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INTRODUCTION

Ce travail a pour but de faire le point sur les
pratiques intérieures au service d'ophtalmologie du
CHU de Nantes concernant LES CATARACTES
CONGENITALES et de les confronter aux diverses
attitudes internationales.



1.POUR COMMENCER, QUELQUES NOTIONS
D'EPIDEMIOLOGIE :

Les difficultés auxquelles le praticien se heurte dans ce domaine de
I'ophtalmopédiatrie sont nombreuses et commencent dés ['épidémiologie. En
effet, il est difficile de connadftre |'incidence des cataractes congénitales en

France.

Une étude réalisée dans I'Ouest de la Suéde (1) fait état d'une incidence de 3,6
cataractes congénitales pour 10 000 naissances par an dont 1,4 pour 10 000
naissances par an pour les cataractes denses d'emblée. L'auteur signale une
stabilité de ces chiffres entre 1980 et 1999. Il n'y a pas dans cette étude de
données concernant le sexe ratio et |'origine probable de ces cataractes.

Une seconde étude épidémiologique réalisée dans le sud-est australien (42) fait
état d'une incidence de 2,2 cas pour 10 000 naissances par an . 20 % de ces
cataractes avaient un contexte familial de cataractes congénitales et
présentaient alors dans 92 % des cas une cataracte bilatérale . 50% des cas
sporadiques étaient des cataractes unilatérales. Le mode de transmission des
cas familiaux était de type dominant dans 77% des cas, lié a I'’X dans 10 % des
cas , récessif dans 5 % des cas et incertain pour le reste.

Intuitivement, ces chiffres semblent correspondre d ce que I'on rencontre en
France.



2.L'EMBRYOLOGIE ET LA GENETIQUE DUV
CHRISTALLIN POUR EXPLIQUER LA GENESE DES

CATARACTES CONGENITALES :

Une cataracte est dite congénitale lorsqu'elle est présente a la naissance .
Ceci sous-entend que le processus pathologique est survenu pendant la mise en
place du cristallin in utero ou qu'il est issu d'une erreur génétique.

a. Embryologie :

Lors de la troisiéme semaine de gestation, I'ectoderme s'épaissit en un point
situé en regard de la vésicule optique antérieurement formée a partir du tube
neural. C'est le stade de placode cristallinienne (fig 1).

Lors des quatriémes et cinquiéme semaines de gestation, I'ébauche
cristallinienne s'individualise & partir de la placode parallélement a la formation

de la cupule optique.

" Puis la vésicule cristallinienne (fig 2 et 3) se sépare de l'ectoderme.
Parallélement, le mésenchyme qui entoure la vésicule optique va pénétrer par la
fente embryonnaire & l'intérieur de la cupule optique pour devenir le vitré
primitif. Au sein de ce Vitré vont apparditre des vaisseaux embryonnaires qui se
ramifient sur les faces de la vésicule cristallinienne,

A la fin de la quatriéme semaine, on distingue 2 réseaux issus due la carotide
interne :

1. L'artére hyaloide pénétre par la fente feetale et se ramifie pour se
terminer & la face postérieure de la vésicule cristallinienne et forme la
partie postérieure de la tunique vasculaire du cristallin,

2. L'artére marginale : il s'agit d'un vaisseau annulaire situé au niveau de
I'équateur du cristallin et qui émet un réseau anastomotique sur la face
antérieure de celui-ci.

Ces deux réseaux s'anastomosent entre eux,

La cinquieéme et la sixiéme semaine, la fente feetale se ferme. La fusion
commence au milieu de celle-ci et progresse en avant et en arriére ol elle
s'arréte en regard de I'entrée de l'artére hyaloidienne. Il y a alors suture entre
les 2 feuillets internes de la cupule optique et de la vésicule cristallinienne .
Cette derniére occupe toute la cavité de la cupule optique (la chambre
antérieure est pour l'instant inexistante).
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Figl : Encéphale d'embryon de 4 mm de face 1-Prosencéphale.
2-Pédicule optique .

3-Vésicule optique.

4-Courbure du cerveau moyen.

5-Pédicule optique sectionné .

