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Avant-propos

Une nouvelle édition trés enrichie vous est proposée. Non pas que les sujets
traités aient subi une révolution au cours de ces derniéres années, mais ne négli-
geons pas les nouvelles sources de lumicre, les nouvelles lentilles, la convivialité
des appareils de mesure, I'informatisation envahissante. Ce volume invite un tiers
de nouveaux auteurs qui élargissent I’éventail des sujets traités. On appréciera aussi
bien la convergence des prises en charge que leurs divergences éventuelles dans
le respect des écoles. Les divergences manifestent le souci de bien faire dans des
domaines ou la méthodologie expérimentale est inapplicable. La bonne pratique
ferait-elle mieux que la science ?

Francois Vital-Durand






Préface
a la 1€ édition

Le handicap visuel avéré ou potentiel pose chez ’enfant des problémes spécifi-
ques qui ne se rencontrent pas lors de la prise en charge d’une personne handicapée
visuelle adulte.

A la naissance, le systéme visuel de I’enfant est présent mais immature. Cette
immaturité rend compte de ses capacités visuelles moindres par rapport a I’adulte.
Le systéme visuel n’acquiert ses capacités optimales que progressivement, tout
au long de I’enfance. Selon la belle formule d’Ajuriaguerra, « a I’dge de six ans
un enfant est achevé d’imprimer ». Une maturation harmonieuse nécessite une
utilisation correcte et concomitante des deux yeux. La présence d’une anomalie,
si minime soit-elle, perturbant la vision d’un ceil, peut, en I’absence de traitement
précoce, altérer de maniére définitive le développement visuel de celui-ci. C’est
dire 'importance du dépistage précoce et de la prise en charge de toutes les anoma-
lies ou les situations pathologiques pouvant retentir sur la mise en place correcte de
la vision.

Les conséquences du déficit visuel dépendent de la pathologie causale mais aussi
de facteurs propres a I’enfant et a son entourage : capacités cognitives, présence
d’autres handicaps, stimulations et attention dont il bénéficie. Elles ne sont pas
limitées a cette seule sphére sensorielle puisque I'entrée visuelle est essentielle
aux phénomeénes d’apprentissage de I'enfant et de I’adolescent. Chez le trés jeune
enfant, il peut apparaitre des troubles du développement, de la communication non
verbale avec des mimiques inadaptées ainsi que des difficultés pour appréhender
I’espace, source de troubles praxiques. A I’dge scolaire, la mise en place d’aides
spécifiques est parfois suffisante pour permettre une scolarisation normale. 11 faut
néanmoins repérer rapidement les enfants dont le handicap visuel est incompatible
avec un apprentissage correct de la lecture et de 1’écriture malgré les techniques
de compensation proposées. Lorsque le maintien dans une structure scolaire tradi-
tionnelle s’avére préjudiciable, il faut savoir orienter ces enfants malvoyants vers
des établissements spécialisés afin de ne pas les laisser en situation d’échec. L’ado-
lescent peut avoir du mal a vivre son handicap visuel lorsque ce dernier est percu



X Les anomalies de la vision chez I'enfant et I'adolescent

comme source d’exclusion ou d’isolement ou entrainer un changement d’orientation
professionnelle. Ces différentes conséquences permettent de comprendre qu’a cet
age le handicap puisse étre responsable de difficultés a construire I'image que
I’adolescent a de lui-méme, aboutissant parfois a un sentiment de dévalorisation.

Les possibilités d’adaptation constituent une autre particularité dans le cadre des
handicaps de ’enfant et de I’adolescent. Elles leur permettent d’utiliser au mieux
leur capacité visuelle résiduelle, a condition qu’ils en aient la possibilité et qu’ils
soient assez jeunes. Ces phénoménes d’adaptation reposent sur la notion de plasti-
cité cérébrale d’autant plus importante que I’enfant est plus jeune.

Pour toutes ces raisons, la prise en charge du handicap de ’enfant et de I’adoles-
cent constitue une urgence relative pour limiter son retentissement sur le dévelop-
pement général. Elle doit étre au mieux pluridisciplinaire, nécessitant une étroite
collaboration entre les différents spécialistes en charge d’enfants et d’adolescents.
Le r6le d‘un praticien ne se borne pas au terme de son examen clinique a poser
un diagnostic et éventuellement prescrire un traitement. 11 doit aussi prendre en
compte le confort visuel et général de I’enfant ainsi que son développement ce
qui nécessite le recours a d’autres professionnels. La prise en charge implique le
recours aux spécialistes médicaux : médecins ophtalmologistes, pédiatres ou géné-
ralistes, mais aussi ORL et neuro-pédiatres, aux spécialistes paramédicaux (orthop-
tistes, orthophonistes, infirmiers scolaires, psychomotriciens...), des spécialistes de
l’optique ainsi que des personnels en charge d’enfants et d’adolescents : instituteurs,
enseignants, éducateurs.

Depuis plusieurs années, la sensibilisation de tous les professionnels impliqués
dans la prise en charge du développement de I’enfant a permis d’effectuer de grands
progres.

I1 faut remercier et féliciter Caroline Kovarski d’avoir coordonné cet ouvrage de
synthése. Les lecteurs y trouveront des indications précieuses sur le développement
et les performances du systéme visuel, les anomalies de la vision, certaines anoma-
lies associées, leurs conséquences, mais aussi les moyens de compensation et les
adresses utiles.

Jean-Louis Dufier

PU-PH, Faculté Paris Descartes,
Chef du service ophtalmologique

de I’hopital Necker-Enfants Malades,
Paris, France
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Chapitre 32

Pathologies les plus courantes
et leur impact sur la vision'

Christian Corbé, Joseph Bursztyn, Sacha Chayestemehr
et Laurent Laloum

1. Pathologies des milieux transparents

Les pathologies des milieux transparents, atteinte de la cornée ou du cris-
tallin, peuvent étre a 'origine de déficits importants de la vision, que ce soit une
amblyopie ou méme une quasi-cécité.

A coté de quelques pathologies congénitales, la majorité des atteintes
cornéennes sont dues a des traumatismes, a des accidents domestiques ou des
infections de la cornée.

11. Anomalies congénitales

Les anomalies congénitales doivent étre diagnostiquées trés tot afin de s’op-
poser a une déviance du développement psychosensoriel. Le signe d’appel est
souvent une amblyopie (cf. chapitre 31, L'amblyopie) profonde remarquée par
une mauvaise fixation oculaire, un strabisme (cf chapitre 31, Lamblyopie, para-
graphe 2.4, Strabisme) ou un aspect particulier de I’ceil.

