles entrainent une mal-
voyance bilatérale.



Pour les pathologies de surface oculaire, le question-
naire Ocular Surface Disease Index (OSDI) est le plus popu-
laire.

Pour la qualité de vie (QoL) en rapport avec la vision,
les questionnaires visual function (VF)-14 et VF-25 posent
respectivement 14 et 25 questions calibrées, scorées et
validées en francais.

Enfin, un questionnaire de QoL adapté aux pathologies
ectasiantes cornéennes a été développé par le centre na-
tional de référence du kératocone (4). Il est en cours de
validation.

3.2. Spécificité pour évaluer ’acuité visuelle

Lorsqu’il existe une déformation cornéenne significa-
tive, la meilleure acuité visuelle corrigée doit tenir compte
de deux points :

« les patients compensent leur handicap visuel en « de-
vinant » assez efficacement les optotypes alphabé-
tiques. Il est donc préférable d'utiliser des chiffres ou
des optotypes non alphabétiques ;

« lirrégularité de l'astigmatisme et les opacités cor-
néennes concourent souvent simultanément a la limi-
tation visuelle. Pour mieux analyser 'impact visuel de
'un ou de l'autre, il est utile de tester l'acuité visuelle
sous dispositif optique « contact ». La part d'améliora-
tion visuelle traduit U'impact de l'irrégularité d’astig-
matisme et l'absence d’amélioration celle des opaci-
tés.

3.3. Indices de qualité optique du dioptre
oculaire

Laberrométrie cornéenne et l'indice OSI sont deux
éléments qui permettent de quantifier 'impact du dioptre
cornéen sur la fonction visuelle. Ils évaluent objective-
ment le handicap des patients lié a la transparence ou a la
déformation de leur cornée.

3.4. Exploration fonctionnelle

Lorsque la surface cornéenne est trés altérée, et que
l'acuité visuelle n’est plus chiffrable, 'examen du reste du
globe oculaire est parfois difficile. De plus, une anatomie
par ailleurs normale du globe oculaire ne présage pas né-
cessairement d’une fonctionnalité qui rendrait utile une
reconstruction cornéo-conjonctivale souvent invasive et
complexe. La périmétrie autre que grossiére « au doigt »
en forte luminance n’est pas réalisable dans ce contexte.
Il convient alors de s’assurer que le signal électrique des
explorations fonctionnelles reste compatible avec la res-
tauration d’une meilleure fonction visuelle. Lorsque les
structures anatomiques semblent respectées, on propose
volontiers la réalisation de potentiels évoqués visuels

(PEV). Les amplitudes peuvent étre diminuées par l'obs-
truction des milieux, mais doivent rester homogeénes et
symétriques.

4. Le retentissement
socio-professionnel

Les pathologies de surface et de cornée évoquées dans
ce chapitre sont a 'origine de :

- baisse permanente d’acuité visuelle. Les anomalies
optiques peuvent étre compensées a l'aide de disposi-
tifs correcteurs contact parfois mal tolérés et toujours
astreignant a utiliser ;

baisse de la fonction visuelle, en particulier pour
les affections présentes a la naissance. Une prise en
charge pluriprofessionnelle est nécessaire. Elle tra-
vaille entre autres sur les aptitudes synesthésiques.
Elle est proposée en conjonction avec les organismes
de protection maternelle et infantile (PMI) et les insti-
tuts spécialisés ;

poids thérapeutique lourd, obligeant les patients
a des instillations fréquentes de collyre, a des soins
d’hygiéne palpébrale spécifiques, a des visites de soin
itératives ;

limitation sociale. La surface oculaire pathologique,
par exemple linsuffisance limbique, occasionne une
géne permanente de surface oculaire, avec des bri-
lures pouvant étre trés invalidantes et une photopho-
bie qui limite couramment l'activité extérieure diurne
des patients;

limitation professionnelle. La nécessité d’instiller

fréquemment des lubrifiants oculaires, la limitation
visuelle et la photophobie des patients obligent a
adapter leur poste de travail. Nombreux sont ceux qui
rapportent avoir perdu leur emploi en raison de leur
statut oculaire ;

appréhension sociale. Lesthétique déviante per-

manente d’une conjonctive rouge ou d’une cornée
blanche par rapport a une surface oculaire normale
change le regard des proches et des gens sur le patient.
Cela modifie la nature et le cours de ses interactions
sociales. Si la pathologie est acquise et sans ressource
thérapeutique probante, le regard sur soi change aus-
si. Il faut savoir identifier et prendre en charge un syn-
drome dépressif réactionnel, dont l'importance peut
conduire au passage a l'acte autolytique. En revanche,
en tant que pathologie exposée et visible, elle est per-
cue et comprise par autrui, contrairement a des han-
dicaps visuels d’origine neuro-optique ou rétinienne
dont le handicap n’est pas nécessairement évident de
prime abord.
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Les limites de la prise en charge

La dégénérescence maculaire liée a I'age (DMLA) est la
premiére cause de handicap visuel chez les personnes de
plus de 50 ans. Cette maladie, d’origine multifactorielle,
ne rend jamais totalement aveugle puisque la partie péri-
phérique de la rétine reste intacte.

La DMLA peut cependant étre a l'origine d’une défi-
cience visuelle et méme d’une cécité au sens de ['Orga-
nisation Mondiale de la Santé (c'est-a-dire AV < 1/20¢),
avec une véritable situation de handicap, du fait de la
perte des activités quotidiennes (courses, gestion admi-
nistrative, conduite automobile) et de loisirs (lecture, jeu,
bricolage...). Chez le sujet g4, le risque de la dépendance
est grand, et la déficience visuelle est l'un des risques de
« fragilité », de troubles cognitifs et de chute, avec son lot
de complications parfois graves (1-3).

1. Généralités

1.1. Epidémiologie

La dégénérescence maculaire liée a l'dge est la prin-
cipale cause de malvoyance dans les pays occidentaux.

. Prise en charge en fonction de la sévérité de l'atteinte

On estime méme que 67 millions de personnes sont af-
fectées par une maculopathie liée a l'dge, tous stades
confondus, soit prés de 28 % de la population dgée de
plus de 60 ans. Avec lallongement de l'espérance de
vie et l'augmentation de la population, ce chiffre pour-
rait atteindre les 77 millions en 2050. Actuellement, le
stade évolué de la maladie représente 2,5 % de la po-
pulation dgée de plus de 60 ans, avec une incidence de
40 000 nouveaux cas par an en Europe (4).

A titre d’exemple, au Centre Régional Basse Vision
d’Angers, les demandes de prise en charge dans le cadre
d’une DMLA représentent environ 40 % de la totalité des
patients.

1.2. Les formes de DMLA

La maladie débute par une phase précoce, sans dé-
générescence, appelée maculopathie liée a l'age (MLA).
Cette phase est le plus souvent asymptomatique, mais le
patient peut déja percevoir des déformations des lignes
droites (métamorphopsies) et des scotomes. Une MLA
peut rester stable tout au long de la vie. Néanmoins, dans
environ la moitié des cas, la MLA évolue en forme dégé-
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nérative tardive, atrophique ou humide et parfois mixte.
Ces deux formes tardives ont une incidence a peu prés
équivalente et conduisent a une dégradation irréversible
de la macula et a une perte de la vision centrale affectant
un seul ceil ou les deux.

«La forme atrophique (dite séche) correspond a la dis-
parition progressive des cellules de U'épithélium pig-
mentaire rétinien (EPR), puis a celle des photorécep-
teurs situés au niveau de la macula. En fonction de la
taille et de la localisation de l'atrophie, les situations
seront différentes : atteinte péri-fovéolaire, épargne
fovéolaire et atteinte fovéolaire. L'acuité visuelle peut
ainsi étre longtemps conservée alors qu'il ne reste
gu’un ilot fovéolaire fonctionnel. Le handicap géné-
ré par l'atteinte centrale devrait donc s’évaluer plu-
tot par les répercussions fonctionnelles et la qualité
du champ visuel central que par cette simple mesure
d’acuité visuelle. Actuellement, il n’existe pas de trai-
tement pour cette forme de DMLA.

«La forme humide, dite néovasculaire ou exsudative,
se traduit par une prolifération de néo-vaisseaux anor-
maux sous la rétine. Cette forme évolue rapidement si
elle n’est pas prise en charge, avec une perte de vision
centrale en quelques semaines ou méme quelques
jours. Ce processus peut étre ralenti par des injections
d’anti-VEGF.

Initialement, la DMLA ne touche qu’un ceil. Mais la sur-
venue de néo-vaisseaux choroidiens au deuxiéme ceil est
un événement fréquent. Son incidence annuelle est esti-
mée de 6 3 12 %. Aprés deux ans de suivi, l'incidence cumu-
lée est de l'ordre de 22 % et de 31 4 37 % aprés quatre ans
(5). Par ailleurs, méme une atteinte unilatérale peut étre
source d’'un handicap visuel, notamment en cas d’atteinte
de l'ceil directeur (6). Il ne faut pas hésiter chez ces patients,
a proposer rapidement une rééducation orthoptique.

2. Une prise en charge
pluridisciplinaire

La Haute Autorité de Santé a émis des recommanda-
tions de prise en charge de la DMLA (7).

2.1. L’ophtalmologiste

Lophtalmologiste doit juger de la stabilité ou de
l'évolutivité des lésions oculaires, et évaluer le potentiel
visuel restant. Il évalue l'acuité visuelle, avec une analyse
de la réfraction, et prescrit un bilan de la vision fonction-
nelle réalisé par un orthoptiste (champ visuel, recherche
d’éblouissement, sensibilité au contraste).

CRBVTA

2.2. L’orthoptiste (8)

Lobjectif de la rééducation visuelle est que le patient
retrouve efficacité et confiance dans ses capacités vi-
suelles. Dans la majorité des cas, un travail d’excentration
de la fixation est proposé afin d'utiliser une zone intacte
en marge du scotome.

Pour cela l'orthoptiste fait travailler :

«la motricité oculaire (recherche, mise en place et en-
trainement de la nouvelle zone de fixation) ;
«les stratégies oculomotrices spécifiques a la lecture.

Les patients ont parfois le réflexe de tourner la téte
plutdt que les yeux. L'intérét des contrastes (texte blanc
sur fond noir) est expliqué. Le grossissement est évalué
par la lecture fluide de la plus petite taille de caractére
percue. En fonction des résultats, les patients sont orien-
tés vers du matériel adapté a leurs besoins (lunettes
loupes, loupes optiques ou électroniques, vidéo agrandis-
seurs). Un éclairage optimal doit également &tre préconi-
sé, et peut étre associé a un pupitre de lecture qui permet
de bien positionner le texte, a bonne distance tout en li-
bérant les mains.

Aprés cette rééducation visuelle et avec les aides tech-
niques appropriées (Figure 1), on peut avoir une nette
amélioration des capacités de lecture (9).

| Essai de loupe électronique.

2.3. Lopticien

Concernant les lunettes, il faut se poser la question de
lutilisation des verres progressifs. Ces derniers peuvent
étre inutiles voir pénalisants pour les déplacements, et les
verres monofocaux sont parfois a privilégier.

Le bilan optique permet de reconnaitre les équipe-
ments techniquement réalisables et socialement admis
par le patient et son entourage (la lecture représente la
majorité de la demande exprimée, suivie de l'écriture, de
la reconnaissance des visages et de la tenue 2 table).



CRBVTA

«Pour la vision de loin, des verres filtrants visent a
diminuer 'éblouissement, renforcer le contraste, et
réduire le temps nécessaire pour s’adapter aux diffé-
rentes conditions d’éclairage.

«Pour la vision de preés, plusieurs solutions existent :
-loupes classiques ou rétro-éclairantes ;

-systémes électroniques fixes ou portables (télé-
agrandisseurs ou caméra branchée sur la télévision).

Il est recommandé de proposer des essais au magasin,
de préter les aides pour une mise en situation a la maison
avant tout achat ou pour les tester en rééducation avec
Uorthoptiste.

2.4. Les instructeurs pour I’autonomie
des personnes déficientes visuelles

Travaillant en général dans des services spécialisés
(type CRBV), les instructeurs pour l'autonomie des per-
sonnes déficientes visuelles existent également en libéral
(mais les soins ne sont pas remboursés). Cette nouvelle
fonction regroupe celle des instructeurs en autonomie de
la vie journaliére (autrement appelés AVJistes) et des ins-
tructeurs en locomotion.

2.4.1. L’AV Jiste

Le professionnel doit analyser les activités de la vie
journaliére et les compétences nécessaires pour mainte-
nir 'autonomie et les habitudes de vie :

« les soins personnels, les activités domestiques (repas,
courses, entretien, rangement, utilisation de l'électro-
ménager, aisance a table, etc.) ;

«les activités de loisirs (jeux de société, bricolage, tra-
vaux manuels, etc.) ;

«la communication et la vie sociale (téléphoner (Fi-
gure 2), écrire, utiliser l'informatique, les moyens de
paiement (Figure 3) etc.).

| Travail autour de la téléphonie.

CRBVTA

Reconnaissance tactile des piéces de monnaie.

2.4.2. L’instructeur en locomotion

Pour les patients rencontrant des difficultés lors de
leurs déplacements, l'aide d’'un tel professionnel peut
étre bénéfique. Il apporte au patient les stratégies et les
conseils nécessaires afin d’optimiser la sécurité des dépla-
cements et le confort. Lutilisation d’'une canne blanche de
signalement peut parfois &tre bénéfique.

2.5. Le psychologue

Sa mission se traduira par une prise en charge du pa-
tient et de sa famille, afin que le patient puisse s’adapter
au mieux a sa nouvelle situation et accepter 'absence de
retour possible vers un état antérieur. Les associations de
patients et les groupes de parole autour de la pathologie
peuvent également étre proposés.

2.6. L’assistant de service social (ASS)

Qu'il travaille au sein d’'un CRBV ou dans une autre
structure (ASS de secteur, CLIC, etc.), l'assistant de ser-
vice social permet d’apporter des conseils et un sou-
tien dans les démarches administratives et sociales (par
exemple accés a des aides financiéres pour l'achat de ma-
tériel ou pour des aides humaines, conseil d’orientation
vers des structures, des activités de loisirs...).

2.7. Les associations

Les associations de patients peuvent étre un soutien et
également un relai d’'informations sur les structures exis-
tantes, les aides possibles et les professionnels impliqués.

3. Les démarches administratives

Une prise en charge financiére reste indispensable
pour le remboursement du matériel, car cela s'avére trés
coliteux.
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Les moins de 60 ans peuvent bénéficier de la presta-
tion de compensation du handicap (PCH) accordée par la
MDPH. Le demandeur doit remplir un dossier, présenter
un projet de vie et joindre les devis. Il est possible de bé-
néficier de cette prestation sans limite d’age si le handicap
visuel a été reconnu avant 60 ans ou si le patient exerce
toujours une activité professionnelle.

Les personnes de plus de 60 ans peuvent bénéficier
d’une prise en charge de leur équipement basse vision
sous conditions de ressources. Un imprimé de demande
de prestations supplémentaires ou de secours doit étre
retiré a la Caisse Primaire d’Assurance Maladie du bénéfi-
ciaire. Attention, il ne faut pas avoir acheté l'équipement
avant la demande. Seul le devis est généralement accep-
té. Des aides financiéres peuvent également étre deman-
dées aupres des caisses de retraite.

4. Prise en charge en fonction de la
sévérité de I’atteinte

L'évaluation initiale, si possible par un ophtalmologiste
sensibilisé a la basse vision, permet d’orienter vers les
structures adaptées en fonction des besoins du patient.
Lorientation peut se faire en premier recours vers un
orthoptiste et un opticien spécialisés en basse vision.

En 2¢ recours, il sera peut-étre nécessaire de faire
appel a des services de réadaptation pluridisciplinaire
type CRBV. Ces structures sont réparties de maniére
inégale sur le territoire et il est parfois impossible d’en-
treprendre une rééducation a plusieurs centaines de
kilometres chez ces patients agés ou avec des comorbi-
dités.

Les CLIC (Centres locaux d’information et de coordi-
nation) et les CCAS (Centres communaux d’action sociale)
existent dans de nombreuses villes pour informer les
patients des structures existantes.

4.1. Epargne fovéolaire (10)

A ce stade l'acuité visuelle est souvent conservée ou
peu dégradée d’autant plus que l'atrophie est limitée.

Lorthoptie va avoir pour objectif de conforter la stabi-
lité de la fixation, de donner des conseils sur l'éclairage et
la distance de travail.

Lutilisation d'un systéme grossissant n’est pas tou-
jours nécessaire et méme parfois délétére. Si la fovéa
fonctionnelle est entourée d'une atrophie annulaire,
limage rétinienne ne peut étre agrandie au-deld de la
taille de la rétine fonctionnelle et il faut méme parfois
réduire la taille des caractéres. Ainsi l'objectif est d'ame-

ner les trés petits caractéres a la taille lue avec confort
(loupes de faible grossissement), d’améliorer le contraste
(vidéo-loupes en contraste maximal ou inversé), et de ré-
duire les gros caractéres.

4.2. Atteinte fovéolaire et perte du point
de fixation (10)

Lobjectif de la rééducation visuelle va étre de définir
et d’ancrer un néo point de fixation. Il faut alors mettre en
place les nouvelles stratégies visuelles, et oculomotrices.

En cas d’atrophie trop importante pour mettre en place
une excentration, il va falloir travailler sur des stratégies
de suppléance non visuelles : communication et lecture
par support audio et vocal, adaptations ergonomiques
avec aide du tactile, etc.

4.3. Selon I’acuité visuelle (11)

4.3.1. Déficience visuelle légere
(AV comprise entre 3 et 5/10°)

Ces patients sont susceptibles d’étre orientés vers du
conseil optique et l'orthoptiste qui pourra déja expliquer
le fonctionnement visuel et les aider & comprendre leur
situation, qu'il y ait ou non besoin de rééducation.

4.3.2. Déficience visuelle modérée
(AV comprise entre 1 et 3/10°)

Une prise en charge en libéral est possible :

«conseils optiques ;

«et/ou rééducation orthoptique ;

-et parfois aussi orientation vers le secteur social et/
ou associatif (pour larticulation avec les dispositifs
de compensation, la lutte contre l'isolement et l'accés
aux loisirs).

Si les besoins et la demande d’aides sont importantes,
une prise en charge dans un service de réadaptation peut
étre proposé.

4.3.3. Déficience visuelle sévere, trés sévere
ou cécité (AV < 1/10°)

Les patients sont pris en charge si possible dans des
services de réadaptation spécialisés en basse vision.

5. Les limites de la prise en charge

Pendant la phase initiale de traitement par un anti-
VEGF, il n'est pas recommandé d’entreprendre une ré-
éducation de basse vision (phase évolutive de la DMLA
exsudative). Dans les autres situations, la rééducation de



basse vision doit étre envisagée au cas par cas. Une éva-
luation peut étre bénéfique au moins pour proposer des
conseils immédiats.

L'acces a la rééducation est également un facteur limi-
tant en France : seulement 10 4 15 % des personnes at-
teintes de DMLA qui relévent de la basse vision ont accés
A cette rééducation (éloignement géographique, pénurie
des différents intervenants, défaut d’information).
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1. Généralités

On distingue trois familles génétiques d’albinisme :
les albinismes oculo-cutanés simples (OCA), l'albinisme
oculaire pur (OA), et deux sous types d’albinisme syndro-
mique : les syndromes de Hermansky Pudlak (HPS) et le
trés rare syndrome de Chediak Higashi (CHS) qui asso-
cient a l'atteinte visuelle et cutanéo-phanérienne d’autres
atteintes générales parfois graves et évolutives.

1.1. Des tableaux cliniques variés,
de nombreux genes

Selon le phénotype d’albinisme on parle d’albinisme
complet, ou incomplet quand les signes cutanéo-phané-
riens sont atypiques. Quand les signes d’hypopigmenta-
tion sont discrets on parle d’albinisme fruste.

En 2021, 21 génes responsables d’albinisme sont
connus. Génotype et phénotype ont peu de corrélation :
un méme geéne peut étre a l'origine d’une forme compléte
ou fruste et cela parfois au sein d'une méme fratrie ; un
méme phénotype ne présume pas du géne en cause (1).

En bref, si la clinique permet d’évoquer l'albinisme, le
diagnostic de certitude d’albinisme et de son type repose
sur la génétique moléculaire.

1.2. Physiopathologie

Les albinismes sont liés a l'anomalie de synthése de
la mélanine, pigment photoprotecteur élaboré dans le
mélanosome, organite (ou organelle) situé dans les mé-
lanocytes de la peau, des follicules pileux, de 'ceil (iris et
épithélium pigmentaire de la rétine). Des mélanocytes
sont également présents dans la cochlée de loreille in-
terne ; une atteinte de l'audition est présente dans cer-
tains cas.

Un géne intervient a chaque étape de la mélanogenése.
La premiére étape, sous la dépendance de l'enzyme tyro-
sinase codée par le géne TYR, est perturbée dans le type
OCAL. Des génes interviennent également dans le trans-
port des mélanosomes du mélanocyte aux kératinocytes.

Les génes des albinismes syndromiques codent pour
des protéines impliquées dans le métabolisme des mé-
lanosomes mais également au sein d’autres organites de
cellules spécialisées (comme les granules denses des pla-
quettes sanguines). Des manifestations hématologiques,
immunologiques, pulmonaires, digestives et neurolo-
giques sont alors possibles.
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1.3. Epidémiologie

Les albinismes sont des maladies rares, récessives,
dont la prévalence mondiale est estimée a 1/17000. Elle
est plus fréquente dans les isolats géographiques, favori-
sée par la consanguinité. Cette prévalence est sous-esti-
mée car des formes frustes méconnues peuvent échapper
au diagnostic. Les albinismes oculo-cutanés simples type
OCA1 et OCA2 sont les plus fréquents. Le type OCA4 est
le troisiéme en fréquence en Europe. Les albinismes syn-
dromiques représentent environ 6 % des diagnostics gé-
nétiques d’albinismes ; l'albinisme oculaire 7 % (données
du laboratoire de génétique moléculaire du Pr Arveiler au
CHU de Bordeaux sur 1304 résultats).

Il nait environ 60 enfants albinos par an en France.

Lalbinisme est une cause fréquente de nystagmus

congénital sensoriel avec hypoplasie fovéolaire. La pro-
portion de jeunes albinos dans les centres médicosociaux
est d’environ 12 % dans une étude statistique présentée
en 2018 a la SFO. C'est la premiére cause d’hypopigmen-
tation héréditaire généralisée.

1.4. Résultats génétiques en 2021 et conseil
génétique

Actuellement tous les génes d’albinisme et ceux des
diagnostics différentiels les plus fréquents sont testés sur
une puce de NGS (séquencgage de nouvelle génération),
nommée « panel albinisme », qui recherche les mutations
(ou variants) et par CGH Array qui recherche des remanie-
ments intragéniques.

mm-m-

OCA2
TYRP1
SLC45A2
SLC24A5
LRMDA
DCT

OCAl

0OCA2 38
OCA3 4

OCA4 10
OCA6 1

OCA7

OCA8

m-_‘ﬁ-

GPR143

OCA5 : locus identifié mais pas le géne

Albinisme oculaire pur

OAl

340 patients testés, 198 cas index, 119 résultats rendus positifs, cas non résolus 39 % en 2020.

| GINE 0CA SYNDROMIQUES TYPE m

HPS1 HERMANSKY PUDLAK

AP3B1
HPS3
HPS4
HPS5
HPS6
DTNPB1
BLOC1S3
BLOC1S6
AP3D1
BLOC1S5
LYST CHEDIAK HIGASHI

HPS1
HPS2
HPS3 2
HPS4 1
HPS5
HPS6 3
HPS7
HPS8
HPS9
HPS10
HPS11
CHS1

(A partir des résultats du laboratoire de génétique de Bordeaux en 2020 https://www.chu-

bordeaux.fr/Les-unités-médicales/Centre-de-référence-des-maladies-rares-de-la-peau/)



Les diagnostics différentiels sont les affections asso-
ciant « nystagmus et hypoplasie fovéolaire » et les autres
syndromes d’hypopigmentation héréditaire dont le syn-
drome de Waardenburg (géne MITF).

L'obtention du diagnostic génétique se fait en quelques
mois.

200 a 270 diagnostics sont rendus chaque année de-
puis 'amélioration des techniques de biologie molécu-
laire. L'absence de diagnostic de certitude se rencontre
dans 70 % des cas. La recherche se poursuit pour tester
les parties non codantes des génes et rechercher d’autres
génes d’albinisme.

La transmission des OCA simples et syndromiques est
autosomique récessive. La transmission de lalbinisme
oculaire est récessive liée a I'X.

2. Conduite pratique

2.1. Reconnaitre I’albinisme (Annexe 1)

Les motifs de consultation en ophtalmologie et l'age
des patients sont variés : nystagmus congénital, retard de
développement visuel, bilan d’un strabisme, découverte
fortuite d’'une hypoplasie fovéolaire... La grande partie
des examens nécessaires est réalisable dans les cabinets
libéraux et dans toutes les consultations d’ophtalmo-
pédiatrie et/ou de strabologie.

La prise en charge peut, si nécessaire, étre effectuée
dans les centres de référence des maladies rares senso-
rielles génétiques :
Strasbourg, d’autres centres de compétence viennent
compléter  (https:/www.sensgene.com/annuaire-des-
centres-de-soins). Deux centres de diagnostic complet

Lille, Toulouse, Montpellier, Paris,

d’albinisme en hopital de jour sont ouverts en métropole,
a I'hdpital de Bordeaux (2) et a 'hdpital Necker a Paris (3).

2.2. Evaluer la fonction visuelle et prescrire
(Annexe 2)

La collaboration de l'orthoptiste et de l'opticien spé-
cialisés en « basse vision » est d'une grande aide. Une
prise en charge en ALD « hors liste » pour le suivi ophtal-
mologique, dermatologique et orthoptique est possible.

2.3. Informer le médecin traitant
et le pédiatre (4)

A noter que la supplémentation trimestrielle en vita-
mine D ne doit pas étre négligée.

2.4. Adresser a la consultation de génétique

Elle est indispensable pour les éliminer les formes syn-
dromiques.

2.5. Orienter vers la Maison départementale
des personnes handicapées (MDPH) pour
une reconnaissance de handicap visuel

Deux exemples de prise en charge de jeunes déficients
visuels sont cités en annexes 3 et 4. La rédaction des cer-
tificats médicaux ophtalmologiques (formulaire CERFA
n°15695*01 - volet 2 du certificat MDPH) pour renouvel-
lement d’allocation, prise en charge médicosociale, scola-
rité adaptée... est souvent sollicitée.

2.6. Orienter vers I’association francaise
des albinismes Genespoir

Elle est trés impliquée dans la recherche et le soutien
aux patients tout au long de leur parcours de vie (5).

2.7. Ne pas sur- ou sous-estimer le pronostic

- La déficience visuelle est stable voire offre des possi-
bilités d’amélioration partielle dans le temps dans les
formes légéres. Les battements nystagmiques peuvent
s'atténuer et un certain degré de pigmentation irienne
et cutanée apparaitre.

Les sports collectifs peuvent étre limités dans les formes
sévéres. Une discipline : le torball est un sport de ballon
affilié Handisport trés apprécié des malvoyants.

La conduite de véhicule avec ou sans permis (voitu-
rette) est discutée au cas par cas en tenant compte des
contre-indications formelles.

- Les autres déficiences sont rares : auditive, troubles neu-
ropsychologiques, retard psychomoteur, nécessitent
une prise en charge spécifique.

- Le risque de complications hémorragiques domine le
pronostic dans les formes syndromiques méconnues no-
tamment lors d’une intervention chirurgicale.

Les syndromes de HP de type 1, 2 et 4 peuvent se com-
pliquer chez l'adulte de fibrose pulmonaire et de colite
granulomateuse.

Le trés rare syndrome de Chediak Higashi peut mettre en
jeu le pronostic vital dés la premiére année de vie dans
les formes les plus sévéres. Il peut chez l'adulte se com-
pliquer de syndrome neurodégénératif.
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- Le vieillissement cutané précoce et les complications a

type de carcinome sont prévenus par une photoprotec-
tion cutanée adéquate mais assombrissent le pronostic
notamment en Afrique.

Une vidéo éducative sur l'application des crémes solaires
trés haute protection (indice 50), le port de vétements
anti UV et les indices UV est disponible sur le site de la
filiére des maladies rares de la peau FIMARAD (https://
fimarad.org).

3. Annexes

Annexe 1 : Bilan clinique d'un albinisme

Le bilan clinique « albinisme » comprend :
« l'acuité visuelle et la correction optique portée ;
« le retentissement fonctionnel visuel (déficience vi-

suelle et photophobie) ;
« les signes d’hypopigmentation oculaire détaillés :
- Transillumination de Uiris (Figure 1) :
»stade 1: périphérique ponctuée ;

»stade 2 : périphérique diffuse;
»stade 3 : diffuse laissant voir 'équateur du cristallin.

Figure 1

Iris trans-illuminable stade 3

- Hypopigmentation de la rétine :

» stade 1: hypo pigmentation périphérique plus facile
a apprécier sur les rétinophotographies qu’a l'exa-
men simple du fond d’ceil ;

»stade 2 : hypo pigmentation périphérique et cen-
trale, pas de reflet fovéolaire (Figure 2) ;

(. Duncombe-Poulet

(. Duncombe-Poulet

(. Duncombe-Poulet

Figure 2

Stade 2 : hypo pigmentation périphérique et centrale, pas de reflet
fovéolaire.

»stade 3 : vaisseaux choroidiens visibles, traversant
la région maculaire (Figure 3).

Figure 3

Stade 3 : vaisseaux choroidiens visibles, traversant la région
maculaire.

- Lhypoplasie fovéolaire, en OCT de la rétine
(Figure 4) :
Elle est quasi constante dans lalbinisme, de grade 2 a
4 selon la classification de Thomas. Une simple ligne tra-
versant la fovéa est possible a obtenir méme en cas de
nystagmus ample.

Patient 31 ans, acuité visuelle : 0D 6/10 f (100°+1,00) 0G 7/10
(100°+2,00) -1,00, P3, transillumination stade 2, rétine stade 1,
hypoplasie fovéolaire grade 3.



« Les signes oculomoteurs ne sont pas spécifiques mais
peuvent dominer le tableau clinique aux dépens des

signes d’hypopigmentation dans les formes frustes.
Une chirurgie oculomotrice est parfois nécessaire
pour améliorer le quotidien des patients, notamment
en cas de torticolis oculaire en déplagant la direction
de fixation en position droit devant.
-Nystagmus : évident ou simplement visible au gros-
sissement de la LAF et a 'examen du FO.
-Strabisme : tous les tableaux cliniques sont pos-
sibles, avec une plus grande fréquence de strabismes
a petit angle de déviation.
Les signes d’hypopigmentation cutanée : le pho-
totype O est caractéristique du phénotype albinisme
mais d’autres phénotypes sont possibles avec des iris
verts, bicolores et des cheveux chatains (phototype 1

voire 2). L'intolérance au soleil et les coups de soleil
sont toutefois la régle.

Les signes évocateurs d’'une forme syndromique :
antécédents hémorragiques (épistaxis, régles abon-

dantes), infections fréquentes, troubles digestifs ré-
currents, dyspnée...si doute : adresser le patient en
centre de référence, demander un bilan spécialisé
d’hémostase en préopératoire si le diagnostic molécu-
laire n’est pas établi.

L'électrophysiologie visuelle est nécessaire quand le

diagnostic d’albinisme n’est pas le seul évoqué.

Les PEV quand ils mettent en évidence l'asymétrie
croisée des réponses, témoin de l'anomalie de dé-
cussation des fibres optiques temporales, sont quasi
pathognomoniques de l'albinisme. Cette anomalie se
rencontre également dans le syndrome FHONDA (6)
qui a ce titre est apparenté aux albinismes mais ou il
n'y a pas de signe d’hypopigmentation. Celui-ci asso-
cie nystagmus et hypoplasie fovéolaire, anomalie de
décussation des fibres optiques et dysplasie du seg-
ment antérieur : 'embryotoxon postérieur serait fré-
quent mais n’est pas spécifique.

Certains diagnostics différentiels comme la cécité
congénitale nocturne stationnaire (géne CACNAIF) qui
associe comme dans l'albinisme « nystagmus et hypo-
plasie fovéolaire » est éliminée par la réalisation d’'un
ERG (qui est normal dans l'albinisme).

La malvoyance est l'apanage de formes complétes et
incomplétes d’albinisme :

« des acuités visuelles > 4/10¢ et méme > 6/10° sont
possibles dans les formes frustes découvertes parfois
tardivement ;

«l'acuité visuelle de prés est toujours meilleure que
['acuité visuelle de loin;

« le champ visuel périphérique et la vision des couleurs
sont respectés dans l'albinisme. Une dyschromatop-
sie héréditaire peut coexister chez le gargon et sera
signalée si des transcriptions de manuel scolaire sont
effectuées.

Annexe 2 : La compensation visuelle
au quotidien - prescriptions

« La compensation visuelle au quotidien

Les défauts optiques y compris l'astigmatisme sont
compensés en totalité. Les cycloplégies sont indispen-
sables chez l'enfant. Uamplitude du nystagmus ou un
torticolis oculaire peuvent compliquer le port des verres
correcteurs ; les lentilles de contact sont discutées au cas
par cas.

Une monture enveloppante parfois a coque est in-
diquée en cas de photophobie ; des verres photochro-
miques sont prescrits chez l'enfant scolarisé pour limiter
les manipulations de lunettes mais deux paires de verres
correcteurs dont une paire avec verres teintés classe 3
sont préférables car mieux adaptées a la forte luminosité
d’été, mer, montagne et campagne. Un chapeau a larges
bords ou une casquette ont l'avantage de protéger en plus
la peau du visage, du cou et les paupiéres.

Les aides optiques simples sont prescrites aprés essai
et apprentissage de manipulation en collaboration avec
Uopticien et l'orthoptiste.

Pour agrandir 'image en vision de preés : addition op-
tique de prés (+2,50 ou +3,00) chez l'enfant dont l'acuité
visuelle de prés reste médiocre méme en s’approchant a
quelques centimétres, loupe a poser dés que l'enfant peut
s’en saisir pour stimuler son appétence visuelle.

Pour agrandir en vision de loin : monoculaire type sys-
téme télescopique de Kepler.
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Annexe 3 : Cas clinique

N., OCAl, nystagmus congénital, phénotype al-
binisme complet, photophobe, malvoyance sévére
(Figure 5). Marche acquise a 17 mois.

Figure 5

C. Duncombe-Poulet

| Phénotype d'albinisme oculo-cutané complet de type OCA1.