6-Placode cristallinienne.

7-Vésicule optique sectionnée.

8-Troisieme ventricule.

9-Cavité mésencéphalique

Fig 2 : La fossette cristallinienne 1-Cupule optique 2-Fossette cristallinienne.



Fig 3 :la vésicule cristallinienne
1-feuillet interne de la capsule optique.
2-Feuillet externe de la capsule optique
3-Lumiére du pédicule optique ;
4-Ectoderme.

5-Vésicule cristallinienne.

6- Fente embryonnaire,

7-Pédicule optique.

8-Paroi diencéphalique

Constitution des fibres cristalliniennes :
« Elle est formée d'une seule couche de haute cellule épithéliale cylindrigue.

Vers la sixieéme semaine de grossesse, les fibres cristalliniennes primaires se
forment : les cellules de la paroi antérieure diminuent de hauteur tandis que les
cellules de la paroi postérieure s'allongent pour former les fibres primaires.
Celles du centre sont plus longues et 'ensemble forme le noyau de Kolliker.
Lorsque les cellules postérieures atteignent les cellules antérieures, leurs noyaux
se déjettent en avant puis disparaissent pour ne laisser que des fibres. A ce
stade, le cristallin est sphérique et cet ensemble forme, le noyau embryonnaire
du cristallin,

o L'épithélium postérieur a disparu et la croissance du cristallin est
désormais assurée par les cellules équatoriales qui se trouvaient a la
jonction des deux épithéliums.Ces cellules se trouvent en une zone qui
correspond au bord de la cupule optique et la bande qu'elle forme se

nomme vortex.



C'est & partir de celles-ci que se forment les fibres secondaires.Les fibres
nouvellement formées entourent le noyau embryonnaire en avant et en

arriére, et se retrouvent sur une ligne médiane qui sera la premiére suture : la
suture antérieure & une forme de Y et la postérieure de Y inversé .

Le cristallin grandit progressivement et a partir de la huitiéme semaine, son
diametre transversal devient plus grand que son diamétre anteropostérieur.

La placode germinale équatoriale restera active toute la vie pour former les
couches successives du noyau et du cortex, elle est responsable des cataractes

secondaires.

Fig 4.

Stade ectodermique : A-Placode cristallinienne .B-Fossette cristallinienne.
Stade vésiculaire : C & D-Vésicule cristallinienne,

Stade des fibres primaires : E- Bourgeon cristallinien. F-Noyau embryonnaire.

Stade des fibres secondaires :6-Noyau feetal.

Constitution des enveloppes du cristallin :
Le cristallin est depuis sa formation une structure avasculaire. Il est entouré

d'une capsule qui lisole du reste de l'organisme. Elle dérive de la membrane
basale de I'ectoderme pour certains et serait secrétée par les cellules
mésodermiques qui formeront la tunique vasculaire pour d'autres. La cristalloide
antérieure devient et demeure plus épaisse que la postérieure.
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La tunique vasculaire du cristallin :

La partie antérieure de cette tunique va former l'iris et la membrane pupillaire
qui va involuer par la suite .

La partie postérieure ou réseau anastomotique hyaloidien va involuer
progressivement jusqu'au huitiéme mois de grossesse,

Fig 5 : Regression de la tunique vasculaire du cristallin,
1-Vaisseau encore perméable.

2-Vaisseau oblitéré & sa partie postérieure.

La zonule :
Celle-ci se forme tardivement vers le troisiéme mois et n'est individualisable

qu'au sixieme mois,

Le développement des protéines cristalliniennes et genése des cataractes:
Le cristallin adulte contient 35 % de protéines (de tous les tissus humains, il
détient le record).

Ces protéines sont arrangées de fagon serrée et réguliéres, de sorte que la
lumiére diffuse & l'intérieur. Le maintien de la transparence est lié a
I'homogénéité parfaite des différents composants et donc des propriétés
physico-chimiques de ses protéines.

L'existence d'un phénoméne pathologique exogéne ou endogéne au moment de la
formation de ces protéines aboutit a des variations structurelles irréversibles
et étant donné la structure laminaire « en oignon « du cristallin, elles sont aussi
permanentes.