Parmi les principales anomalies, on peut citer :

— la microcornée, ou la cornée a un diamétre inférieur a la normale et s’accom-
pagne souvent d’autres anomalies ;

— la cornea plana, caractérisée par un aplatissement de la cornée avec une
hypermétropie forte, qui détermine un déficit sensoriel trés précoce. Il se

1. Paragraphes 1 a 6 rédigés par C. Corbé.
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manifeste au niveau de I’acuité visuelle et dans I'intégration des hautes
et moyennes fréquences spatiales. Le champ visuel est relativement bien
conservé, de méme que la vision binoculaire ;

— la mégalocornée présente une taille supérieure a la normale. Elle peut étre
associée a d’autres anomalies du segment antérieur et/ou a un glaucome;

— la sclérocornée est une altération bilatérale de la transparence de la cornée
qui, lorsqu’elle est totale, entraine une cécité. Dans ce cas, elle est accompa-
gnée d’autres anomalies oculaires ou générales, en particulier avec un retard
mental. Elle génére une vision déficitaire dans les diverses composantes de la
vision des formes et du contraste, de la sensibilité aux hautes luminances, de
la vision des couleurs et de la vision binoculaire. Cet état fonctionnel est dans
certains cas accompagné de nystagmus;

Figure 32.1. Sclérocornée?.

— les dystrophies héréditaires réalisent des opacifications, avasculaires,
centrales, qui aboutissent a une réduction immédiate ou progressive de la
vision. Elles sont trés lentement progressives et vont étre classées en fonction
de la couche cornéenne qui est touchée.

Trois groupes de dystrophies opacifient la cornée : les dystrophies épithéliales,
les dystrophies stromales et les dystrophies postérieures. Le trouble fonctionnel est
celui d’'une baisse de I'acuité visuelle, mais apparaissant relativement tardivement,
s’étalant de I’age de 6-7 ans a 15 ans. Pour les formes les plus sévéres, une interven-
tion chirurgicale avec greffe de cornée peut s’imposer.

2. Source : S. Chayestemehr.
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Figure 32.2. Dystrophie endothéliale congénitale héréditaire et dystrophie endo-
théliale congénitale héréditaire greffée3.

Parmi elles, citons :

¢ la dystrophie de Meesman, qui est marquée par la présence de kystes épithé-
liaux punctiformes, associés a une symptomatologic a type de photophobie
et d’irritation diffuse;

* la dystrophie de Reis-Biicklers d’apparition précoce, qui ne donne que tardi-
vement une amputation visuelle avec photophobie, douleur et larmoiement ;

* la dystrophie granuleuse de Groenow I, qui débute vers I’age de dix ans par
des ulcérations épithéliales et des opacités stromales antérieures centrales
hyalines;;

« la dystrophie tachetée de Groenow II, se manifestant plus tardivement sous
I’aspect de dépots diffus de mucopolysaccharides confluents, grisatres, au
niveau du stroma et de I’endothélium;

* le syndrome de Peters, qui est marqué par I’association d’un leucome central
annulaire, de synéchies antérieures iridocornéennes ou iridocristalliniennes
et d’un glaucome congénital.

L’ensemble de ces anomalies ont une symptomatologie commune avec altération
du sens morphoscopique, du sens lumineux et du champ visuel central.

L’aniridie est une malformation congénitale bilatérale de I'iris, caractérisée par
son hypoplasie. Le malade présente une acuité visuelle basse avec un effondre-
ment de la réception et de la perception des détails fins. Parfois se surajoute un
nystagmus (cf- le paragraphe 7, Nystagmus), voire une hypoplasie maculaire ou
papillaire pouvant se compliquer de cataracte ou de glaucome. Une photophobie
constante est notée avec une diminution importante de la résistance a 1’éblouisse-
ment dans les hautes luminances. Il est important de surveiller la survenue d’un
glaucome chez ces patients. Le diagnostic d’aniridie doit impérativement donner
suite a une investigation génétique et a des examens rénaux a la recherche de
tumeurs afin d’écarter les risques vitaux associés.

3. Source : S. Chayestemehr.
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Figure 32.3. Aniridie®.

1.2. Kératocone

Le kératocone, qui réalise un amincissement progressif, souvent bilatéral, du centre
de la cornée, est une dystrophie particuliére. L’astigmatisme induit par la déformation
cornéenne produit une chute importante de I'acuité visuelle, difficilement corrigeable.
La diffraction lumineuse liée a la modification de la topographie cornéenne est généra-
trice d’un éblouissement génant et de photophobie marquée. L’évolution vers le kérato-
cone aigu est 'accident le plus classique se traduisant par un cedéme diffus de la cornée
accompagnée d’une baisse brutale et majeure de 'acuité visuelle. Cette déformation
survenant dans la période « adolescence-adulte jeune » peut avoir un caracteére lent,
insidieux avec une instabilité¢ fonctionnelle permanente. Sa survenue sur des terrains
dystoniques et angoissés rend difficile 'optimisation de la vision.

Figure 32.4. Kératocénes®.

4. Source : S. Chayestemehr.
5. Source : S. Chayestemehr.
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Figure 32.5. Greffe de cornée, suite & un kératocone®.

2. Glaucome

Le glaucome congénital est une hypertonie oculaire survenant a la naissance
ou a trés peu de distance de celle-ci, d’autant plus grave que de survenue plus
précoce. C’est un type rare de glaucome comparé au glaucome chronique a angle
ouvert de I'adulte. C’est une urgence diagnostique et thérapeutique, afin d’éviter
une baisse visuelle rapide. Son incidence est estimée de 1 cas pour 30 000 a 1 cas
pour 2 500 naissances. Il semble que cette grande variabilité soit due a des consan-
guinités importantes dans certains pays et certaines régions dans un méme pays.
Soixante-cinq pour cent sont des garcons. Il est bilatéral dans 70 a 80 % des cas.
Soixante pour cent des cas de glaucomes primaires sont détectés avant I’dge de
6 mois, 80 % avant 1 an.