Correction optique totale portée dés la premiére année
0DG +5,00 (90°+3,00).

Strabisme divergent avec attitude de la téte tournée a
droite 10 °.

Prescription d’une loupe a fond clair 4 4 ans (Figure 6)
trés vite utilisée par N.

| Loupe « globe » a poser.

Dossier MDPH rédigé en derniére année de maternelle
en vue d’une scolarité en milieu ordinaire. Plan personna-
lisé de scolarisation (PPS) en collaboration avec l'ensei-
gnante spécialisée de I'Education Nationale.

Acuité visuelle 0.14/10¢ 35 m Cadet 5 a 40 cm, s’amé-
liore en s’approchant du tableau et de prés a 20 cm. N.
sera donc placée au premier rang de la classe avec des
agrandissements pour la lecture.

(. Duncombe-Poulet

Séances d'orthoptie a 6 ans au CP, pendant 6 mois,
pour le travail de coordination ceil-main, des difficultés
ayant été signalées pour l'apprentissage de l'écriture.

Matériel pédagogique adapté (MPA) au fur et 3 mesure
des classes en primaire et AVS 12h par semaine.

Transcription allégée en Arial 18 (Figure 7), pupitre in-
cliné (mais se révélera peu adapté au télé agrandisseur),
lampe basse tension (peu utilisée), loupe demi sphérique
(préférée a la loupe réglette), cahier A lignage (seyes
2,5 mm agrandi 10/10), stylo & marquage bien visible.

~ Figure7

Transcription allégée en Arial 18 (ou Luciole 18).

Le télé agrandisseur est abandonné 4 10 ans au profit
du matériel informatique complet. N., excellente éléve,
s'est initiée rapidement a la dactylo.

Difficultés pour les sports de balle liées a la déficience
visuelle et discret retard de la psychomotricité globale
(descente des escaliers, vélo deux roues non acquis a
7 ans). Plusieurs activités en extrascolaire : danse, poney,
ski.

A 10 ans : acuité visuelle binoculaire : 2/10°a 5 m avec
OD +5,00 (70°+2,25) OG +5,50 (110°+2,50).

Annexe 4 : Cas clinique

C., OCAl, nystagmus congénital et phénotype al-
binisme complet malvoyance sévére, photophobe,
fratrie 8 dont 4 enfants porteurs d’albinisme. Pas de
déficience associée. Strabisme divergent.

Port de la COT (Correction optique totale) avec verres
bifocaux dés la maternelle -1,00 (0°-3,50) add 3,00. Re-
connaissance de handicap visuel et accompagnement par
Uinstitutrice spécialisée a la maternelle. Pas d’orthoptie ni
de loupe a domicile.

Acuité visuelle 1/10¢ R8 a 40 cm s'améliore avec l'addi-
tion de preés, lecture lente.

Laccompagnement du SAAAS est mis en place dés
son ouverture dans le Calvados en 2003. C. a alors 9 ans.



Il bénéficiera de l'apprentissage de l'informatique en 6¢
(qu’il redoublera), de séances de psychomotricité jusqu’au
lycée, de séances d’orthoptie, et de l'accompagnement
éducatif jusqu’a l'obtention de son bac pro menuiserie (fa-
bricant bois et matériaux associés).

En classe le MPA associera ['utilisation d'un télé agran-
disseur de loin, de matériel informatique et de transcrip-
tions en Arial 16 gras. Laccompagnement de 'AVS sera re-
conduit d'année en année jusqu’au lycée. Sport a 'école :
handball, endurance, saut de haie.

Un monoculaire est prescrit par son ophtalmologiste

Références

qui lui permet d’améliorer la lecture des optotypes en sé-
paré jusqu’a la ligne des 7/10¢ !

A 16 ans son acuité visuelle est égalea: 0DG1,25/10%a
5m, P4 312 cm avec -2,00 (0°-4,00) add 3,00. Une évalua-
tion est réalisée avec succés pour l'entrée en lycée tech-
nique avec le médecin de pathologie professionnelle, le
maitre de stage de l'atelier menuiserie et le SAAAS.

A 25 ans C. est autoentrepreneur D). Son acuité vi-
suelle est égale 31/10° a5 m P8 3 40 cm, P3 avec le verre
progressif a 10 cm. Il utilise essentiellement le zoom de
son ordinateur.
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piques et génétiques d’'une cohorte de 692 patients
atteints d’albinisme. Médecine humaine et pathologie
2019 ; dumas-02124737.

2. Pour prendre rendez-vous : https:/www.chu-bordeaux.
fr/Les-services/Service-de-dermatologie-et-dermatolo-
gie-pédiatrique/Pathologies/Albinisme/ tél. : 0556 79 56
22.

3. Pour prendre rendez-vous : http:/maladiesrares-necker.
aphp.fr//magec/ 0144 49 46 62 ou: 01 44 49 43 37.
4.Une syntheése du protocole national de diagnostic et de
soins « PNDS albinisme » est disponible sur le site de
'HAS https://www.has-sante.fr/jcms/c_1340879/fr/pro-
tocoles-nationaux-de-diagnostic-et-de-soins-pnds et sur

le site de Genespoir https:/www.genespoir.org

5. Mon bébé est atteint d’albinisme : conseils témoignages et
informations. Mallette d’accueil et autres brochures sur
le site www.genespoir.org

6. Kruijt CC, Gradstein L, Bergen AA, Florijn RJ, Arveiler A,
Lasseaux L, Zanlonghi X, et al. The Phenotypic and Mu-
tational Spectrum of the FHONDA Syndrome and Oculo-
cutaneous Albinism: Similarities and Differences. Invest
Ophthalmol Vis Sci 2022;63(1):19.
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Kératocone et trisomie 21 :

comment éviter la cécité ?

Dr Gilles Martin

Ophtalmologiste, Hopital Fondation Adolphe de Rothschild, Paris

PLAN

1. Prévalence du kératocéne dans la trisomie 21

2. Mesures préventives

3. Correction optique et prise en charge des complications

1. Prévalence du kératocone
dans la trisomie 21

On estime a 50 000 le nombre de patients atteints de
trisomie 21 (T21) en France. Les atteintes de ce syndrome
sont multiples, et 'ceil est l'un des principaux organes
touchés. Cataracte congénitale ou précoce, amétropies
fortes, strabisme, obstruction lacrymonasale, hyperplasie
de 'épithélium pigmentaire de la rétine..., font partie des
multiples atteintes ophtalmologiques de la maladie (1).
La T21 a également un retentissement important sur la
cornée. D’une part, des études ont retrouvé une pachy-
métrie centrale plus fine que la normale chez les enfants
atteints, avec une tendance a un amincissement progres-
sif avec l'age (2). D’autre part, la surface oculaire des pa-
tients atteints de T21 est souvent altérée, en raison d’une
prévalence élevée du dysfonctionnement meibomien,
de l'atopie et de la sécheresse oculaire. Ces pathologies
de la surface sont fréquemment responsables d’un pru-
rit oculaire qui, associé a une cornée constitutionnelle-
ment fine, pourraient expliquer la forte prévalence du
kératocéne dans ce syndrome (3). De plus, la présence
d’anomalies du collageéne dans la T21 serait également un

facteur physiopathologique prédisposant au risque élevé
de kératocone dans cette population (4). Lune des séries
les plus récentes retrouvait des topographies évocatrices
de kératocone chez 71,3 % des patients de leur cohorte
de patients trisomiques, contre 0,05 % dans la population
générale (2).

2. Mesures préventives

De nombreuses études ont souligné 'importance d’une
bonne fonction visuelle chez les patients polyhandicapés,
et plus particulierement chez les patients atteints de
troubles cognitifs. Chez ces enfants, une moins bonne vi-
sion est associée a un retard psychomoteur plus sévére, et
des publications ont également démontré une améliora-
tion des troubles cognitifs aprés correction d’amétropies
fortes (5,6). Il est donc essentiel de préserver au maxi-
mum la fonction visuelle des patients atteints de T21.

Chez l'enfant, outre un dépistage précoce et régulier de
la cataracte et des amétropies, ainsi qu’une surveillance
réguliére du fond d’ceil 3 la recherche de décollement de
rétine en cas de comportement auto-agressif, une atten-
tion toute particuliére devra étre portée a la prévention et
au dépistage du kératocéne.
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Deux situations doivent &tre distinguées dans un
contexte de T21:

« l'enfant d’dge verbal examinable en consultation et
compliant aux examens topographiques ;

« etl'enfantjeune et/ou atteint de troubles cognitifs sé-
véres rendant impossible 'examen ophtalmologique

« standard » ainsi que la réalisation d’une topographie

cornéenne.

Ainsi l'étude d’Alio et al. ne rapportait les résultats to-
pographiques que de 52 % des 112 patients atteints de
T21 de leur série. Dans tous les cas, une attention parti-
culiére devra étre portée aux frottements oculaires, d’'une
part en sensibilisant précocement les parents aux consé-
quences potentielles de ces comportements a moyen et
long terme, et d’autre part en traitant toute pathologie
pourvoyeuse de prurit oculaire, par l'administration de
collyres anti-allergiques et de larmes artificielles au long
cours si besoin. On préconisera la réalisation d’une topo-
graphie cornéenne dés que possible, et de maniére répé-
tée (tous les 3 2 6 mois) afin de détecter précocement un
kératocone débutant et/ou évolutif. Comme recommandé
dans plusieurs publications sur le kératocdne pédiatrique,
on proposera un cross-linking du collagéne cornéen dés le
moindre signe d’évolutivité du kératocdne, dans l'objectif
de freiner l'ectasie. Celui-ci devra se faire sous anesthésie
générale, ou sous anesthésie locale dans les rares cas ou
la compliance du patient le permet (7,8).

Lorsque les examens topographiques sont impos-
sibles, il n’existe pas, a I'heure actuelle, de recomman-
dation de dépistage, de suivi et de prise en charge du
kératocone. Les seuls paramétres évaluables lors d’un
examen sous anesthésie générale étant la réfraction, les
kératométries centrales et les mesures pachymétriques,
le risque de passer a c6té d’un kératocdne débutant, voire
évolutif, est majeur. Compte tenu des fortes prévalences
du kératocdne chez les patients atteints de trisomie 21,
du risque important de cécité au stade avancé de la mala-
die en raison de l'accés limité aux solutions chirurgicales,
et du faible taux de complications du cross-linking, il est
légitime de se poser la question d’un cross-linking préven-
tif chez les jeunes patients atteints de T21 non compliants
aux examens topographiques, si 'épaisseur cornéenne le
permet (9).

3. Correction optique et prise en
charge des complications

Les principes de prise en charge des troubles réfrac-
tifs des patients atteints de trisomie 21 ne différent pas
de ceux qui s'appliquent en population générale, a savoir
un recours régulier 3 la cycloplégie, une correction op-
tique totale et une amblyothérapie en cas de strabisme ou
d’anisométropie importante. Cependant, la limite résidera
la encore dans la compliance du patient et sa participation
aux tests d’acuité visuelle. Dans les kératocOnes avancés,
lorsque la correction en lunettes devient insuffisante, on
proposera une adaptation en contactologie pour les pa-
tients les plus compliants. Cependant, ces derniers de-
meurent 'exception, et les solutions optiques sont alors
trés limitées lorsque la compliance est faible. La place des
anneaux intra-cornéens ou des traitements par laser de
surface n’a a ce jour pas été évaluée chez les patients at-
teints de trisomie 21.

Bien qu’elle soit toujours le traitement des kératocbnes
avancés, la greffe de cornée est généralement contre-in-
diquée chez ces patients, qu’elle soit lamellaire antérieure
ou transfixiante. De nombreuses publications ont rappor-
té les échecs de la kératoplastie chez les patients atteints
de T21, suite a une disjonction traumatique du greffon,
un retard de cicatrisation épithéliale favorisée par les
troubles de la statique palpébrale, une infection sur fil, un
glaucome ou un rejet précoce par difficulté d’observance
au traitement anti-rejet (10,11). En dehors de certaines
situations exceptionnelles, il faudra donc savoir conseil-
ler l'abstention chirurgicale, y compris en cas d’acuité vi-
suelle faible ou d’opacité cornéenne centrale, afin d’éviter
de précipiter le passage de la malvoyance a la cécité.

Lindication chirurgicale sera en revanche indiscutable
en cas d’hydrops aigu (12). Le patient, se présentant avec
un tableau brutal d’ceil rouge avec baisse d’acuité visuelle
en lien avec un cedéme de cornée majeur (Figure 1), pour-
ra bénéficier dans les jours suivants d’une suture pré-des-
cemétique sous anesthésie générale. Celle-ci permettra
d’accélérer la récupération et de limiter la fibrose cicatri-
cielle (13).



G. Martin

Hydrops aigu : aspect en lampe a fente (A-B) et en OCT de segment antérieur (C).
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PLAN

1. Cas clinique : découverte d’une hypoplasie papillaire bilatérale chez un nourrisson

2. Cas clinique : découverte d’une atrophie optique non compressive chez un grand enfant ou un jeune adulte

Le cadre de ce rapport consacré a la basse vision res-
treint la pathologie malformative du nerf optique aux
seules affections bilatérales, tandis qu'il englobe la qua-
si-totalité des neuropathies optiques génétiques, souvent
dites « héréditaires », sévéres ; celles-ci étant sauf excep-
tion toujours bilatérales soit d’emblée, soit secondaire-
ment.

Nous partirons pour ce chapitre de deux exemples ar-
chétypaux du sujet : 'un chez un nourrisson avec une at-
teinte malformative ; l'autre chez un adolescent avec une
atteinte génétique.

1. Découverte d’une hypoplasie
papillaire bilatérale
chez un nourrisson

1.1. Premiere consultation en ophtalmologie

Un nourrisson de 5 mois vous est adressé par son pé-
diatre. Il présente un syndrome du nystagmus précoce, un
retard d’installation de la fonction visuelle et une fonction
visuelle anormale pour l'age. Il s’agit d’un premier enfant,
né d’une grossesse sans particularité. Les parents ne sont
pas consanguins.

Pathologie malformative ou génétique du nerf optique...
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« Inspection

A l'examen, le nystagmus est permanent ; le nourris-
son peut suivre une lumiére vive a proximité, mais ni un
visage ni un objet contrasté. Il en va de méme en monocu-
laire quel que soit l'ceil testé. Les réflexes pupillaires sont
bien présents ; le reflet pupillaire normal.

« Examen physique

Vous remarquez une tortuosité anormale des veines
rétiniennes au fond d’eeil et vous avez un doute sur la mor-
phologie des papilles optiques, mais le nystagmus ne vous
permet pas de conclure formellement. Il vous semble que
l'aspect des papilles optiques n’est pas normal.

Vous adressez 'enfant en milieu spécialisé pour syn-
drome du nystagmus précoce, retard d’installation de la
fonction visuelle et hypoplasie papillaire bilatérale.

LUexamen confirme le diagnostic d’hypoplasie papil-
laire bilatérale (Figure 1). Des explications sont fournies
aux parents quant au diagnostic. Il s’agit d'une malforma-
tion des nerf optiques, qui sont trop petits. Cette malfor-
mation explique la présence du nystagmus et celle du re-
tard visuel. Elle est souvent isolée, mais elle peut parfois
s’accompagner d’autres malformations, notamment de
la structure du cerveau et de la fonction de I'hypophyse.
Afin de s’assurer de leur absence, seront organisés deux
examens : une prise de sang a 8 h 00 du matin et une IRM
cérébrale.

Hypoplasie papillaire bilatérale. On note d’'une part I'anomalie
de taille, de forme et de coloration des nerfs optiques. On note
d’autre part la tortuosité veineuse excessive a droite et insuffisante
a gauche.

Des explications sont fournies quant aux conséquences
du diagnostic sur la fonction visuelle. La vision n’est pas et
ne sera pas normale, mais elle est déja présente : l'enfant
suit déja la lumiére. Il n’existe pas de risque d’aggravation ;
au contraire, le développement de la fonction visuelle se
fera de fagon lente et progressive. Il est impossible ce jour
de prédire quelle sera la qualité de la vision a l'avenir. Les

yeux bougent, mais la vision de l'enfant est stable. Nous
vérifierons si 'enfant a besoin de lunettes, mais méme si
des lunettes sont utiles, elles ne permettront pas de cor-
riger le défaut de vision, qui provient de la malformation
des nerfs optiques.

Il n’est pas possible d’améliorer la vision par un trai-
tement médicamenteux ou chirurgical. Des études pro-
metteuses sont en cours (notamment 3 partir de greffes
de cellules souches), mais elles concernent actuellement
Uanimal. Lexpérimentation sauvage sur des bébés est il-
légale en Europe et en Amérique du Nord, mais pas par-
tout dans le monde et elle peut étre présentée via internet
comme un traitement de pointe non accessible en France.
Les parents sont mis en garde expressément contre ce
type de traitement proposé a 'étranger.

Il importe de stimuler la vision au maximum. Pour le
moment l'enfant voit la lumiére ; jouer avec lui avec un
petit ballon lumineux, éventuellement musical, serait
donc trés utile. Plus 'enfant investira son environnement
visuel, mieux la vision pourra se développer.

Une prise en charge précoce avec une orthoptiste
spécialisée en basse vision de 'enfant sera utile afin de
parfaire ces conseils pratiques simples de stimulation
visuelle au quotidien. Nous nous assurerons au cours de
son suivi de la maniére dont la vision se développe dans
chacun des deux yeux.

Pieges et erreurs a ne pas commettre

- Diagnostic positif de ’hypoplasie papillaire

Il s"agit d’un diagnostic difficile, souvent manqué. De-
vant tout syndrome du nystagmus précoce, 'examen
précis des papilles optiques est essentiel. Pour voir
ces papilles précisément, dans les cas ou le nystagmus
est rapide et/ou 'enfant agité, il est indispensable de
ré-examiner l'enfant lors de son sommeil. Les yeux sont
alors au repos, l'éclairage large du casque de Schepens
risque de le réveiller ; on utilisera soit l'éclairage étroit
du casque, soit l'ophtalmoscope direct. Il ne faut pas
confondre le canal scléral (souvent de taille normale)
avec la papille optique (de taille réduite au milieu du
canal, d’'ou 'aspect de papille optique parfois dite « en
cocarde »).

« Organisation pratique du bilan des diagnostics associés
LUIRM cérébrale est strictement indiquée, afin de
diagnostiquer des anomalies de la ligne médiane
(fréquentes), mais aussi et surtout d’éliminer la pré-
sence (exceptionnelle) d’'une tumeur congénitale des
voies optiques. Dans les centres ol cette imagerie est
réalisée sous anesthésie générale, il est essentiel



d’avoir éliminé auparavant une insuffisance surrénale
centrale.

Les dosages hormonaux sont donc la priorité et doivent
étre réalisés dés que possible : avant toute anesthésie
générale, car elle comporte un risque létal en cas de
déficit en cortisol méconnu ; si possible avant l'age
de 6 mois, car le diagnostic des déficits en hormones
sexuelles n’est plus possible entre 6 mois et la puberté.

Nature du bilan a réaliser devant une
hypoplasie papillaire uni- ou bilatérale

« Bilan hormonal
TSH, T4us, Cortisolémie a 08h00, IGF1, prolactiné-
mie, ionogramme sanguin.
Si fait avant 6 mois, LH et testostérone chez les gar-
cons ; LH et FSH chez les filles.

« IRM cérébrale
Analyse des structures de la ligne médiane (septum,
hypophyse).

« Surveillance a organiser
Courbes de taille, poids (x 2/an), rythme veille som-
meil. T4us (x 2/an jusqu’a 2 ans, puis x 1/an jusqu’a
10 ans).

Généralement, dans une telle situation, il existe, au vu
de la sévérité de l'atteinte anatomique, une quasi-certi-
tude dés la premiére consultation, que le patient sera
malvoyant. Il est en revanche impossible d’établir un pro-
nostic sur le degré de sévérité de cette malvoyance. Il est
essentiel de bien expliquer ces deux points aux parents, et
d’insister sur le fait que la vision va s'améliorer : dans ce
type de situation, dés lors qu’une vision est présente au
premier examen, elle ne peut que saméliorer du fait de la
maturation du systéme visuel.

Dans ce contexte, la rédaction du feuillet ophtalmo-
logique pour le dossier MDPH pourrait étre réalisée dés
la premiére consultation en milieu spécialisé - et ceci est
possible notamment lorsque les parents habitent trés
loin. Nous préférons cependant évoquer cette formalité
a la premiére visite mais ne rédiger ce feuillet que lors de
la deuxiéme ou troisiéme visite, afin d’éviter l'avalanche
d’informations lourdes de sens lors de cette premiére vi-
site déja trés chargée émotionnellement.

Le suivi a plusieurs objectifs :
« s’assurer de l'absence d’affection oculaire addition-
nelle;

« sassurer que l'enfant utilise son potentiel visuel au
maximum (dans certaines situations de malvoyance
congénitale profonde, le nourrisson va délaisser la vi-
sion au profit des autres sens ; il est alors essentiel de
stimuler ce potentiel visuel au maximum au cours des
premiers mois et des premiéres années de vie, a l'aide
de stimuli simples) ;

« s'assurer de 'absence d’amblyopie (équilibre des com-
portements visuels de chaque ceil) ;

« s’assurer a chaque consultation que la mise en place
de 'accompagnement en basse vision via la MDPH est
bien en place et que l'enfant est suivi dans la structure
adaptée a son cas.

Le suivi médical sera initialement rapproché, avec
souvent trois visites par an initialement, puis un espace-
ment progressif. Des réfractions sous atropine, puis sous
Skiacol a partir de l'age de 5-6 ans, seront réalisées
régulierement, afin de corriger des amétropies impor-
tantes.

Amblyopie et déficience visuelle :
rééduquer ou pas ?

Il s’agit d’'un débat non résolu entre spécialistes. Dans
le cas d’une déficience visuelle précoce, 'amblyopie
fonctionnelle est la régle plus que U'exception. En effet,
l'atteinte anatomique est souvent asymétrique, le po-
tentiel de vision centrale asymétrique, et le strabisme
est larégle, a l'origine d’'une amblyopie strabique.

La présence d’'un syndrome du nystagmus précoce rend
le diagnostic du strabisme associé et la détermination
de l'ceil fixateur difficiles.

Il est admis qu’en cas d’acuité non chiffrable ni d’un ceil
ni de l'autre, (c’est-a-dire en cas de trés mauvaise vision
centrale bilatérale) une amblyothérapie n’a probable-
ment pas d’intérét reconnu. Cependant, cette notion
d’acuité visuelle non chiffrable n’est confirmable que
vers 'dge de 7 ans - auparavant, l'acuité peut encore
augmenter. Or, l'amblyothérapie aprés 'dge de 7 ans
est peu efficace, d’ol la nécessité de la prévenir aupa-
ravant en appréciant la bonne alternance de fixation.
En cas de doute sur l'acuité finale et sur l'existence
d’'une amblyopie fonctionnelle, une amblyothérapie
« raisonnable » peut étre réalisée.

Elle n'est justifiée que si le comportement visuel de
l'ceil amblyope permet a lenfant de se servir de cet
ceil. Elle est a notre avis d’autant plus justifiée en cas
de malvoyance précoce, qu'il existe un risque de perte
fonctionnelle de l'eeil dominant lié a 'affection de cet
ceil (par exemple en cas de colobome chorio-rétinien
bilatéral).
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Elle consiste alors en une occlusion séquentielle de
Uceil dominant, initialement quelques dizaines de mi-
nutes par jour chez le nourrisson, puis 1 a 2 h par jour
chez l'enfant plus grand.

Dans le cas fréquent ou l'amblyopie n’est pas certaine
et ot la nature de l'ceil dominant n’est pas connue, une
occlusion séquentielle alternante, par exemple 1 heure
un jour l'eeil droit, 1 heure l'autre jour 'ceil gauche, peut
étre utile, tant que le comportement visuel de l'enfant
montre une vision utile pendant l'occlusion. Elle a aus-
si valeur de test, permettant d’identifier précocement
une baisse d’acuité visuelle en cas de complication uni-
latérale.

2. Découverte d’une atrophie
optique non compressive chez un
grand enfant ou un jeune adulte

2.1. Premiere consultation en ophtalmologie

Un enfant de 14 ans vient en consultation pour renou-
vellement de lunettes. C'est la premiére fois que vous le
voyez. Il présente une petite myopie, mais méme sous

M. Robert

réfraction objective et subjective sous Skiacol, sa vision
ne dépasse pas 5/10¢ a chacun des deux yeux.

« Examen physique

Vous avez un doute sur la coloration des nerfs op-
tiques en temporal des deux cbtés (Figure 2). Vous ré-
alisez un OCT Retinal Nerve Fiber Layer (RNFL), qui met
en évidence une atrophie optique temporale bilatérale
(Figure 3). Cet enfant est par ailleurs en parfait état géné-
ral, sans antécédents familiaux notables. Vous demandez
la réalisation d’'une IRM dans la semaine. Celle-ci est in-

terprétée comme normale.

Paleur papillaire bilatérale des deux nerfs optiques.

ce stade les épaisseurs des secteurs nasaux sont préservées.

2.2. Premieres consultations en milieu
spécialisé

LUexamen montre donc une atrophie pathologique,
symétrique, au RNFL, sectorielle, temporale. A linter-
rogatoire, le mode de vie est sans particularité et lali-
mentation équilibrée (absence de restrictions du régime
alimentaire). La rétine est par ailleurs normale anatomi-
quement, excepté 'amincissement de la couche des cel-
lules ganglionnaires.

Larelecture de I'IRM en confirme la normalité ; notam-
ment il n’existe aucun signe radiologique de mitochon-
driopathie ; la substance blanche est par ailleurs normale

OCT RNFL typique d'une maladie de Kjer (atrophie optique dominante) : il existe une atrophie de I'ensemble des secteurs temporaux, tandis qu‘a

La vision des couleurs met en évidence une dyschro-
matopsie d’axe bleu-jaune ; le champ visuel ne montre
pas de restriction des isoptéres périphériques (scotome
caeco-central au champ visuel automatisé). L'examen du
parent présent comportant une RNFL est normal.

Vous demandez la réalisation d’un scanner cérébral
non injecté afin d’éliminer une compression des nerfs
optiques dans les canaux optiques dans le cadre d'une
ostéopétrose, ainsi que des dosages vitaminiques. Ces
deux examens ne montrent pas d’anomalie. Vous re-
voyez l'enfant avec son autre parent, dont l'acuité cor-
rigée est a 9/10¢, et dont 'OCT montre des épaisseurs
limites en temporal. Le diagnostic suspecté est donc celui
d’une maladie de Kjer (atrophie optique dominante).



Si l'examen des deux parents avait été normal, des inves-
tigations électrophysiologiques comportant des électro-
rétinogrammes, global et pattern, auraient été fortement
indiquées. Dans le cas présent, elles sont facultatives.
Vous expliquez a 'adolescent qu’il présente une atteinte
des nerfs optiques, probablement similaire a celle de son
pére, quoique plus sévére. Ceci doit étre confirmé par une
analyse génétique dont les principes sont expliqués au
patient et a ses deux parents.

Vous demandez une analyse génétique, qui confirme
une mutation dominante prédite pathogene, héritée du
pére, sur le gene OPAL

2.3. Rendu des résultats et information sur la
malvoyance

Vous expliquez qu’il s’agit d’'une maladie évolutive,
quoique généralement lentement évolutive. Il n'est pas
possible de prédire la pente évolutive de la maladie.
L'acuité peut rester stable plusieurs années voire décen-
nies ; elle peut s'altérer, souvent assez lentement.

Plusieurs questions vous sont posées sur les
perspectives de carriére et le permis de conduire.
Il est important de déconseiller les rares carrieres impli-
quant une vision fine ; de donner toutes les explications
quant aux régles concernant le permis de conduire, en
conseillant a terme un habitat et un travail ot la conduite
automobile ne soit pas impérative.

Vous donnez les conseils hygiéno-diététiques habi-
tuels - contre-indication au tabac, aux alcoolisations
massives aigués, conseils pour une alimentation saine,
riche en apports vitaminiques (mais sans suppléments vi-
taminiques), conseil de prudence de port de lunettes de
soleil en cas de beau temps. La encore, il est utile d’infor-
mer le patient sur certains traitements non validés, po-
tentiellement dangereux et sans bénéfice avéré, parfois
proposés a l'étranger.

Vous prévoyez de revoir le patient dans 6 mois, puis
tous les 6 mois initialement et tous les ans en cas de sta-
bilité clinique et anatomique. Le certificat MDPH, 4 en-
core, peut étre rédigé lors de la deuxiéme consultation,
car il n’existe pas d’urgence immédiate, hormis un place-
ment au premier rang en classe.

Si le diagnostic avait été celui d’'une neuropathie op-
tique héréditaire de Leber ou de Wolfram, le suivi aurait
été plus serré.

Particularités de la pathologie cécitante
chez l'adolescent

« Faut-il dire la vérité au patient ? ». « Oui, un peu, pas
tout de suite » répondait le Pr Jean Bernard...

Il convient en tout cas d’une part de ne pas « imposer,
en une consultation, trop d’informations non récla-
mées par le patient », d’autre part de ne jamais mentir,
de ne pas minimiser les risques évolutifs pour rassurer
notamment. La créte entre les deux écueils est parfois
étroite.

Lannonce d’'une maladie évolutive, potentiellement
cécitante, chez un adolescent notamment, est un coup
de tonnerre dans un ciel serein. Le stress parental ne
doit pas conduire a oublier l'adolescent, bien souvent
discret et apparemment placide, quoiqu’au cceur de la
question. Le retentissement psychique de lannonce
sur l'adolescent ne doit pas étre escamoté. Son écoute
est essentielle et un soutien psychologique peut étre
proposé. Les consultations initiales ont aussi ceci pour
objectif, car de nombreuses questions vont germer
dans les jours et les semaines suivant l'annonce. Une
consultation programmée, quelques mois aprés l'an-
nonce diagnostique, peut étre trés utile a cet égard.
Elle est aussi l'occasion de rédiger le volet du certificat
MDPH dés lors que des aides visuelles sont indiquées.

Conclusion

Lophtalmologiste est un médecin. A ce titre, il doit sa-
voir poser un diagnostic, mais aussi accompagner le pa-
tient « au-dela du diagnostic ».

Ainsi, nous devons répondre a ses interrogations - et
a celle de la famille dans le cas de la pédiatrie ou du grand
age - quant aux conséquences du diagnostic sur sa fonc-
tion visuelle ; 'informer des traitements existants, validés
ou au contraire a proscrire, des régles hygiéno-diététiques
recommandées dans certains cas ; partager avec lui les
données de la science, mais aussi notre marge d’incerti-
tude, par exemple en ce qui concerne la pente évolutive
d’une affection évolutive ; l'accompagner dans la prise
en charge d’'une malvoyance actuelle, avérée, mais aussi
dans le risque évolutif vers la malvoyance ; enfin prendre
en compte sa souffrance psychique et savoir l'orienter
vers les meilleurs spécialistes.

Pathologie malformative ou génétique du nerf optique...
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POUR EN SAVOIR PLUS

- https://www.has-sante.fr/jcms/p_3280027/fr/atro-
phie-optique-dominante-opal : LAtrophie Optique
Dominante OPA1

- https://www.has-sante.fr/jcms/p_3280107/fr/neu-
ropathies-optiques-hereditaires : Neuropathies op-
tiques héréditaires

- https://www.em-consulte.com/em/SFO/2017/
file_100021.html : Hypoplasies du nerf optique

136



Pathologies cécitantes :

les glaucomes

Dr Héléne Bresson-Dumont
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Malvoyance et glaucome
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1. Malvoyance et glaucome

En 2020, la population mondiale aveugle de 50 ans et
plus, représentait environ 38,5 millions de personnes. La
principale cause mondiale de cécité chez les personnes
agées est la cataracte (15,2 millions de cas [9 % Ul 12,7-
18,0]), suivie du glaucome (3,6 millions de cas [2,8-4,4])
(1), puis des dégénérescences maculaires. Mais le glauco-
me primitif 3 angle ouvert (GPAO) est la premiére cause de
cécité irréversible, soit environ 9 % de toutes les cécités
au niveau mondial (2,3).

En 2020 on a recensé environ 80 millions de patients
glaucomateux (soit 3,5 % des personnes agées de 40 a
80 ans), dont prés de 75 % sont des glaucomes a angle ou-
vert. Uestimation de la prévalence pour 2040 est de 111,8
millions (4). Le glaucome est responsable de 40 % de céci-
té monoculaire et 15 % de cécité binoculaire aprés 20 ans
d’évolution de la maladie. Le glaucome serait responsable
en France de 10 a 15 % des cas de cécité et/ou basse vision
soit environ 15 000 cas.

Les glaucomes particuliérement évolutifs a risque de cécité
Particularité du glaucome dans son retentissement fonctionnel

1.1. Le risque de cécité augmente avec I’age

En 2013, une étude rétrospective conduite en Suéde
chez 492 patients glaucomateux suivis et traités, rap-
portait des taux de cécité unilatérale de 26,5 % et 38 %
respectivement aprés 10 et 20 ans d’évolution, et un sur
six présentait une cécité bilatérale lors de son ultime
consultation chez l'ophtalmologiste (incidence 55 %
310 ans et 13,5 % a 20 ans d’évolution) (5). Le risque de
cécité en fin de vie augmente avec le niveau de pression
intra-oculaire (P10), le stade évolué du glaucome au mo-
ment du diagnostic, et avec 'dge avancé lors du décés
(5,6). Des études plus récentes retrouvent un taux plus
élevé de stades avancés avec une fréquence de 33 %
dans les tranches d’age les plus élevées (> 60 ans) (7), et
3,4 % des nouveaux cas de glaucome diagnostiqués pré-
sentaient déja une cécité unilatérale. Le caractére indo-
lore et l'absence de retentissement visuel expliquent le
retard diagnostique de ces formes cliniques de glaucome
grave, qui ne sont pas donc pas si rares, et dont le pro-
nostic est sévere étant donné 'espérance de vie actuelle.

Pathologies cécitantes : les glaucomes
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En fin de vie, on estime en effet qu’environ 18 % des pa-
tients présentent une cécité bilatérale liée au glaucome et
42 % une cécité unilatérale (4).

Pourtant, les études rétrospectives a long terme sur
des patients atteints de GPAQ, traités, dans les pays déve-
loppés, ont noté que la progression vers la cécité bilaté-
rale était relativement rare. Mais la prévalence mondiale
du glaucome a augmenté au cours des derniéres décen-
nies en raison du vieillissement de la population.