Certaines molécules dans ces cas se regroupent pour former des complexes
insolubles & gros poids moléculaires, nommés albuminoides. L'homogénéité du
cristallin est rompue et une partie des rayons diffractés,

3. Tératogenése :
Il existe deux sortes de phénomeénes capables de générer des cataractes, Ils
sont dits :
* Endogenes : ils sont alors génétiquement déterminés et le plus souvent la
mutation affecte la structure d'une protéine.
+ Exogénes : Agression survenant aprés la conception. Lorsque cet
événement survient avant les 12 premiers jours de grossesse, 'oeuf meurt.
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Entre le douziéme jour et le deuxiéme mois, cela provoque une
embryopathie et les malformations oculaires sont alors associées a des
malformations touchant les organes en cours de constitution (70 %
systéme nerveux central, 25 % peau, 22 % cceur). Aprés le deuxiéme mois,
il s'agit de foetopathie et les |ésions sont plus partielles.

Parmi les agents exogénes, on distingue :

L4

Physiques : les rayons X,
Chimiques : trés peu sont responsables de cataractes et elles sont alors

accompagnées d'autres anomalies oculaires ; agents anti-mitotiques et
antagonistes de l'acide foliques,

Infectieux :en premier lieu, la rubéole. La cataracte rubéoleuse se
caractérise en histologie par la persistance des noyaux dans les fibres
embryonnaires. Elle est parfois associée a une microphtalmie , un glaucome
congénital, une aplasie de l'iris avec microcorie , une nécrose de
I'épithélium pigmentaire ciliaire et rétinien responsable de l'aspect poivre
et sel au fond d'eeil. La famille des virus herpes a aussi été décrite dans
des cas de cataracte accompagnée de microphtalmie .

3.FORMES CLINIQUES :

a. Les formes accompagnées :

Plus de 90% des cataractes congénitales sont d'origine inexpliquée . Cependant
un certain nombre de maladie métabolique engendrent des cataractes . Elles ne
sont alors le plus souvent qu'une partie du tableau clinique .

=Lorsque la cataracte est présente & la naissance , elle peut s'intégrer dans:

Syndrome oculo-cerebral de Lowe (Xq24-26): maladie liée & I'X.La
cataracte est couplée & une hypotrophie sévére , une dysmorphie faciale
et une tubulopathie . Un retard mental profond s'ajoute ensuite au tableau
Désordre de la biogenése des peroxysomes : Le syndrome de Zellwegger
(7911,23) et ses variants (1p21-22 ; 3p22-23).

Chondrodysplasie rhizomique punctata (Xp22)( maladie des épiphyses

ponctuées).
Syndrome de cockayne qui combine une encéphalopathie , une rétinite, des

calcifications intra-craniennes et dysmorphie faciale (10q11-21).
Les déficits en sorbitol, déshydrogénase sont une exception a la régle et
donnent des cataractes isolées & la naissance .
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* Il peut s'agir d'une embryopathie virale et il est recommandé de réaliser
les sérologies suivantes : toxoplasmose , oreillon, rubéole, CMV, hépatite
, EBV , varicelle et syphilis.
La découverte dune cataracte & la naissance ou les premiéres semaines de vie
doit amener une consultation pédiatrique spécialisée.

=Lorsque la cataracte apparalt entre les premiéres semaines et les premiers
mois de vie :
¢ Une cataracte associée & des désordres hépatiques , un ictere et une
tubulopathie suggérent I'existence d'une galactosémie classique due & un
déficit en galactose 1 uridyl transférase . Cette cataracte ala
particularité d'étre souvent régressive aprés introduction d'un régime
exempt de galactose .
* La cataracte peut tre isolée dans les déficiences en épimérases
périphériques et les déficiences maternelles en galactokinase.
Ces 3 maladies suggérent que la cataracte rencontrée dans les désordres
métaboliques est liée a l'accumulation de galactitol dans le cristallin .