Son évolution sans traitement se fait vers une perte rapide de la vision. La vision
se dégrade par perte des fibres du nerf optique. Cela tient a I’anatomie particuliére
de I'ceil du nourrisson, avec un bulbe extensible et un nerf optique particuliérement
fragile ; mais aussi aux anomalies induites par le glaucome congénital : opacités
de la cornée, myopie, astigmatisme responsables de I'amblyopie fonctionnelle. La
survenue de guérison spontanée a été décrite, mais elle est rarissime, et serait liée
a la poursuite du développement post-natal des structures angulaires. Ainsi, une
intervention chirurgicale rapide et efficace ne peut pas attendre, une vision normale
étant possible. Le risque d’¢chec de la chirurgie, ainsi que de récidive de I’hyper-
tonie est important, obligeant a une vigilance prolongée, et souvent a une chirurgie
itérative. Certaines populations rurales ont encore, actuellement, un diagnostic
retardé, méme dans des pays a niveau médical élevé ; leur résultat chirurgical est
nettement moins bon que pour une population bénéficiant de soins les plus perfor-
mants.

6. Source : S. Chayestemehr.
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De ce fait, s’il existe une notion d’antécédents familiaux de glaucome congénital
ou d’'une maladie a risque de glaucome congénital ou juvénile comme la maladie
de Sturge-Weber-Krabbe, la cataracte congénitale opérée, il ne faut pas attendre les
symptomes, mais d’emblée suivre la tension oculaire, au besoin, si I’age le néces-
site, sous anesthésie générale.

2.1. Signes d’appel

Les signes d’appels sont trés importants a connaitre et a reconnaitre. Mais ils
sont variables avec 1’dge de survenue, son étiologie, et surtout I'importance de la
variation de la tension oculaire et de la rapidité de son installation. Le glaucome
congénital est généralement découvert a la naissance ou dans les premiers mois.

Lexistence d’un gros ceil attire immédiatement I’attention, surtout s’il est unila-
téral : c’est la buphtalmie ou « ceil de beeuf ». Le regard est beaucoup moins attiré
quand I'anomalie est bilatérale, symétrique et encore peu importante. Une augmen-
tation du diametre cornéen, mégalocornée, surtout des deux cotés, est considérée
souvent comme un « bel ceil » et retarde le diagnostic. Il n’existe qu’avant 1’dge de
1 an. Le glaucome juvénile, débute aprés 3 ans, ne modifie pas I’aspect extérieur
de I’ceil, donne trés peu de signes et est donc détecté souvent tardivement sur une
baisse des performances scolaires, une fatigue visuelle, des maladresses.

L'opacité de la cornée, qu’elle soit Iégére, donnant I'aspect de voile sur ’eeil, ou
sévere, responsable d’une cornée blanche, inquicte toujours, a juste raison.

Un de ces signes impose un examen sous anesthésie générale, qui permettra
de réaliser les examens nécessaires a la confirmation du diagnostic et d’en entre-
prendre le traitement chirurgical.

Cependant les signes d’appel peuvent étre beaucoup plus discrets et moins
évocateurs.

La photophobie est rarement isolée ; elle améne le nourrisson a éviter la lumiére,
a se frotter les yeux.

Le larmoiement clair est un diagnostic différentiel pas toujours facile a évoquer
devant la fréquence des imperforations de la voie lacrymale. S’il est isolé, un
sondage sans obstacle doit faire penser au glaucome congénital.

Le plus évocateur est la triade classique larmoiement-blépharospasme-photo-
phobie, rare chez le nourrisson.

Parmi les autres signes, y penser devant une baisse d’acuité visuelle chez un
enfant sans autre cause ou un strabisme. De méme, un nystagmus est possible si
les deux yeux sont atteints. Une douleur est encore plus rare, témoin d’une montée
brutale et importante de la tension oculaire, que I’on ne peut voir que lors des glau-
comes secondaires avec blocage pupillaire ou qui peut étre secondaire a un trauma-
tisme oculaire avec hyphéma.

2.2. Confirmation du diagnostic

L'interrogatoire des parents compléte ’examen : particularités de la grossesse,
de I'accouchement, date d’apparition des signes, antécédents ophtalmologiques
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et généraux. En cas d’atteinte familiale, un arbre généalogique sera dessiné. Au
besoin, les autres membres de la famille seront examinés.

Un bilan pédiatrique serait & ce moment indiqué. Devant 1'urgence, il n’a lieu
le plus souvent qu’aprés I'intervention chirurgicale qui suivra I’examen sous anes-
thésie générale.

La prise de la tension oculaire est possible avant 6 mois sans anesthésie. Elle néces-
site une aide expérimentée, I’habitude du praticien, mais ne sera pas trés précise.
L’examen sous anesthésie générale est essentiel a la confirmation du diagnostic, a 1’éva-
luation de I'importance du retentissement sur le bulbe oculaire et la vision.

2.2.1. Bilan sous anesthésie générale en cas de suspicion
de glaucome congénital

Le bilan débute par I’examen de la réfraction, actuellement au réfractomeétre
portable. L’appareil mesure I'importance de la myopie générée et permettra de juger
de son évolution, ainsi que de I'astigmatisme. Ces instruments mesurent également la
kératométrie, utile en cas de nécessité d’équipement par lentilles de contact. L'examen
suivant est celui de la cornée. On mesure d’abord son diametre horizontal et vertical. Le
diamétre horizontal est de 9,5 mm a la naissance et de 11,5 mm a 2 ans. Une augmenta-
tion de la valeur supérieure a 1 mm est anormale. On apprécie ensuite sa transparence :
d’a peine altérée a complétement opaque génant I'examen de ’angle iridocornéen et
du fond d’ceil. On recherche les vergetures de la membrane de Descemet, arciformes
et horizontales, responsables d’un astigmatisme important et d’une baisse d’acuité
visuelle si elles passent par I’axe visuel. Les vergetures secondaires a une application
de forceps sur I'ceil se différencient par leur trajet vertical et rectiligne.

La pachymétrie mesure I’épaisseur cornéenne ; elle est augmentée par 'cedéme
de la cornée.

A la lampe a fente, le limbe est distendu, ce qui est important a bien évaluer
pour I’abord chirurgical. La chambre antérieure est profonde, la base de I’iris
amincie. L'ectropion de I’épithélium pigmentaire de I'iris est fréquent. L’augmen-
tation de taille du bulbe est responsable d’une microphakie relative, d’un étirement
des fibres de la zonule et d’'un déplacement du corps ciliaire.