Une étude prospective randomisée lancée en 1981 a
évalué le devenir de patients présentant une PIO élevée.
Lincidence cumulée de la déficience visuelle induite par le
glaucome dans au moins un ceil est passée de 0,00 aprés 5
ans a 0,22 (intervalle de confiance [IC] 3 95 %, -0,013 0,67)
aprés 30 ans, et l'incidence cumulative de la cécité due au
glaucome dans au moins un ceil est passée de 0,00 aprés
5ans a 0,17 (IC a 95 %, 0,10-0,54) aprés 30 ans. Donc ef-
fectivement, seule une proportion relativement faible des
patients glaucomateux traités présentait une déficience
visuelle (8).

Dans une étude finlandaise, 'incidence de malvoyance
due au glaucome pour 100 000 personnes est passée de
2,3 dans les années 1980 a 3,4 dans les années 2010, mais
chez les patients glaucomateux connus et traités, elle a
diminué, passant de 3,2 dans les années 1980 a 2,1 dans
les années 2010. Lincidence de la déficience visuelle
due au glaucome a augmenté au cours des 40 derniéres
années, mais le risque de déficience visuelle chez les
patients glaucomateux traités a diminué. La déficience
visuelle survient a un 4ge plus avancé. Cela est probable-
ment d{i au diagnostic plus précoce et a 'amélioration des
traitements (9).

1.2. Le risque de cécité dii au glaucome
dans le monde

La prévalence du glaucome grave lors de la découverte
de l'affection est trés variable d’un pays a l'autre. Clas-
siquement, elle correspondait selon certaines études a
moins de 10 % des GPAO dans les pays développés, et a
plus de 50 % des formes cliniques dans les régions avec
un accés difficile aux soins (12). Donc dans le monde, le
plus grand facteur de risque de cécité due au glaucome
est d’appartenir a un pays en voie de développement. Cela
souligne encore une fois 'importance du dépistage, du
traitement précoce du glaucome et de l'accés aux soins.
Le glaucome affecte en effet de maniére disproportionnée
les personnes résidant en Asie et en Afrique (4).

1.3. Les facteurs de risque de cécité

Les raisons de la cécité au moment du décés peuvent
étre classées en trois domaines : diagnostic tardif alors
que la perte du champ visuel (CV) est déja importante,
progression de la maladie malgré le traitement, ou co-
morbidité ayant aggravé la situation. En raison de l'aug-
mentation de l'espérance de vie, les patients vivent plus
longtemps avec un glaucome et ont un risque plus impor-
tant de comorbidités. En résumé, les facteurs de risque
de cécité par glaucome sont la découverte tardive de la
maladie (CV déja trés atteint au moment du diagnostic),
lage élevé, la mauvaise compliance thérapeutique, le ni-
veau de pression intra oculaire élevé et les fluctuations
tensionnelles (10,11).

Par ailleurs, les glaucomes forment une famille ex-
trémement hétérogéne et certains types sont plus sus-
ceptibles d’entrainer une cécité, soit parce qu'ils sont
plus agressifs, en raison d’hypertonies trés importantes
(glaucome secondaire, glaucome exfoliatif), soit parce
qu'ils touchent des patients trés jeunes (glaucomes
congénitaux, juvéniles, pigmentaires). Le glaucome étant
une maladie chronique et l'espérance de vie s’allongeant,
le risque de cécité augmente si la durée de la maladie aug-
mente. Il est donc primordial de reconnaitre les glauco-
mes potentiellement agressifs ou évolutifs lors du dia-
gnostic, pour mettre en ceuvre un traitement d’emblée le
plus efficace possible et une surveillance rapprochée, en
particulier chez le jeune.

2. Les glaucomes particulierement
évolutifs a risque de cécité

Tous les glaucomes ne se ressemblent pas. Véritable
challenge de santé publique, il est indispensable de ne
pas surtraiter un patient qui ne sera jamais géné par son
glaucome, afin de ne pas altérer inutilement sa qualité de
vie, mais également de ne pas sous-traiter un glaucome
potentiellement évolutif, qui risque d’entrainer une mal-
voyance, d’autant que 'espérance de vie augmente.

La difficulté du praticien est de reconnaitre dés le dia-
gnostic initial, les glaucomes potentiellement évolutifs
pour adapter d’emblée un traitement plus efficient et
une surveillance accrue. Un traitement personnalisé du
glaucome est absolument indispensable, et il ne faut pas
hésiter a recourir rapidement a la chirurgie dans certains
cas. Le Tableau I recense la majorité des glaucomes poten-
tiellement graves (en dehors des glaucomes congénitaux).
Les glaucomes sont potentiellement trés déléteres, soit



car ils entrainent une hypertonie importante (glaucomes
secondaires pour lesquels le trabéculum est définiti-
vement ésé) soit car ils touchent des jeunes, avec une
longue espérance de vie.

Tableau I : Glaucomes particulierement susceptibles

de provoquer une malvoyance

Les glaucomes potentiellement évolutifs ont plus de risque
d’entrainer au long court une malvoyance. Il est donc
primordial de les reconnaitre, pour adapter un traitement
d’emblée plus efficient et une surveillance accrue. Une prise
en charge personnalisée est nécessaire.

« Glaucome juvénile

« Glaucome du myope

« Glaucome du mélanoderme

« Glaucome pigmentaire

« Pseudo exfoliation capsulaire

« Glaucome vasculaire avec atteinte proche du point
de fixation

- Glaucome a angle fermé
« Glaucome secondaire :
-Traumatique
- Cortisonique
-Uvéitique
-Néovasculaire

2.1. Les glaucomes chroniques a angle ouvert
(12)

Le glaucome entraine 40 % de cécité monoculaire et
15 % de cécité binoculaire aprés 20 ans d’évolution. Mais
les glaucomes forment une famille extrémement hétéro-
clite. Méme au sein des GPAO, on retrouve les « progres-
seurs » lents et les « progresseurs » rapides. Dans ces
formes de progresseurs rapides, on citera les glaucomes
juvéniles, le glaucome du mélanoderme et le glaucome du
myope, qui sont particuliérement évolutifs. Plus la ma-
ladie glaucomateuse débute précocement, plus le risque
de malvoyance est grand, puisque l'évolution naturelle
physiologique des fibres visuelles entraine déja une perte
avec l'age et elle sera accentuée par la neuropathie op-
tique. D’ou l'importance de prendre en charge efficace-
ment tout glaucome du sujet jeune.

Lexemple parfait est le glaucome juvénile (décrit plus
loin). Il s'agit d'un GPAO apparaissant dans l'enfance.
Rare, il est le plus souvent héréditaire a transmission au-
tosomique dominante, secondaire a une anomalie du dé-
veloppement du trabéculum. Il engendre une hypertonie
oculaire (HTO) rapidement trés élevée, qui explique son
potentiel particuliérement évolutif.

H. Bresson-Dumont

2.1.1. Le glaucome myopique

La myopie forte est une maladie & potentiel évolu-
tif probablement & support génétique (géne 15g14) avec
atteinte spécifique du collagéne oculaire. Il en résulte un
amincissement scléral et choroido-rétinien ainsi que des
modifications hémodynamiques engendrant une hypo-
perfusion. La prévalence du glaucome est accrue de trois
a six fois, augmentant avec le degré de myopie. Lage de
survenue du glaucome se situe en régle avant 40 ans en
cas de myopie évolutive.

Par rapport au GPAO, le diagnostic est plus difficile :
l'évaluation de la PIO est souvent faussée, et l'analyse de
UOCT et du CV est rendue plus difficile en raison des lé-
sions rétiniennes associées. On retrouve un taux élevé de
glaucomes a pression normale (GPN). Le risque de glauco-
me grave, avec cécité, est donc particuliérement élevé car
il touche des patients jeunes, les lésions sont plus impor-
tantes pour une P10 plus basse, et l'association de lésions
rétiniennes évolutives gréve en elle-méme le potentiel
visuel (Figure 1).

Glaucome du myope fort, 63 ans. Le handicap est secondaire a la
fois & des lésions glaucomateuses du nerf optique et des Iésions
rétiniennes myopiques (larges zones d’atrophie au fond d'ceil.

Pathologies cécitantes : les glaucomes
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Glaucome du myope fort, 63 ans. Le CV binoculaire est trés altéré

avec un taux médical d'incapacité de 51.

2.1.2. Le glaucome du mélanoderme

Le GPAO est plus fréquent, plus précoce, plus sévére et
plus évolutif chez les sujets mélanodermes, entrainant un
risque de cécité plus important. Les mélanodermes pré-
sentent des papilles de grande taille avec de grandes ex-
cavations, qui rendent plus difficile le diagnostic initial, et
des cornées plus fines, aboutissant a une sous-estimation
de la PIO mesurée. De plus, certaines études ont montré
une plus faible réponse au traitement médical hypotoni-
sant et un taux d’échec des chirurgies filtrantes plus im-
portant. Ce potentiel péjoratif est aggravé par un acces
aux soins plus difficile. Des études américaines ont mon-
tré que les Afro-Américains bénéficiaient moins souvent
que les personnes d'origine européenne d’'un examen
ophtalmologique et d’un dépistage du glaucome.

2.1.3. Le glaucome vasculaire a pression normale

Le GPN est un GPAO sans élévation de la PIO oui les fac-
teurs non pressionnels prédominent. Les présentations
cliniques et paracliniques sont similaires avec toutefois
une plus grande fréquence des hémorragies papillaires,
une perte plus localisée et plus centrale des fibres ner-
veuses rétiniennes, une plus grande fréquence d’atrophie
péripapillaire progressive et de déficits périmétriques plus
profonds volontiers paracentraux d’oti la nécessité de réa-
liser des CV dans les 10° centraux. Cependant, méme si
les études ont montré que le potentiel évolutif du GPN
était moins important (sans traitement dans 56 % des cas,
contre 93 % en cas de glaucome exfoliatif, et 74 % en cas
de GPAO hypertensif), il peut exister un retentissement

non négligeable sur la qualité de vie en raison du scotome
paracentral potentiellement trés invalidant (déficit visuel
central, incapacité a la conduite) (Figure 2).
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Les glaucomes secondaires sont plus évolutifs que les
glaucomes primitifs. En chef de file, nous retrouvons le
glaucome pigmentaire et le glaucome sur pseudo exfo-
liation capsulaire, sans oublier le glaucome chronique
par fermeture de l'angle, qui peuvent engendrer de fortes
hypertonies oculaires, insidieuses, et donc évoluer a bas
bruit.

Le syndrome exfoliatif est une maladie de systéme,
touchant divers organes avec atteinte préférentielle de
Uceil, de facon bilatérale et asymétrique. Il s'agit d’une
microfibrillopathie qui résulte d’'un processus anormal
d’élastose de la matrice extracellulaire, sous l'effet de fac-
teurs génétiques (LOXL1 sur le chromosome 15, CACNAIA
sur le chromosome 19) et environnementaux (rayonne-
ments ultra-violets...). Le glaucome exfoliatif est le plus
fréquent des glaucomes secondaires et touche des pa-
tients agés de plus de 50 ans. Souvent, a la découverte, le
glaucome est déja évolué sur U'ceil le plus atteint. Le dia-
gnostic clinique se fait sur la présence de matériel exfo-
liatif principalement sur l'iris et la capsule antérieure du
cristallin. Le potentiel de conversion du syndrome exfolia-
tif en glaucome est grand, et la décompensation tension-
nelle souvent rapide, car la PIO peut étre particulierement
élevée et fluctuante.

La découverte d’'un glaucome exfoliatif doit impliquer
une prise en charge thérapeutique active, efficace et ne
pas hésiter a recourir a la chirurgie, d’autant que la pro-
duction du matériel exfoliatif ne pouvant pas étre stop-
pée, la maladie continuera a s’aggraver avec l'dge : le
risque de cécité unilatérale est majeur.

La dispersion pigmentaire est plus fréquente chez les
jeunes myopes de sexe masculin. La trabéculopathie pig-
mentaire est a l'origine de 'HTO (Hypertonie oculaire),
puis de la conversion vers un glaucome pigmentaire. Ce
dernier survient dans environ 10 3 20 % des dispersions
pigmentaires. L'HTO est caractérisée par des valeurs éle-
vées et fluctuantes de PIO, qui passent souvent inaper-
cues, et entrainent une dégradation rapide et irréversible
du nerf optique, d’autant plus délétére que cela concerne
des patients jeunes.

H. Bresson-Dumont

En 2020 on a recensé 79,6 millions de glaucomes dans
le monde, dont 21 millions de GPFA. C’est une affection
particuliérement grave : 25 % des patients atteints se-
ront aveugles. Le GPFA est responsable de la moitié des
cécités dues au glaucome, soit 5,3 millions. Le risque de
cécité est plus fréquemment secondaire a des crises de
blocage subaigu qui passent inapergues, entrainant un re-
tard de diagnostic, qu’a un blocage aigu particuliérement
symptomatique. La fermeture de l'angle est progressive
avec constitution de synéchies angulaires qui détruisent

définitivement le trabéculum. Le glaucome devient alors
incontrélable, entrainant rapidement des déficits majeurs
et définitifs du CV. Le glaucome sur iris plateau est parti-
culiérement insidieux et potentiellement grave (Figure 3).
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Patient 52 ans, découverte d'un glaucome chronique a angle fermé
trés hypertone, (objectivé par I'0CT du segment antérieur Casia ®),
3 un stade tardif.
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| Chez le méme patient, les CV monoculaires étaient déja tres altérés.
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Chez le méme patient, le CVbinoculaire est déficitaire surle méridien
horizontal et en inférieur droit. Le patient n'est définitivement
plus apte a la conduite. Le risque de malvoyance augmente si la
découverte du glaucome a été faite a un stade tardif et si la PIO a
été tres importante.

2.2.4. Les autres glaucomes secondaires

Tous les glaucomes secondaires a une pathologie,
comme un décollement de rétine, un traumatisme, une
uvéite ou les glaucomes néovasculaires, sont particulié-
rement évolutifs et le pronostic dépend aussi de la mala-
die initiale. Le glaucome ne fait qu’aggraver le risque de
déficience visuelle définitive. Il n’est pas rare de voir un
patient guéri de son décollement de rétine, mais dont le
nerf optique a souffert et qui devient malvoyant en raison
d’une hypertonie secondaire liée au silicone. Les patholo-
gies initiales entrainent des lésions définitives du trabé-
culum, ce qui engendre de fortes hypertonies, rendant
souvent nécessaire le recours a la chirurgie.

- Les uvéites représentent une cause de handicap vi-
suel non négligeable. Elles sont a 'origine d’environ 10 %
des cas de cécité légale dans le monde, représentant ainsi
la 5¢ cause de cécité mondiale. 'HTO peut étre secondaire
a l'inflammation elle-mé&me ou a une hypertonie cortiso-
nique associée. On retrouve ainsi un glaucome dans 8 a
20 % des uvéites, dont l'incidence augmente avec la durée
d’évolution de 'uvéite et la durée du traitement cortiso-
nique. Certaines étiologies sont de plus grandes pour-
voyeuses d’HTO : 37 % au cours d’uvéites herpétiques par
exemple.

- Le glaucome cortico-induit qui peut survenir quelle
que soit la voie d’administration des corticoides : topique,
intravitréenne, locorégionale ou systémique. Les facteurs
de risque sont les antécédents familiaux ou personnel de
GPAO, l'age avancé ou a l'inverse le jeune 4ge, 'hypersen-
sibilité a la cortisone (prédisposition génétique liée a cer-
tains génes, notamment celui de la myociline), le diabéte
et la myopie forte. 'HTO cortico-induite résulte d'une
augmentation de la résistance a 'écoulement trabéculaire
de I'humeur aqueuse (modifications structurales du ma-
tériel extracellulaire trabéculaire). Elle débute aprés une
phase de latence de 3 semaines environ mais qui sera ré-
duite en cas de nouvelle exposition a la cortisone. 'HTO
est brutale et majeure pouvant étre rapidement délétére
en cas de GPAO pré existant. Récemment, l'utilisation
plus fréquente de corticoides par voie intravitréenne a
exacerbé les difficultés de la gestion des HTO cortico-in-
duites sévéres.

- Le glaucome post-traumatique survient soit rapide-
ment en cas de gros traumatisme en particulier avec hé-
morragie oculaire ; soit de facon trés retardée. La lésion
trabéculaire initiale est parfois oubliée et le glaucome
évolue a bas bruit, le plus souvent chez un homme jeune.
Aladécouverte, le glaucome est trés avancé, et les [ésions
définitives. Il représenterait 23 4 26 % des glaucomes se-
condaires, et 2310 % de l'ensemble des glaucomes.

- Le glaucome néovasculaire (GNV) survient essen-
tiellement dans un contexte ischémique rétinien. Toutes
les rétinopathies ischémiques, diabétiques ou les formes
ischémiques d’occlusion de la veine centrale de la rétine
(OVCR), peuvent se compliquer d’une ischémie rétinienne
et du segment antérieur, a Uorigine de néovaisseaux iriens
angulaires (10 % des cas de GNV dans les OVCR). Les HTO
sont particuliérement importantes et le pronostic visuel
dépend aussi de l'état rétinien antérieur.

- Le glaucome post-kératoplastie représente la
2¢ cause d’échec d’une greffe de cornée et de mauvaise
récupération visuelle aprés la survenue d’un rejet du gref-
fon. Lincidence s’échelonne selon les séries de 9 a 31 %
en postopératoire précoce et de 18 a 35 % en postopéra-
toire tardif. Le diagnostic et le suivi de ces glaucomes sont
difficiles, en raison de la cornée irréguliére et/ou opaque.
Le pronostic anatomique et fonctionnel est souvent trés
péjoratif.



2.3. Les glaucomes congénitaux (13) Désordres métaboliques :

Le glaucome est responsable de 5 % des cécités de l'en- 1. Mucopolysaccharidoses
fant et regroupe un vaste ensemble d’affections rares et 2. Syndrome oculo-cérébro-rénal de Lowe
polymorphes potentiellement cécitantes. Les manifesta- = [RGB

tions cliniques dépendent de 'dge de survenue et du type 4 Cy,StmOS.e . )
5. Néoplasie endocrinienne multiple 2B

de glaucome ; elles peuvent s'observer dés la naissance.

Dans les glaucomes infantiles, on retrouve deux
grandes classes : les glaucomes primaires et les glauco-
mes secondaires.

Anomalies du tissu conjonctif :

« Syndrome de Marfan
« Syndrome de Weill-Marchesani
« Syndrome de Stickler

« Les glaucomes primaires se divisent en glaucome . Syndrome de Kniest

congénital et glaucome juvénile.

Génodermatose associée a un glaucome:

« Les glaucomes infantiles secondaires regroupent les
« Neurofibromatose de type |

anomalies non acquises oculaires et/ou systémiques
(Tableau I1) et les anomalies acquises (aphaquie post

cataracte congénitale, uvéites, traumatismes, hyper-  Ectropion congénital de l'uvée
+ Neevus d’Ota

Autres anomalies systémiques associées a un glaucome :

tonie a la cortisone, tumeurs intraoculaires, hyperten-

sion veineuse épisclérale secondaire, glaucomes néo Anomalies chromosomiques -
Autres syndromes plus rares et glaucome congénital :

vasculaires et 3 angles fermés). Le pronostic des ano-

malies acquises dépend aussi de la pathologie asso- > SEITETE € U e

« Rubéole congénitale

« Syndrome alcoolo-feetal

« Syndrome d’Hallerman-Streiff-Francois

« Syndrome hépato-cérébro-renal (Zellweger)
« Dysplasie oculo-dento-digitale

« Syndrome oculo-facio-cardio-dental

ciée.

Tableau Il : Glaucomes associés a une anomalie

oculaire et/ou systémique (13)

La plupart des maladies rares pouvant étre associées a un

glaucome bénéficient d’un protocole national de diagnostic et + Syndrome de Marshall
de soins (PNDS) : https://www.has-sante.fr/jcms/c_1340879/ « Syndrome Nail-Patella
fr/protocoles-nationaux-de-diagnostic-et-de-soins-pnds « Syndrome de Lowry-MacLean

« Syndrome de Melnick-Needles

Glaucomes dysgénésiques :

1. Irido-gonio-dysgénésies

2.3.1. Le glaucome congénital primitif
- anomalie et syndrome d’Axenfeld

- anomalie et syndrome de Rieger (PITX2 loci RIEG1 4q25-27 Le glaucome congénital primitif est le plus fréquent des
et FOXC1 6p25), syndrome SHORT glaucomes de l'enfant. C'est une urgence diagnostique et
» aniridie (PAX6) thérapeutique. La plupart surviennent sporadiquement,

« microcorie congénitale

2. Cornéo-irido-gonio-dysgénésies : opacifications
cornéennes congénitales
« anomalie et syndrome de Peters

cependant des antécédents familiaux sont présents dans
10 415 % des cas et sont autosomiques récessifs avec une
pénétrance variable (trois loci ont été identifiés GLC3A,

. sclérocornée congénitale GLC3B, GLC3C, dont le géne CYPIBI situé sur le chromo-
« staphylome du segment antérieur some 2p21 codant pour un cytochrome P450). Chez les ju-
3. Cornéo-dysgénésies meaux et dans la descendance des patients sans antécé-
+ mégalocornée congénitale dent de consanguinité, le risque de glaucome congénital
Glaucomes associés a des malformations vasculaires de la primitif est inférieur 3 5 %.

face (angiome plan) : Lincidence est estimée a 1 sur 18 500 naissances en n

+ Maladie de Sturge-Weber-Krabbe Europe occidentale, elle est majorée dans les populations £

+ Syndrome de Klippel-Trenaunay avec taux de consanguinité élevé. Le plus souvent bilaté- kS

» Phacomatose pigmentovasculaire ral, asymétrique, il survient dans 80 % des cas durant la 5

« Cutis marmorata telangiectica o\ . . o N . 0

premiére année de vie et dans 25 % des cas a la naissance. w
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Il est lié 3 une anomalie de développement du trabécu-
lum et entraine une résistance a l'‘écoulement de 'humeur
aqueuse. Le pronostic dépend de |'age de survenue (et du
dépistage) et de la sévérité de l'élévation pressionnelle. Il
s’agit d’'une urgence chirurgicale.

2.3.2. Le glaucome juvénile

Le glaucome juvénile a angle ouvert est une maladie
rare, grave car potentiellement cécitante, sans atteinte
systémique associée. Il touche les enfants de 3 a 18 ans
et représente 6 % des glaucomes primitifs avec une inci-
dence de 0,32/100 000 des moins de 20 ans. Il est tou-
jours bilatéral et volontiers asymétrique. Les glaucomes
juvéniles familiaux ont une transmission autosomique
dominante. Cing loci ont été incriminés (GLCIA, GLCI),
GLCIK, GLCIM, GLCIN) mais seul le géne GLCIA codant pour
la myociline a été identifié. Le glaucome juvénile semble
plus fréquent chez les sujets mélanodermes.

Ce glaucome évolue a bas bruit et passe de ce fait long-
temps inapergu. L'évolution se fait généralement vers une
PIO trés haute, une excavation papillaire majeure et des
déficits campimétriques sévéres imposant un traitement
médical et chirurgical urgent. Malgré le degré d’HTO, il est
asymptomatique initialement et doit étre recherché sys-
tématiquement en cas d’antécédents familiaux.

2.3.3. Pronostic fonctionnel

La prise en charge du glaucome de l'enfant dépend du
type de glaucome, de sa sévérité initiale et de son carac-
tére isolé ou associé a d’autres pathologies. Les glauco-
mes secondaires sont le plus souvent plus graves. Le
traitement consiste a lutter contre 'hypertonie (le plus
souvent chirurgicalement), prendre en charge l'amétro-
pie et l'amblyopie (qui peuvent alourdir le pronostic avec
éventuellement un strabisme et un nystagmus), et traiter
Uopacité cornéenne séquellaire. Il faudra y associer la ri-
gueur d’une surveillance « a vie » dont dépendra la qualité
de la vision finale.

Dans tous les cas, l'évolution a long terme comporte
un risque de récidive et de séquelles fonctionnelles im-
portantes. Aujourd’hui, le glaucome de l'enfant est tou-
jours une pathologie cécitante potentiellement. Pour les
glaucomes secondaires ol la cécité est inévitable (opa-
cités cornéennes congénitales bilatérales), 'ophtalmolo-
giste devra diriger ces enfants le plus vite possible vers
des centres spécialisés pour malvoyants.

3. Particularité du glaucome dans
son retentissement fonctionnel

Le glaucome serait responsable en France de 10 a 15 %
des cas de cécité et/ou basse vision soit environ 15 000
cas (14). Mais avant ces cas extrémes de malvoyance, il
existe souvent un retentissement sur l'aptitude a cer-
taines taches de la vie quotidienne, dont le patient ne
prend souvent pas vraiment conscience au début. Pour
les reconnaitre, il faut un interrogatoire attentif et orien-
té. L'aptitude officielle dans le glaucome dépend princi-
palement du retentissement de la maladie sur le CV et
lacuité visuelle. En pratique courante, les répercussions
de la maladie sont trés différentes suivant les patients, et
sont fonction de la gravité de la maladie, de la localisation
des scotomes, qui peuvent évoluer variablement, et de la
bilatéralité ou non de l'atteinte (15).

Le plus souvent, au début de la maladie, les déficits
sont périphériques et compensés en binoculaire, nen-
trainant que peu de répercussions dans la vie de tous les
jours. Le patient n’étant pas géné, le dépistage peut étre
tardif et adhérence au traitement médiocre. Tant que le
CV binoculaire est conservé, soit car l'atteinte est unila-
térale ou trés asymétrique, soit car les déficits se com-
pensent, le retentissement reste faible.

Toutefois certaines formes, comme les glaucomes vas-
culaires a pression normale, peuvent entrainer des sco-
tomes para centraux, méme a un stade débutant de la ma-
ladie, trés génants dans la vision fine et la lecture surtout
en cas d’atteinte de l'ceil directeur.

L'acuité visuelle centrale est mal corrélée aux scores
qualité de vie puisqu’elle ne se dégrade qu’en fin d’évo-
lution de la pathologie. Il faut que le glaucome soit arrivé
a un stade sévére pour que le retentissement soit réel-
lement percu par le patient. En raison du phénomeéne de
complétion, le patient glaucomateux, méconnaissant ses
déficits campimétriques, est incapable d'évaluer lui-méme
'ampleur de son déficit, son aptitude a la conduite (Fi-
gure 4), et ne consulte généralement qu’a un stade avancé
de la maladie. Pourtant la plupart des patients adaptent
d’eux mémes leurs activités a leur niveau de déficit (16),
les réduisant le plus souvent insidieusement. A un stade
avancé de la maladie, le handicap fonctionnel devient gé-
nant dans les actes de la vie courante (se laver, s’habiller,
s'alimenter, se déplacer, a pied ou en conduite automobile,
s'orienter, lire, conserver son emploi) et augmente de fa-
con significative le nombre de traumatismes et d’accidents
(12). Latteinte du champ visuel est généralement un fac-
teur prédictif de la capacité a la conduite automobile, mais
ceci est encore plus significatif dans le glaucome (17), en
particulier lorsque le CV binoculaire est inférieur 3 100°.



H. Bresson-Dumont

Figure 4.1
care 2 en sensibifts

Cane 20 en sensibiits

H. Bresson-Dumont

Découverte a 65 ans d’'une hypertonie a 55 mmHg sur pseudo exfoliation capsulaire. Apres chirurgie du glaucome, la
P10 est stabilisée et l'acuité visuelle reste 3 9/10P2. Le patient na pas pris conscience de son CV altéré et ne veut pas
arréter de conduire. (Figure 4.1) CV 24-2 standard tres altéré, le CV binoculaire retrouve bien les atteintes a prédominances
périphériques (Figure 4.2), ainsi que le CV Goldmann (Figure 4.3).
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3.1. Les déficits déléteres

D’aprés Murata et collaborateurs (18), ce sont les
scotomes situés le long du méridien horizontal qui sont
les plus délétéres. Une autre étude (19) a corrélé des at-
teintes spécifiques de clusters du champ visuel avec la
qualité de vie. Les clusters dans 'hémichamp inférieur
du meilleur ceil ont été plus fortement corrélés avec la
qualité de vie, et la capacité a effectuer des activités de
la vie quotidienne (20), que ceux de l'ceil le moins bon, en
particulier, le champ visuel para central inférieur. Pour la
conduite, c’est I'hémichamp supérieur du meilleur ceil qui
était le plus important.

En résumé, l'atteinte centrale ou para centrale handi-
capera la vision fine, la lecture, la localisation des objets,
alors qu’une atteinte périphérique, un rétrécissement
périphérique concentrique par exemple, retentira sur les
déplacements par manque de localisation des obstacles -
les courses dans un supermarché, peuvent devenir un vrai
cauchemar. A un stade tardif de la maladie, certains pa-
tients gardent uniquement un CV périphérique (Figure 5),
alors que d'autres uniquement le CV central. Dans ce der-
nier cas de figure, se rajoute souvent une incompréhen-
sion de la famille qui ne comprend pas pourquoi le patient
est malvoyant, alors qu'il lit Parinaud 2.

EXAVEN DU GHAMP VISUEL

Patient de 79 ans. Découverte d'un glaucome juvénile grave a I'age de 40
ans. Le glaucome a évolué malgré la prise en charge et son CV actuel est
restreint a un ilot temporal bilatéral. Le risque de malvoyance augmente
avec l'age.

3.2. Le bilan fonctionnel

Le retentissement fonctionnel chez le glaucomateux
est donc trés polymorphe. Le bilan ne doit donc pas se
résumer au CV standard 24-2 : il faut associer dans les
formes centrales, un CV dit maculaire 10-2 pour connaitre
(et suivre) le point de fixation et un champ visuel étudiant
les 60° centraux pour évaluer les déficits périphériques.
Un CV de Goldmann est intéressant lors d’une atteinte
grave, surtout si le CV standard est « noir ». Il permet
d’objectiver la persistance d’'un CV périphérique, souvent
temporal, primordial a conserver, car trés utile pour se

déplacer. Le CV binoculaire termine le bilan et donne une
bonne évaluation de la qualité de la vision centrale et pé-
riphérique du patient, ainsi que des répercussions de ces
atteintes dans la vie courante.

Pour résumer, les deux éléments les plus discriminants
pour appréhender au mieux le retentissement réel sur la
qualité de vie, sont l'analyse du champ visuel binoculaire
et le statut visuel du meilleur ceil (21).

3.3. La prise en charge

Le retentissement fonctionnel du glaucome engendre
de forts colits associés et un impact social majeur (22).
Bien que la cécité soit un risque réel, la plupart des per-
sonnes atteintes de glaucome chronique ne souffriront
pas de déficience visuelle grave et conserveront une
bonne qualité de vie. Cependant, il existe souvent une at-
teinte campimétrique charniére, ot l'on atteint un point
de basculement, et ot la perte de la vue a un impact signi-
ficatif sur la qualité de vie et sur l'état psychologique du
patient. Le glaucome a un impact négatif sur l'auto-éva-
luation par les patients de leur fonctionnement visuel, de
leur mobilité, de leur indépendance et de leur bien-étre
émotionnel, en particulier chez ceux qui sont a un stade
avancé de la maladie (23). Lautonomie du patient est af-
fectée et la gestion de la dépendance du patient repré-
sente une charge importante pour la société. La question
de la prévention est importante : la perte de la vision dans
le glaucome augmente en effet de fagon significative les
risques d’hospitalisation, de dépression, de chutes ou
d’accidents, de blessures ou de fractures du fémur, d’acci-
dents de voiture (16).

La prévalence du glaucome augmente fortement avec
l'age (12,3 % en moyenne dans le monde) et provoque
d’importants problémes de qualité de vie, qui s'ajoutent
aux diminutions des capacités physiques (arthrose, sur-
dité, etc.) et aux possibles détériorations cognitives dues
a l'age (24). Dans les stades évolués, cette neuropathie
optique entraine une perte d’autonomie et devient un
handicap.

En matiére de rééducation fonctionnelle des glauco-
mateux graves, la prise en charge sera bien sir différente
selon le déficit campimétrique, a prédominance central ou
périphérique. Cela dépend aussi de l'age du patient, des
comorbidités, de sa plasticité cérébrale et de son entou-
rage. Linterrogatoire est un point essentiel du bilan. Par
des questions orientées, et éventuellement des question-
naires de qualité de vie, on peut aider le patient a prendre
conscience de la géne fonctionnelle, pour orienter ensuite
la rééducation.



Il nest pas utile de proposer des aides techniques a
fort grossissement si'atteinte centrale est prédominante.
Il faut privilégier alors les techniques de rééducation de
balayage et d’exploration active de l'espace visuel. De
plus certaines équipes préconisent la pratique réguliére
de sport qui ralentit le risque de déficience visuelle (25).

4. Conclusion

Dans le monde, le glaucome est la premiére cause de cé-
citéirréversible et représente environ 10 % de toutes les cé-
cités. Parallélement, le nombre de patients glaucomateux
augmente en raison de l'allongement de 'espérance de vie,
et on estime qu'il y en aura plus de 110 millions en 2040.
En France, le glaucome serait responsable de 10 3 15 % des
cas de cécité et/ou basse vision soit environ 15 000 cas.
Pourtant, la cécité due au glaucome reste relativement
rare, compte tenu de la proportion croissante de patients
glaucomateux. En fait, les glaucomes forment une famille
extrémement hétérogéne et certains types sont plus sus-
ceptibles d’entrainer une cécité que d’autres. Les facteurs
de risque de cécité sont la découverte tardive du glaucome
(CV déja tres atteint du moment du diagnostic), I'age élevé,
la mauvaise compliance thérapeutique, le niveau de pres-
sion intra oculaire élevé et les fluctuations tensionnelles.
Le caractére indolore et 'absence de retentissement vi-
suel expliquent le retard diagnostique de ces formes cli-
niques graves. Les glaucomes les plus évolutifs sont ceux
qui engendrent de fortes hypertonies, comme les glauco-
mes sur pseudo exfoliation capsulaire, les glaucomes
secondaires, les glaucomes chroniques par fermeture de
l'angle (qui engendrent la moitié des cécités par glaucome
dans le monde), ou ceux dont le terrain est plus fragile,
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L'évaluation

AW

. Conclusion

La déficience visuelle touche plus de 2 millions de per-
sonnes en France et prés de 285 millions de personnes
dans le monde. Définie par une vision inférieure a 3/10¢,
non améliorable par la correction optique, les médica-
ments ou par la chirurgie, elle constitue une cause ma-
jeure de handicap. Les personnes dgées de plus de 60 ans
sont majoritairement concernées et représentent plus de
80 % des sujets déficients visuels (1).