=L orsque la cataracte apparaft entre les premiers mois de vie et la premiére
année :
« Des cataractes isolées sont décrites dans les différents types de
déficience en galactokinase
+ Associée & une hépato-splénomégalie et des lymphocytes vaccuolés , on
s'oriente vers une sialidose ou une alpha-mannosidose .
« Les maladies mitochondriales donnent des hypotonies, des
encéphalopathies et des acidoses lactiques .
» Rarement, il s'agit de déficience en vitamine E et D , d'intolérance au
lactose , D’hypobetalipoprotéinémie.

=Dans l'enfance (entre 1 et 15 ans) :
« Des cataractes en fleur de tournesol se trouvent dans 20 & 25%

des patients atteints de maladie de Wilson et sont alors
associées & des signes hépatiques et neurologiques .

* Dans les hyperparathyroidies et pseudo-hypoparathyroidies ,
elles sont associées & une hypocalcémie et des modifications
osseuses .

 Le syndrome de Sjogren-larsson inclut des cataractes, une
paraplégie spastique , un retard mental, une ichtyose et une
dégénérescence rétinienne .

» Une cornéa verticillata évoque la maladie de Fabry . Il s'agit
alors d'une cataracte sous-capsulaire postérieure et antérieure .
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e Une homocystinurie peut causer une cataracte mais plus
communément une ectopie cristallinienne précédée d'une myopie

progressive .

b. Les formes biomicroscopiques :

On distingue classiquement les cataractes

o+ Total : cette entité est rare : 1,5% (*)

o+ Polaire antérieure : 1,5% %(*)

o Lamellaire :20% %(*) encore appelée zonulaire . Cette cataracte touche

une lame qui entoure le noyau feetal .

e Nucléaire :25% (*). Il s'agit d'une opacification du noyau embryonnaire .
(*)Ces chiffres sont issus de la publication de Parks (31) qui a étudié une
population d'enfants aphaques (les pourcentages manquants sont liés au
traumatisme et persistance du vitré primitif) .

Il a montré que le pronostic est lié a la forme de cataracte .

Ainsi la cataracte nucléaire est la forme la plus commune avant 1 an (53% ont
é1é opérés le premier mois de vie , les autres avant 4 mois), elle est associée a
une incidence importante de microphtalmie et petit diametre cornéen. .Elles
sont bilatérales dans 80% des cas et 'on retrouve fréquemment un mode de

transmission autosomique dominant .

Pour les cataractes lamellaires, qui sont volontiers bilatérales , partielles et
épargnant I'axe optique initialement. Ces cataractes sont de bon pronostic
puisquelle progresse lentement laissant la vision se développer normalement au

début .

Les cataractes polaires antérieures sont elles aussi de bon pronostic . Elles se
trouvent le plus souvent au niveau de l'axe optique et sont unilatérales . Mais la
physiologie du cristallin fait quelle ne géne pas puisqu'elle est située a distance
de I'endroit ot converge les rayons lumineux soit & la face postérieure du
cristallin . Ceci explique pourquoi la méme cataracte située sur la capsule
postérieure devient trés amblyogene .

Les cataractes diffuses sont rares et sont lapanage de la rubéole congénitale .
Elles sont associées & d'autres anomalies ophtalmologiques .
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La génétique des formes isolées :

Plusieurs génes responsables de cataractes héréditaires (9)ont été identifiés. Le
plus souvent,le mode de transmission est autosomique dominant, Certaines
protéines issus de ces génes ont été identifiées : le groupe des protéines
cristallines (I'altération de certaines de ces protéines entraine une instabilité
des autres protéines du groupe des cristalline et une opacification du cristallin

) :La connexine 50 est impliquée dans le transport intercellulaire de petites

molécules.