La pression intra-oculaire des deux yeux est mesurée a I’applanation, au tono-
metre de Perkins le plus souvent. La tension oculaire augmente avec ’age. Le chiffre
normal est inférieur a 15 mmHg chez I’enfant, mais le chiffre normal est de 5 mmHg
pour un nouveau-né sous anesthésie générale et est considéré comme anormal a
10 mmHg. Ce chiffre est a moduler, en plus de I’age, en fonction du type d’anesthé-
sique utilis¢, 'anesthésie générale diminuant la tension oculaire d’environ 30 %.

La gonioscopie est réalisée avec un verre de contact d’examen adapté. Si la visibi-
lité est insuffisante, on peut étre amené a réaliser un pelage de 1’épithélium cornéen.
Elle montre diverses anomalies de ’angle irido-cornéen, témoin de son immaturité.

L’examen du fond d’eeil chiffrera et, mieux, photographiera I’excavation papillaire
et 'importance de la paleur pour un meilleur suivi et notera d’éventuelles autres
anomalies. Une asymétrie papillaire est trés évocatrice de glaucome. C’est la seule
situation ou I’excavation peut régresser en cas de normalisation tensionnelle précoce.
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L’échographie oculaire mesurera la longueur axiale du bulbe oculaire, mais
aussi, en mode B, permettra de bien analyser I’excavation papillaire. Enfin, elle
permet de visualiser le segment postérieur quand les milieux sont opaques.

Certaines équipes disposent d’échographes du segment antérieur permettant
de rechercher soit des anomalies non visibles, soit des malformations associées.
L’échographie Doppler couleur montre une mauvaise circulation au niveau de la
téte du nerf optique.

Le diagnostic est confirmé ; on enchaine avec la chirurgie.

L’ERG (électrorétinogramme) et les PEV (potentiels évoqués visuels) peuvent
apporter une aide diagnostique et surtout pronostique, mais apres la chirurgie.

2.2.2. Diagnostic différentiel

En plus des obstructions de la voie lacrymale en cas de larmoiement d’apparence
isolée, il faut penser a toutes les maladies responsables d’opacités cornéennes et de
kératites. Un cedéme de la cornée peut étre occasionné par un traumatisme obsté-
trical, une dystrophie cornéenne postérieure héréditaire (CHED), plus tardivement
par une surcharge d’origine métabolique locale ou générale. Certaines malforma-
tions du segment antérieur peuvent prendre le méme aspect, mais elles nécessitent
le méme bilan, d’autant qu’elles peuvent s’accompagner d’un glaucome congénital.

Beaucoup de précautions sont a prendre en présence d’une mégalocornée congéni-
tale qui est souvent familiale. Elle nécessite une surveillance annuelle du tonus oculaire.

Au fond d’eeil, beaucoup d’anomalies de la papille peuvent évoquer une excava-
tion. Un examen de bonne qualité élimine toutes les autres possibilités.

2.3. Différents types de glaucomes congénitaux

2.3.1. Glaucome congénital primitif isolé

Seul le trabéculum iridocornéen est dysgénésique ; ce sont les cas ou I'on peut
retrouver une membrane de Barkan. Il se transmet sur le mode autosomique
récessif. C’est la forme la plus fréquente. Elle est présente dés la naissance, mais est
souvent reconnue apres.

2.3.2. Glaucome congénital primitif isolé associé
a des neurocristopathies oculaires

L’angle irido-cornéen se constitue a partir de la migration de cellules de la créte
neurale deés la 8° semaine. L’anomalie peut entrer dans un cadre étendu, soit a la
cornée (embryotoxon postérieur, syndrome d’Axenfeld, sclérocornée congénitale), soit
a I'iris (anomalie de Peters, anomalie de Rieger, ectropion congénital de I'iris, aniridie,
microcorie), soit a la plupart des tissus du segment antérieur (ICE syndrome, pour
irido-cornéo-endothélial, unilatéral, non familial et touchant plus souvent la femme
jeune). Si ces affections sont le plus souvent isolées, une association a une atteinte
générale est possible, comme pour le syndrome de Rieger associant une anomalie de
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Rieger, des dents anormales, des anomalies de la face, des os, du nombril, un retard
mental modéré, et le syndrome de Peters plus (petite taille, fente palatine, anomalies
auriculaires, retard mental). embryotoxon postérieur, visibilité anormale de I'anneau
de Schwalbe, de transmission autosomique dominante, est présent chez 10 % de la
population. Le glaucome n’est pas fréquemment associé¢. Doit-on faire dans ce groupe
un suivi régulier de la tension oculaire ? La question ne se pose pas chez les aniri-
diques dont le risque de glaucome est évalué entre 50 et 75 %.

2.3.3. Glaucomes congénitaux associés a des malformations
oculaires

On retrouve des microphtalmies, une persistance de la vascularisation feetale.

2.3.4. Glaucomes congénitaux associés a des anomalies
de développement

La maladie de Sturge-Weber-Krabbe présente dés la naissance, mais parfois
beaucoup plus tard, un glaucome congénital et nécessite une surveillance
prolongée. Il peut également accompagner la NF1 (neurofibramatose 1), certaines
mucopolysaccharidoses, surtout le type 1 ou maladie de Hurler, le syndrome
de Lowe ou il est présent dans 50 % des cas, les syndromes de Pierre Robin et
de Rubinstein Taybi, le nevus d’Ota, la trisomie 13, la trisomie 21 et d’autres
syndromes ou sa fréquence est plus rare. Il fait partie de la définition de syndromes
trés rares comme le SHORT, la muscle-eye-brain disease.

2.3.5. Glaucomes congénitaux secondaires

Ces glaucomes peuvent avoir différents mécanismes : le blocage pupillaire comme
dans la microphakie du syndrome de Weil-Marchesani, la luxation du cristallin d’un
syndrome de Marfan ou d’une homocystinurie, ou par poussée du vitré et/ou de la
rétine anormale. L'inflammation peut étre responsable d’un glaucome congénital,
quelle soit intra-utérine, néonatale ou post-natale. Les causes sont aussi variées qu’une
toxoplasmose, une endophtalmie, une arthrite juvénile idiopathique. I1 faut insister sur
la complication de la chirurgie endoculaire, surtout le glaucome qui suit une interven-
tion de cataracte congénitale, d’autant plus qu’elle est précoce, avec des malforma-
tions associées. La corticothérapie locale ou générale peut aussi créer une hypertonie
oculaire qui a la possibilité de régresser a l'arrét du traitement. Dans d’autres circons-
tances, le mécanisme est soit inconnu, soit multiple : tumeurs oculaires, traumatisme.