Les troubles cognitifs associés sont fréquents et géné-
ralement sous-diagnostiqués ou diagnostiqués a un stade
évolué, les limitations présentées par le patient étant im-
putées aux difficultés visuelles. De nombreuses études
révélent l'augmentation de fréquence des troubles cogni-
tifs chez les personnes dgées déficientes visuelles compa-
rativement aux personnes agées « bien-voyantes » (2,3).

Parallélement, des atteintes des voies visuelles et/ou
cérébrales postérieures peuvent entrainer des troubles
visuels et cognitifs, comme apreés certains accidents vas-
culaires cérébraux, traumatismes craniens ou dans le
cadre de démences touchant les régions postérieures.

Les troubles cognitifs diagnostiqués chez les personnes atteintes de déficience visuelle
Les atteintes neurologiques responsables de difficultés visuelles et/ou neuro-visuelles

Le dépistage précoce des troubles cognitifs et visuels
associés permet de mettre en place une prise en charge
individuelle afin d’améliorer les capacités fonctionnelles
de la personne.

1. I’évaluation

1.1. I’évaluation visuelle

L'évaluation de la déficience visuelle, réalisée en bi-
néme par un ophtalmologiste et un orthoptiste sensibi-
lisés a la basse vision, permet de caractériser la fonction
visuelle et la vision fonctionnelle du patient. Celle-ci com-
prend, au minimum :

- un bilan sensoriel qui évalue les acuités visuelles, le
champ visuel binoculaire et la vision des contrastes
(4);

« un bilan moteur centré sur la qualité de la fixation, les
saccades et les mouvements oculo-céphaliques ;

« un bilan fonctionnel évaluant les stratégies compen-
satrices, la coordination oculo-manuelle, la vitesse de
lecture si celle-ci est possible ainsi que les besoins de
grossissement.
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D’autres outils diagnostiques tels que I'OCT, la micro-
périmétrie et l'électrophysiologie visuelle peuvent étre
associés en complément (5).

Ce bilan permet de classer le patient selon les 5 caté-
gories de 'OMS, de la déficience visuelle modérée [1] et
sévére [2] a la cécité profonde [3], presque totale [4] et
totale [5], (6). Lors de cette évaluation sont recherchés les
difficultés du patient, la réalité de ses besoins par rapport
a ses demandes, son potentiel d’adaptabilité ainsi que des
signes d’anxiété ou de dépression associés.

1.2. L’évaluation cognitive

Le dépistage et l'évaluation des troubles cognitifs as-
sociés aux difficultés visuelles est 'un des enjeux clés
pour adapter une prise en charge personnalisée.

«Le Mini-Mental State Examination (MMSE) est un
outil de dépistage simple des troubles cognitifs et de
réalisation rapide. Il mesure briévement les capacités
d’orientation dans le temps et l'espace, de rappel im-
médiat, de mémoire verbale a court terme, de calcul,
de langage et de praxies constructives.

« Le Montreal Cognitive Assessment (MOCA), sections
les troubles cognitifs : mémoire a court terme, habi-
letés visuospatiales, fonctions exécutives, attention,

concentration, mémoire de travail, langage et orienta-
tion dans le temps et l'espace. Les épreuves quiy sont
proposées sont souvent plus complexes que celles
retrouvées dans le MMSE. Il permet le dépistage d’at-
teintes neurocognitives légéres, n‘ayant pas leffet
plafond observé avec le MMSE. Un score > 26/30 té-
moigne de l'absence d’atteinte neurocognitive (7).
Ces deux outils simples de dépistage cognitif fréquem-
ment utilisés, sont limités par les capacités visuelles du

patient. Ils ne sont pas adaptés en cas de déficience vi-

suelle sévere ni de cécité, le sens de la vue étant requis

pour une grande partie des items tels que lire la consigne,
copier un dessin ou reproduire les gestes de l'examina-
teur.

«La COGEVIS est un test simple, récemment va-
lidé par notre équipe pour évaluer les fonctions co-
gnitives des personnes déficientes visuelles. Cette
échelle, libre de droit, ne fait pas intervenir la vue lors
de la passation des différents items. Elle est évaluée
sur 30 points. Les patients obtenant un score infé-
rieur ou égal a 24/30 présentent des troubles cogni-
tifs et peuvent étre orientés vers un neurologue et /
ou un gériatre afin de compléter le bilan cognitif (8)
(Figure 1).

Figure 1
COGEVIS

Apprentissage : /3
« Je vais vous lire trois mots. Essayez de les retenir car je vous les redemanderai tout a ['heure : Limonade, Sauterelle,
Camion ». « Pouvez me rappeler les trois mots ? »
Limonade o/
Sauterelle on
Camion O/1
Orientation: /5
« Je vais vous poser quelques questions concernant la date du jour et l'endroit ol nous nous trouvons ».
1. En quelle année sommes-nous ? Oon
2.En quel mois ? Oon
3.Quel jour de la semaine ? on
4.Quel est le nom de 'hépital / clinique / établissement oti nous sommes ? on
5.Dans quelle ville sommes-nous ? Oon
Attention et calcul : /3
« Comptez a partir de 100 en retirant 7 a chaque fois jusqu’a ce que je vous arréte. 100-7... » :
1.93 Oon
2.86 a1
3.79 Oon
Langage: /8
« Je vais vous poser quelques questions, essayez d’y répondre le plus précisément possible ».
1. Quel objet permet de donner 'heure ? on
2.Quel objet utilise-t-on lorsqu'’il pleut ? /1




« Ecoutez bien et faites ce que je vais vous dire »

3.Prenez la feuille de papier posée sur la table devant vous avec votre main droite 0o/
4.Pliez-la en deux on
5.Et jetez-la par terre O/

Fluences lettre S (en 1 mn) :

« Nommez un maximum de mots différents commencant par la lettre S, par exemple des animaux, des plantes...
mais pas de noms propres (prénoms, noms de villes ou de pays) ».

Détails de cotation: 3:>10mots/2:6a9 mots:1:3a5mots/0:2 mots ou moins 0a/3
Praxies: /3

« Comment faites-vous avec la main pour faire... ».

1. Salut militaire O/1
2.Envoyer un baiser 0/1
3.Boire un verre O/1

Reconnaissance tactile : /2

« A présent, vous allez devoir reconnaitre des objets que je vais déposer dans votre main un par un.

Quel est le nom de cet objet ? »

1. Piéce de monnaie /1
2.Stylo /1

Rappel des trois mots : /3
« Pouvez-vous rappeler la liste de mots que vous deviez retenir tout a I'heure ? ».

1. Limonade 01
2.Sauterelle O/1
3.Camion O/1

Fonctions exécutives : /3

Similitudes : « en quoi se ressemblent... »

1. Une banane et une orange ? 01
2.Une table et une chaise ? 01
3.Une tulipe, une rose et une marguerite ? an

Figure 1: Echelle COGEVIS avec les consignes de passation.

+ Le carnet de dépistage neuro-visuel développé par Figure 2
le Dr Lebas et le Pr Vighetto (Club de Neuro-ophtal-
mologie) est un outil simple de dépistage, d’évaluation
des capacités de reconnaissance des objets et des
visages, d’analyse d’une scéne complexe, des capaci-
tés visuo-spatiales ainsi que de la reconnaissance des
couleurs (9) (Figure 2).

- Le test des cloches permet une évaluation quantita-

4

ECITES

tive et qualitative de la négligence visuelle & proximi-

4

té de l'espace extra personnel, demandant au patient
d’entourer les cloches présentes sur une page remplie

d’objets multiples.

Le carnet de dépistage neuro-visuel (Club de Neuro-
Ophtalmologie Francophone)
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De nombreux tests cognitifs peuvent étre proposés, la
majorité nécessitant des capacités visuelles suffisantes.
En cas d’anomalies des fonctions cognitives et/ou neu-
ro-visuelles, un bilan auprés de professionnels neuropsy-
chologues est généralement nécessaire afin d’évaluer
précisément les capacités résiduelles.

2. Les troubles cognitifs
diagnostiqués chez les personnes
atteintes de déficience visuelle

Outre son impact fonctionnel direct, la déficience vi-
suelle augmente le risque de développer des troubles co-
gnitifs.

Lors d’une étude sur la DMLA, les troubles cognitifs
était 6 fois plus élevés dans le groupe qui présentait une
acuité visuelle inférieure a 2/10¢, versus celui avec une
acuité visuelle comprise entre 2/10¢ et 10/10¢°. Le score du
test MMSE était diminué de fagon significativement plus
marquée dans les DMLA de type atrophique que dans les
DMLA de type cedémateuse. De méme, une étude montre
une augmentation des troubles cognitifs chez les patients
malvoyants hospitalisés dans des unités de gériatrie (2, 3).

Lors d’'un bilan cognitif systématique a l'entrée dans un
service de rééducation visuelle, 37 % des personnes dgées
de plus de 60 ans présentaient des troubles cognitifs de
découverte fortuite (8).

La présence de troubles cognitifs authentifiés et carac-
térisés n'exclue pas la prise en charge des personnes défi-
cientes visuelles. Au contraire, une réadaptation de début
précoce est souhaitable afin de préserver un certain degré
d’autonomie. Celle-ci devra étre adaptée aux difficultés et
aux souhaits du patient :

- en cas de déficience visuelle modérée isolée, les pa-
tients sont orientés en premiére intention vers un bi-
néme orthoptiste-opticien spécialisé en basse vision.
Cette prise en charge en libéral permet d’optimiser les
stratégies visuelles et d’adapter des aides optiques ;

. en cas de déficience visuelle sévére, de cécité ou de
déficience visuelle modérée associée a une autre pa-
thologie invalidante, une prise en charge multidiscipli-
naire est préférable par exemple dans des centres de
rééducation de type Soins de Suite et de Réadaptation

(SSR), des structures sanitaires telles que les Services

d’Accompagnement Médico-Social pour les Adultes

Handicapés (SAMSAH) ou des Services d’Accompa-

gnement a la Vie Sociale (SAVS). Ces structures per-

mettent une prise en charge pluridisciplinaire globale,
comprenant de 'orthoptie basse vision, de la locomo-
tion, de la psychomotricité, de la communication, des
activités de la vie journaliére, de 'ergothérapie analy-
tique, de Uoptique basse vision, un soutien psycholo-

gique et des entretiens avec l'assistante sociale (10)

(Tableau I - voir page suivante).

De nombreuses études ont rapporté l'efficacité de la
rééducation. Dans une étude prospective incluant 779 pa-
tients, Goldstein a montré une amélioration de la lecture,
de la fonction motrice visuelle, de la mobilité ainsi que la
régression des symptdmes dépressifs (11) chez 44 % des
patients.

3. Les atteintes neurologiques
responsables de difficultés visuelles
et/ou neuro-visuelles

3.1. Les amputations du champ visuel

« Lhémianopsie latérale homonyme (HLH)

C'est l'amputation du champ visuel aprés une lésion
des voies optiques située en arriére du chiasma optique :
40 % des HLH impliquent des lésions du lobe occipital,
30 % du lobe pariétal, 25 % du lobe temporal, et 5 % du
tractus optique et du noyau géniculé latéral (12).

Ce trouble est présent chez 30 % des patients ayant
souffert d’'un accident vasculaire cérébral. Il est également
retrouvé apres certains traumatismes craniens graves ou
des démences de type atrophie corticale postérieure.

Le déficit du champ visuel est (Figure 3) :

. controlatéral a la lésion;

« latéral et homonyme : il affecte la méme étendue de
champ visuel pour les deux yeux ;

« congruent : les atteintes de chacun des deux yeux sont
symétriques au point de pouvoir se superposer ;

« complet ou partiel selon 'étendu du déficit ;

« avec ou sans épargne maculaire.



Professionnels

Tableau I : Les différents métiers impliqués dans la prise en charge

des personnes déficientes visuelles

Réadaptation

Aides techniques

Ophtalmologiste Confirmer le diagnostic étiologique et Examen clinique, échelles d’acuité visuelle, de vision
évaluer le potentiel évolutif des contrastes et réfraction.
Evaluer la fonction visuelle et la vision Informer les patients et les proches sur la déficience
fonctionnelle visuelle
Orthoptiste Travail des stratégies visuelles, telles que Agrandisseur
U'excentration et le balayage Monoculaire, Keppler...
Améliorer la lecture Essais de filtres avec différentes nuances de
Appropriation des aides optiques transmission lumineuse et d’éclairage adapté
Opticien Essais et adaptation des aides optiques Correction optique adaptée

Lunettes loupe

Loupe optique

Loupe électronique

Agrandisseur

Monoculaire, Kepler...

Essais de filtres avec différentes nuances de
transmission lumineuse et d’éclairage adapté

Instructeur en locomotion

Marche

Technique de guide

Déplacement seul en extérieur
Utiliser les transports en commun
Orientation vers écoles de chien guide

Repéres (plan du quartier en relief, simulation...)
Canne de signalement, canne de détection, canne
électronique

GPS

Logiciel d’aide pour les transports en commun

Psychomotricien

Travail du déroulé du pas et de la posture
Travail de l'équilibre

Travail des prises de repéres externes/
internes

Plateau technique adapté

Ergothérapeute et
“AVJistes*”

Participation aux activités de la vie
quotidienne : mise en situation : cuisine,
tenue a table, courses, couture, ménage,
paiement, soins personnels...
Planification des actions

Aides techniques non optiques telles que l'éclairage,
la vaisselle contrastée, les marquages en relief,
les détecteurs de couleur...

Instructeurs

en communication
(éducateurs,
ergothérapeute,
professeur...)

Braille
Utilisation de l'ordinateur et de la tablette
Ecriture manuelle

Matériel de Braille (lecture et écriture)

Logiciel informatique (grossissement et/ou retour
vocal)

Tablette

Guide ligne et guide chéque

Assistante sociale

Les droits

Carte de stationnement

Aides financiéres compensatoires
Aides humaines

Financement de matériel

Psychologue

Evaluer et aider a l'intégration du handicap
Détecter les symptdomes d’anxiété et/ou de
dépression

Groupes de parole
Suivis individuels et familiaux

AV] : Accompagnant en Autonomie dans la Vie Journaliére
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Champs visuels automatisés d’un patient qui présente
une hémianopsie latérale homonyme droite.

Aprés le diagnostic d'une hémianopsie latérale homo-
nyme, une prise en charge orthoptique peut permettre
'amélioration de la récupération visuelle. Lenjeu principal
pour un adulte sans trouble cognitif associé est la reprise
de la conduite automobile, le permis B nécessitant 120°
de champ visuel horizontal. Cette rééducation de 'hémia-
nopsie latérale homonyme fait intervenir :

« des techniques de substitution avec lutilisation de
prismes qui décalent une partie du champ visuel
aveugle vers le champ visuel pergu. Cette méthode est
maintenant abandonnée du fait de 'absence d’amélio-
ration durable;

«des techniques de compensation : Les patients
pointent des stimuli visuels localisés dans ['hémi
champ aveugle de facon répétée. Lutilisation de per-
ceptions multimodales auditives associées au visuel
améliore les résultats ;

« des techniques de restauration, au travers du déve-
loppement de stratégies oculomotrices localisées no-
tamment sur les bords du champ visuel aveugle, per-
mettent d’augmenter la taille du champ visuel pergu
aprés plusieurs semaines d’entrainement (13,14).

* La cécité corticale

La cécité corticale est une perte des sensations vi-
suelles liée a une atteinte bilatérale des cortex occipitaux.
L'acuité visuelle est effondrée et le champ visuel non ré-
alisable avec une normalité de 'examen ophtalmologique
et la préservation des réflexes photomoteurs. La confir-
mation clinique se fait sur l'abolition du clignement a la
menace ainsi que du nystagmus optocinétique. Limagerie
retrouve des lésions occipitales bilatérales. Sont fréquem-
ment associées une anosognosie, qui est la méconnais-
sance du trouble ainsi que des hallucinations visuelles.
Ces hallucinations doivent étre systématiquement re-
cherchées afin d’éliminer des crises d’épilepsies partielles
et de rassurer le patient sur leur diminution avec le temps.

La prise en charge repose sur la présence d'une « vi-

sion aveugle » ou « blindsight » qui est la persistance de
fonctions visuelles inconscientes lors de l'atteinte des
aires visuelles. Elle est caractérisée par la capacité de lo-
calisation d’un stimulus présenté dans le champ visuel
aveugle, voire de lidentifier, sans que ce stimulus ne
soit consciemment pergu. Les patients avec une « vision
aveugle » peuvent également suivre une cible ; entrainant
le mouvement des yeux en relation avec les déplacements
de la scéne visuelle. Des travaux ont mis en évidence la
perception affective de cette vision, avec la capacité de
percevoir des émotions lors de la présentation de visages
et ce de fagon plus marquée lors de la peur ou du danger.

La « vision aveugle » peut étre classée en deux catégo-
ries, selon la sévérité de l'atteinte. Le type 1 est la capa-
cité de discrimination visuelle en 'absence d’information
consciente alors que dans le type 2, le patient a une vague
impression que quelque chose se passe.

Deux systémes principaux sont impliqués dans la « vi-
sion aveugle » :

« le premier, le systéme rétino-colliculo-thalamo-amyg-
dalien, part de la rétine, passe par le colliculus supé-
rieur et par le thalamus et se termine dans l'amygdale.
Ce noyau est impliqué dans la perception des émo-
tions;

«le second, le systéme géniculo-extra-strié, part de la
rétine, fait relai au niveau du corps géniculé latéral,
pour se terminer directement dans les aires visuelles
extra-striées, principalement dans l'aire V5. Cette der-
niére fait partie de la voie dorsale, ou voie du « oU ».
Aucun de ces deux systémes ne passe par le cortex

visuel primaire qui joue un réle primordial dans la per-
ception visuelle consciente. Des études en imagerie ainsi
qu’en stimulation magnétique transcranienne, ont mis en
évidence la réouverture de voies vestigiales chez ces pa-
tients (15).

Lensemble de ces techniques de réhabilitation utilise
les capacités de blindsight afin d’apporter aux patients
une meilleure utilisation de leur perception visuelle in-
consciente dans I'hémichamp aveugle (13,16).

3.2. Les troubles de I’organisation de ’espace

* La négligence spatiale unilatérale
La négligence spatiale unilatérale (NSU) est définie
comme l'incapacité a prendre en compte des stimuli ve-
nant de 'hémi-espace opposé a la lésion cérébrale. Il ne
s’agit pas d’un déficit visuel a proprement parler mais plu-
tét d’'un déficit attentionnel.
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Contrairement a 'hémianopsie latérale homonyme
dont le référentiel est la position des yeux, la NSU est
centrée sur la position du corps. Le patient atteint de NSU
aura beau tourner la téte et les yeux vers son coté défici-
taire, il n’en améliorera pas la perception. En clinique, le
patient ignore notamment les aliments qui se trouvent du
c6té gauche de son assiette.

Les principales étiologies font suite a des lésions cé-
rébrales droites incluant le lobe pariétal, fréquemment
d'origine vasculaire, post AVC.

La rééducation est limitée par 'absence de conscience
des troubles. En pratique, la prise en charge orthoptique
ainsi que la pratique des jeux vidéo permettent de travail-
ler les mécanismes d’attention et d’améliorer le champ
visuel conscient percu (16).

* Le syndrome de Balint
Le syndrome de Balint correspond a l'association :

« d’'une ataxie optique : incapacité a réaliser un geste
sous le contréle de la vue;

« d’'une simultagnosie : incapacité a percevoir simulta-
nément deux objets (Figure 4) ;

« et d’'une apraxie du regard : incapacité a diriger le re-
gard sur commande, il en résulte une fixité du regard.
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Test simple de simultagnosie (carnet de dépistage neuro-visuel).

Il traduit un dysfonctionnement de la voie occipito-pa-
riétale, la voie du « OU ». Les principales étiologies sont
les maladies neurodégénératives, soit primitive dans
l'atrophie corticale postérieure (appelée également syn-
drome de Benson) soit associée a une maladie d’Alzhei-
mer, une maladie de Parkinson évoluée ou une maladie de
Creutzfeldt-Jakob notamment.

La prise en charge multidisciplinaire en rééducation a
montré un apport important dans 'atrophie corticale pos-
térieure, pathologie lentement évolutive avec des possi-
bilités de maintien a domicile prolongé. Celle-ci inclus

notamment un travail de locomotion du fait du champ vi-
suel fonctionnel tubulaire avec dans certaines indications
le net apport d’une canne de détection pour les déplace-
ments extérieurs (17).

3.3. Les troubles de la reconnaissance

* Agnosie visuelle

Lagnosie visuelle est l'incapacité a reconnaitre des
stimuli visuels antérieurement connus, en l'absence de
trouble visuel, du langage, de la mémoire ou de l'intellect.
Elle peut exister de fagon globale, touchant toutes les ca-
tégories de stimuli visuels, ou de fagon dissociée, comme
pour les objets, les couleurs ou les visages (prosopagno-
sie). Lorsque l'on parle d’agnosie visuelle, on parle généra-
lement d’agnosie visuelle d’objet (Figure 5).

Figure 5

Test de reconnaissance d'image (carnet de dépistage neuro-visuel).

« Dans l'agnosie visuelle d'objet aperceptive, le patient
est incapable de reconnaitre ou de copier des formes
simples, alors que son acuité visuelle est préservée.
C'est un déficit de la perception de la forme.

« Dans l'agnosie visuelle d’objet associative, le patient est
capable de dessiner l'objet a partir d'un modéle, de le
décrire et de l'utiliser correctement, sans étre en capa-
cité de l'identifier. La perception de la forme est nor-
male mais la perception de la signification de l'objet
est diminuée.

Ces atteintes sont liées a des lésions sur la voie du
« QUOI », occipito-temporale. Elles sont secondaires ma-
joritairement a des atteintes vasculaires, tumorales ou
neurodégénératives.

En rééducation, il est important de faire la différence
entre les agnosies aperceptives, pour lesquelles le déve-
loppement de compensations tactiles va étre nécessaire
pour aider a la reconnaissance des objets, des agnosies vi-
suelles associatives pour lesquelles la verbalisation des-
criptive de l'objet va permettre 'authentification (17,14).
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* Prosopagnosie

La prosopagnosie est un trouble de la reconnaissance
des visages. C’est une agnosie visuelle spécifique respon-
sable de l'incapacité a identifier des visages humains. La
reconnaissance des personnes se fait par l'allure générale,
des détails ou des indices multi sensoriels (voix, odeur).
Les patients sont capables de décrire en détail un visage
familier, mais n’y associent pas d’identité.

* La dyslexie

La dyslexie est un trouble de la lecture et de l'écriture
spécifique et durable qui apparait chez l'enfant et l'ado-
lescent. Elle est reconnue comme un trouble spécifique
de lapprentissage.

Liée a des problémes de transcription du langage écrit
en langage parlé, elle est associée a des modifications
morphologiques cérébrales notamment au niveau du lobe
temporal gauche. Dans cette région cérébrale, se situe
l'aire de la forme visuelle des mots qui permet la recon-
naissance des caractéres. Dans cette zone, la reconnais-
sance se fait initialement en miroir (de droite & gauche et
de gauche 2 droite indifféremment), ce qui permet une
analyse rapide des objets et des visages dans un objectif
d’efficacité. Cette reconnaissance en miroir doit normale-
ment disparaitre vers I'dge de 6 ans, lors de 'apprentis-
sage de la lecture, afin d’analyser les caractéres d’écriture
dans un seul sens, de gauche a droite. Cette disparition est
retardée voire inexistante chez les personnes atteintes de
dyslexie.
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4. Conclusion

Les troubles cognitifs et la déficience visuelle sont
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progressive de difficultés cognitives suite a la perte de re-
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qualité de vie. Cette prise en charge est multidisciplinaire
incluant, en fonction des besoins, le travail des stratégies
visuelles, des compensations tactiles, de la mobilité ainsi
que l'adaptation d’aides optiques et non optiques (19).
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1. Généralités

Les traumatismes oculaires sont fréquents et dans leur
grande majorité, bénins (1).

Les plus graves peuvent conduire a une déficience
visuelle sévére ou a la cécité, le plus souvent unilatérale
par perte fonctionnelle d’'un ceil, mais parfois bilatérale
avec un retentissement majeur dans la vie quotidienne.

Le port d’une protection oculaire en constitue la pre-
miere mesure de prévention et la compliance doit étre
stricte pour les activités a risque, sur le lieu de travail ou
lors de la pratique sportive mais aussi au domicile.

Des mesures d’éducation visent la prévention de l'al-
coolisation, des agressions, et des secousses infligées aux
bébés responsables de traumatismes oculaires et céré-
braux séveéres, pouvant conduire a la cécité.

2. Epidémiologie
Dans le monde, l'incidence des déficiences visuelles

consécutives 3 un traumatisme oculaire est mal connue
chez l'adulte.

Particularités de traumatismes oculaires survenant en zone de guerre ou de manifestations

Elle se situe probablement autour de 2 % de 'ensemble
des traumatismes oculaires dont le nombre varie considé-
rablement selon les études (2,3).

Ainsi, Uincidence était de 88/100 000/an en Finlande,
autour de 400/100 000/an en Australie, 8,4/100 000/an
en Ecosse, 4 4 13/100 000/an aux Etats-Unis.

Lincidence des déficiences visuelles consécutives a un
traumatisme oculaire varie de 2 2 14 % chez l'enfant (4,5).

Une des études, menée en Ecosse, rapporte une inci-
dence de 0,36/100 000/an de traumatismes conduisant a
la cécité, monoculaire dans la grande majorité des cas (6).

Il est & noter que les traumatismes bilatéraux repré-
sentent 15 % de la prévalence rapportée a la durée de la
vie et 8 % de l'incidence sur 5 ans.

La survenue d’un nouveau traumatisme est 5 fois plus
élevée, a 5 ans chez un patient victime d’un premier trau-
matisme (7).

Chez l'enfant comme chez 'adulte, toutes les études
relevent la prédominance masculine, respectivement
83 % et 80 %. Dans la population des adultes en ige de
travailler, les traumatismes surviennent en majorité chez
les hommes jeunes de 17 4 45 ans et sont plus rares dans
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la classe des 45-60 ans. Ils sont plus fréquents chez les
ouvriers et agriculteurs que chez les employés de bureau.

3. Circonstances de survenue

Les traumatismes superficiels sont trés largement ma-
joritaires au travail ou lors des loisirs et la plupart sont
liés a des corps étrangers responsables d’érosions cor-
néennes ou palpébrales légéres. La récupération visuelle
est bonne.

Les traumatismes oculaires sévéres ont lieu au domi-
cile dans 40 a 50 % des cas. Ils sont causés par ['utilisation
d’outils de bricolage ou de jardinage. La prise d’alcool est
fréquente.

Chez les femmes, les traumatismes sont liés a l'usage
de produits chimiques et aux violences conjugales (coup
de poing).

Quand ils surviennent sur le lieu de travail, 25 3 30 %
des cas de traumatismes, les outils (clous, aiguilles,
tournevis, objets tranchants) sont la cause de la blessure
suivis par les chutes, les brilures, les produits chimiques.

Les traumatismes a globe ouvert sont fréquents (24 %)
ainsi que les contusions (16 %) et les corps étrangers intra
oculaires (21 %).

Lors de la pratique sportive, 17,5 % de 'ensemble des
traumatismes, les blessures sont infligées en tout premier
lieu par le matériel utilisé et par les chocs corporels. Les
sports incriminés différent selon les habitudes culturelles,
baseball aux Etats-Unis, football en Europe, hockey au
Canada, tennis, golf, vélo, trampoline, péche, natation,
etc.

Les chocs par ballons (football, basketball, handball),
par balles (baseball, tennis, squash, golf, volant de badmin-
ton) sont souvent plus sévéres lorsque la balle est petite et
dure (squash, paintball). Les batons, crosses, guidons sont
également responsables de blessures.

Les collisions sont fréquentes lors des matchs de rug-
by, hockey, et bien siir lors des sports de combat en par-
ticulier la boxe.

Chez l'enfant, les traumatismes surviennent le plus
souvent au domicile, & l'école, lors de la pratique du sport
mais aussi a U'extérieur du domicile, dans la rue quand le
niveau socio-économique est plus faible.

Les traumatismes sont plus fréquents l'été et le week-
end surtout lorsque les enfants ne sont pas surveillés et
jouent a l'extérieur (50 %) ou au domicile (16 %). Pour les
activités sportives pratiquées en club, les accidents sont
plus fréquents lors des compétitions que lors des entrai-

nements (8). Les traumatismes concernent le globe mais
aussi fréquemment l'orbite et les paupiéres. Une chirur-
gie est nécessaire dans 50 % des cas et des complications
surviennent dans 25 % des cas. Il existe un risque majeur
pour la vision dans 10 % des cas.

Rappelons enfin que des lésions cérébrales majeures
a type d’ischémie et /ou d’hémorragies du cortex visuel
se produisent dans les accidents vasculaires cérébraux
néonataux mais aussi dans le syndrome du bébé secoué,
conduisant a une cécité corticale définitive dans les cas
graves.

Une étude récente s'est intéressée aux traumatismes
oculaires par arme a feu aux Etats-Unis, qui concernent
majoritairement les adolescents males, 4gés en moyenne
de 15 ans (9). La répartition des blessures était la sui-
vante : plaies 3 globe ouvert (41 %), plaies des annexes
(25 %), fractures orbitaires (30 %), contusions du globe et
des annexes (21 %). Chez les 0-3 ans les blessures étaient
accidentelles. Les cas de traumatisme cérébral associé
étaient liés a des blessures auto infligées et la mortalité
globale de 12 %.

Chez les patients agés les accidents de la route et les
chutes sont majoritaires, aggravés par la prise fréquente
d’anticoagulants.

Enfin, des traumatismes oculaires par blast, perfora-
tions, contusions sont observés sur les terrains de guerre
ou de manifestations et souvent dans le cadre de poly-
traumatismes.

Dans tous les cas, des traumatismes craniens et orbi-
taires peuvent s’associer au traumatisme du globe ocu-
laire et alourdir le pronostic visuel.

4. Classification

Une classification internationale permet maintenant
de classer et comparer les différents traumatismes ocu-
laires, conduisant a une prise en charge plus standar-
disée : la Classification internationale des maladies ou
CIM (en anglais, International Classification of Diseases ou
ICD)  https://www.cihi.ca/fr/normes-et-soumission-de-
donnees/codification-et-classification/cim-11-classifica-
tion-statistique.

Pour les traumatismes sévéres, deux classifications
sont utilisées car intégrant un pronostic visuel :

« 'Ocular Trauma Classification group (OTC) (Tableau I);

« Birmingham Eye Trauma Terminology System (BETT) (10)

(Figure 1) (11).



Tableau I. Score OTC D'aprés Kuhn et al.(10) [ Figure1 |

Descriptif
des traumatismes Score visuel initial Ocular trauma
oculaires = acuité visuelle score : somme
Prise en charge initiale des points
standardisée
PL- 60
PL ou VBLM 70
1/200-1/100 80
1/10 -4/10 90
>5/10 100
Rupture du globe -23
Endophtalmie -17
Plaie perforante -14
Décollement de Rétine 10l
RAPD : déficit pupillaire -10

afférent relatif

Le score résulte du score visuel initial minoré des éléments associés.

On distingue ainsi :

« les traumatismes a globe ouvert avec perforation de
pleine épaisseur de la cornée ou de la sclére (OGI);

« les contusions a globe fermé non perforantes (CGl);

« les briilures et produits chimiques ;

« les fractures faciales et orbitaires ;

« les plaies des annexes ne concernant pas le globe ;

« les traumatismes du nerf optique.

La classification OTC (Ocular trauma classification group)
classe les traumatismes sur la base de 4 critéres : le type
de traumatisme (globe ouvert ou fermé), le grade (selon
acuité visuelle initiale), la présence d’un réflexe pupillaire
afférent relatif, la zone de lésion. Elle permet d’établir un
pronostic visuel final.

Le grade du traumatisme est fonction de l'acuité vi-
suelle initiale :
.grade1(>0,5);
«grade 2(0,2-0,4);
-grade 3(0,03-0,1);
« grade 4 (perception lumineuse- 0,02) ;
- grade 5 (absence de perception lumineuse).

La zone est définie par la distance au limbe de la partie
la plus postérieure de I'ouverture du globe (Figure 2) :
«zone 1: cornéo-limbique ;
«zone 2 : dans les 5 mm les plus antérieurs de la sclére ;
- zone 3 : partie plus postérieure de la sclére.

Traumatisme

—

Globe ouvert

« T

Globe fermé

/\

Lacération

Contusion . Lacération Rupture
lamellaire
Plaie Corps étranger Plaie
pénétrante intra oculaire  perforante
BETT ou OTC.

Figure 2
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Traumatisme a globe ouvert, vaste plaie postérieure zone 3,
traumatisme complexe du segment antérieur associé.

La sévérité des plaies perforantes est corrélée a 'éloi-
gnement du limbe. Il est donc compréhensible que 'acuité
visuelle finale soit la plus mauvaise pour les éclatements
et les traumatismes perforants qui comportent le taux le
plus élevé de décollement de rétine.

5. Prise en charge

La prise en charge des traumatismes oculaires graves
doit &tre précoce, si possible dans des services spécialisés.

Quand le patient est polytraumatisé ou briilé lors d’at-
taques par armes de guerre, armes chimiques, explosions
ou armes de destruction massive il doit &tre orienté vers
des unités aptes a assurer une prise en charge globale.

5.1. Bilan Iésionnel

En ce qui concerne le traumatisme oculaire un bilan
initial soigneux des lésions doit étre effectué aprés éva-
luation de 'acuité visuelle.
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Les plaies cornéennes doivent étre rapidement sutu-
rées en prenant garde de ne laisser ni iris ni vitré incarcéré
entre les berges de la plaie et en utilisant des points de
pleine épaisseur (Figure 3).

Des lésions associées du segment antérieur seront
recherchées : désinsertion irienne ou recul traumatique,
hyphéma, luxation cristallinienne, bréche capsulaire an-
térieure, cataracte (Figure 4 et 5).

Figure 3

| Plaie cornéenne linéaire et rupture du sphincter irien.

Service du Dr G. Caputo

Hyphéma.

S’il existe une bréche conjonctivale, il faudra recher-
cher une plaie sclérale sous-jacente pouvant passer ina-
pergue lors du bilan initial.

Service du Dr G. Caputo

Service du Dr G. Caputo

Figure 5

Plaie cornéenne suturée, incarcération de l'iris dans la plaie,
aphakie post traumatique.

L'état du segment postérieur sera évalué, en s’aidant
au besoin d’une échographie ou d’un scanner afin de ne
pas méconnaitre un corps étranger intra oculaire (radio
opaque ou non) ou un éclatement postérieur du globe sur-
tout s'il existe une opacité des milieux, un hyphéma total
ou une hémorragie intra vitréenne (Figure 6).

Hémorragie intra vitréenne, épaississement de la paroi postérieure
du globe.