Ces cataractes portent souvent le nom de l'ophtalmologiste qui les a décrites
initialement (cf tableau ci-dessous). Mais un type clinique de cataracte peut
résulter de deux localisations chromosomiques différentes.

compasante suturale)

Phénotype Chromosome Type clinique Gene Rélérence

Duffy 142125 Zonuhaire pulvérulente Connexine 50 (GIAR) Renwick e al, 1998

Marner 16422 Variable Eiberg b al, 1988

Coppock-like 2qM 35 Nucléaire lamellaire Gannmak: cristalline Lubsen ¢t al, 1987

Céruléenne {points bleus) 17q24 :.;":l::::l::‘:m aiinle) Armitage et al, 1995
Variable (progressive cemrale

Volkmann Iptn ot zonulaire aved une Fiberg ot al 1995

Zonulaire suturale

17gll-ql2

Variable nucléaire lamellairg
avee composante suturale

Padma et al 1995

Polaire antéricare 17p1d Polaire antéricwre Berry et al 1999
Céruléenne 22 Céruléenne Bétali2eristalline Kramer et all¥96
Zonulaire pulvéralente 13 Zonulaire pulvérulente Mackay et al 1997

Tableau 1 : Localisation chromosemique de cataracies familiales (IYaprés Hejomanceik, Am J Hum Genet, 1998)
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4 PHYSIOLOGIE DU CHRISTALLIN ET DE L'CEIL
APHAKE :

Les principales caractéristiques du cristallin sont sa transparence , sa puissance
réfractive et la capacité de modifier cette puissance réfractive pour varier la
mise au point sur des objets situés enfre le punctum proximum et le punctum

remotum .
La physiologie de I'accommodation est un sujet qui demeure trés controversé et

que hous éviterons d'aborder puisque le propre des enfants opérés de cataracte
est qu'ils ont perdu cette capacité .

a. L'eeil aphake :

Aprés chirurgie du cristallin , I'ceil n‘accommode plus et tout son pouvoir
réfractif est dévolu & la cornée. Un tel ceil est fortement hypermétropisé et
subit un déplacement vers l'avant de tous ses points cardinaux et un allongement
de ses distances focales .

L'amétropie secondaire dépend de la longueur axiale et celle-ci est en pleine
expansion la premiére année , ce qui rend difficile le choix d'un implant
intraoculaire .

L'aphaquie entrdine un grandissement de l'image rétinienne qui crée une
aneséiconie lorsque l'aphaquie est unilatérale .

b. L'ceil aphake corrigé :

Le but de la correction optique est de replacer le punctum remotum du systeme
optigue a l'infini . Ces conditions sont remplies lorsque le foyer image du systeme
correcteur caincide avec le punctum remotum de I'ceil amétrope .

« La correction par lunette engendre un grandissement de l'image de l'ordre
de 30%.

o La correction par verre de contact induit un grandissement de l'image
autour de 10%. Par ailleurs , les aberrations optiques liées a la puissance
des verres et & leur décentrement sont moindres . En
revanche, l'utilisation quotidienne n'est pas aisée chez I'enfant .

o Les implants intraoculaires ne causent pas d'anéséiconie , ni de
grandissement de l'image . Il n'y a pas non plus de manipulation . Par contre
il n'existe pas diimplant évolutif qui varierait leur puissance avec la
croissance de ['ceil.
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Au sein du service d'ophtalmologie de Nantes , la pratique de cette pathologie
particuliére que constituent les cataractes congénitales a amené
progressivement les différents acteurs & proposer un implant intraoculaire dés
le plus jeune age en cas de cataracte unilatérale et aprés la phase de croissance
rapide pour les cataractes bi latérales symétriques .
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IMATERIEL ET METHODE :

Cette étude a été réalisée de facon rétrospective :

Les cataractes congénitales opérées au sein du service de Nantes ces dix
derniéres années et ayant moins de 10 ans au jour de l'infervention ont été
colligées .

Les cataractes traumatiques ont été exclues .

Un suivi minimum de & mois au sein du service de Nantes a été exigé pour que le
dossier soit retenu .

Dans chaque dossier , les items suivants ont é1é retenus :

+ La date de naissance de I'enfant , les antécédents personnels et familiaux.

+ Age de découverte de la cataracte , la personne ayant fait sa découverte ,
la présence d'un strabisme et d'un nystagmus préopératoire , la notion de
rééducation orthoptique préopératoire , I'acuité visuelle ou l'existence de
signe d'amblyopie avant l'intervention

« Ladate et le type des interventions initiales et des reprises le cas
échéant le type dimplant, le résultat du calcul d'implant et la puissance de
I'implant posé .