2.4. Génétique

La génétique est différente selon que le glaucome congénital est primaire ou
secondaire. Le glaucome congénital primaire se transmet le plus souvent sur le
mode autosomique récessif. La plupart des cas sont sporadiques. La consanguinité
est fréquente. Le glaucome résulte d’un arrét du développement embryonnaire de
I’angle irido-cornéen au sixieéme mois de la grossesse. Plusieurs loci ont été identi-
fiés : GLC34 en 2p21, qui code pour la cytochrome oxydase P4501B1 ou CYPIBI ;
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GLC3B situé sur le chromosome en 1p36 ; GLC3C en 14q24.3. CYPIBI est le géne
le plus fréquemment muté et souvent le seul recherché. La forme autosomique
dominante est située en 1g21-31. Pour les cas secondaires, il a été décrit différents
genes pour le syndrome de Rieger : RIEGI en 4q25 correspond au géne PITX2,
RIEG?2 en 13ql4, FKLH7 ; d’autres avec anomalies du segment postérieur sont
associés au gene PAX 6 en 11pl3.

2.5. Traitement

Le but du traitement est de diminuer la tension oculaire. La raison essentielle de
I’¢lévation tensionnelle étant une malformation ou une obstruction de I’angle irido-
cornéen, le traitement logique est de lever I'obstacle chirurgicalement. I1 nécessite
une équipe entrainée, spécialisée, connaissant les différentes techniques a utiliser.
Les indications dépendent du type de glaucome, de sa sévérité, de la clarté de la
cornée, de 'importance de la déformation du limbe, du nombre et du type des
interventions déja réalisées, des habitudes du chirurgien.

Le traitement médical par collyres est néanmoins utilisé en attendant la
chirurgie ou en complément d’une chirurgie ayant donné un résultat insuffisant.
Les collyres utilisés sont les prostaglandines et les inhibiteurs de ’anhydrase
carbonique. Les béta-bloquants sont moins utilisés du fait du risque de complica-
tions générales pulmonaires, cardiaques et des hypoglycémies possibles, malgré un
passage par voie sanguine minime.

Le traitement le plus employ¢ est la chirurgie filtrante. Son but est de permettre
a ’humeur aqueuse prisonniére de I’enveloppe oculaire de pouvoir s’échapper en
réalisant un passage de l'intérieur vers 'extérieur qui doit persister. Différentes
techniques ont été utilisées.

La goniotomie consiste soit a inciser la membrane qui tapisse I’angle irido-cornéen
quand elle est présente ou I'excés de trabéculum uvéal, soit a reculer une insertion
antérieure de I'iris. C’est une opération assez simple, qui nécessite une cornée claire,
un apprentissage du geste, et dont le risque hémorragique est important.

La trabéculotomie et ses variantes effondrent le trabéculum en I’abordant par
le coté scléral, en ouvrant le canal de Schlemm. Elle n’est utilisée que pour le glau-
come congénital et nécessite un apprentissage particulier ; elle a longtemps été la
technique de premiére intention, car efficace avec peu de complications. Elle peut
s’associer a une trabéculectomie.

La trabéculectomie non perforante, ou sclérectomie profonde, est de plus en
plus pratiquée, devenant pour certains l'intervention de premiére intention, mais le
chirurgien doit étre familier de I'anatomie de cette région déformée en méme temps
que I'eeil. Les modifications de la tension oculaire y sont moins brutales, les compli-
cations moins fréquentes que lors de la trabéculectomie. Pour certains, les résultats
en seraient moins bons. Sa place dans I’arsenal chirurgical est encore discutée.

La trabéculectomie, en partant de la sclére sous un volet, réalise un passage
jusqu’a la chambre antérieure, et est considérée comme I’intervention la plus effi-
cace. Elle est indiquée dans les cas séveres. Chez I’enfant, encore plus que chez
I’adulte, le résultat peut étre amoindri par une réaction fibrosique réactionnelle.
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La fibrose peut €tre atténuée par I'utilisation en per- et post-opératoire de produits
antimitotiques : 5-fluorouracil ou mitomycine. Ces produits, s’ils améliorent le
résultat pressionnel, fragilisent la cicatrice opératoire ; des sclérectasies évolutives
peuvent apparaitre et en favorisent I'infection. Ils sont réservés aux cas de mauvais
pronostic ou lors des réinterventions.

Les résultats peuvent atteindre 90 % de succes pressionnel dans les glaucomes
congénitaux primitifs. Les réinterventions sont fréquentes globalement pour les
glaucomes congénitaux et améliorent les résultats : de 50 a 80 % de bons chiffres
pressionnels — donc des résultats néanmoins moins bons que chez I’adulte. Les
réinterventions sont plus nombreuses dans le groupe des glaucomes syndromiques.

En cas d’échec, des techniques plus agressives sont utilisées.

11 existe différents types de drains et de valves antiglaucomateuses introduites
sous la sclére vers la chambre antérieure. Leurs complications sont nombreuses ;
les plus fréquentes sont I'irritation par frottement, la fibrose autour du tube, son
obstruction, les hémorragies et la cataracte.

Le cycloaffaiblissement réalise une destruction d’une partie du corps ciliaire. Elle
va diminuer la sécrétion de ’humeur aqueuse et faire baisser la tension oculaire. Elle
est effectuée soit par ultrasons, soit par le froid — c’est la cryothérapie présentant des
réactions inflammatoires importantes —, soit par divers types de laser : le plus utilisé
est le laser diode trans-scléral. Le risque en est I’atrophie de 1’ceil.

En cas d’opacités de la cornée séquellaires gé€nantes pour la vision, une greffe
de cornée est réalisable seule ou en méme temps qu’une nouvelle intervention pour
abaisser la tension oculaire. De méme, une cataracte peut étre opérée secondaire-
ment ; la chirurgie en est délicate, I'ceil étant modifié.