Le risque d’endophtalmie doit étre prévenu par une
antibiothérapie intra vitréenne dés qu’existe un doute sur
une plaie sclérale (12).
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Impact du corps
etranger

Décollement de rétine
tractionnel

Exemple d’un décollement de rétine secondaire a un corps étranger intra-oculaire.

Les contusions représentent une cause plus impor-
tante de décollement de rétine que les traumatismes a
globe ouvert. Un antécédent de traumatisme oculaire
est retrouvé dans 36 a 70 % des cas et le décollement
peut survenir longtemps aprés le traumatisme initial
(Figure 7). Les dialyses rétiniennes sont fréquemment si-
tuées en temporal inférieur lors des chocs minimes et en
nasal supérieur en cas d'impact majeur (13).

Lorsqu’il existe un traumatisme cranien, une atteinte
du nerf optique est fréquente : avulsion au niveau de la
lame criblée, visible sur 'IRM ou l'échographie B (14),
transsection dans les traumatismes orbitaires, hémorra-
gie dans les gaines du nerf optique.

Lorsqu’il existe un traumatisme orbitaire méme mi-
nime, une fracture du plancher orbitaire avec incarcéra-
tion du muscle droit inférieur doit étre systématiquement
recherchée (Figure 8).

Figure 8

Fracture du plancher orbitaire avec incarcération du muscle droit
inférieur.

Lexistence initiale d’'une hémorragie maculaire ou
choroidienne, d’'un décollement de rétine, d’'une absence
de réflexe pupillaire afférent, d'une hémorragie sous réti-
nienne ainsi que l'association a une atteinte oculo-plas-
tique ou neurologique sont autant de facteurs prédictifs
négatifs (15,16). Une énucléation primaire (40 % des cas)
suivie de cécité, est fréquente dans les plaies causées par
des engins explosifs improvisés.

5.2. Traitement

Un traitement chirurgical rapide doit étre mis en ceuvre
dans les premiéres heures pour les plaies a globe ouvert
et avant le quatorzieme jour dans les contusions compli-
quées de décollement ou hémorragie intra vitréenne.

Lors des plaies avec éclatement du globe, dans les-
quelles le segment antérieur et le segment postérieur
sont touchés et qui s'associent souvent a un traumatisme
facio-orbitaire, I'énucléation est le traitement chirurgical
initial.

Les hernies de corps ciliaire, de choroide, ou de rétine
seront réintégrées dans la mesure du possible.

Une vitrectomie sera pratiquée d'emblée en cas de
risque élevé d’endophtalmie, de plaie complexe du seg-
ment antérieur avec hypertonie, de décollement de rétine.
Elle peut étre différée selon les cas, avant le quatorzieme
jour en cas de transparence insuffisante de la cornée,
d’hématomes choroidiens massifs, de plaie postérieure
non suturée (globe non étanche).
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Le traitement chirurgical vise dans tous les cas a réali-
ser une vitrectomie avec bonne étanchéité du globe ocu-
laire, éventuellement une chorio-rétinectomie prophylac-
tique dans les perforations et corps étranger intraoculaire
afin de limiter la prolifération rétino-vitréenne.

Le pelage des membranes rétractiles, l'ablation des
cordages sous rétiniens, les rétinectomies relaxantes, le
pelage de la limitante interne seront, selon les cas, asso-
ciés a l'utilisation d’un tamponnement le plus souvent par
huile de silicone.

Particularités des traumatismes
oculaires survenant en zone
de guerre ou de manifestations

Plusieurs publications récentes ont mis en lumiére les
caractéristiques des traumatismes oculaires survenus en
Israélen 2000 (17) et en Turquie en 2013 (18). Une publica-
tion dans The Lancet (19) émanant des équipes francaises
détaillent la prise en charge de 43 traumatismes consé-
cutifs aux tirs de lanceurs de balles de défense (LBD) et
grenades de désencerclement utilisés en 2016 et 2019 par
les forces de maintien de l'ordre, dont la plupart lors des
manifestations des « gilets jaunes » de 2019.

Ces traumatismes oculaires et orbitaires souvent
graves ont un pronostic sévére et conduisent dans nombre
de cas a une énucléation.

Sur terrain de guerre ils peuvent étre en partie préve-
nus par le port d’'une protection oculaire.

Sur terrain de manifestations, 'usage de lanceur de
balles de défense et de grenades de défense est mis en
question (Figure 9).

De nombreux articles font référence aux traumatismes
oculaires graves survenus dans les combats en Irak (Opera-
tion Iragi and Enduring Freedom 2001-2011). Ils concernent
les militaires des forces engagées dans les combats mais
aussi les civils des nations hétes (16,20).

Les causes les plus fréquentes de ces traumatismes
sont l'utilisation de munitions non conventionnelles a
fragmentation (bombes artisanales) responsables de
blessures par blast et les blessures par balle. En Turquie
(1991-2001), les blessures étaient le plus souvent causées
par l'usage de mines terrestres et de grenades a main.

Service du Dr G. Caputo

Traumatisme par LBD (lanceur de balles de défense) : avulsion du
globe oculaire et fracas complexe de l'orbite droite.

élevée de
plaies non oculaires associées. Il s’agit pour Weichel et al.
de traumatismes craniens ou orbitaires dans 85 % des cas,

Ces munitions entrainent une proportion

d’amputations des membres (6,5 % dans la série turque
de Sobaci et 44 % pour Weichel) et de blessures d’autres
organes (15,21).

Les plaies oculaires les plus fréquentes sont les trau-
matismes a globe ouvert (56 % des cas avec ou sans corps
étranger intra oculaire) ou fermé et les lacérations des
annexes oculaires dans 22 % des cas. Les cataractes post
traumatiques étaient elles aussi fréquentes. Une cantho-
tomie latérale de décompression initiale (< 2 heures aprés
le traumatisme) était fréquemment réalisée en l'attente
d’une prise en charge spécifique par un chirurgien ophtal-
mologiste dont la présence sur le terrain a varié au cours
du temps.

La classification des blessures sur terrain de guerre
utilise le score de ’Abbreviated Injury Scale (AIS) puis le
score de ['Ocular Trauma Score (OTS) pour classer les trau-
matismes oculaires.
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Ces derniers représentent 8 % de la totalité des bles-
sures, 10 % si Uon inclut les traumatismes orbitaires. Les
éclatements du globe oculaire ont conduit a une énucléa-
tion dans 15 % des cas. Cette énucléation était primaire
dans 57 % des cas et secondaire dans 33 % des cas, consé-
cutive a un décollement de rétine dans 4,6 % des cas. Une
éviscération a été nécessaire dans 4,6 % des cas.

Dans la plupart des cas la chirurgie était unilatérale,
énucléation ou vitrectomie a trois voies 20 gauge avec
ou sans extraction de corps étranger. Le score OTS bas
(0 2 44 dans 51 % des cas) s’explique par la fréquence de
l'absence de perception lumineuse & 'admission et par le
nombre élevé de traumatismes a globe ouvert.

La série francaise rapporte les blessures résultant des
tirs de lanceurs de balles de défense, projectiles de caout-
chouc mesurant 40 mm mais également de grenades a
main de désencerclement comme dans la série turque
(19). Ces armes sont utilisées par les forces de l'ordre sur
les terrains de manifestations. Sur les 43 cas recensés, 25
avaient une perception lumineuse négative a l'admission
et 9 ont fait l'objet d’une énucléation (Figure 10).

Figure 10

Aspect post opératoire aprés énucléation et réparation orbito
palpébrale.

Le pronostic visuel de ces traumatismes graves reste
sombre, avec une perte visuelle profonde et définitive.
L'acuité visuelle initiale est le meilleur prédicteur du résul-
tat final et 'on considére qu'il décroit de > 2 lignes Snellen
par 24 heures de retard au délai de prise en charge.

La présence d’un chirurgien ophtalmologiste, les pos-
sibilités d’évacuation médicale aérienne et la disponibilité
des structures de soin pour les patients des nations hotes
sont déterminantes. La prise en charge des plaies a globe
ouvert doit étre aussi précoce que possible ainsi que l'ins-
tauration d’une antibiothérapie par voie veineuse.

L'atteinte du segment postérieur est la cause majeure
de la perte visuelle tant dans les traumatismes a globe ou-
vert que dans les traumatismes a globe fermé. Son impact
psycho social chez les vétérans a été peu étudié et devrait
faire l'objet de nouvelles évaluations.

Le maintien d'un chirurgien ophtalmologiste dans les
unités de soins déployées sur terrain de guerre doit étre
encouragé afin d’accélérer la prise en charge des trauma-
tismes oculaires graves. Sur terrain de manifestations,
il nexiste pas a ce jour de moratoire concernant 'usage
d’armes non létales, dévastatrices en raison des blessures
oculaires séveéres qu’elles entrainent.

7. Conclusion

Au total, sont de mauvais pronostic visuel avec acuité
visuelle finale inférieure & 20/200 (22) : un age supérieur
a 60 ans, une blessure par agression survenant dans la rue
ou sur la route, survenant aprés une chute ou une fusil-
lade. Les ruptures et les perforations avec décollement de
rétine, hémorragie intra vitréenne, rupture choroidienne,
ou endophtalmie accroissent le risque de cécité. Le traite-
ment améliore l'acuité visuelle dans 60 % des cas.

L'impact des plaies du globe est important en termes
de colit tant pour la prise en charge médicale que pour la
réhabilitation. Le colit médico-social est élevé (23).

Lorganisation mondiale de la santé (World Health Or-
ganisation) estime que chaque année 55 millions de trau-
matismes oculaires entrainent une incapacité supérieure
a une journée, 750 000 cas requiérent une hospitalisation
dont 200 000 plaies a globe ouvert. La cécité consécutive
a ces traumatismes est évaluée 3 1,6 million de cas avec
2,3 millions de personnes présentant une basse vision
binoculaire et presque 19 millions d’individus avec une
cécité ou une basse vision monoculaire.

Cependant 90 % de ces cécités sont évitables par des
mesures souvent simples & mettre en ceuvre comme la
prévention sur le lieu de travail, la modification des com-
portements, la formation des intervenants médicaux de
premiére ligne a l'ablation des corps étrangers, au traite-
ment des érosions cornéennes, a l'usage d’antibiotiques.

Le temps de transport vers une structure de prise en
charge secondaire doit &tre réduit dans les zones rurales
ou isolées ou dans les zones de combat.

Enfin, les mesures d’éducation doivent viser a la réduc-
tion des accidents (> 50 %) survenant au domicile dans les
pays développés.

Traumatismes oculaires et déficience visuelle sévére

.
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1. Orbitopathie dysthyroidienne
2. Inflammation orbitaire
3. Autres pathologies

En pathologie orbitaire, l'atteinte visuelle est la consé-
quence soit d’'une neuropathie optique, soit d’une atteinte
cornéenne sévére liée a une exophtalmie bilatérale. Ce-
pendant, les cas de malvoyance ou cécité sont rares car
['atteinte orbitaire doit 8tre bilatérale. Ainsi, la littérature
médicale décrit ces atteintes de malvoyance ou cécité
sous forme de cas cliniques isolés. En effet, ces patholo-
gies répondent bien aux traitements étiologiques et/ou
anti-inflammatoires. Seuls les retards de prise en charge
et/ou les résistances aux traitements peuvent aboutir a
une malvoyance ou une cécité.

Le tableau | indique les pathologies orbitaires avec
leur fréquence (1). On peut séparer ces pathologies en
quatre grands groupes : les dysthyroidies ou orbitopa-
thies dysthyroidiennes (ODT), les inflammations orbi-
taires, les pathologies tumorales et les « autres affections
diverses ».

Tableau I : Distribution des pathologies orbitaires (1)

Pathologies orbitaires

Fréquence (%)

Orbitopathie dysthroidienne | 50

Tumeurs orbitaires 34
Inflammation orbitaire 11
Divers 5

La plupart de ces pathologies peuvent avoir une ex-
pression bilatérale et donc potentiellement entrainer une
malvoyance ou une cécité. Néanmoins, l'atteinte bilaté-
rale s’exprime davantage dans les pathologies inflamma-
toires telles que I'ODT et les inflammations orbitaires.

1. Orbitopathie dysthyroidienne

L'ODT est la premiére cause d’atteinte orbitaire. Elle
est considérée comme maligne s'il existe une atteinte
cornéenne d’exposition sévére et/ou une neuropathie op-
tique (2). Ces deux complications sont identifiées dans la
classification de gravité NOSPECS (3) (Tableau II). L'évo-
lution de l'ODT, qui s’étend sur plusieurs mois, est divisée
en deux phases : la phase inflammatoire qui dure 12 4 18
mois, suivie d’'une phase de fibrose (4). C'est pendant la
phase inflammatoire que surviennent l'atteinte cornéenne
sévére et la neuropathie optique car il existe une augmen-
tation du volume du contenu orbitaire (graisse/muscles
oculomoteurs infiltrés par des dépbts de glycosaminogly-
canes et lymphocytaires) dans un contenant inextensible
(parois osseuses, septum orbitaire et paupiéres).

Cécité et malvoyance d’origine orbitaire
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Tableau Il : Classification NOSPECS

(No signs or symptoms, Only signs of lid retraction and stare, Soft tissues involvement, Proptosis of 3 mm or greater,
Extraocular muscle involvement, Corneal involvement and sight loss, Secondary optic nerve disease) (3)

0 1 2 3
Atteinte des tissus mous Non Minime Modérée Importante
Exophtalmie (Hertel) <17 mm 17 - 22,5 mm 23-25mm > 25 mm
Trouble oculomoteur Pas de diplopie | Rare diplopie Diplopie fréquente Diplopie permanente

Kératite

Non

Kératite ponctuée

Ulcére

Perforation

Neuropathie compressive

Non

AV comprise entre 0,63 et 0,5

AV comprise entre 0,4 et 0,1

AV<0,1

La classification NOSPECS rend compte de la gravité de l'orbitopathie.

* Le total des scores est le score global : Gravité < 3 = discréte, 335 = modérée, > 5 = grave.

De 3 a 7 % des patients ayant une inflammation orbi-
taire auront des complications cornéennes et/ou une neu-
ropathie optique (5). La classification CAS de 'EUGOGO
(EUropean Group On Graves'Orbitopathy) (Figure 1) indique
quels sont les patients pouvant bénéficier d’un traitement
anti-inflammatoire (6).

Douleurs spontanées rétro-oculaires

Douleur(s) oculaire(s) lors des mouvements des yeux
Rougeur palpébrale

Rougeur de la conjonctive

Chémosis (cedéme de la conjonctive)

(Edéme des paupiéres

(Edéme de la caroncule et/ou du repli semi-lunaire

Score d‘activité clinique (CAS). Chaque signe clinique observé
compte pour 1 point. Inflammation orbitaire significative si = 3
points.

Lexposition cornéenne est en grande partie liée a
l'exophtalmie et/ou la rétraction des paupiéres. Cette ké-
ratite d’exposition peut aboutir a un ulcére infecté puis a
une perforation.

La neuropathie optique existe chez 337 % des patients
ayant une ODT et n'est pas corrélée a 'exophtalmie. Il
existe trois causes a cette neuropathie optique : compres-
sion directe du nerf optique par les muscles oculo-mo-
teurs a l'apex (Figure 2A), augmentation de la pression
rétrobulbaire, ou étirement du nerf optique (Figure 2B).
Dans tous les cas, il s'agit d’une « ischémie » par diminu-
tion du flux sanguin au nerf optique. Cette orbitopathie
conduit a la malvoyance, voire la cécité dans de rares cas.

F. Mouriaux

Figure 2

A

2A : Orbitopathie dysthyroidienne bilatérale compressive a I'apex
chez une patiente de 57 ans, neuropathie optique avec acuité
visuelle chiffrée a 1/10¢ a droite et compte les doigts a gauche.

2B : Orbitopathie dysthyroidienne bilatérale avec neuropathie
optique bilatérale par élongation du nerf optique due a I'exophtalmie
majeure chez un patient de 62 ans.



Le traitement de ces deux complications potentiel-
lement cécitantes est d’abord médical : la corticothéra-
pie par voie intraveineuse a la dose de 1 g/jour pendant
3 jours, suivie d’'une séquence de bolus de corticoides de
500 mg pendant 8 semaines a une efficacité d’environ
50 4 60 %. En cas d'inefficacité, on propose une chirur-
gie de décompression orbitaire (2). La cécité ou une mal-
voyance survient malgré cette escalade thérapeutique
dans 0,01 %.

2. Inflammation orbitaire

Linflammation orbitaire est un terme générique re-
groupant les pathologies inflammatoires affectant toutes
les structures situées a l'intérieur de l'orbite : forme anté-
rieure (atteinte localisée jusqu’a la partie postérieure du
globe), diffuse (atteinte de la graisse orbitaire intra et/ou
extraconique), apicale (atteinte de la partie postérieure de
l'orbite), myosite (atteinte uniquement des muscles orbi-
taires), dacryoadénite (atteinte de la glande lacrymale).

Linflammation orbitaire correspond a 5 2 18 % (7) des
atteintes orbitaires unilatérales ce qui en fait la 3¢ affec-
tion la plus fréquente derriere l'orbitopathie dysthyroi-
dienne et les lésions tumorales.

On distingue les inflammations spécifiques des inflam-
mations non spécifiques appelées plus communément in-
flammations idiopathiques. Les inflammations orbitaires
spécifiques correspondent a la localisation secondaire
d’une maladie « générale » (granulomatose avec polyan-
géite, sarcoidose, histiocytoses...) (Figure 3). Les inflam-
mations orbitaires idiopathiques correspondent a une at-
teinte inflammatoire uniquement orbitaire sans maladie
générale retrouvée, et donc d’étiologie inconnue.

La perte fonctionnelle de la vision est secondaire a
une atteinte diffuse ou une atteinte électivement apicale.
Cette atteinte apicale a en général une symptomatologie
peu parlante : il n’y a pas ou peu d’exophtalmie, pas ou peu
de signes inflammatoires. En revanche, la baisse d’acuité
visuelle et les troubles oculo-moteurs sont de mise avec
des atteintes neuropathiques comme des troubles de la
sensibilité dans le territoire du trijumeau et des douleurs
orbitaires profondes.

Plusieurs articles de la littérature médicale font état de
cécité liée a des neuropathies optiques bilatérales dans le
cas d’une granulomatose avec polyangéite (8,9).

La stratégie thérapeutique n'est pas parfaitement co-
difiée. En cas d’inflammation orbitaire avec une étiologie,
le traitement de la neuropathie optique est bien évidem-
ment le traitement étiologique de la maladie. Pour les
inflammations orbitaires idiopathiques, les bolus de cor-
ticoides ont montré leur utilité en cas d’atteinte du nerf
optique (10, 11).

F. Mouriaux

Figure 3

F. Mouriaux

Neuropathie optique compressive bilatérale par
inflammation orbitaire dans le cadre d’une sarcoidose
chez une patiente de 70 ans.

3. Autres pathologies orbitaires

La cécité ou malvoyance dans les autres pathologies
orbitaires est encore plus exceptionnelle car l'atteinte bi-
latérale est rarissime. On retrouve dans la littérature des
cas de cécité ou malvoyance en relation avec une throm-
bose du sinus caverneux bilatérale (12), des hémopathies
infiltratives telles que les lymphomes (13) ou dans un syn-
drome de Bing-Neel (maladie de Waldenstrém) (14).

La malvoyance et la cécité sont aussi possibles dans
les méningiomes bilatéraux (Figure 4) (15). En effet, une
atteinte bilatérale pour le méningiome est décrite dans
50 % des cas et la perte de l'acuité visuelle significative
survient entre 2 et 27 ans.

Figure 4

Neuropathie optique par méningiome bilatéral chez un patient de
47 ans. A droite il s'agit d’'un ostéo-méningiome (sphéno-orbitaire), a
gauche il s'agit d'un méningiome de la gaine du nerf optique
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Une neuropathie - optique compressive avec cécité a

été observée dans des cas d’hématomes orbitaires bilaté-

raux d’origine traumatique ou spontanés chez une patiente

traitée par anticoagulant pour une embolie pulmonaire

(16). Nous rapportons un cas de neuropathie optique bi-

F. Mouriaux

Figure 5

latérale avec malvoyance par des varices orbitaires bilaté-
rales (Figure 5).

Enfin, une neuropathie optique bilatérale a été obser-
vée aprés traumatisme balistique par atteinte postérieure
sans lésion du globe oculaire (17).

Neuropathie optique bilatérale dans le cadre de varices orbitaires compressives bilatérales chez un patient de 75 ans. Sur les clichés, les Iésions
sphériques supérieures représentent les varices des veines ophtalmiques supérieures.
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Troubles réfractifs non corrigés
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En 2020, on comptait 6,3 millions de frangais de plus
de 75 ans (9 % de la population), ce chiffre devrait dou-
bler d'ici & 2070 (1). Leur prise en charge médicale repré-
sente un défi et plus particuliérement pour les personnes
agées dites dépendantes. Celles-ci sont définies par la
loi du 20 juillet 2001 comme ayant « besoin d’une aide
pour l'accomplissement des actes essentiels de la vie ou
dont l'état nécessite une surveillance réguliére » (2). Cela
concerne 8 % des plus de 60 ans et 20 % des plus de 85
ans dont environ 600 000 résident dans ['un des 7519 Eta-
blissements d’Hébergement pour Personnes Agées et Dé-
pendantes (EHPAD) de France. L'age moyen d’entrée y est
de 85 ans et un tiers des résidents souffrent d’'une mala-
die neurodégénérative (1). Les problématiques médicales
rencontrées en EHPAD sont donc spécifiques et néces-
sitent en cela une prise en charge adaptée au grand age.
Le médecin coordonnateur joue un réle clé notamment en
organisant les prises en charge spécialisées.

L'accés aux soins ophtalmologiques de ces patients
rencontre divers obstacles : en premier lieu les difficultés
de déplacement liées a l'état de dépendance, mais égale-
ment, et de fagon moins apparente, une forme d’accepta-
tion de la dégradation de l'état visuel comme étant une

. Téléexpertise ophtalmologique assistée par un orthoptiste

. Pathologies ophtalmologiques impactant la fonction et le confort visuel
. Impact et signes d’alerte liés a la dégradation de la fonction visuelle

. Adaptations a proposer a un résident d’EHPAD déficient visuel

conséquence inévitable de l'dge. Pourtant, cette popula-
tion est particulierement sujette aux atteintes de la fonc-
tion visuelle, que ce soit dans le cadre de processus phy-
siologiques comme la cataracte ou bien de pathologies
comme la Dégénérescence Maculaire Liée a 'Age (DMLA),
qui l'une comme l'autre peuvent bénéficier d’une prise en
charge médicale et/ou chirurgicale. Il conviendrait donc
que ces patients puissent avoir accés facilement a la fois a
une prise en charge ophtalmologique afin d’assurer un sui-
vi régulier permettant de prévenir la dégradation de leur
fonction visuelle mais également a une prise en charge
fonctionnelle de leur déficience visuelle par l'orthoptiste.

1. Troubles réfractifs non corrigés

En 2020, le décret n°2020-110 a initié une expérimen-
tation visant a améliorer la santé visuelle des personnes
agées en perte d’autonomie (3). Ce décret autorise les
opticiens a réaliser des renouvellements de corrections
optiques au sein des EHPAD. Cet examen, bien que non
médical, participe a la fois a 'amélioration de l'acuité vi-
suelle des résidents mais également au dépistage de cer-
taines pathologies. Les amétropies non corrigées sont un
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facteur non négligeable, et pourtant évitable, de basse vi-
sion chez les personnes dgées comme le reléve une étude
de cohorte francaise publiée en 2018 (4). Elle portait sur
une population de 708 sujets agés de 78 ans et plus dans
laquelle prés de 40 % d’entre eux présentaient un défaut
réfractif non corrigé et jusqu’a 50 % chez ceux qui ne pou-
vaient pas avoir accés a une consultation ophtalmologique
en cabinet. Dans cette cohorte, 8 % des sujets avaient une
acuité visuelle inférieure ou égale a 3/10¢ et chez plus de
20 % des sujets elle était inférieure ou égale a 5/10¢. La
prescription d’une correction optique adaptée a permis
'amélioration de l'acuité visuelle chez environ 50 % des
sujets. Ce constat est confirmé par une seconde étude,
francaise elle aussi, publiée en 2021 et portant sur 113 ré-
sidents d’EHPAD. L'acuité visuelle moyenne mesurée était
de 3/10° avant intervention (correction optique, chirurgie,
laser YAG...) contre 5/10¢ aprés. Au-dela de 'amélioration
du chiffre d’acuité visuelle qui, nous le savons, n’est pas
nécessairement représentatif de la fonction visuelle, il est
a noter que, chez le résident d’'EHPAD, elle est associée
a une amélioration de la qualité de vie et une diminution
des symptdmes dépressifs (5).

D’un point de vue pratique, il est important de consi-
dérer le fait que les EHPAD sont des lieux dans lesquels
les équipements optiques sont réguliérement égarés ou
bien abimés ; la nécessité de renouvellement peut donc
s’avérer étre plus fréquente que dans la population géné-
rale. Concernant la prescription de 'équipement optique,
il conviendra également d’avoir interrogé le patient sur
ses habitudes de vie afin de lui proposer le type de cor-
rection le plus adapté. En effet, selon notre expérience,
les résidents d’EHPAD ont des activités visuelles qui se
concentrent surtout en vision de prés et vision intermé-
diaire : lecture, jeux de réflexion (mots croisés/fléchés,
sudoku...), jeux de société, télévision (souvent en vision
intermédiaire car sur un téléviseur avec une petite diago-
nale)...

La détermination et la prescription de la meilleure cor-
rection optique est donc un moyen aisé, peu colteux et
efficace de lutter contre la basse vision dans les EHPAD.
Bien que nécessaire, cette solution ne constitue pas une
réponse a la totalité des causes de basse vision en EHPAD
et doit étre complétée par un examen ophtalmologique.

2. Téléexpertise ophtalmologique
assistée par un orthoptiste

Une maniére de pallier les difficultés d’accés aux soins
visuels des résidents d’EHPAD est le recours a la télé-
médecine (6). Définie par l'article L6316-1 du Code de la
Santé Publique comme « une forme de pratique médicale
a distance qui permet d’établir un diagnostic, [...] de re-
quérir un avis spécialisé [...] de prescrire » elle est déja
largement utilisée et permet de réduire le nombre de dé-
placements nécessaires (7). Concernant la prise en charge
visuelle, un protocole de téléexpertise ophtalmologique a
été proposé par le CHU de Rennes en s’appuyant sur la dé-
légation de la réalisation des actes techniques a l'orthop-
tiste (8, 9). Lexamen est réalisé directement en chambre a
l'aide de matériel portable et comprend :

sun interrogatoire et une anamnése ;

cune réfractométrie ;

<une mesure des verres correcteurs portés par le ré-
sident ;

«une mesure de l'acuité visuelle et une réfraction sub-
jective;

«une vidéo du segment antérieur a la lampe a fente ;

«une rétinographie ;

«des photographies des paupiéres.

Dans cette étude les examens ont pu étre réalisés
dans 88 % des cas (contre 46 % dans une expérimenta-
tion précédente utilisant du matériel fixe). Les données
recueillies sont ensuite analysées par un ophtalmolo-
giste dans le cadre d’'une téléexpertise. Les conclusions
sont adressées a 'EHPAD et au médecin traitant ainsi que
les ordonnances de verres correcteurs et de traitements.
Dans les cas nécessitant des examens plus approfondis
ou une chirurgie, le résident peut &tre déplacé a 'hopi-
tal en tenant compte de son état général et du bénéfice
attendu. Lexpérimentation du CHU de Rennes reléve un
taux de consultations demandées de 42 % pour 18 % de
consultations réellement effectuées aprés avis de l'équipe
soignante d’EHPAD. Une expérimentation du méme type
a été menée par le CHU de Nantes avec des résultats simi-
laires et un taux de réussite de 'examen d’environ 90 %.
De maniére intéressante, cette étude note également une
association entre un faible score au Mini Mental State Exa-
mination (MMSE) et la découverte d’une pathologie oph-
talmologique (10).

Ce modéle semble donc particulierement adapté a la
personne dgée dépendante dans la mesure ou il permet
une adaptation de la correction mais également un dia-
gnostic et une prise en charge des pathologies ophtal-



mologiques, tout en limitant les déplacements et en te-
nant compte des particularités liées a cette population.
Il gagnerait 3 étre généralisé a l'ensemble des résidents
d’EHPAD francais ne pouvant se rendre en consultation.
Pour cela, un bilan visuel d’entrée en EHPAD permettrait
la prévention visuelle et, le cas échéant, l'information de
l'équipe soignante en cas de détection de basse vision.

3. Pathologies ophtalmologiques
impactant la fonction et le confort
visuel

Le vieillissement entraine une diminution de la fonc-
tion visuelle touchant a peu prés toutes ses caracté-
ristiques : la vision stéréoscopique, l'acuité visuelle, la
vision des couleurs, la sensibilité & I'éblouissement et
aux contrastes, l'attention visuelle... (11). A cela s'ajoute
le risque accru de pathologies ophtalmologiques chez

la personne dgée. Les proportions de ces pathologies

chez les résidents d'EHPAD (Figure 1) sont décrites dans
l'étude menée par le CHU de Rennes (9) et retrouvées dans
des proportions sensiblement identiques dans d’autres
études comme celle de Thederan et al. (12).

Du fait du manque de prise en charge visuelle et de
suivi chez les résidents d’EHPAD, certaines pathologies
bénignes, évitables et/ou traitables peuvent devenir des
pathologies impactant la fonction et/ou le confort visuel.
Cela concerne bien évidemment les troubles réfractifs
comme vu auparavant, mais aussi surtout la cataracte
et la cataracte secondaire dont la prise en charge est re-
lativement aisée et procure des résultats trés positifs.
Viennent ensuite les pathologies cécitantes que l'on re-
trouve en proportions similaires dans la population géné-
rale des plus de 50 ans (13) : la rétinopathie diabétique,
la DMLA, le glaucome. On observe également des malpo-
sitions palpébrales (ectropion et entropion) ayant pour
conséquence la moins grave un inconfort mais pouvant
également dégrader la fonction visuelle lorsqu’elles en-
tralnent une atteinte cornéenne.

Pathologies

Cataracte

20 %

DMLA

Cataracte secondaire 9%

Malposition/lésion palpébrale

Autres rétinopathies

Autres

I Rodriguez et al. (n = 113)

28 %

25%

58%

36 %
43 %

50 %

B thederan et al. (n = 203)

Répartition des pathologies ophtalmologiques observées dans les études de Rodriguez et al. et Thederan et al.
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4. Impact et signes d’alerte liés
a la dégradation de la fonction
visuelle

La population des résidents d’EHPAD, de par son &ge,
est plus arisque de présenter une déficience visuelle. Bien
que l'on ait tendance a minorer 'impact de la basse vision
chez ces patients du fait d’'une moindre diversité des acti-
vités quotidiennes, de récentes études montrent que les
déficiences sensorielles ont un impact sur le cours de leur
séjour en EHPAD. Ainsi, dans une étude de 2014, Loriaut
et al. montrent une association entre le risque de fracture
de la hanche et la déficience visuelle (14). Une méta-ana-
lyse de 2017, portant sur 238 essais cliniques randomi-
sés, montre, quant a elle, que ['évaluation, le traitement
et l'adaptation de l'environnement aux troubles visuels
est un facteur protecteur des chutes chez les personnes
agées (15). Une revue systématique de la Cochrane de
2012 retrouve des résultats similaires (16).

Ces résultats, qui peuvent paraitre de bon sens, sont
a compléter par des études plus récentes proposant une
relation entre le déclin visuel et 'état cognitif chez la per-
sonne agée. En 2019, une étude de cohorte portant sur
7736 Francais dgés de 65 ans et plus, conclut a un lien
entre la présence d’une baisse d’acuité visuelle et le dé-
veloppement d’'une démence. Les auteurs avancent qu’un
patient présentant une baisse d’acuité visuelle modérée
a sévére en vision de prés (supérieure 3 Parinaud 4) a un
risque augmenté de 100 % de développer une démence
a 2 ans, et de 80 % a 4 ans. Pour une acuité visuelle de
lordre de Parinaud 3-4, le risque est augmenté de 60 %
(17). Une étude américaine de 2021 compléte ces résul-
tats en étudiant plus en détails la fonction visuelle. Ainsi,
plus les acuités visuelles et stéréoscopiques sont défici-
taires, plus les scores aux tests de langage et de mémoire
diminuent. Cela est aussi valable pour la sensibilité aux
contrastes qui est associée a une diminution des scores
de langage et de mémoire mais également d’attention et
de perception visuospatiale (18). Enfin, en 2022, Lee et al.
retrouvent un risque de développement d’une démence
diminué de 30 % (entre 20 et 56 % selon les modéles
d’analyse) chez les sujets ayant bénéficié d’une chirurgie
de la cataracte (19). Ces mémes associations sont aussi
retrouvées pour les troubles auditifs (20). Les déficiences
sensorielles et, pour ce qui nous concerne, les déficiences
de la fonction visuelle, doivent donc étre prises en charge
autant en perspective d’une amélioration de l'état visuel
du patient mais aussi et surtout en vue d’'une amélioration
de son état général en diminuant son risque de chute, de
démence, et en prévenant l'isolement social...

5. Adaptations a proposer
a un résident d’EHPAD déficient
visuel

Comme nous l'avons vu, %5 des patients d’EHPAD
souffrent de troubles cognitifs. D'autres patients ont des
troubles sensori-moteurs associés ou isolés. On com-
prend aisément que cela rende l'utilisation d’aides tech-
niques plus compliquée et leur intérét plus limité chez ce
type de patients. Cependant, certaines aides techniques
simples peuvent étre proposées en premiére intention.

5.1. L’éclairage

Cela peut concerner l'éclairage ambiant, on pourra
alors proposer de changer les plafonniers, d’installer des
éclairages indirects (lampes sur pied ou appliques) ou
encore des rideaux plus ou moins opaques de maniére
a contréler la luminosité de la chambre (en évitant par
exemple le soleil direct).

Cela concerne également les éclairages d’appoint a pro-
poser aux patients présentant une géne en vision de preés
(lecture, écriture, difficultés pour regarder des photos ou
autres activités de prés comme la manucure, par exemple).
Pour les patients héméralopes, des éclairages d’appoint
pourront également étre installés dans les placards.

En fonction de la photophobie et du besoin de
contrastes, on proposera des éclairages plus ou moins in-
tenses et avec une température de couleur plus ou moins
forte. laugmentation de la température d’un éclairage (la
lumiére est plus bleue) augmente les contrastes mais peut
engendrer un inconfort (21).

5.2. Les verres teintés ou filtrants

La photophobie en extérieur est une plainte récurrente
lors de l'interrogatoire. On pourra dans ce cas proposer
des verres teintés, polarisés ou non, aux patients non
équipés. Pour les patients ayant une acuité visuelle rela-
tivement conservée, il faudra préférer les verres solaires
bruns (plutdt que gris, noirs ou bleus) afin de conserver de
bons contrastes tout en limitant les changements de per-
ception colorée. Pour les plus faibles acuités visuelles et/
ou les pathologies les plus évoluées on proposera plus vo-
lontiers des verres filtrants avec des coupures spécifiques
en fonction des besoins du patient. On conseillera aussi
Uutilisation de verres filtrants en intérieur pour les pa-
tients photophobes en intérieur et/ou ayant besoin d’une
vision de preés plus contrastée. Ces teintes seront en gé-
néral plus claires que celles préconisées pour l'extérieur.



Dans tous les cas, seuls les essais de différentes
teintes (prédéfinies par 'orthoptiste) en situation avec un
opticien basse vision de proximité permettront de choisir
la teinte et l'intensité finale des verres.

Anoter qu’en raison des troubles cognitifs, les lunettes
sont souvent perdues, oubliées voire échangées entre les
patients. De plus, certains déficits moteurs rendent diffi-
cile 'usage de plusieurs montures : que ce soit pour la ma-
nipulation de la correction optique ou encore les déplace-
ments pour aller la chercher. Il convient donc de limiter le
nombre de montures dés que cela est possible. Les verres
photochromiques progressifs présentent parfois la solu-
tion la plus adaptée car ils conviennent aux différentes
situations.

5.3. ’information et le conseil

Les livres en gros caractéres, audiolivres, presse au-
dio et jeux de réflexion ou de cartes en gros caractéres
sont facilement accessibles, notamment sur internet et
pour plusieurs sur des sites non spécialisés. On trouve
beaucoup plus rarement en EHPAD des jeux adaptés
aux non voyants et aux malvoyants vendus sur des sites
spécialisés. Les résidents d’EHPAD ou leurs familles n’y
pensent pas forcément. Il est donc important d’informer
ces patients mais en réalité surtout les personnels de ces
établissements et en particulier les animatrices. En les
orientant vers le matériel adapté et en les alertant sur
les difficultés visuelles rencontrées par certains résidents
cela peut permettre aux équipes d’animation de trouver
un levier pour inclure a nouveau les patients déficients vi-
suels dans les activités de groupe.

Concernant les aides optiques, certains patients sont
déja équipés en loupes classiques, (souvent des loupes 2
main) pas toujours optimisées a ['utilisation qu'ils en font.
Trés peu possédent des systémes électroniques comme
des loupes électroniques et des téléagrandisseurs et en-
core moins possédent un ordinateur, l'informatique et
l'électronique restent l'exception. Ici, c’est a lorthoptiste
d’intervenir pour enseigner lutilisation efficace des ces
dispositifs afin qu’ils puissent apporter le gain fonctionnel
le plus important.

Lexpérience montre que les patients ayant besoin
d’une rééducation orthoptique basse vision n’y ont pas ou
trés peu accés. En effet, les orthoptistes qui se déplacent
dans les EHPAD sont trés peu nombreux en France. Les

sorties hebdomadaires sont possibles pour certains pa-
tients mais encore faut-il qu'une orthoptiste spécialisée
en basse vision soit installée a proximité de 'EHPAD. En
pratique, aucun patient vu dans le cadre de la télé-exper-
tise ophtalmologique avec le CHU de Rennes n’avait béné-
ficié auparavant d’une rééducation ou de temps de conseil
pour l'adaptation des aides techniques.

5.4. Les freins a I’adaptation

Un article paru dans Journal of Ophthalmology en 2021
s'intéresse aux freins rencontrés lors de la mise en place
d’une réadaptation basse vision (22). Dans cette étude,
les facteurs d'échec rapportés le plus fréquemment
étaient, par ordre de fréquence : l'état de santé général du
résident, un age avancé, le manque de soutien social, une
diminution des fonctions cognitives et enfin une difficulté
a assurer un suivi. Ces facteurs décrivent malheureuse-
ment assez bien le profil type du résident d’'EHPAD. Ceci
explique probablement pourquoi la mise en place d’'une
réadaptation basse vision est aussi rare et semble aussi
complexe chez ces patients.

Comme dit précédemment, il convient donc de propo-
ser des interventions adaptées et ciblées ne nécessitant
pas une implication majeure de la part du résident ni du
personnel de 'établissement. Les objectifs de la prise en
charge doivent étre simples et expliqués de fagon claire
et précise au résident afin de l'impliquer dans la prise en
charge.

6. Conclusion

Tout comme pour la pédiatrie, on pourrait considérer
la gériatrie comme une sur-spécialisation lors de la prise
en charge des troubles visuels des résidents d’EHPAD. Les
objectifs du soin et des équipements optiques proposés
doivent a tout prix tenir compte du contexte médical, psy-
chologique et social des résidents avant de pouvoir envi-
sager de les atteindre. Il est crucial d'informer les person-
nels de ces établissements des signaux d’alerte devant
amener a demander une consultation et de U'impact que
peut avoir un trouble visuel sur I'état de santé et le bien-
étre du résident. Dans ce contexte, le mieux ne doit pas
devenir 'ennemi du bien et l'expérience tend a nous mon-
trer que ce sont souvent les solutions les plus simples qui
rencontrent le plus grand succés dans cette population.
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Parcours de soin

Nous percevons et interagissons avec notre environ-
nement grace a nos capacités sensorielles. Le cerveau uti-
lise plusieurs sens de facon simultanée (intégration mul-
tisensorielle). Pour la communication le cerveau utilise
l'audition mais également la vision : communication non
verbale (perception des gestes, des expressions du visage
et des mouvements des lévres). En cas d’atteinte senso-
rielle, les autres sens sont sollicités pour compenser le
sens déficient. Il est donc trés important de repérer toute
atteinte auditive en cas de malvoyance, d’autant qu’une
réhabilitation ou une rééducation peuvent étre possibles.

1. Caractéristiques des troubles
de ’audition

Les troubles de l'audition, ou surdités, sont trés va-
riés. Leur retentissement dépend des caractéristiques
de la surdité : degré, caractére uni ou bilatéral, 4ge d’ap-
parition, caractére isolé ou associé, caractére stable
ou évolutif. Le degré de surdité est calculé a partir des
seuils auditifs obtenus lors d’un test appelé audiométrie

tonale (test pendant lequel le patient écoute des sons
a différentes fréquences et intensités). La perte audi-
tive moyenne est calculée pour les fréquences 500 Hz,
1000 Hz, 2000 Hz et 4000 Hz. Nous utiliserons la clas-
sification du Bureau International d’Audiophonologie (1)
(Figure 1).

Les surdités unilatérales entrainent des difficultés de
localisation et une géne a la compréhension dans le bruit.

Les surdités légéres (de 20 2 39 dB de perte) bilatérales
entrainent une géne a la perception de la voix chuchotée
ou lointaine et une géne a la compréhension dans le bruit.
Dés ce stade, la compréhension de la parole entraine un
effort d’écoute et de ce fait une fatigabilité plus un moins
importante.

Les surdités moyennes bilatérales (de 40 2 69 dB de
perte) permettent une perception de la parole mais avec
des difficultés de compréhension du message méme dans
le silence.

Les surdités séveéres bilatérales (de 70 4 89 dB) ne per-
mettent qu’une perception de la parole en voix forte et ne
permettent pas de comprendre le message.
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Les surdités profondes bilatérales (plus de 90 dB de
perte) ne permettent pas de percevoir la parole mais uni-
quement des bruits trés puissants de l'environnement.
Une cophose correspond a une perte auditive totale, su-
périeure 3 120 dB.

La moitié des surdités est évolutive. Les surdités
peuvent &tre congénitales (présentes a la naissance ou
dés la période anténatale), ou apparaitre aprés la nais-
sance. On distingue alors, selon l'dge d’apparition de
la surdité par rapport au développement du langage
oral, les surdités pré-linguales et les surdités post-
linguales. Les surdités peuvent étre de transmission,
liées a une atteinte de l'oreille externe et/ou moyenne,
neurosensorielles (= de perception), liées a une atteinte
endocochléaire ou rétrocochléaire (nerf auditif, voies ner-
veuses centrales) ou mixtes. En cas de surdité de trans-
mission, la cochlée fonctionne et le patient s’entend par-
ler (rétrocontrdle). En cas de surdité neurosensorielle, la
perception de la voix est diminuée ou déformée (distor-
sions). Le sujet, ne s'entendant pas parler ou peu, a du mal
a contrdler le volume de sa voix.

2. Modes de communication

2.1. Langue des signes francaise et langue
francaise orale

Plusieurs modes de communication sont possibles :
communication en langue des signes francaise (LSF),

langue a part entiére, communication en langue fran-
caise orale ou communication bilingue (communication

possible soit en LSF soit en langue frangaise orale, mais
pas de facon simultanée car il s’agit de deux langues dif-
férentes avec une grammaire distincte). Lorsque le mode
de communication est la langue francaise orale, des aides
visuelles a la communication peuvent étre proposées no-
tamment chez 'enfant en cours d’acquisition du langage
oral (langage parlé complété, francais signé), aides qui
pourront &c tre compromises en cas de déficience visuelle.

Pour communiquer avec un patient qui garde des
capacités visuelles et qui communique en LSF lors-
qu’on ne connait pas soi-méme la LSF, l'écrit peut
étre une solution. Il existe des applications gratuites
sur smartphone de transcription vocale (transcrip-
tion instantanée sous Android, Dictée vocale dans
l'application notes sous 10S). En cas de consultation
dans un centre hospitalier universitaire, la présence
d’interpréte peut étre organisée en contactant l'Uni-
té d’Accueil et de Soins pour Personnes Sourdes pour
bénéficier de la présence d’interpréte en LSF (liste
des Unités d’Accueil et de Soins des Sourds éditée
par le ministére de la santé consultable a l'adresse
suivante : https://solidarites-sante.gouv.fr/IMG/pdf/
dgos_sourds_liste_uass_ls_130218.pdf).

Le langage oral se développe dans la petite enfance
jusqua 6 ans. Une surdité congénitale ou pré-linguale
va donc interférer avec lapprentissage du langage
oral. Trés schématiquement, en cas de surdité légere
ou moyenne, méme en l'absence de réhabilitation au-



ditive, l'enfant entend la voix humaine. Son mode de
communication préférentiel sera la langue francaise
orale, sous réserve de labsence d’autres troubles
interférant avec lacquisition du langage (probléme
cognitif, trouble spécifique du langage).

En cas de surdité sévére ou profonde, le choix linguis-
tique entre une éducation en langue francaise orale, une
éducation en LSF et une éducation bilingue est un droit
parental légal. Le développement du langage oral dépen-
dra de la mise en place d’une réhabilitation auditive effi-
cace et précoce (2,3). En cas de surdité sévére ou profonde
et de projet exclusif en LSF dans la petite enfance, une
réhabilitation auditive aprés l'age de 5 ans ne permettra
pas l'accés a la compréhension de la parole.

2.2. Aides tactiles a la communication —
patients avec double déficience auditive
et visuelle

En labsence de langue francaise parlée, l'apparition
d’une déficience visuelle peut rendre difficile la commu-
nication. Si le patient utilisait la LSF, des adaptations
peuvent permettre de préserver une perception des
gestes (éclairage optimal, production de signes dans un
espace réduit correspondant au champ visuel du patient).
La langue des signes tactile peut au final étre utilisée
(signes réalisés dans les mains du patient), mais elle ne
permet qu’une communication duale.

Si le patient n’a pas appris la LSF, il pourra utili-
ser d’autres méthodes tactiles (dessin des lettres de
chaque mot, une a une dans la paume de la main du
patient, reproduction des signes de la LSF visuelle
codant pour les consonnes et voyelles dans la main
du patient, utilisation du morse ou de braille manuel,
méthode Tahoma, communication haptique...).

Pour connaitre les ressources locorégionales en aides
a la communication en cas de double déficience, il est
intéressant de se rapprocher de I'Equipe Relais Han-
dicaps Rares régionale : https:/www.erhr.fr/

3. Prévalence et étiologie des surdités

3.1. Surdités permanentes

La prévalence de la surdité permanente néonatale
bilatérale est de 1 i 2 pour mille naissances (4,5). Aprés
la naissance, la prévalence ne cesse d’augmenter avec
l'age. L'Organisation Mondiale de la Santé rapporte une
fréquence de 58 % chez les personnes de plus de 90 ans
(6). A tous les ages de la vie, les surdités légéres et

moyennes sont plus fréquentes que les surdités sévéres
et profondes.

Les surdités permanentes peuvent étre d’origine en-
vironnementale, génétique (ou les deux). Les surdités
congénitales sont d’origine génétique dans 60 a 70 % des
cas. Les surdités génétiques congénitales sont non syn-
dromiques dans environ 70 % des cas (124 génes identifiés
(7) et syndromiques dans environ 30 % des cas (400 syn-
dromes décrits). Les surdités d’origine génétique peuvent
apparaitre en post natal tout au long de la vie : génétique
ne signifie pas congénital.

Les causes environnementales peuvent survenir
dés la période anténatale (infection materno-feetale
3 cytomégalovirus en particulier) ou périnatale. Des
infections pendant l'enfance peuvent également en-
trainer des surdités (méningites, oreillons, infections
d’oreille chroniques...). Chez
Uadulte, les surdités peuvent également étre d’origine

lenfant comme chez

traumatique (traumatisme cranien) ou tumorale. Lex-
position au bruit est également pourvoyeuse de sur-
dité (exposition chronique au bruit ou traumatisme
sonore aigu). Certains médicaments ou produits chimiques
(exposition professionnelle) peuvent également étre oto-
toxiques, tout comme le tabagisme.

Si l'on ne peut pas agir sur les facteurs génétiques ou
le facteur age, il est possible d’agir sur certains facteurs
environnementaux : vaccinations (pneumocoque, ru-
béole, oreillons...), protection vis-a-vis des traumatismes
sonores, hygiéne de vie (tabac)...

3.2. Surdités transitoires

Les otites séromuqueuses sont extrémement fréquentes
chez l'enfant, notamment avant 6 ans. Il s’agit d’une inflam-
mation de l'oreille moyenne qui persiste pendant plus de
trois mois, pouvant passer inapercue car elle n’entraine pas
de fievre ou de douleur. Elles peuvent étre responsables
d’une surdité de transmission bilatérale fluctuante et indi-
rectement retentir sur le développement langagier. En cas
d’handicap visuel quel qu’en soit le degré, la constatation
d’un épanchement rétrotympanique doit entrainer une
consultation ORL avec test audiométrique adapté a l'age
sans délai (il n’est pas nécessaire d’attendre que l'épan-
chement persiste pendant 3 mois). Si une perte auditive
est constatée, 'ORL pourra proposer la pose d’aérateurs
trans-tympaniques (2).

Les bouchons de cérumen, surtout chez ladulte
peuvent étre source de baisse auditive. Un examen otos-
copique permet d’en faire le diagnostic. Les médecins
généralistes peuvent en retirer certains, une consultation
ORL peut cependant étre nécessaire.
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3.2.1. Focus sur Ihistoire naturelle des doubles
déficiences auditives et visuelles

Les doubles déficiences auditives et visuelles peuvent
ne pas apparaitre de fagon simultanée, étre d’évolutivi-
té différente et de gravité différente. L'atteinte auditive
et oculaire peuvent étre 'une et l'autre trés précoces,
pouvant induire une double déficience dans les premiers
mois de vie : le développement de 'enfant, dont sa décou-
verte du monde, est grandement impacté. L'atteinte au-
ditive peut étre précoce et l'atteinte visuelle secondaire.
La surdité peut initialement paraitre isolée. Prenons par
exemple les syndromes d'Usher ou la surdité est congé-
nitale (type 1 et 2), peu évolutive alors que la rétinite pig-
mentaire apparait plus tardivement et est plus rapidement
évolutive. Mais l'atteinte visuelle peut également préexis-
ter et la surdité apparaitre secondairement (syndrome de
Wolfram par exemple).

Il existe des causes spécifiques de syndromes ocu-
lo-auditifs, génétiques ou infectieuses (infections
materno-feetales), qui peuvent entrainer des doubles
déficiences. Mais au vu de la prévalence des surdités
en population générale, tout patient malvoyant peut
présenter ou développer une surdité d’'une autre
cause qui va impacter ses possibilités de compensa-
tion et de communication.

4. Repérage des surdités

4.1. Chez le nouveau-né et chez I’enfant

En France, le dépistage auditif universel néonatal de la
surdité est devenu un programme de santé publique de-
puis 2012. Les nouveau-nés bénéficient dans les premiers
jours de vie de tests objectifs (otoémissions acoustiques
provoquées, potentiels auditifs évoqués automatisés). A
lissue de ce dépistage, si celui est concluant et en l'ab-
sence de facteurs de risque, un dépistage auditif subjectif
est réalisé a l'dge de 9 mois et de 24 mois par le médecin

A linterrogatoire (de la personne

avec réalisation d’'une otoscopie et d’'une audiométrie
comportementale adaptée a l'age dans la petite en-
fance a partir de 9 mois jusqu’a l'dge de 6 ans, deux fois
par an (repérage d’une surdité transitoire liée a une
otite séromuqueuse ou d’une surdité permanente).

4.2. Chez ’adolescent et I’adulte

ILn’y a pas de dépistage universel organisé. Des dépis-
tages ciblés sont organisés, nécessitant une consultation
ORL et la réalisation de tests audiométriques :

« pour 'accés et le maintien a certaines professions (une
surdité peut étre une cause d’inaptitude dans les mé-
tiers ou la sécurité individuelle ou collective repose
sur la perception auditive de signaux sonores) ;

« en cas de maladie rare connue pour entrainer une sur-
dité (protocole de diagnostics et de soins publiés par
la Haute Autorité de Santé), a un rythme défini pour
chaque maladie rare et chaque dge de la vie.

Chez l'adulte, hors dépistage ciblé (médecine du tra-
vail, protocole national de diagnostic et de soins pour
certaines maladies rares), il n'y a pas de dépistage
auditif systématique. Une perte auditive peut étre
recherchée a l'interrogatoire ou repérée lors d’un en-
tretien (voir Tableau I). Au vu de la fréquence des sur-
dités a partir de 60 ans, un repérage d’une atteinte
auditive peut étre proposé au patient une fois par an.
Des outils en lignes sont maintenant disponibles sur
ordinateurs (https:/www.hein-test.fr/, http:/www.
hear-it.org/fr/Test-de-l-audition) ou sur smartphone
(application Hora de la fondation pour 'Audition). Si
ces tests sont anormaux une consultation ORL avec
test audiométrique est nécessaire.

Tableau I : Comment repérer une surdité

lors d’une consultation

Lors d’une consultation
ou de son entourage)

- le patient met le son de la télévision |« le patient fait répéter ou répond
et/ou de la radio de plus en plus| a coté de la question (lorsqu’
on lui parle de dos, dans la

référent de l'enfant. En cas de facteurs de risque (antécé-
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dents familiaux de surdité, facteurs de risque périnataux, fort

infections anté ou périnatales, syndromes et malforma-
tions cranio-faciales), il est proposé une consultation chez
un ORL a 9 mois et 24 mois, avec réalisation d’une audio-
métrie subjective. Plus tard, un dépistage scolaire est réa-
lisé par la médecine scolaire ou la protection maternelle
et infantile pour tous les enfants.

Une malvoyance (ou une cécité) chez l'enfant quelle
qu’en soit son étiologie justifie un suivi ORL régulier

. le patient se plaint de ne pas| pénombreou masqué)
comprendre dans le bruit «le patient a des
« le patient a du mal & suivre les| d'élocution ou de langage

conversations a plusieurs

« le patient comprend encore moins | maitrise pas bien sa voix

lorsque son interlocuteur crie|sle patient ne se retourne pas

(distorsions)

« le patient fait répéter ou répond a
c6té de la question

« le patient répond mieux aux voix
masculines que féminines

quand on l'appelle

troubles

«le patient parle fort et ne




5. Parcours de soin

5.1. Chez ’enfant

Le diagnostic sera réalisé par un médecin ORL spécia-
lisé en audiologie infantile. Le diagnostic repose sur des
tests subjectifs comportementaux adaptés a l'age de l'en-
fant et des tests électrophysiologiques.

La prise en charge est personnalisée a l'enfant et a sa
famille et doit &tre la plus précoce possible (entrée dans
un programme d’intervention précoce avant 'dge de 1 an
(8) voir méme avant l'age de 6 mois (9). Ces programmes
reposent sur des équipes pluriprofessionnelles (ORL spé-
cialisé en audiologie infantile, orthophonistes, audiopro-
thésistes, régleurs d’implants, psychologues, éducateurs
de jeunes enfants, codeurs en Langage parlé complété,
interpréte en langues des signes, assistante sociale...).

Un point-clé de cette prise en charge repose sur la ré-
habilitation auditive. En cas de surdité bilatérale congéni-
tale, la réhabilitation auditive sera précoce (appareillage
auditif conventionnel bilatéral ou implant cochléaire se-
lon le degré de surdité). La procédure d'appareillage est
recommandée dans les trois mois qui suivent le diagnos-
tic (ou six mois si surdité légére ou moyenne) (8). En cas
de surdité sévére ou profonde bilatérale congénitale et
de projet audio-phonatoire ou bilingue, une implantation
cochléaire sera le plus souvent nécessaire, proposée dans
l'idéal avant l'dge d'un an, bilatérale simultanée ou sé-
quentielle rapprochée (3). En cas de syndrome de Usher
de type 1 avec aréflexie vestibulaire congénitale, l'implan-
tation bilatérale simultanée est recommandée (absence
de risque vestibulaire, meilleurs résultats en termes
d'audition binaurale et de langage). Pour les appareils
conventionnels, leur mise en place chez l'enfant jusqu'a
6 ans doit se faire « dans le cadre d'un réseau pluridisci-
plinaire dont chacun des membres posséde l'expérience
et le plateau technique adapté a l'enfant » et doit étre
complétée par un bilan orthophonique (cadre législatif de
['Arrété du 14 novembre 2018) (10). Des appareils auditifs
dits de classe Il sont pris en charge par la sécurité sociale
jusqu'au 20° anniversaire. Laccompagnement médico-
social pourra faire appel a des Services d’Education Spé-
ciale et de Soins & Domicile en articulation avec 'accom-
pagnement de la déficience visuelle. Des adaptations sur
le plan scolarisation peuvent étre nécessaires (11,12).

5.2. Chez P’adulte

Les conditions de prescription et de remboursement
des prothéses auditives ont été améliorées par l'arrété du
14 novembre 2018 et le 100 % santé (10,13). Sous réserve
d’avoir souscrit un contrat complémentaire (mutuelle,
assurance), toute personne peut bénéficier d’'un appareil-
lage auditif de qualité (dit de classe I) intégralement pris
en charge, renouvelable tous les quatre ans. En cas de cé-
cité légale chez l'adulte, les modalités de remboursement
sont les mémes que chez l'enfant jusqu'a son 20¢ anniver-
saire, avec possibilité de remboursement d'appareils de
classe Il (intérét notamment d'appareils rechargeables sur
batterie sans maniement de piles). Les réglages des appa-
reils devront prendre en compte la déficience visuelle (im-
portance du maintien des sons de l'environnement pour
la locomotion). Une rééducation orthophonique peut &tre
proposée (entrainement auditif, suppléance mentale). Si
la surdité s’aggrave, une implantation cochléaire peut é&tre
proposée en relais des appareils conventionnels s'ils ne
sont plus suffisants.

POUR EN SAVOIR PLUS

« Surdi-cécité : CRESAM

- Le CRESAM, Centre National de Ressources Handi-
caps Rares - Surdicécité, dans la région de Poitiers,
est destiné a venir en aide a toutes les personnes qui
associent une déficience auditive grave et une dé-
ficience visuelle grave comme par exemple les syn-
dromes de Usher et le syndrome CHARGE ; http://
Www.cresam.org/

- Il a été créé pour offrir aux personnes en situation de
handicap rare, associant déficience visuelle et audi-
tive, des solutions d’accompagnement de proximité
conformes a leur projet de vie. Le CRESAM est dédié
a 'amélioration de la qualité de vie des personnes en
situation de surdicécité. C'est un lieu ou la personne
trouvera écoute, conseil et soutien. La demande peut
émaner directement de la personne en situation de
handicap, de sa famille ou d’'un professionnel. Les
Conseillers référents et formateurs du CRESAM in-
terviennent sur tout le territoire frangais, y compris
les DROM-COM. Le CRESAM a été créé a la suite de
la publication du premier plan handicap rare. Ce plan
a permis d’améliorer trés sensiblement la connais-
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sance de ces handicaps, leur dépistage ainsi que l'ac-
compagnement des personnes et de leur famille. Le
handicap rare est défini comme étant la conséquence
d’une association rare et simultanée de déficits sen-
soriels, moteurs, cognitifs ou de troubles psychiques,
dont la prévalence est inférieure a un cas sur 10 000
habitants.

« Plan handicap rare :

- https://www.cnsa.fr/actualites-agenda/actua-
lites/handicaps-rares-un-3e-schema-natio-
nal-pour-consolider-laccompagnement-des-per-
sonnes-et-familles-concernees

« Création d’un nouveau forfait d’aide humaine pour

les personnes sourdes-aveugles dans le cadre de la
Prestation de Compensation du Handicap (PCH).
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La surdicécité concerne environ 6 500 personnes en
France. Ces personnes ne pouvaient pas toujours ac-
céder aux forfaits d’aide humaine pour la cécité ou
la surdité existants dans le cadre de la prestation de
compensation du handicap et surtout n'avaient pas
la possibilité de les cumuler.

Le décret du 19 avril 2022 a créé un nouveau forfait
d’aide humaine destiné spécifiquement aux per-
sonnes sourdes-aveugles avec trois niveaux d’ac-
compagnement de 30, 50 et 80 heures par mois
attribués par les maisons départementales des per-
sonnes handicapées.

1. Bureau International d’AudioPhonologie, Recommanda-
tion biap 02/1 bis : Classification audiométrique des
déficiences auditives. 2017. https://www.biap.org/fr/
recommandations/recommandations/ct-02-classifica-
tion-des-deficiences-auditives/149-rec-02-01-fr-classifi-
cation-audiometrique-des-deficiences-auditives/file

2. Haute Autorité de Santé, Pose d’aérateurs transtympa-
niques dans l'otite moyenne séreuse et séromuqueuse
chronique bilatérale chez lenfant. 2017. https:/www.
has-sante.fr/jcms/c_2755096/fr/pose-d-aerateurs-
transtympaniques-dans-l-otite-moyenne-sereuse-et-se-
romuqueuse-chronique-bilaterale-chez-l-enfant.

3. Hermann R et al., French Society of ENT (SFORL) guidelines.
Indications for cochlear implantation in adults. Eur Ann
Otorhinolaryngol Head Neck Dis 2019;136(3):193-7.

4. Butcher E, Dezateux C, Cortina-Borja M, Knowles RL. Pre-
valence of permanent childhood hearing loss detected at
the universal newborn hearing screen: Systematic review
and meta-analysis. PLoS One 2019;14(7): €0219600.

5. Doncalrli A, Tillaut H, Regnault N, Beltzer N, Goulet V.
Dépistage universel de la surdité permanente bilaté-
rale néonatale : Evaluation de son déploiement aprés
deux années de fonctionnement en France. Santé Pu-
blique France, 2019. https:/www.santepubliquefrance.
fr/maladies-et-traumatismes/maladies-de-la-mere-
et-de-l-enfant/surdite-permanente-neonatale/docu-
ments/rapport-synthese/depistage-universel-de-la-sur-
dite-permanente-bilaterale-neonatale-evalua-
tion-de-son-deploiement-apres-deux-annees-de-fonc-
tionnement-en-France.

6. World Health Organisation, World report on hearing. Li-
cence: CCBY-NC-SA 3.0 IGO. 2021.

7.Smith R et al., Hereditary Hearing Loss Homepage. 2021.
https://hereditaryhearingloss.org/

8. Haute Autorité de Santé, Surdité de l'enfant : accompagne-
ment des familles et suivi de 'enfant de 0 a 6 ans - hors
accompagnement scolaire -. 2009. https:/www.has-
sante.fr/jcms/c_922867/fr/surdite-de-l-enfant-accom-
pagnement-des-familles-et-suivi-de-l-enfant-de-0-a-6-
ans-hors-accompagnement-scolaire

9. Yoshinaga-Itano C, Sedey AL, Wiggin M, Chung W. Early
Hearing Detection and Vocabulary of Children With Hea-
ring Loss. Pediatrics 2017;140(2):e20162964

10. Ministére des Affaires Sociales de la Santé et des Droits
des Femmes, Arrété du 14 novembre 2018 portant mo-
dification des modalités de prise en charge des aides au-
ditives et prestations associées au chapitre 3 du titre Il
de la liste des produits et prestations prévue a l'article L.
165-1 du code de la sécurité sociale. 2018. https:/www.
legifrance.gouv.fr/jorf/id/JORFTEXT000037615111

11. Ministére des Affaires Sociales de la Santé et des Droits
des Femmes, Surdi info Servicehttps://www.surdi.info/

12. Ministére des Affaires Sociales de la Santé et des Droits
des Femmes, Scolarisation des jeunes sourds ou malen-
tendants. 2017. https:/www.education.gouv.fr/scolari-
sation-des-jeunes-sourds-ou-malentendants-89501.

13. Ministére des Affaires Sociales de la Santé et des Droits
des Femmes, 100 % santé audiologie. 2018. https://soli-
darites-sante.gouv.fr/systeme-de-sante-et-medico-so-
cial/100pourcent-sante/100-sante-audiologie



PARTIE IV.

Les aides optiques
et électroniques






Le systeme microscopique

Romain Praud

Opticien, Responsable Pole Relations Santé Audioptic - Lissac — Optic 2000, Clamart

PLAN

1. Pré-requis

2. Principe

3. Limites

4. Gamme : pour qui ? comment ?

1. Pré-requis

1.1. La distance équivalente

Lorsque nous souhaitons préconiser une aide visuelle,
nous déterminons mathématiquement le grossissement a
partir de l'acuité visuelle résiduelle du patient. En fonc-
tion, nous sélectionnons une aide optique adaptée a tra-
vers laquelle des caractéres d'imprimerie non reconnus
le deviennent. Le grossissement nécessaire est celui qui
agrandit l'angle d’observation du caractére pour qu’il
soit équivalent a l'angle d’acuité visuelle résiduelle. D'un
point de vue mathématique, les différentes distances aux-
quelles nous pouvons lire constituent un rapport d’homo-
thétie : par exemple, une acuité 2 fois moins grande est
nécessaire pour lire deux fois plus prés (Figure 1).

1.2. Le raisonnement réfractif

Aprés avoir bien interrogé le patient quant a ses be-
soins, ses équipements utilisés, ses essais antérieurs, il
est essentiel de prendre le temps de la réfraction. C'est
le socle de la préconisation. Faire 'économie d’une amé-
lioration de l'acuité méne a la surestimation du grossis-
sement nécessaire avec les contraintes d’utilisation qui
en découlent : peu de profondeur et de largeur de champ,
aberrations, poids...

R. Praud

€——— distance /2 —>

distance >

A

Rapport d’homothétie de I'acuité visuelle.

Par ailleurs, le rapport homothétique des acuités vi-
suelles est un bon juge de la réfraction (Tableau I). Lors-
qu’elles sont précisément mesurées au loin et de prés (en
respectant la distance de calibration de l'échelle utilisée),
peu de chose explique une différence au-dela d'un texte
de Parinaud. Par exemple, une acuité de 2,5/10¢ - P10 a
40 cm (pour P6 attendu) laisse supposer une sous-correc-
tion convexe. Si cet équilibre reste absent malgré la vérifi-
cation de la réfraction, la stabilité de la fixation peut étre
supposée a renforcer, ce que l'orthoptiste pourra étudier
et rééduquer aprés son bilan basse vision. Cette étape est
essentielle avant la proposition d’équipement car ici en-
core, faire '’économie d’'une amélioration de l'acuité méne
a la surestimation du grossissement nécessaire.

Le systéme microscopique
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Tableau I : Correspondance des acuités visuelles

au loin avec le Parinaud selon la distance

AVL P40 cm P33 cm P25cm
0,1 P16 P14 P10
0,12 P14 P10 P8
0,16 P10 P8 P6
0,2 P8 P6 P5
0,25 P6 P5 P4
0,32 P5 P4 P3
0,4 P4 P3 P2,5
0,5 P3 P2,5 P2
0,63 P2,5 P2 P1,5
0,8 P2 P1,5

1 P1,5

Astuce : Lors d'une asymétrie entre l'acuité visuelle
au loin et au Parinaud, un test d’acuité sur lettres iso-
lées peut étre réalisé : si les résultats sont meilleurs,
c’est souvent en faveur d’une instabilité de la fixation
plutdt que d’une erreur réfractive.

2. Principe

Se rapprocher du texte constitue le premier réflexe
de grossissement. Ce dernier est dailleurs souvent qua-
lifié de physiologique et c’est celui qu’un enfant déficient
visuel utilise grace a son accommodation, dans la limite
d’une réserve confortable.

Ainsi, a 20 ans, grace a un pouvoir accommodatif d’en-
viron 10 D, l'ceil n’éprouve aucune difficulté & accommo-
der de 5 D pour lire 4 20 cm. (Rappel : 1 dioptrie = 1™1).
Chez les personnes plus dgées, lorsque l'accommodation
n’est plus suffisante, le complément sera intégré dans des
verres correcteurs : en fonction de la distance a laquelle
la lecture doit étre faite, 'accommodation confortable
(la moitié de I'accommodation maximale) sera soustraite
de la distance exprimée en dioptrie. Par exemple, a 28
ans et selon les courbes de Hofstetter (1), 'accommoda-
tion moyenne maximale est de 8 D (A™* = 15 - 4ge/4 ) ;
'accommodation confortable disponible sera alors de
4 D; il faudra ajouter 1 D pour lire a 5 D.

R. Praud

Astuce : Le numéro de Parinaud est un multiple de
25 cm pour qu’il soit lu sous un angle de 10/10. Le P2,5
peut étre considéré comme l'objectif car il correspond
a un angle de 6,4/10 lorsqu'il est lu a 2,5 dioptries
(40 cm). Et par conséquent, a partir du Parinaud lu a
2,5 D, il est trés facile de connaitre la distance équi-
valente au grossissement nécessaire pour que le P2,5
puisse étre lu. Exemples : si P6 est lu a 40 cm, P2,5 le
seraa 6D (=17 cm);siP8lua 40 cm, P2,5leseraa 8D

(12,5cm)...