2.6. Suivi post-opératoire

Il doit étre régulier, rigoureux et prolongé toute la vie. Un contrdle sous anes-
thésie générale est effectué a 1, 2, 3, puis 6 mois, puis tous les 6 mois. 11 s’agit d’un
suivi identique a toute intervention oculaire, mais en insistant sur la recherche de
larmoiement et de photophobie, la prise réguliére de la tension de I’ceil et la mesure
du bulbe a I’échographie. Ce que I'on recherche surtout, c’est la remontée de la
pression oculaire. Le traitement doit en étre rapide. Dés que possible, on essaiera de
prendre la tension sans anesthésie générale. Mais il faut aussi s’occuper du risque
de cataracte et de luxation du cristallin, et détecter tot un décollement de rétine.

La survenue de ’'amblyopie unilatérale ou bilatérale risque d’annuler les efforts
du chirurgien. Son traitement ne doit pas étre oublié : correction optique de la
myopie et de l'astigmatisme, occlusion si elle est unilatérale, rééducation basse
vision, compensation rééducative, enseignement adapté si elle est bilatérale. L’oc-
clusion, quand elle nécessaire, doit étre d’autant plus intensive que la myopie et
l’astigmatisme sont plus forts et qu’il existe une part organique.

Le champ visuel, ¢lément clé¢ du suivi du glaucome de I’adulte, n’est pas réali-
sable chez I’enfant avant 6 ans. A partir de cet age, en tenant compte de I'apprentis-
sage, il doit s’ajouter au suivi.
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2.7. Pronostic

Non traité, un glaucome congénital aboutit a la cécité le plus souvent. Traité, le
résultat est meilleur si la chirurgie a eu lieu avant 1 an, avec un diamétre cornéen
inférieur a 14 mm, s’agissant d’un glaucome primitif et d’'une premiére interven-
tion, avec une bonne cicatrisation conjonctivale. De bon pronostic, on retient la
baisse de tension aprés la chirurgie et I’amélioration favorable post-opératoire de
I’excavation papillaire, I’absence de vergeture de la membrane de la Descemet ou
une localisation décalée par rapport a ’axe visuel.

De mauvais pronostic, on retient les anomalies de la vision binoculaire : stra-
bisme, nystagmus et les signes accompagnant les syndromes, surtout le retard
intellectuel. Les glaucomes secondaires ont un pronostic bien plus mauvais avec un
tiers des patients ayant une tension oculaire non contrdlée. Les glaucomes juvéniles
primaires ou secondaires, ayant souvent évolué insidieusement, s’accompagnent
souvent d’un tableau clinique sévére, avec des atteintes du champ visuel étendues et
une excavation papillaire trés importante.

Le glaucome de I’enfant reste une cause importante de cécité de 'enfant, de
2,5 a 10 % selon les pays et selon les registres. Le pourcentage d’amblyopie
tourne autour de 25 %, mais une étude fait état de 20 % de cécité légale, malgré
une tension oculaire normalisée. Une acuité visuelle supérieure a 6/10 est
retrouvée dans 25 a 60 % des études.

En dehors du suivi, la vie doit étre la plus normale possible. Une restriction
d’importance est liée a la fragilité¢ de I'eeil opéré. 11 est préférable d’éviter les
professions, les sports et les loisirs a risque de traumatismes oculaires.

Figure 32.6. Glaucome’.

7. Source : S. Chayestemehr.
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3. Atteintes choriorétiniennes

3.1. Maladie de Stargardt

La maladie de Stargardt est une dégénérescence tapétorétinienne centrale. C’est
une affection bilatérale et symétrique, limitée a la région maculaire initialement,
d’origine héréditaire. Elle débute dans ’enfance, entre 7 et 15 ans, par une baisse
de Placuité visuelle centrale accompagnée parfois de photophobie et de méta-
morphopsies d’abord en vision de loin, puis en vision de pres. La répercussion la
plus marquante dans les activités est la baisse du rendement scolaire. Un scotome
central de plus en plus dense et large se manifeste alors associé a une nyctalopie.
La discrimination des détails les plus fins devient déficitaire en méme temps que la
vision des couleurs se détériore.

3.2. Toxoplasmose

La toxoplasmose est une maladie grave qui s’observe surtout chez le nouveau-né
et lenfant. Elle se présente sous forme d’atteintes périphlébitiques avec placards
exsudatifs du fond d’ceil laissant des cicatrices pigmentées indélébiles, uni- ou bilaté-
rales et de siége volontiers maculaire. Les séquelles seront soit uniquement oculaires,
soit accompagnées d’hydrocéphalie, de microphtalmie, de troubles neurologiques a
type d’encéphalomyélite, de convulsions, de calcifications intracraniennes. Souvent
au niveau visuel se développe, en plus, un strabisme convergent ou un nystagmus.
La forme la plus grave est représentée par un double foyer maculaire avec scotome
coecocentral bilatéral et baisse de I'acuité visuelle centrale. Il ne persiste, alors, que la
vision périphérique avec conservation fonctionnelle de la perception du mouvement.

3.3. Rétinopathies pigmentaires

Les rétinopathies pigmentaires regroupent un vaste ensemble de maladies trans-
missibles et dégénératives de la rétine, pouvant étre hétérogeéne, mais avec cependant
des caractéres communs. Elles conduisent le plus souvent lentement mais inexorable-
ment a la cécité. La maladie est localisée a I’ceil, sans aucune autre altération. L’acuité
visuelle reste assez bien préservée jusqua I’age de dix ans. L’héméralopie ou cécité
nocturne est le signe le plus précoce de cette maladie. Il existe au début une lenteur
d’adaptation a I'obscurité avec une géne importante lors du passage d’un environne-
ment lumineux clair & un environnement plus sombre. La sensibilité a I’éblouissement
est accrue. Le champ visuel est atteint secondairement sous I’aspect de scotome
annulaire avec une zone centrale et périphérique normale. Ce scotome siege entre 30°
et 60° et va progresser a la fois vers le centre et la périphérie. A un stade ultime, il ne
persiste quun champ tubulaire central et quelques ilots périphériques qui permettent
cependant une aide a l'orientation dans I’espace. La vision des couleurs est altérée
avec une dyschromatopsie d’axe bleu-jaune le plus souvent. Dans un nombre de cas
non négligeable une achromatopsie est retrouvée.

Il existe de nombreuses formes cliniques. Chez le jeune enfant, des associations
peuvent se voir avec un kératocone, une surdité, un syndrome de Bardet-Biedl ou
se cotoient oligophrénie, obésité et polydactylie.
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Certaines formes surviennent méme aprés cinquante ans, elles évoluent alors
plus lentement.

e Oligophrénie : retard mental.
e Polydactylie : présence d'un ou de plusieurs doigt supplémentaires.
¢ Hypoplasie : développement insuffisant d’un organe.