Ne perdons pas de vue que l'accommodation, intime-
ment liée a la convergence, doit se mettre en jeu, elle aus-
si, de maniére confortable. La convergence requise est dé-
finie par la relation mathématique C* = P x EP (Figure 2).

Les normes des vergences fusionnelles sont parfois
discutées. Communément, les réserves fusionnelles en
convergence a 40 cm sont considérées de 17° pour le flou,
21% pour le bris et 11% pour le recouvrement (2). Pour sou-
lager cet effort, la régle de Fonda préconise d’intégrer 1
base interne par verre pour toute proximité de lecture in-
férieure a5 D de maniére a reculer le plan de convergence.
Pour une lecture a 5 D, la convergence requise est de
Uordre de 30%; en répartissant 10 dioptries base interne,
la convergence apparente est de 20% ; soit une distance
apparente 3 D. Naturellement, cette régle ne tient pas
compte des équilibres individuels et trouvera son parfait
ajustement gréce a l'expertise de l'orthoptiste.

Avec :

P : proximité en m* (dioptries)

EP : écart pupillaire en cm (classiquement 6)
2
I
1
1
1

- EP

1
1
1
1
v

| (2 : convergence requise en dioptries prismatiques.



R Praud

3. Limites

Grace au calcul de la distance équivalente et au prisme
selon Fonda a intégrer, le systéme microscopique est fa-
cile & mettre en place. Attention toutefois aux limites de
ce systéme : 'épaisseur du prisme couplée a celle du verre
hyper-convergent génére vite de l'épaisseur (Figure 3) ;
la diffraction et l'absorption engendrées par un prisme
de 10 D réduisent nettement la qualité de la vision et
peuvent compromettre la fusion. Par ailleurs, lire a une
distance inférieure 3 5 D peut étre difficile méme gréce
a un pupitre. Dans tous les cas, 'équipement binoculaire
est a éviter en deca d’une proximité de lecture de 10 D (10
cm) : c’est une aide de premiére intention pour les acuités
comprises entre 3/10 P5 et 5/10 P3. Pour les acuités infé-
rieures, 'essai systématique en fin de réfraction reste une
excellente fagon d’aborder les contraintes ergonomiques
aux systémes grossissants avec le patient et de tester la
réponse mathématique au grossissement pour évaluer
'éventuelle imprécision de réfraction et/ou l'instabilité de
la fixation, comme nous 'avons évoqué plus haut.

R. Praud

| Verres microscopiques + 9,00 D <> 182 bases internes réparties

4. Gamme : pour qui ? Comment ?

Gréce a la distance équivalente, le numéro de Parinaud
lua 40 cm correspond a la proximité a laquelle le Parinaud
2,5 peut étre lu. En deca de 10 D, l'équipement binocu-
laire est envisageable et la convergence devra étre sou-
lagée entre 5 et 10 D (au-del3, les systémes monoculaires
sont préférables). Ces systémes intégrent généralement
la compensation mais des demi-lunes prémontées ou des
clips existent et sont souvent choisis pour leur plus faible
colit (< 100 €) (Figure 4).

Sur-addition

Hyper-oculaire

Binoculaire possible

Monoculaire

Sans prisme

Entre 100 et 500€

| Gamme des systemes microscopiques.
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1. Principe

Lorsque la distance de lecture est jugée trop courte
avec un systéme microscopique, il est possible de reculer
le plan de lecture grice a une loupe : l'espace introduit
entre l'ceil et la loupe reculera le plan de lecture. Trois
facteurs influencent le grossissement généré : la distance
entre 'ceil et le systéme, la distance entre le texte et le
systéme et l'accommodation mise en jeu. Des conditions
ont été fixées pour établir certaines formules comme le
grossissement commercial mais elles s’éloignent souvent
des conditions réelles d'utilisation. Lapproche la plus
juste est celle du G iso-accommodatif qui considére que
le systéme ceil-loupe s'ajuste pour que l'ceil retrouve les
conditions accommodatives sans loupe (Figure 1).

Lorsqu’un objet AOBO est présenté a l'ceil a travers
une loupe, une premiére condition doit étre remplie : il
doit &tre repositionné entre F (foyer objet) et L (plan de
la loupe) selon A1B1 afin que son image A'1B’1 soit droite,
virtuelle et agrandie.

Ensuite, le systéme va s’ajuster : 'ceil va se rapprocher
de la loupe jusqu’a confondre cette premiére image A'1B'1
avec AOBO pour donner l'image A'2B’2.

A partir de cette condition iso-accommodative et en
fonction de la distance ceil-loupe, le grossissement varie
alorsde 13 Pd.

R. Praud

B

? g1 loupe G=l'§'~E~+B~d
|

|

|

G Ajustements s G Ajustements ==
e : distance ceil-loupe (m)

P : puissance de la loupe (D)

d : distance de lecture initiale (m)

Grossissement iso-accommodatif.

1.1. La loupe a poser

L'avantage principal d’une loupe a poser (Figure 2) est
de maintenir une focalisation stable et de ne pas avoir a
étre portée. La distance texte loupe est fixée pour que
lUergonomie de lecture soit le moins perturbée possible.
Pour les loupes d’'1,5X a 3X, la distance d’observation de
limage est proche d’une distance de lecture habituelle -
souvent 2,5 D. Cela implique que le patient presbyte porte
sa compensation : a défaut, ou en cas de sous-correction

Les loupes
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Eschenbach

R. Praud

convexe, il soulévera sa loupe. Linstallation de la loupe
entre le texte et U'ceil doit étre la plus naturelle possible,
sans demander d’ajustement important en termes de rap-
prochement ou d’éloignement.

Figure 2

Loupe a poser éclairante 3X Eschenbach.

- Pointd’attention N°1: Les loupes a poser sont congues
pour s’insérer en complément d’une paire de lunettes
standard, corrigeant la presbytie ou non. Dans ['hypo-
thése ol des verres microscopiques étaient utilisés,
le rapprochement de la loupe sera trés vite inconfor-
table. Par exemple, pour une loupe standard de 3X, le
patient devra étre a moins de 10 cm avec une addition
de 3,50 D, au lieu d’une vingtaine de cm avec une ad-
dition de 2,50 D.

- Point d’attention N°2 : Dans bien des cas, la loupe
a poser est suffisamment large pour étre utilisée en
binoculaire (Figure 3) et un effet prismatique d’envi-
ron 10% base interne peut étre généré par l'éloigne-
ment des axes visuels de l'axe optique. Cet effet est

proportionnel a la puissance de la loupe selon la régle
de Prentice :
(dioptries prismatiques)=P (dioptries) X (centimétres).

Effet prismatique a travers une loupe.

R. Praud

Cas particulier de la loupe a champ clair

Le principe optique d’une loupe a champ clair est tel
que l'image A’ est confondue avec celle de son objet A
(Figure 4). 1L n’y a aucun déplacement. Souvent congue en
verre, elle offre une trés bonne transparence et elle est
trés peu déformante.

7

v

b

H

e

Principe d’une loupe 3 champ clair.

Ces caractéristiques en font la loupe idéale chez les
plus jeunes qui utilisent naturellement le grossissement
physiologique grice a leur accommodation. C’est aussi
une loupe trés intéressante pour les personnes équipées
de sur-additions : grace a leur grossissement d’environ 2X,
le plan de lecture sera 2X plus éloigné sans besoin d’ajus-
tement. Par exemple, le grossissement généré par le rap-
prochement a 6 D (16,5 cm) sera équivalent a une lecture
a3 D (33 cm) avec cette loupe.

1.2. La loupe a main

La loupe a main est sans doute l'aide optique la plus
élémentaire et la plus complexe & maitriser d’'un point de
vue du grossissement généré. Ce dernier sera modifié en
raison des distances ajustables entre l'ceil, le texte et la
loupe : plus on rapproche la loupe de U'ceil et plus le gros-
sissement généré est important, un peu comme un effet
zoom (Figure 5).

Remarque : Lorsque l'objet AOBO est positionné au
foyer objet de la loupe, son image est a l'infini (Figure 6) :
il n'y a donc pas besoin d'accommoder. Le grossissement
devient alors :

G = Puissance de la loupe (dioptries)
Distance de lecture sans loupe (dioptries)
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Puissance de la loupe (dioptries)

Distance de lecture sans loupe (dioptries)

Puissance de la loupe (dioptries)

G =

Distance de lecture sans loupe (dioptries)

Puissance de la loupe (dioptries)
Distance de lecture sans loupe (dioptries)

| Variation du grossissement iso-accommodatif avec une loupe a main.

| Utilisation d’'une loupe sans accommoder.

Cas particulier de la loupe de brodeuse

Bien que les loupes de brodeuse permettent d’avoir
les mains libres, la distance loupe-objet variable la rap-
proche des caractéristiques d’une loupe a main. Comme
les loupes a poser, leur association a de fortes additions
contraint l'ergonomie et la profondeur de champ : trés
vite les mains ne peuvent plus passer et le rapprochement
est excessif. Leur utilisation idéale pour les activités ma-
nuelles se fait avec une addition entre 2,5 et 3,00.

R. Praud

2. Limites

Comme tout verre convexe, 'épaisseur est proportion-
nelle a la puissance. Pour mémoire, plus le rayon de cour-
bure est petit et plus le dioptre est puissant (Figure 7).
Il n’est pas rare qu’une loupe ait une épaisseur au centre
de 2 cm, ce qui engendre un poids non négligeable et une
perte de contraste.

n n’
' n' —n
- D=
r
Avec :
- n et n’ les indices de réfraction
- r le rayon de courbure

Puissance d’un dioptre sphérique.

Au-dela du poids, le champ de vision d’une loupe va
aussi se réduire avec la puissance. Malgré les meilleures
techniques de surfagage, le diamétre d’une loupe de 6 D
pourra facilement atteindre 20 cm, offrant ainsi un champ
apparent confortable d’environ 15° (Figure 8) ; de sur-
croit, lorsqu’elle est tenue a une vingtaine de centimétres
de l'eeil, elle ne perturbe pas l'ergonomie habituelle de
lecture.

Les loupes

4

4

ECITES

MALVOYANCES ET C

191



R. Praud

R. Praud

loupe

t

Distance
ceil loupe

diametre de la loupe (m)
Champ apparent =

Grossissement x distance oeil — loupe (m)

Champ apparent d‘une loupe.

En revanche, pour retrouver une quinzaine de degrés de
champ apparent, une loupe de 12 D devra étre a 10 cm de
U'ceil et une loupe de 20 D a 3 cm. Par conséquent, au-dela
de 6 D, il est conseillé de rapprocher la loupe de U'ceil mais,
pour lire de fagon prolongée, un autre systéme, de type
télescopique ou vidéoloupe, est souvent préférable.

3. Gamme

Il existe une multitude de modeéles de loupes
(Figure 9) : & main, de poche, sur pieds, & champ clair...
La gamme de puissance est également trés large, surtout
pour les loupes a main qui peuvent aller jusqu’a une qua-
rantaine de dioptries (au prix des contraintes de champ
et d’ergonomie que nous avons détaillées plus haut). Le
choix d’une loupe se fait en fonction de ['usage souhai-
té (lire, écrire, mots fléchés, déplacements...), du prix
(de 25 € pour les loupes de poche a 200 € pour certaines
loupes a poser éclairantes haut de gamme) ou des poten-
tielles difficultés de manipulation, comme les tremble-
ments chez la personne dgée, qui orienteront le choix vers
une loupe a poser.

A noter : Lépaisseur d’une lentille de 10 D disperse
la lumiére et est responsable d’une perte de contrastes :
Uajout d'un éclairage directionnel ou intégré dans la loupe
est souhaitable.

G par rapport 40 cm 2X 4X 6X

125X 25X 375X

G par rapport 25 cm

Loupe a champ clair

o Gain d'1X lorsque la loupe est

collée a I'ceil

6,25 X

\

Loupe sur pieds

Loupe & poser

Loupe & main

Loupe de poche

Gamme des loupes.
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1. Principe

Tout comme la loupe, le systéme télescopique va per-
mettre de limiter le rapprochement. Il s’agit d’un systéme
afocal obtenu lorsque le foyer image de lobjectif est
confondu avec le foyer objet de l'oculaire. Le grossisse-
ment, que l'on qualifie d’angulaire, est donné par le rap-
port des distances focales, tel que :

G angulaire = distance focale image de ['objectif : f' ob
distance focale objet de l'oculaire : f oc

Ces systéemes afocaux constituent une des rares fa-
milles d’aides visuelles pour la vision de loin bien qu’ils
ne soient pas utilisables en vision dynamique. Ils sont
souvent utilisés en vision de prés car la distance de vision
équivalente sera allongée du facteur du grossissement
angulaire. Par exemple, un patient 2/10 P8 pourra lire P2,5
avec un systéme microscopique a 8 D mais il pourra aussi
&tre augmenté a 4/10 P2,5 avec un systéme télescopique
2Xa4D.

Eschenbach

1.1. Le systeme de Galilée

Deux types de télescopiques existent : le systeme de
Galilée et le systéme de Kepler. Loculaire est divergent
pour le premier et convergent pour le second. Ainsi, un
systéme de Galilée, associant un objectif de 30 D et un
oculaire de -15 D offre un grossissement angulaire de 2X

pour un encombrement inférieur a 4 cm, ce qui le rend
ajustable sur une paire de lunettes (Figure 1).

Systeme télescopique de Galilée.

Le systéme télescopique
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Pour la vision de preés, des bonnettes emboitables ou re-
levables viennent compenser 'accommodation nécessaire
a la nouvelle distance de vision équivalente.

1.2. Le systeme de Kepler

Associant deux lentilles convergentes, le systéme de
Kepler, souvent appelé monoculaire, est quant a lui plus
long et plus lourd, notamment en raison du systéme
redresseur intégré pour compenser le grossissement an-
gulaire négatif obtenu. Ces particularités le réservent a
un usage plus ponctuel, préférentiellement de loin en le
tenant a la main (Figure 2).

Systeme télescopique Kepler a main.

Le choix du grossissement angulaire est simple :

Gangulaire =  Acuité nécessaire,(souvent 8/10 pour la VL)
Acuité résiduelle

Par exemple, pour un patient ayant 2/10¢ pour meil-
leure acuité, un télescopique de 4X sera nécessaire. Pour
la vision de prés, le systéme de Kepler est couramment
équipé d’une molette de dévissage : l'écartement de l'ob-
jectif et de l'oculaire rend le systéme plus convergent.

2. Limites

2.1. Un champ de vision restreint

Pour des acuités comprises entre 1,6P10 a 3P5, un sys-
téme de Galilée 2X avec les bonnettes adéquates (entre
2,5et 5 D) doit permettre de déchiffrer P2,5 sous un champ
d’environ 15°. Lorsque la demande de grossissement est
plus importante, le rapprochement peut devenir délicat
et des essais de Kepler 3X ou 4X sur monture, méme s'ils
sont rares, sont envisageables. Cependant, le champ de
vision sera trés vite inférieur a 10° pour des distances de
lecture inférieures a 40 cm.

Un équipement binoculaire est théoriquement pos-
sible avec un systeme télescopique quel qu'il soit. En
revanche, il faudra choisir entre une utilisation en VL ou
en VP car les axes optiques devront étre orientés confor-
mément aux axes visuels. Notons que le champ de vision
restreint de ces systémes et la fragilité de la vision bino-
culaire d’une personne déficiente visuelle rendent l'équi-
pement binoculaire trés délicat. Il est rarement conseillé
pour des acuités inférieures a 2/10°. Par ailleurs, méme
en monoculaire, un temps d’apprentissage en coordina-
tion avec l'orthoptiste est souvent requis pour gagner en
confort et efficacité d'utilisation.

2.2. Une focalisation précise et sensible

Lorsque nous équilibrons un systéme télescopique en
vision intermédiaire pour la télévision ou le plateau de jeu
posé sur une table, un verre correcteur souvent appelé
« bague correctrice » est intégré dans l'oculaire pour com-
penser 'accommodation apparente.

Or, a travers un systéme télescopique, 'accommoda-
tion est un multiple du carré du grossissement angulaire
dont la formule approchée est :

Accommodation apparente =

Proximité de lecture en dioptries x (G angulaire) ?

Il est nécessaire d’étre trés attentif & cet effet : a tra-
vers un télescopique 2X, l'accommodation nécessaire
pour observer une télévision a 2 m ne sera pas de 0,50 D
mais de 2 D. De la méme maniére, un plateau de jeu ob-
servé 21,5 D demandera une accommodation de l'ordre de
6 D, la lecture sur un ordinateura 2 D serade 8 D...



Eschenbach

3. Gamme (Tableau I)

Tableau I : Gamme et choix du systéeme télescopique

Kepler Galilée
Objectif prioritaire VL VI-VP
Utilisation courante A main Sur lunettes
Acuité cible 8/10 6/10
G angulaires disponibles 3a12X 1,8a2,7X
Distances de lecture disponibles | 2,535D 2,5a16D
Acuités candidates 1/20a3/10 1/10 a 4/10
Exemples d’activités Horaires, prix dans les magasins, plaques de rue... | Télévision, jeu de carte, ordinateur, lecture...
Prix 10021000 € 100 21000 €

3.1. Place aujourd’hui

Le systéme télescopique pour la vision de prés est trés
concurrencé par les loupes électroniques ou les téléagran-
disseurs dont l'utilisation est vécue comme plus intuitive
et moins stigmatisante. En revanche, le systéme télesco-
pique garde une place de choix pour la vision de loin ou in-
termédiaire avec les monoculaires, méme si l'exploration
d’une photo agrandie par un smartphone en concurrence
aussi l'usage. Une focalisation précise est possible de l'in-
fini 3 30 cm par une molette ou par dévissage et permet
d’agrandir les plaques de rue, les horaires des transports,
les prix dans les magasins... avec une excellente qualité
d'image.

Certains systémes sont spécifiquement congus dans
des versions standard pour convenir au plus grand
nombre dans des activités courantes : regarder la télévi-
sion (Figure 3) ou lire 2 33 cm (Figure 4).

Systéme télescopique de Galilée prémonté pour regarder la télévision.

Eschenbach

| Clip télescopique de Galilée pour lire a 33 cm.

Le systéme télescopique
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Les filtres
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1. Le filtre jaune

2. Equilibre entre densité et soustraction spectrale du filtre

3. Gamme

La majorité des personnes déficientes visuelles sont
génées par la lumiére. Quand il y en a trop, elles sont
éblouies et quand il en manque il n’y a pas assez de
contraste. Agir sur ces deux phénoménes n’est pas facile :
un verre trop clair ne sera pas assez efficace et un verre
trop foncé réduira sa plage d’'usage.

Le filtre jaune absorbe
la lumiere bleue

Le spectre du visible est constitué d’ondes électroma-
gnétiques situées entre les radiations ultra-violettes et
infra-rouges. Il s’étend de 380 nm, percu comme un vio-
let extrémement sombre, a 780 nm, correspondant a un
rouge pourpre (Figure 1).

uv  380nm 550nm 780nm IR

R. Praud

Spectre de la lumiére blanche.

R. Praud

Le mélange de toutes ces radiations donne la lumiére
blanche ; une lumiére colorée est une lumiére blanche 3
laquelle une partie du spectre - qualifiée de complémen-
taire - est soustraite.

Ainsi, une lumiére jaune est une lumiére blanche a
laquelle une partie de la lumiére bleue est soustraite
(Figure 2).

Soustraction de la lumiére bleue par un filtre jaune.

C'est ce pouvoir soustractif du filtre jaune qui nous in-
téresse particuliérement. La lumiére bleue est considérée
comme phototoxique et sa diffraction plus importante par
rapport au reste du spectre la rend éblouissante ; la filtrer
redonne du contraste et diminue son impact sur l'ceil, s’en
protéger est indispensable, surtout en cas de pathologie
rétinienne (Figure 3).

Les filtres
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Verres filtrants les A <450 nm

400 450 500 550 600 650 700

Transmission d'un verre filtrant les longueurs d'ondes inférieures
3 450 nm.

2. Trouver le bon équilibre
entre la densité et la soustraction
spectrale du filtre

Pour autant, il nest pas toujours facile de préconiser
le bon filtre. Deux paramétres définissent un filtre thé-
rapeutique : sa coupure nanométrique, autrement dit, la
longueur d’onde a partir de laquelle la lumiére traverse le
verre, et sa densité qui correspond en quelque sorte a son
opacité.

Dans les cas de photophobies sévéres, des filtres de
plus haute coupure nanométrique pourront absorber l'en-
semble des radiations bleues et une bonne partie du vert
afin de réduire la sollicitation des cellules ganglionnaires
a mélanopsine qui jouent un réle majeur dans la réponse
adaptative a la luminosité. Cependant, a ce stade de sous-
traction, la sensation colorée est trés perturbée puisque
plus aucune information bleue ne parvient a U'ceil et le vert
est trés altéré. Selon la saturation et la texture d’origine,
le bleu devient gris, noir ou vert ; le jaune et le blanc ap-
paraissent orangés-rougeatres... Cet objectif soustractif
peut étre assuré en augmentant la densité du filtre, c’est-
a-dire son grade. Nous en utilisons 5: 0, 1, 2, 3, 4 qui vont
du plus clair au plus foncé (Figure 4). Le grade 3 est le
grade classique de nos verres solaires, il réduit environ
85 % du flux lumineux. Un verre de 500 nm assombri en
grade 2 aura un pouvoir filtrant trés proche d’un verre de
550 nm en teinte de base : le premier préservera mieux les
nuances colorées (Tableau I).

(\ Dee -

400 450

Longueur d'onde (nm)

Comparaison de la transmission entre un verre 500 nm polarisé 1
et un verre 550 nm.

Tableau I : Grade selon la transmission du visible

Transmission
Lumiere : 80 -100 %

¢ UVB:8-10%

1 Lumiére : 43 -80 %
UVB:4,3-8%

D Lumiere:18 -43 %
UVB:1,8-43%

3 Lumiéere: 8 -18 %

UvB:0,8-18%

Lumiere:3-8%
4 UVB:0,3-0,8%
Interdit pour la conduite

2.1. Les filtres polarisés

Les verres filtrants thérapeutiques peuvent aussi
étre polarisés pour soustraire les réflexions horizontales
afin de rehausser les contrastes et contribuer a réduire
U'éblouissement. Bien souvent, cela permet de choisir
un grade plus clair pour étendre la plage d’utilisation du
filtre et ne pas le réduire aux ambiances hautement lu-
mineuses. Néanmoins, les informations apportées par
ces artéfacts peuvent étre utiles a la vision car les reflets
peuvent renseigner sur la texture ou le relief du sol (lisse,
nids de poule, flaques d’eau...). Malgré les intéréts cer-
tains des verres polarisés, leur préconisation ne peut pas
8tre systématique.

2.2. Les filtres photochromiques

Certaines teintes sont disponibles sous des formes
photochromiques, c’est-a-dire a teinte variable. Dans
leur forme classique, les verres photochromiques ont
une plage de densité variant du grade 0 a 3 ou 4 dans des
teintes standard (sans soustraction spécifique de la lu-
miére bleue). Ils ne sont donc pas trés intéressants pour
équiper la personne photophobe, d’autant que leur temps
de réaction est souvent jugé mal adapté par les personnes
déficientes visuelles : il fonce trop vite et il est souvent
trop foncé. Néanmoins, il existe des filtres thérapeutiques
photochromiques de grade 2-4 ou 3-4 qui peuvent ré-
pondre a certaines photosensibilités extérieures.

2.3. Les filtres dégradés

Certains filtres existent avec une teinte dégradée : la
partie haute du verre est plus foncée que le bas, ce qui
permet d’éclaircir le sol. Malheureusement, peu de filtres
thérapeutiques dégradés sont proposés par les fournis-
seurs, la majorité des teintes sont uniformes (Figure 5).



Essilor

| Exemple de filtre brun-rougeatre dégradé sur clip.

Remarque : Les filtres violets-mauves soustraient plus
spécifiquement les longueurs d’ondes vertes autour de
480 nm (Figure 6). Le spectre général est moins déstruc-
turé ; la sensation colorée est plus préservée. Leur action
cible Uatténuation des douleurs liées a l'excés de lumiére.

3. Gamme (Figure 7)

Eschenbach
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R. Praud

1,2,3

1,2,3( 1,2,3 | 2,3,4| 2,3,4

Gamme des filtres thérapeutiques.

Méme avec une bonne connaissance des filtres et de
leur pouvoir soustractif, leur choix reste soumis a des es-
sais. Il n‘existe pas de teinte reliée au traitement d’une
pathologie. La nature changeante de la lumiére impose
de bien étudier les conditions lumineuses génantes et de
prendre le temps de tester les différentes options. Il n’est
pas rare que des filtres de grades ou de coupure nanomé-
trique différents soient nécessaires en fonction des acti-
vités.

Les fournisseurs proposent une gamme de filtres sous-
trayant progressivement une large bande passante du
bleu au vert : la couleur des filtres s’étend du jaune au
rouge.

Enfin, rappelons que les filtres doivent étre proposés
sur des montures couvrantes, galbées a branches larges
ou fagonnées de facon a limiter Uentrée de la lumiére
entre le sourcil et la monture ou sur les c6tés. Des sur-

lunettes permettent de garder la correction optique ha-
bituelle (Figure 8). Enfin, la casquette ou la visiére est un
complément indispensable.

X. Zanlonghi

Sur-lunettes filtrantes 511 nm.

Les filtres
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Les téléagrandisseurs, vidéoloupes,
lunettes qui parlent
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PLAN

Principe
Gamme de téléagrandisseurs et vidéoloupes
Les lunettes/casques électroniques
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. Les lunettes qui parlent

1. Principe des systemes grossissants
électroniques

Lorsque l'acuité résiduelle est de Uordre de 1,5/10¢, le
besoin de grossissement est d’environ 4X, ou autrement
dit, une dizaine de dioptries. Léquipement devient moins
facile a utiliser. Dans le cadre d’un systéme microsco-
pique, la lecture 3 10 cm est souvent considérée comme
trop proche, le champ confortable de la loupe s'obtient
lorsqu’elle est a une dizaine de centimétres de l'ceil, le
systéme télescopique est une alternative mais reste
contraignant... Alors, les systémes d’agrandissement
électronique séduisent dans leurs usages.

On parle de vidéoloupe pour les modéles de poche, ou
du moins facilement transportables, et de téléagrandis-
seur pour les modeles plus sédentaires, avec des écrans
supérieurs a 13 pouces.

Bien que le champ de vision utile d'une vidéoloupe
5 pouces offre a peine 5° de champ apparent pour un gros-

sissement de 4X, l'ergonomie de lecture est préservée, il
n’y a aucune déformation, les contrastes sont amplifiés...
Néanmoins, pour une lecture prolongée, un écran d’au
moins 10 pouces est a préconiser.

En revanche, la taille de 'écran est proportionnelle au
confort mais aussi au prix : une vidéoloupe 5 pouces de
qualité colte en moyenne 600 €, alors qu'il faut compter
2500 € pour les premiers téléagrandisseurs 24 pouces.

Différentes qualités d’écran existent et certaines op-
tions (connectable PC/TV, synthése vocale, enregistre-
ments photo/vidéos) peuvent aller jusqu’a faire doubler
l'investissement (Figure 1).

Remarque : lorsque le champ de vision périphérique
est atteint (dystrophie rétinienne, glaucome avancé), la
stratégie d’agrandissement fonctionne mal car l'image est
agrandie dans le scotome. Cependant, les différentes pos-
sibilités d’ajustement permettent d’amplifier le contraste
et d’adapter la luminosité pour un meilleur confort et une
acuité optimale.

Les téléagrandisseurs, vidéoloupes, lunettes qui parlent
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Ceciaa

| Téléagrandisseur avec synthese vocale Ceciaa ONYX Speech.

2. Gamme de téléagrandisseurs,
et vidéoloupes (Tableau I)

La recherche d’un téléagrandisseur est motivée par le
besoin d’une meilleure ergonomie devant les conditions
d’utilisation peu confortables des aides optiques tradition-
nelles : & partir d’'une acuité de 1,5/10¢, ce besoin s’exprime
et ce type d’équipement doit étre comparé aux autres.

Vidéoloupe Téléagrandisseur

Taille d'écran < 13 pouces > 13 pouces

Caractéristiques
courantes

Gel de l'image,
enregistrements de
photos, ajustements
colorés

Gel de l'image,
ajustements colorés,

manuels possibles

écriture ou petits travaux

Caractéristiques
optionnelles

Synthése vocale,
support écriture,
connexion PC/TV,
vision de loin

Synthése vocale,
enregistrements de
vidéos, plateau de
lecture, vision de loin,

miroir
Avantage Transportable Confort de lecture,
écriture
Acuités 1/10 2 2/10 1/20 2 2/10
candidates
Prix 50022000 € 200045000 €

3. Les lunettes / casques
a grossissement électroniques

La gamme des agrandisseurs électroniques explore
des solutions inspirées des casques de réalité virtuelle.
Plusieurs systémes ont vu le jour avec un succés commer-
cial a relativiser. Trés immersifs, qualité d'image difficile
a stabiliser, colteux... plusieurs arguments freinent leur
utilisation malgré leurs prouesses technologiques. Les in-
novations se succédent : en 2016 et 2017, a 'occasion du
Salon International de la Lunetterie et du Matériel d’Op-
tique, les « Silmo d’Or Basse Vision » ont été attribués a
des vidéo-agrandisseurs sur lunettes. Ces outils, permet-
tant d’agrandir des images jusqu’a 24X en temps réel font
désormais partie des préconisations parmi les téléagran-
disseurs.

4. Les lunettes qui parlent

Lorsque l'acuité est inférieure a 1/10¢, toutes les aides
techniques que nous venons de détailler deviennent dif-
ficiles a utiliser pour une lecture prolongée. Depuis prés
de 10 ans, les machines a lire se miniaturisent et font
partie des préconisations courantes. Depuis leur premier
aspect de scanner a plat, elles se sont miniaturisées pour
d’abord tenir dans la main et sont désormais adaptables
sur une branche de lunettes ou sur le doigt. Certains sys-
témes sont trés aboutis avec une reconnaissance vocale
du texte, des objets ou des visages qui se déclenche en
pointant du doigt (Figure 2).

Essilor

Machine a lire OrCam MyEye.
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PLAN

La vergence apparente
Laccommodation apparente
La convergence apparente

. Lacuité visuelle apparente
Le champ de vision apparent
L'anisométropie

NouvswN e

Les verres

Lorsque nous observons un objet a travers un systéme
optique, nous observons, en réalité, son image. Lobjet est
déplacé, déformé... dans un espace virtuel. Plus un verre
correcteur est fort et/ou plus on Uéloigne de l'ceil, plus il
transforme l'espace et ses objets, c’est pourquoi un sys-
téme de contact ou intra-oculaire bénéficie généralement
d’une meilleure performance, dans la mesure ou sa pres-
cription est possible.

1. La vergence apparente

Le principe de compensation d’une amétropie est de
confondre le Remotum de l'ceil avec le foyer objet d’un sys-
téme optique afin qu'une image a l'infini puisse étre proje-
tée sur la rétine (Figure 1).

Cette relation sous-entend une forte dépendance de la
distance verre-ceil :

pl-. L -_1 . 1
+

Dl = Puissance du systéme compensateur
(LH) = distance verre-ceil
R = proximité du Remotum

Chez lamétrope fort, la distance verre-ceil influence la
prescription. La réfraction étant habituellement réalisée a
13 mm, l'opticien devra, en fonction de la monture choisie,
ajuster la formule de commande pour garantir la réfrac-
tion prescrite (Tableau I). Par exemple :

« un hypermétrope compensé avec +10,75 D a 13 mm le

sera avec +11,00 310 mm;

«un myope compensé avec -12,75 D a 13 mm le sera

avec -12,25 310 mm.

Remarque : C'est pour cette raison que pour un méme
défaut réfractif a3 compenser, la puissance des lunettes
n’est pas la méme que celle des lentilles. Par exemple, un
myope parfaitement compensé par un verre de lunettes
de -8,00 D (habituellement positionné a 13 mm de 'ceil)
le sera avec la méme précision en portant une lentille de
contact de -7,25 D.

Cette distance verre-ceil aura aussi une influence
non négligeable dans les contextes de presbytie. L'éloi-
gnement des lunettes de l'ceil rend leffet réfractif plus
convexe. Par exemple :

< unverre de +18,00 D porté a 19 mm au lieu de 13 simu-
lera une addition de prés +1,75;
«un verre de -18,25 D porté a 19 mm au lieu de 13 simu-

lera une addition de + 2,25.

Les fortes amétropies
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Tableau I : Effet réfractif selon la distance verre-ceil

Hypermetrope Effet refractif équivalent (D)
= 0 +4,25 +8,75 +12,75 +18,00 +24,50
3 T 10 +4,05 +7,94 +11,11 +14,89 +19,08
% E 13 +4,00 +7,76 +10,75 +14,26 +18,05
= 16 +3,95 +7,58 +10,41 +13,67 +17,12
E 19 +3,91 +7,41 +10,10 +13,13 +16,28
25 43,82 47,10 49,52 +12,17 +14,84

Myope Effet refractif équivalent (D)
= 0 -4,00 -7,75 -10,75 -14,25 -14,50
E £ 10 -4,19 -8,51 -12,28 -17,07 -17,43
% = 13 -4,25 -8,74 12,75 17,99 -18,39
= 16 -4,30 -8,97 -13,26 -19,02 -19,46
E 19 -4,36 -9,22 -13,81 -20,17 -20,67
23 -4,44 -9,57 -14,61 -21,94 22,53

Limpact plus important de la distance verre-ceil chez
le fort myope est dii au sens opposé les distances LH et
HR et inversement chez I'hypermétrope.

2. L’accommodation apparente

A cet effet s'ajoute un effet tout aussi subtil : 'accom-
modation apparente. Nous savons que l'accommodation
nécessaire correspond a la proximité de 'objet exprimée
en dioptries, de telle sorte que :

Accommodation nécessaire = 1

HA

En raison de la distance verre-ceil et aprés quelques
manipulations mathématiques, 'accommodation d’un ceil
amétrope a travers un verre compensateur est :

1

Accommodation apparente =R - ——

HA

Ou R est la réfraction axiale de ['ceil ramenée aux plans
principaux.

Ainsi, avec des lunettes, le Ponctum Proximum apparent
s'éloigne du Ponctum Proximum, engendrant une accom-
modation nécessaire apparente moins importante chez le
myope et plus importante chez 'hypermétrope (Figure 2).

Chez le myope de plus de 3 dioptries, 'addition pres-
crite doit &tre diminuée, sans quoi la compensation
peut s’avérer inconfortable. Chez, I'hypermétrope, en
raison de son parcours d’accommodation virtuel, ce be-
soin d’ajustement ne commence qu’a partir de 5,00 D
mais il évolue plus rapidement que chez le myope
(Tableaux Il et 111).

Tableau Il : Accommodation apparente chez I’hypermétrope

Valeur du verre convexe Accommodation Correction d'addition
al3dmm apparente a 40 cm a apporter
+5,00 +2,75 +0,25
+ 8,00 +3,00 +0,50
+11,00 +3,25 +0,75
+14,00 +3,50 +1,00

Tableau Ill : Accommodation apparente chez le myope

Valeur du verre concave Accommodation Correction d'addition
al3dmm apparente a 40 cm a apporter
-3,00 +2,25 -0,25
- 8,00 +2,00 - 0,50
- 11,00 +1,75 -0,75
-22,00 +1,50 -1,00

Par conséquent, a partir de 10 D, la distance verre-ceil
doit étre prise en compte trés précisément. Elle doit étre

notée sur l'ordonnance et la formule 3 commander doit

8tre ajustée:

« en VL selon la monture choisie ;
« en VP selon 'éloignement envisagé des lunettes.

A noter : Pour un myope au-dela de -16 D, lintérét
d’une addition est discutable car son accommodation ap-
parente a 40 cm n’est que de 1,75 D et le recul de la mon-
ture de 6 mm modifiera l'effet réfractif d’autant.




3. La convergence apparente

La schématisation courante d’un verre convergent se
fait par deux prismes accolés par leur base et un verre di-
vergent par deux prismes accolés par leur aréte (Figure 3).
Lorsque l'axe pupillaire se trouve décentré de l'axe op-
tique du verre, 'ceil subit un effet prismatique : le rayon
étant dévié vers la base, l'image est déplacée vers l'aréte.

Leffet prismatique est proportionnel au décentrement et
peut se calculer grace a la formule de Prentice (Figure 4).
Ce déplacement de l'image est a prendre en considération
chez les amétropes car la convergence mise en jeu pour
lire générera un effet prismatique que le couple oculaire
compensera par de la divergence fusionnelle (Figure 5).
Le couple oculaire s’éloigne de 5 mm en moyenne des
centres optiques lorsqu'il regarde au prés (moyenne, se-
lon l'écart inter-pupillaire en vision de loin et la distance
verre-ceil). Pour les forts amétropes, un bilan orthoptique
peut étre nécessaire afin de préjuger du confort devant
Ueffort a fournir : par exemple derriére un verre de +10 D,
le couple oculaire devra mettre en jeu 5A de convergence
fusionnelle supplémentaire.

Devant d’éventuels troubles de la vision binoculaire se-
condaires a l'effet prismatique induit par le décentrement
en vision de prés, les lentilles de contact, en permanence
centrées sur l'axe pupillaire, permettront de retrouver un
rapport proximité/convergence normal.

Anoter: Le port de lunettes diminue l'effort en conver-
gence chez le myope et peut révéler des signes évoquant
Uinsuffisance de convergence au prés avec les lentilles de
contact.

4.Lacuité visuelle apparente

Limage donnée d’un objet que nous observons a tra-
vers un systéme compensateur est déplacée mais elle
nous apparait aussi d'une taille différente. Langle u
d’observation a l'eeil nu nest pas identique a son image u’
(Figure 6).

Ce facteur de grandissement est fonction de la dis-
tance verre-ceil et de la vergence du systeme. Il s’exprime
selon la formule suivante :

1

& T ALxDL

Ainsi, un hypermétrope aura l'avantage d’un « effet
loupe » avec ses lunettes. En revanche, le myope verra
plus petit. Selon la Figure 7, avec une compensation a
13 mm de U'ceil :

« un hypermétrope compensé avec +7 D verra un opto-

type de 10/10 sous un angle de 9/10 ;

«un myope compensé avec -9 D verra un optotype de
9/10 sous un angle de 10/10.

A noter : Le myope aura tout intérét a étre compen-

sé en lentilles de contact car son positionnement sur la

cornée annulera presque en totalité la distance verre-ceil.

5. Le champ de vision apparent

La dioptrie prismatique est définie par une déviation
d’1cm a1m (Figure 8), soit :
D2 = 100 * tan (Déviation)

Celarevient a dire que l'angle de déviation équivaut en-
viron a la moitié de la déviation prismatique. Considérant
cet effet prismatique sur l'ensemble d’une surface d’'un
verre de 50 mm de diamétre en moyenne, une déviation
de plus de 10° sera présente en périphérie dés 8 dioptries
d’amétropie (Figure 9).

LUhypermétrope étant compensé par un verre convexe,
un scotome annulaire périphérique apparait en raison des
rayons lumineux déviés vers la base. Cet effet est a consi-
dérer car la survenue inattendue d’un objet dans le champ
de vision peut engendrer des chocs par manque d’antici-
pation. Chez le myope, la déviation contraire donne lieu a
une superposition du champ de vision périphérique avec
une potentielle diplopie monoculaire.

Afin de minimiser ce phénomeéne, lopticien portera
une attention particuliére a la taille de la monture choisie
afin qu’elle ne soit pas trop grande mais suffisante pour
préserver une liberté de regard d'une quinzaine de degrés.

A noter : Ce phénoméne n'existe qu’en lunettes car les
lentilles de contact suivent les mouvements de l'eeil, il n’y
a donc pas d’effet prismatique.

6. L’anisométropie

Lorsque nous observons un objet, leurs images a tra-
vers chacun de nos yeux doivent étre trés proches en
termes de taille et de qualité. Elles doivent aussi stimuler
des points dont les coordonnées rétiniennes sont corres-
pondantes.

6.1. L’anisophorie

En régle générale, nous explorons un disque d’environ
1 cm de diamétre a la surface du verre avant de réajuster
la téte. En cas d’anisométropie, 'effet prismatique induit
est alors différent a droite et a gauche et un risque de di-
plopie existe lorsque cette disparité épuise les réserves
fusionnelles. Méme s'il existe des variabilités interindivi-
duelles, nous savons qu’elles sont de l'ordre de 3 dioptries
prismatiques en vertical, ce qui sera atteint avec une ani-
sométropie de 6 D.
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Verre F CEil

A

R=FL AL

F' = Foyer image du verre
R = Remotum de I'ceil
R’ = Rétine

R. Praud

«—r
Jb

R. Praud

| Chemin optique a travers un systeme optique.

Ponctum Proximum apparent a travers la correction
optique.

R. Praud

A (dioptries prismatiques) = puissance de l'effet prismatique

d (centimétres) = décentrement par rapport au centre optique

R. Praud

D (dioptries) = puissance du verre

| Schématisation de la regle de Prentice.

Verre Rétine

u =angle
u’ = angle apparent

R. Praud

R. Praud

Divergence nécessaire en vision de pres chez le myope compensé
en lunettes.

Grandissement de I'image rétinienne a travers un verre convexe.
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Aniséiconometre duochrome d’un projecteur de tests.

Les fortes amétropies

ECITES

4

MALVOYANCES ET C

207



208

A noter : Chez le presbyte, la limite est atteinte dés
2 dioptries d’anisométropie car une course d'1,5 cm est
nécessaire pour utiliser l'addition d’un verre progressif
(Figure 10).

6.2. L’aniséiconie

Lorsque les deux yeux ne portent pas la méme com-
pensation, les deux images rétiniennes vont étre de taille
différente et il est habituellement admis qu’au-dela d’une
différence de 3a 5 %, la fusion est compromise. L'aniséico-
nie optique induite est de 0,3 % par dioptrie, lorsque l'ani-
sométropie est d’origine axiale, et de 1,4 % par dioptrie,
lorsque les éléments optiques (cornée ou cristallin) sont
de puissance différente.

Dans la majorité des cas, les deux yeux n'ont ni méme
longueur ni la méme puissance. Pour évaluer 'aniséiconie
optique, il est possible d’utiliser des aniséiconométres
rouge/vert ou polarisants : les mires sont le plus sou-
vent calibrées pour qu’une aniséiconie de 3 % soit égale a
I'épaisseur du trait (Figure 11).

7. Les verres

7.1. Le diametre

La puissance d’un verre correcteur est définie par le
rayon de courbure des dioptres (face avant et face arriére)
ainsi que de l'indice de réfraction n qui les sépare (Figure
12):

Puissance d'un dioptre = n-1_
r

Un verre compensant la myopie a un rayon de courbure
plus grand en face avant qu’en face arriére et son épais-
seur au bord augmente avec son diamétre. Pour le verre
convexe, c’est le rayon de courbure arriére qui est plus
plat et 'augmentation du diamétre augmente |'épaisseur.
Afin de limiter le poids lié a 'épaisseur d’un verre et 'effet
prismatique périphérique, l'opticien proposera des mon-
tures plus petites pour réduire le diamétre utile du verre :
la bonne largeur de monture, habituellement proche
de lécart sphénoidal, pourra étre réduite de 1 mm par
dioptrie :

« diminution de leffet « rentrant » du visage chez le

myope (Figure 13);

«réduction de l'angle mort en périphérie chez 'hyper-
métrope.

7.2. ’indice de réfraction

Le controle de lUépaisseur peut aussi étre réalisé
en jouant sur l'indice de réfraction qui varie de 1 (air) a
1,9. Plus lindice est élevé et plus la matiére réfracte la
lumiére ; le dioptre sera alors moins courbé pour obtenir
la méme puissance. Cependant, plus la lumiére est réfrac-
tée, plus 'aberration chromatique est importante (Figure
14) : une irisation colorée autour des objets peut &tre res-
sentie.

La priorité est au choix de plus petits verres avant
d’augmenter l'indice. Lopticien calculera U'épaisseur du
verre en fonction de la monture choisie pour sélectionner
Uindice.

7.3. La matiere

Deux grandes familles de matiéres existent en optique
ophtalmique : le verre organique et le verre minéral. Le
premier a Uavantage d’étre deux fois plus léger que le se-
cond et d’étre quasiment incassable. Par ailleurs, le verre
organique filtre entre 95 % et 100 % des ultraviolets alors
que le verre minéral n’en filtre que 85 %. Le verre orga-
nique est donc un matériau de premiére intention, bien
gu’en raison de moindres aberrations chromatiques, le
verre minéral posséde une meilleure qualité optique.

7.4. Les verres spéciaux

En présence de fortes puissances (> 10 D), réduire le
diamétre du verre de quelques millimétres suffit pour
atteindre le résultat d’un indice supérieur : par exemple,
pour un verre de -15 D, la réduction de son diamétre de
5 mm réduira son épaisseur au bord par 2 alors qu’un saut
d’indice ne le réduira que de 25 % environ.

Des verres avec une ouverture réduite, entre 35 et
45 mm, portés au plus prés des yeux (10 mm), peuvent
étre proposés pour prendre appui dans une monture plus
large et ainsi supprimer toute la matiére inutile : cette
zone est convexe en face avant chez les forts hypermé-
tropes et concave en face arriére chez les forts myopes.
Dans certains cas extrémes, les deux faces peuvent étre
surfacées de maniére 3 obtenir des verres biconvexes (hy-
permétropes) ou biconcaves (myopes). Afin de réduire au
maximum les aberrations et optimiser la qualité de vision,
ces verres sont rarement amincis et souvent réalisés en
verre minéral chez le myope.



R. Praud

Puissance générée par les dioptres d’un verre concave.

Figure 14

C. Werner

Dispersion chromatique.

La jonction au bord du diametre utile peut étre gom-
mée grace a une facette. Bien qu'une facette plane (puis-
sance 0) soit courante, une facette légérement concave
chez les myopes et légérement convexe chez les hyper-
métropes peut étre réalisée pour la cohérence de l'effet
cinétique en périphérie (Figure 15) : déplacement de
l'image conforme au mouvement chez I'hypermétrope et
inverse chez le myope. Dans tous les cas, le verre a facette
permet de supprimer l'effet « rentrant » du visage.

7.5. Les traitements

Une partie de la lumiére n’atteint pas l'eeil au passage
du verre (Figure 16) :

« une premiére partie, dépendante de l'indice de réfrac-
tion, ne passe pas le premier dioptre car elle est ré-
fléchie;

« une seconde partie, dépendante de l'indice de réfrac-
tion et de U'épaisseur du verre, ne passe pas le deu-
xiéme dioptre car elle est absorbée.

Lissac

C. Werner

C. Werner

Effet cinétique chez I’hypermétrope.

Transmission
Réflexion : 5-10%

Absorption : 10-15%

Transmission de la lumiére a travers le verre.

LUamincissement du verre permet de limiter lab-
sorption, notamment chez l'hypermétrope qui a des
verres épais au centre. Le verre de myope étant plus fin
au centre, l'absorption sera plutét périphérique mais le
champ de vision apparent élargi (cf. supra) apportera un
surplus de lumiére. En outre, les traitements anti-reflets
sont indispensables car trés efficaces. Ils apportent plus
de clarté en annulant quasiment le coefficient de réflexion
du premier dioptre.
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Figure 17

La diffraction des verres et des lentilles de forte puis-
sance majore la géne a la lumiére et les verres teintés
sont des compléments essentiels aux verres blancs. En
revanche, il est nécessaire de prendre le temps du choix
de la couleur et de la densité pour trouver la teinte la plus
adaptée. La couleur du verre résulte du mélange des dif-
férents pigments : bleu, jaune, vert et rouge (Figure 17).
Les teintes brunes (Jaune + Rouge) filtreront un peu plus
les courtes longueurs d’ondes responsables de la diffrac-
tion contrairement aux teintes grises qui laisseront passer
plus de bleu. Quant aux teintes vertes, elles auront une
action plus homogéne sur le spectre et seront particulie-
rement efficaces par grand ensoleillement. C'est en partie
ce qui en fait le verre idéal pour les pilotes d’avion.

——bleu
——rouge
jaune

/

—ert

/

/

e — c—

A noter : Sur les verres lenticulaires concaves, une trés
légére teinte brune (grade 0) est proposée pour réduire la
diffraction de la lumiére bleue et l'effet éblouissant de la
luminosité périphérique. Cela permet aussi de masquer la
jonction de Uouverture.

Les techniques complémentaires polarisantes ou pho-
tochromiques ne sont pas disponibles avec des verres
lenticulaires. Le recours aux sur-lunettes peut-étre une
solution satisfaisante, d’autant que le passage d’une paire
de lunettes équipée de verres blancs a une autre équipée
de verres teintés de méme puissance peut étre incon-
fortable : au-dela de |15|D, les modifications, méme mi-
neures, de centrage, distance verre-ceil, inclinaison, gal-
be... ont une incidence non négligeable sur la puissance
percue et le champ apparent.

7.6. La gamme

Réguliérement, des prouesses techniques sont annon-
cées par les laboratoires, verres de -108 D, prisme de 364,
cylindre de 30 D... Naturellement, ces valeurs sont ex-
ceptionnelles et compte tenu des aberrations difficiles a
contréler au-dela de 15 D, on s’imagine bien qu’un 10/10¢
ne se cache pas derriére ces formules de compensation.

Néanmoins, nous pouvons considérer qu’une gamme
compléte, assez standard, couvre les puissances jusqu’a

- - - - — s . |15|D et qu’au-del, des fabrications plus exceptionnelles
e —— permettent d’équiper I'ensemble des patients (Tableau
| Courbe de transmission des verres colorés. |V)_
Tableau IV : Gamme de réalisation
Sphere (D) 0 [15] 40|
Cylindre (D) 0 7
Addition (D) 0 3,50 double foyer uniquement 5
Prisme (A) 0 10
Indice 1,5 1,6a1,9 1,5a1,7
Diameétre (mm) | 65 35
Monture de
. Verres
petit . .
I lenticulaires
diameétre
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1. Instructeur pour 'autonomie des personnes déficientes visuelles

2. A qui s'adressent ces apprentissages spécifiques ?

3. Quelles démarches pour bénéficier d’un suivi par un instructeur en autonomie ?

4. Qu'est-ce que la rééducation ?

Uinstructeur pour lautonomie des personnes défi-
cientes visuelles (IADV) est peut-&tre un professionnel
dont vous n‘avez jamais entendu parler, et pour cause, le
titre a été déposé au Répertoire National des Certifica-
tions Professionnelles (RNCP) en aoiit 2020. En moyenne,
une vingtaine de personnes sont formées chaque année
sur le territoire national pour intégrer des services et
établissements spécialisés. Et pourtant, c’est un des pro-
fessionnels les mieux placés pour accompagner les per-
sonnes aveugles et malvoyantes vers leur autonomie.

1. Instructeur pour I’autonomie des
personnes déficientes visuelles

1.1. Qu’est-ce qu’un Instructeur
pour ’autonomie ?

Depuis les années 1970 en France, des professionnels
sont formés a 'autonomie dans les déplacements (appe-

lés instructeurs de locomotion : reconnu par un certificat
d’état) ou/et a l'autonomie dans les activités de la vie
journaliére (appelés instructeur en AVJ) pour apporter aux
personnes déficientes visuelles les moyens et méthodes
pour 'acquisition d’une plus grande autonomie.

En 2020, le métier d’Instructeur pour 'Autonomie des
personnes Déficientes Visuelles est créé afin que les fu-
turs professionnels soient formés simultanément dans
les deux domaines (Orientation et Mobilité et AVJ) jusque-
la indépendants.

Uinstructeur pour lautonomie des personnes défi-
cientes visuelles est un professionnel de la rééducation
(psychomotricien, ergothérapeute, orthoptiste), des soins
(infirmier), du travail social (éducateur spécialisé), de
l'éducation (enseignant spécialisé), ou de l'activité phy-
sique et sportive de formation initiale qui s’oriente vers
cette spécialisation professionnelle. Il va concourir a l'ac-
compagnement et l'aide pour l'acquisition, la restauration
de l'autonomie, et la prévention de la perte d’autonomie
du fait d’'une déficience visuelle.

IADV : pour qui ? comment ?
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Il contribue a l'"éducation ou la rééducation des per-
sonnes atteintes de déficience visuelle pour leur per-
mettre de :

« se déplacer de fagon autonome, avec un maximum de
sécurité et de confort, a l'intérieur comme a lexté-
rieur, dans un lieu connu ou inconnu;

« développer les compétences pratiques utiles a 'auto-
nomie personnelle, domestique et socioprofession-
nelle;

« utiliser les aides techniques et le matériel adapté.

Il développe une fonction d’expertise et de conseil en
matiére :

« d’accessibilité (urbanisme, cadre bati, aménagements
intérieurs) ;

« de sensibilisation de 'entourage familial ou sociopro-
fessionnel des personnes.

Il exerce son activité dans les établissements de santé,
les établissements et services médico-sociaux (ESMS), les
services sociaux, les associations, spécialisés dans la défi-
cience visuelle ou en tant qu’autoentrepreneur.

La spécificité de sa formation, de 870 heures et 12 se-
maines de stage, en fait un acteur central dans 'accompa-
gnement adapté des personnes en situation de déficience
visuelle.

1.2. Qu’est-ce que ’orientation et la mobilité ?

La locomotion (ou orientation et mobilité) est une
éducation ou une rééducation qui s'adresse a toutes les
personnes atteintes de déficience visuelle éprouvant une
géne dans leurs déplacements. Faire face a un environne-
ment urbain de plus en plus complexe est un enjeu impor-
tant pour les personnes en situation de handicap visuel.
Linstructeur en autonomie va transmettre des tech-
niques et des stratégies utiles pour gérer les situations
de déplacements en mettant en place un certain nombre
d’apprentissages pour se protéger, se représenter son en-
vironnement et s’orienter :

- se déplacer en étant guidé (technique d’accompagne-
ment au bras) ;

«se déplacer en sécurité face aux obstacles grice a une
canne;

« traverser des rues en fonction du type de carrefours ;

« prendre les transports en commun ;

- s'orienter, se repérer dans des espaces vastes comme
des gares, des places ;

- se saisir des aides techniques utiles type applications
pour smartphone, GPS, cannes électroniques...

1.3. Qu’est-ce que ’AV] ?

L'éducation ou la rééducation en autonomie dans la
vie journaliére (AV)) vise & développer les compétences
pratiques qui permettent aux personnes malvoyantes ou
aveugles d’acquérir ou de recouvrer leur autonomie dans
les domaines :

« personnel : toilette, soins esthétiques, habillage, mé-
dication, prise de repas...

-domestique : nettoyage, lavage, repassage, range-
ment, cuisine, utilisation des appareils électroména-
gers, s'occuper des enfants...

«social : écrire, signer, gestion administrative, télépho-
nie, bureautique, faire les courses...

Ceci en développant des moyens de compensation
sensoriels, gestuels et cognitifs ; en permettant l'appro-
priation et l'utilisation d’aides techniques et en apportant
des techniques gestuelles et stratégiques spécifiques.

2. A qui s’adressent
ces apprentissages spécifiques ?

L'accompagnement en autonomie s’adresse :

<aux personnes aveugles de naissance pour qui le
manque de capacités d’imitation visuelle va é&tre un
frein considérable au développement de l'autonomie
si un apprentissage spécifique n’est pas mis en place
dés le plus jeune age ;

« aux personnes aveugles récentes (enfants ou adultes)
qui vont pouvoir développer de nouveaux moyens de
compensation et utiliser des techniques spécifiques
fiables et éprouvées tout en s’appuyant sur leur patri-
moine visuel antérieur ;

« aux personnes malvoyantes qui en fonction du degré
et du type d’atteinte auront besoin d'étre accompa-
gnées pour mieux comprendre leurs capacités vi-
suelles fonctionnelles et développer leurs possibilités
en plus d'autres compensations.

Avec les personnes souffrant de pathologies associées,
Ulnstructeur saura s’adapter compte tenu de son évalua-
tion des besoins particuliers et du recueil des attentes des
personnes.

Par exemple, un enfant aveugle de naissance bénéfi-
ciera d’un accompagnement progressif au fil des années
pour développer des moyens et techniques de compen-
sation jusqu’a devenir un adulte autonome dans tous les
domaines.

Tandis qu’une personne d’un certain 4ge devenue
aveugle récemment aura peut-étre une attente spécifique
autour de l'autonomie personnelle et domestique unique-
ment.



3. Quelles démarches
pour bénéficier d’un suivi
par un instructeur en autonomie ?

En général, les personnes sont orientées vers des
établissements ou services spécialisés dans lesquels les
instructeurs travaillent. Cette orientation se fait par l'in-
termédiaire de la MDPH ou du réseau des professionnels
(médecins, AGEFIPH...). Malheureusement encore trop
souvent des personnes se trouvent sans solutions parfois
pendant plusieurs années faute d’informations.

Un enfant est orienté vers des services spécialisés type
SAFEP, SAAAS ou établissement médico-social spécialisé
dans le handicap sensoriel.

Un adulte peut étre orienté vers :

«un établissement sanitaire de type SSR (en hospita-
lisation de jour ou en hospitalisation compléte) pour
une rééducation globale ;

« des services médicaux sociaux comme les SAVS ou les
SAMSAH (sur notification d’orientation MDPH) ;

« des services liés a des associations pour les personnes
déficientes visuelles ;

- des autoentrepreneurs.

Dans le cadre d’un accés ou maintien dans l'emploi
ou d’un reclassement professionnel une prescription de
Prestation d’Appui Spécifique (financement AGEFIPH ou
FIPHFP) est possible.

4. Qu’est-ce que la rééducation ?

Lorsqu’une personne devient malvoyante ou aveugle,
elle doit se reconstruire avec son handicap, réapprendre
a faire de maniére différente, sans le contréle visuel. Elle
doit apprendre 3 utiliser ses autres sens : le toucher, 'au-
dition, la proprioception, elle doit comprendre son envi-
ronnement par ses nouvelles modalités pour évoluer en
sécurité. Linstructeur propose une évaluation (entretien
et mise en situation) des besoins de la personne en lien
avec ses attentes pour établir un programme d’interven-
tion avec des objectifs précis sur plusieurs séances.

Pour illustrer : une personne malvoyante avec une

pathologie ophtalmique dégénérative a pris conscience
qu’avec sa perte visuelle elle ne peut plus faire ses courses
dans son quartier, se déplacer a 'extérieur devient dange-
reux.

Elle fait une demande d’accompagnement au SAMSAH
de son département. Aprés évaluation de ses demandes
et réception de l'accord par la notification MDPH, 10
séances de rééducation lui sont accordées.

Uinstructeur lui propose la mise en place d’un outil de
protection pour lui permettre de se déplacer en sécurité :
une canne blanche longue. Elle apprend la technique pour
s’en servir de maniére efficace et ainsi étre protégée des
obstacles au sol. Elle apprend ensuite a se réapproprier
son quartier par le biais de nouvelles informations senso-
rielles, elle met en place des techniques siires pour traver-
ser en sécurité et elle développe l'utilisation de méthodo-
logies pour s’assurer de mémoriser ses trajets.

Les techniques de découverte de magasin, de repérage
des produits dans les rayons et de gestion des moyens de
paiement lui permettent a nouveau de faire ses achats en
autonomie.

Gréace a la rééducation, elle pourra de nouveau sortir
dans son quartier, faires ses courses, échanger avec les
commergants, maintenir des liens sociaux.

C’est parfois un long processus avant d'étre capable de
faire le pas vers une rééducation. Linstructeur pour l'au-
tonomie n’est pas un acteur isolé du chemin vers l'autono-
mie, d’autres professionnels concourent & 'accompagne-
ment global de la personne : orthoptiste, psychologue,
ergothérapeute, psychomotricien...

POUR EN SAVOIR PLUS

- https://aveuglesdefrance.org/nos-formations/
formations-qualifiantes/formation-des-instruc-
teurs-pour-lautonomie-des-personnes-defi-
cientes-visuelles/

- https://afiadv.org/

- N° de fiche RNCP35524 du Répertoire national des
certifications professionnelles

- https://www.francecompetences.fr/recherche/
rncp/35524/
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Liste des acronymes

AAH : Allocation Adulte Handicapé

AD : Afro-descendants

AEEH : Allocation d'Education de |'Enfant Handicapé
AESH : Accompagnant des Eléves en Situation de Handi-

cap
AFIADV : Association Francophone des Instructeurs pour
UAutonomie des personnes Déficientes Visuelles

AG : Anesthésie générale

AGEFIPH : Association de Gestion du Fonds pour 'Inser-

tion Professionnelle des Personnes Handicapées

AGGIR :
sources

Autonomie, Gérontologie, Groupes Iso-Res-

AIS : Abbreviated Injury Scale
AJPP: Allocations Journaliéres de Présence Parentale
ALD : Affection Longue Durée

ALFPHV : Association de Langue Frangaise des Psycholo-
gues spécialisés pour personnes Handicapées Visuelles

APA : Allocation Personnalisée d’Autonomie

ASS : Assistant de Service Social

AVJ : Autonomie dans la Vie Journaliére

AVS : Auxiliaire de Vie Sociale

BETT : Birmingham Eye Trauma Terminology System
BVN : Branching Vascular Network

CAMSP : Centre d'Action Médico-Sociale Précoce

CANOMAD : Chronic Ataxic Neuropathie, Ophthalmoplegia,
IgM paraprotein, old Agglutinins and Disialosy! antibodies

CARSAT : Caisse d'Assurance Retraite et de la Santé au
Travail

CC : Cécités cérébrales
CCAS : Centre Communal d’Action Sociale
CCMR : Centre de Compétence Maladies Rares

CDAPH : Commission des Droits a 'Autonomie de la Per-
sonne Handicapée

CFEOM : Fibroses congénitales des muscles oculomo-
teurs

CFOAC : Centre de Formation Ophtalmologique d’Afrique
Centrale

CHANCE : CHirurgie de l'entropion-trichiasis, A pour An-
tibiotique, N pour Nettoyage du visage, CE pour Change-
ment de I'Environnement

CHED : Dystrophie endothéliale congénitale héréditaire
CHS : Syndrome de Chediak Higashi

CIM : Classification Internationale des Maladies

CLIC : Centres Locaux d’Information et de Coordination
CMI : Carte Mobilité Inclusion

CMP : Centre Médico-Psychologique

CMPP : Centre Médico-Psychologique et Pédagogique
CNAM : Conservatoire National des Arts et Métiers
CNED : Centre Enseignement a Distance

CNRHR : Centre National de Ressources Handicaps Rares
CNRS : Centre National de la Recherche Scientifique
CNSA : Caisse Nationale de Solidarité pour 'Autonomie
COGEVIS : Cognitive evaluation in visual impairment
COM : Collectivités d’Outre-Mer

COT : Correction optique totale

CPAM : Caisse Primaire d’Assurance Maladie

CRA : Centres Ressources Autisme

CRESAM : Centre de ressources Régional en Santé
Mentale

CRMR : Centre de Référence Maladies Rares

CSNB : Héméralopie Congénitale Stationnaire

CV : Champ visuel

CVB : Champ de vision binoculaire

DALYs : Nombre d’années potentiellement perdues du fait
de lincapacité (Disability Adjusted Life Years)

DHR : Dystrophies rétiniennes héréditaires

DMLA : Dégénérescence maculaire liée a l'age

DMP : Dégénérescence marginale pellucide

DROM : Départements et Régions d’Outre-Mer
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DSM5 : Manuel diagnostique et statistique des troubles
mentaux

DV : Déficience visuelle
DVD : Déviation verticale dissociée

EHPAD : Etablissements d’Hébergement pour Personnes
Agées et Dépendantes

EMA : Agence Européenne des Médicaments

EPR : Epithélium pigmentaire rétinien

ERDV : Ecole Régionale pour Déficients Visuels de Lille
ERG : Electro-Rétinogramme

ESAT : Etablissements ou Services d'Aide par le Travail
ESMS : Etablissements et Services Médico-Sociaux

ESRP : Etablissement et Service en Réadaptation Profes-
sionnelle

EUGOGO : EUropean Group On Graves Orbitopathy
FAM : Foyer Accueil Médicalisé

FDA : Food and Drug Administration

FIMARAD : Filiere des maladies rares de la peau

FIPHFP : Fonds pour l'Insertion des Personnes Handica-
pées dans la Fonction Publique

GBD : Global Burden Disease Group

GEVA : Guide d’Evaluation des besoins de compensation
pour les personnes handicapées

GIR : Groupe Iso-Ressource

GNV : Glaucome néovasculaire

GPAO : Glaucome primitif a angle ouvert

GPFA : Glaucome Chronique par Fermeture de U'Angle
GPN : Glaucome a pression normale

HLH : Hémianopsie latérale homonyme

HPS : Syndromes de Hermansky Pudlak

IADV : Instructeur pour l'’Autonomie des personnes Défi-
cientes Visuelles

IBSA : International Blind Sport Association

ICSL: Insuffisance en cellules souches limbiques
IES : Institut d'Education Sensorielle

IJA: Institut des Jeunes Aveugles a Lille

IME : Institut Médico-Educatif

INPES : Santé Publique France

INSERM : Institut National de la Santé et de la Recherche
Médicale

IPAC - IAPB : Action mondiale pour la santé oculaire -
International Agency for the Prevention of Blindness

IRM : Imagerie par Résonnance Magnétique

KC : Kératocone

KOPV : Kit Orthoptique de la Perception Visuelle

LBD : Lanceur de balles de défense

LCET : Limboconjonctivite endémique des tropiques

LSF : Langue des Signes Frangaise

MAS : Maison Accueil Spécialisée

MDA : Maison Départementale de l'’Autonomie

MDPH : Maison Départementale des Personnes Handica-
pées

MLMT : Multi-Luminance Mobility Test

MMSE : Mini-Mental State Examination

MOCA : Montreal Cognitive Assessment

MOST : MObility Standardized Test

MPA : Matériel pédagogique adapté

NEI VFQ : National Eye Institute Visual Function Question-
naire

NEM : Neuroendocrinopathies multiples

NF1: Neurofibromatose de type 1

NML : Nystagmus manifeste-latent

NMO : Neuromyélite optique

NOSPECS : No signs or symptoms, Only signs of lid retrac-
tion and stare, Soft tissues involvement, Proptosis of 3 mm
or greater, Extraocular muscle involvement, Corneal involve-
ment and sight loss, Secondary optic nerve disease

NSU : Négligence spatiale unilatérale

OA : Albinisme oculaire pur

OCA : Albinismes oculo-cutanés simples

OCT : Optical Coherence Tomography : Tomographie a co-
hérence optique

ODT : Orbitopathies dysthyroidiennes

OHTS : Ocular Hypertension Treatment Study

ONISEP : Office national d'information sur les enseigne-
ments et les professions

OSF : Ophtalmo Sans Frontiéres

OSI : Objective scatter index

OTC : Ocular Trauma Classification group

OTS : Ocular Trauma Score

OVCR : Occlusion de la veine centrale de la rétine
PAS : Prestations d’Appui Spécifique

PCH : Prestation de Compensation du Handicap
PEV : Potentiels Evoqués Visuels

PIO : Pression Intra-Oculaire

PMI : Protection Maternelle et Infantile



PNDS : Protocoles Nationaux de Diagnostic et de Soins
PNLCé : Programme National de Lutte contre la Cécité
PPS : Plan Personnalisé de Scolarisation

PRO : Patient-Reported Outcomes

PTA : Perte tonale moyenne

QoL : Questionnaire de qualité de vie

QV : Qualité de vie

RHEOP : Registre des Handicaps de U'Enfant et de 'Obser-
vatoire périnatal

RNCP : Répertoire National des Certifications Profession-
nelles

RQTH - QTH : Reconnaissance de la Qualité de Travailleur
Handicapé

SAAAS : Service d'Aide a ['Acquisition de l'Autonomie et a
la Scolarisation

SAFEP : Service d’Accompagnement Familial et d’Educa-
tion Précoce

SAMSAH : Service d’Accompagnement Médico-Social
pour Adultes Handicapés

SAVS : Service d’Accompagnement a la Vie Sociale
SESSAD : Service d’Education Spéciale et de Soins a Do-
micile

SIADV : Service Interrégional d’appui aux Adultes Défi-
cients Visuels

SSP : Syndrome de strabisme précoce

SSR: Service de Suite et de Réadaptation

TDA : Troubles de l'attention

TDC : Trouble de la coordination

TSA : Troubles du Spectre Autistique

TSLO : Trouble spécifique du langage oral

ULIS : Unité Localisée pour Inclusion Scolaire

ULV VFQ : Ultra-Low Vision Visual Functioning Question-
naire

VB : Vision binoculaire
VPC : Vasculopathie polypoidale choroidienne
WPPSI : Echelle d'intelligence de Wechsler pour enfants

YLDs : Nombre d’années vécues avec une incapacité phy-
sique ou mentale (Years Lived with Disability)
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