3.4. Rétinopathie des prématurés

La rétinopathie des prématurés atteint les yeux des enfants prématurés de trés
petit poids de naissance qui ont dii étre mis en couveuse. Les facteurs physiopatho-
géniques sont nombreux : grande prématurité, troubles de I’hémostase, administra-
tion d’oxygene. Au stade terminal, la maladie se caractérise par un envahissement
fibreux du vitré, puis un décollement de la rétine. La bilatéralité est souvent la
régle sans altération para-oculaire. Les signes fonctionnels sont dépendants de
I'importance de la destruction tissulaire endo-oculaire. Ils se manifestent par des
modifications souvent majeures du sens morphoscopique dont une forte myopie
est le moindre des symptomes, apparaissant dés le deuxiéme mois. Parfois, une
amblyopie sera compliquée de strabisme secondaire.

3.5. Albinisme

Lalbinisme (cf. hors-texte, figure 24) est une déficience pigmentaire congé-
nitale, soit uniquement oculaire, soit associée a des manifestations générales.
L’albinisme universel complet réalise le tableau clinique de I’albinos. Les signes
oculaires sont prépondérants et expliqués par la carence pigmentaire au niveau
de I'iris et de I’épithélium pigmentaire de la rétine. Une photophobie est systéma-
tiquement observée. L’acuité visuelle est rarement supérieure a 2/10 avec le plus
souvent une myopie ou un astigmatisme élevé associé. Le sens morphoscopique
n’est pas enticrement altéré et les discriminations des formes moyennes et larges
peuvent rester performantes. Un nystagmus est pratiquement constant, de type
pendulaire, lent, stable, sans position de blocage. En faible luminosité, la photo-
phobie diminuant, le sens morphoscopique s’améliore. La vision des couleurs est
normale. L’albinisme universel imparfait est caractéris¢ plutdt par une déficience
pigmentaire. Les signes oculaires sont moins accentués et sont essentiellement
représentés par la photophobie. L’albinisme oculaire isolé peut étre total ou partiel,
reprenant la méme symptomatologie.

4. Traumatismes et infections de la cornée

4.1. Trachome

Le trachome est souvent cause de malvoyance. Il représente le quart des
causes de cécité dans les pays chauds et arides d’Afrique du Nord et d’Afrique
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centrale. Il a quasiment disparu des pays industrialisés. Maladie inflamma-
toire, chronique des conjonctives, envahissant secondairement la cornée, clle
est induite par un parasite, Chlamydia trachomatis. Elle réalise une kérato-
conjonctivite infectieuse spécifique, transmissible, a évolution chronique. Le
danger fonctionnel est li¢é aux manifestations cornéennes. Le pannus est réalisé
par une zone de kératite vasculaire composée de fins vaisseaux. Ceux-ci enva-
hissent les couches superficielles de la cornée a partir de la périphérie. Ces vais-
seaux sont associés a une infiltration cellulaire blanc grisatre et vont laisser des
séquelles sous formes d’opacifications cicatricielles. Des complications palpé-
brales sont susceptibles de se traduire par une rétraction cicatricielle, déviant
les cils vers la cornée (entropion-trichiasis), génératrice de Iésions mécaniques
aboutissant au pannus, d’aspect pseudo-tumoral, trés vascularisé. Le stade ultime
de ces agressions mécaniques sera la kératinisation des épithéliums conjonctivo-
cornéens qui va constituer le redoutable xérosis trachomateux avec un aspect
d’ceil de marbre.

Les fonctions visuelles du trachomateux seront modifiées de manicre variable,
difficile a prendre en compte. Le caractére évolutif de la maladie entrainera
d’ailleurs fréquemment une cécité totale. Les Iésions sont uniquement oculaires,
les musculatures extrinseéques et intrinséques de I’ceil sont conservées. Le stade
précoce est marqué par une plus grande sensibilité a I’éblouissement avec une
baisse de I'acuité visuelle.

4.2, Xérophtalmie

La xérophtalmie constitue I'ensemble des manifestations oculaires liées a I'avi-
taminose A, avec en particulier ’apparition de kératite. Celles-ci sont liées a des
anomalies de la qualité du film lacrymal. La xérophtalmie débute volontiers dans
la moiti¢ inférieure de la cornée et s’étend progressivement. Des zones de kérati-
nisation cornéenne d’aspect nuageux apparaissent dans l’aire de la fente palpébrale
avec appel vasculaire. L’évolution aboutit a la constitution d’un ou de plusieurs
ulceres superficiels a bords saillants. Fonctionnellement, le devenir se fait vers un
état de cécité.

Elle frappe ’enfant de 1 a 4 ans surtout en Asie du Sud-Est et en Inde. La vita-
mine A est nécessaire non seulement a la formation et a la régénération du pigment
visuel des cones et des batonnets la rétine, mais aussi a ’épithélium non kératinisé
de la cornée et a la stabilisation du film lacrymal.

Au début de la maladie, cependant, la manifestation principale sera I’hémé-
ralopie.

4.3.  Autres pathologies

* La présence d’une kératite interstitielle uni- ou bilatérale peut étre le signe
d’un syndrome de Cogan. Les signes ophtalmologiques sont un élément d’une
maladie générale associant une atteinte vestibulaire & des manifestations car-
diaques et rénales.
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* Les traumatismes obstétricaux sont marqués par I'utilisation des forceps qui
peuvent provoquer la rupture de la membrane de Descemet. Ils provoquent
I’apparition d’un cedéme cornéen blanchatre qui, en se résorbant, donne une
cornée parfois déformée cause d’astigmatisme générateur d’amblyopie.

* Les briilures cornéo-conjonctivales constituent une cause de malvoyance.
Les bralures thermiques par projection de liquide bouillant ou de métal en
fusion engendrent souvent des cicatrices profondes que seule une greffe de
cornée serait susceptible de compenser. Il en est de méme pour les brilures
chimiques, surtout les brilures par bases, dont la consolidation est accompa-
gnée d’une opacification quasi totale de la cornée. La motilité oculaire peut
étre réduite par les symblépharons de facon tout a fait anarchique.

e Héméralopie : diminution des capacités visuelles lorsque la luminosité
diminue, pouvant aller jusqu’a la « cécité nocturne ».

e Symblépharon : adhérence entre la conjonctive palpébrale (qui tapisse
I'intérieur des paupiéres) et la conjonctive bulbaire (qui recouvre le bulbe
oculaire).

5. Cataracte de I'enfant

La cataracte est une opacification du cristallin entrainant une baisse de ’acuité
visuelle, dont la seule thérapeutique est chirurgicale. Chez I’enfant, 1’apparition
de cataracte surtout a un age précoce expose a la constitution d’une amblyopie. 11
s’agit d’une cause encore fréquente de déficience visuelle.

Figure 32.6. Cataractes congénitales®.

La cataracte congénitale est une malformation du segment antérieur qui, dans
sa forme la plus visible a ’ceil nu, se manifeste par une opacification blanchatre du
cristallin en un ou plusieurs loci anatomiques. C’est une pathologie malformative et
neuro-sensorielle. Elle doit étre considérée comme touchant le globe oculaire dans
sa totalité et le cortex visuel associé. Les sujets doivent étre pris en charge durant
les premicres semaines de vie afin d’obtenir le meilleur pronostic visuel. Le sujet
devra étre suivi a vie.

8. Source : S. Chayestemehr.
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Figure 1. Schéma de Felleman et Van Essen 1991,

La partie gauche montre les cibles de V1, la partie droite les projec-
tions vers V1. Les études anatomiques montrent que prés de 98 % des
axones projetant sur V1 proviennent des réseaux locaux ou des autres
aires corticales ou encore du colliculus supérieur par l'intermédiaire
du pulvinar. Au total, les signaux rétiniens ne constituent que 2 % de
ses afférences. Les recherches actuelles tentent de déterminer le poids
respectif des éléments constitutifs de ce réseau.

1. Source : Felleman DJ et Van Essen DC (1991). Distributed hierarchical processing in the
primate cerebral cortex. Cereb Cortex, 1 (1) : 1-47. © 1991, Oxford University Press, reproduit
avec autorisation.
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Figure 2. Voie dorsale et voie ventrale?.

Au-dela de V1, l'organisation des voies change radicalement. Les trois
voies M, P et K qui étaient tres indépendantes jusqu’a leur projection
sur V1, se mélangent progressivement pour former deux grandes
projections sur les cortex pariétal et ventral. Ces voies se définissent
a partir de V2 par leur niveau d’activité enzymatique que traduit
leur richesse en cytochrome oxydase, une enzyme du métabolisme.
On se souvient que la voie K projette dans |'aire V1 sur les blobules
de cytochrome oxydase des couches 2-3. Une coloration a plat de V2
montre ces bandes minces ou épaisses qui donnent naissance a ces deux
voies dont les fonctions sont maintenant bien définies.

2. Source : F. Vital-Durand et J. Bullier (1999). Systématisation fonctionnelle des voies
optiques. In : J.-F. Risse. Exploration de la fonction visuelle. Paris, Masson : 37-56.
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Sur le plan optique : les rayons issus d’un point objet qui arrivent sur 1’ceil
astigmate vont étre transformés en un faisceau astigmate.

Sa section a une forme d’ellipse qui, en s’¢loignant, s’aplatit progressivement
jusqu’a devenir un segment de droite appelé focale antérieure (avant). Cette
focale avant f (en T’ +-90(,) §st donnée par le méridien le plus puissant o + 90°
auquel elle est perpendiculaire.

A partir de cette droite focale antérieure, le faisceau d’abord de section elliptique
va progressivement s’arrondir pour donner le cercle de moindre diffusion, puis
redevenir une ellipse de plus en plus plate, a grand axe perpendiculaire a celui de
Pellipse précédente, jusqu’a 'obtention d’une deuxieme droite, appelée droite focale

postérieure f_, 0

(en T’,), perpendiculaire au méridien le moins puissant o.

+90°
Cerclede  Focale arriére
Moindre
Diffusion

Les deux méridiens a et o + 90° sont
perpendiculaires entre eux ; les deux droites
Pe Ps focales sont perpendiculaires entre elles.

Figure 4. Test d’Ishihara®.

3. Source : F. Hurtevent pour Analyse de la vision : cours d’optique physiologique 1 année,
CLM éditeur, reproduit avec autorisation.
4. Source : P. Allieri.
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Les deux se composent de plusieurs plaques colorées. Si I'enfant n‘a pas
de probleme, il pourra reconnaitre les chiffres/symboles inscrits a I'inté-
rieur de ces plaques ; sinon, ceux-ci lui seront invisibles ou différents.
Pour les enfants ne reconnaissant pas les chiffres ou les symboles, il y a
une version simplifiée avec une route d'une couleur différente du fond
que I'enfant doit suivre avec un pinceau. Le test du HRR a I'avantage de
dépister aussi les problemes acquis, c'est-a-dire qui apparaissent plus
tard dans la vie et qui sont reliés a des maladies.

Test de Worth (Réponse normale)®.

Suppression Suppression Diplopie

Test de Worth (Réponses anormales)®.

5. Source : Richmond Products Albuquerque, NM USA, reproduit avec autorisation.
6. Source : P. Allieri.
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En demandant le nombre de points que I'enfant voit, le clinicien est
capable de déterminer la qualité de la fusion entre les deux yeux.
¢ Si I'enfant rapporte voir quatre points, la fusion entre les deux yeux
est de bonne qualité.
* Si I'enfant rapporte voir trois points, seul I'ceil derriere le filtre vert
est utilisé, I'autre étant neutralisé par le cerveau.
¢ Si I'enfant rapporte voir deux points, seul I'ceil derriére le filtre rouge
est utilisé, 'autre étant neutralisé par le cerveau.
Si I'enfant rapporte voir cing points, les deux yeux sont utilisés, mais il
n'y a pas fusion, I'enfant voit double, Le point blanc est la partie du test
qui vérifie la fusion, car il peut étre vu par les deux yeux. Si celle-ci est
absente, le point blanc se divise en deux points, un rouge et un vert.

- Jhis opicie @

Macula * ) é

7
?%7 ;
'

£

Y
84

¥

&

Figure 8. Photographie d’un fond d’ceil gauche’.

Macula : zone de vision centrale ; au centre de la macula, la fovéa qui ne
contient que des cones.

Papille : zone d’émergence du nerf optique ; le nerf optique permet la
transmission des informations visuelles le long des voies visuelles.

7. Source : P. Allieri.
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