* En post-opératoire immédiat puis tous les ans , j'ai relevé les données
suivante : acuité visuelle , réfraction , type de rééducation orthoptique ,
état de | 'équilibre oculomoteur (angle horizontal , déviation verticale
dissociée, torticolis , nystagmus patent ou latent , stéréoscopie
éventuelle), tonus oculaire .

La prise en charge des cataractes congénitales a évolué durant cette
période au sein du service :

Les techniques chirurgicales adoptées par les deux chirurgiens principaux
varient au fur et & mesure du temps et selon les indications, entre une simple
ablation de la cataracte et une technique compléte incluant phacophagie-rhexis
postérieur-vitrectomie antérieure-implantation en chambre postérieure.

Les indications d'implantation de cristallin artificiel se sont élargies . Réservé au
début de 'étude aux cataractes tardives, la limite d'age s'est progressivement
abaissées .

Au début, les cataractes unilatérales précoces ont é1é opérées quasiment dans
une optique esthétique ;puis, des tentatives de rééducation orthoptique ont été
réalisées et progressivement une équipe s'est constituée chapotée par M. le Pr.
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Péchereau. Cette équipe inclut un orthoptiste référent qui surveille ces enfants
entre deux controles médicaux et réalise les bébévisions en age préverbal et les

acuités visuelles ensuite.
Par ailleurs, le suivi au fur et & mesure des années s'est organisé au sein méme du

service, en évitant de déléguer celui-ci aux ophtalmologistes référents de ville.

Pour ce qui concerne les analyses portant sur les performances
fonctionnelles, les enfants ont été séparés en 4 sous-groupes:

Cette division m'a permis d'homogénéiser les groupes.
o Le premier groupe est composé des enfants atteints de cataracte
bilatérale précoce, c'est-a-dire opérés avant l'age de 1 an.
o Le deuxiéme groupe est celui des cataractes bilatérales tardives opérées
aprés 1 an
o Le troisiéme groupe est celui des cataractes unilatérales précoces

opérées avant lage de 1 an .
o Le dernier groupe est atteint de cataracte unilatérale tardive (opérée

aprés | ‘age de 1 an).
Cette division est arbitraire et ne correspond pas & la réalité , mais les effectifs
restreints ne m'ont pas permis de faire des distinctions plus poussées .

Lorsque les analyses portent sur les techniques chirurgicales et le
devenir réfractif apres implantation:

Il n'y a alors plus de classement des enfants par sous-groupe .
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PREMIERE PARTIE

LES PERFORMANCES
FONCTIONNELLES ET LE
DEVENIR DES ENFANTS

ATTEINTS DE CATARACTE
CONGENITALE :

1. Résultats concernant les cataractes bilatérales

précoces.

2. Résultats concernant les cataractes bilatérales
tardives .

3. Résultats concernant les cataractes unilatérales
précoces

4. Résultats concernant les cataractes unilatérales
tardives.

5. Discussion concernant les cataractes bilatérales .

6. Discussion concernant les cataractes unilatérales .



STATISTIQUES DESCRIPTIVES CONCERNANT LES
CATARACTES BILATERALES PRECOCES (AGE LORS
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DE L'INTERVENTION INFERIEUR A 1 AN)

Ce groupe comprend 15 enfants (30 yeux).
On compte parmi ces enfants 3 dossiers ol la cataracte n'‘est pas la seule

anomalie :

Un enfant a devellopé un glaucome congénital bilatéral trés rapidement apres
la chirurgie de la cataracte.Cet enfant posséde & 6 ans une acuité visuelle de

PL & droite et 0,1 a gauche.
Un autre ne présentait qu'une attraction lumineuse & 2 ans et les ERG/PEV

étaient alteres.

Le dernier est né avec une microcéphalie,une dilatation quadri-ventriculaire

et une microphtalmie bilatérale, Cet enfant demeure trés malvoyant.
Ces 3 dossiers de cataractes accompagnées n'ont pas été pris en compte lorsque
les statistiques portent sur les acuités visuelles.
Parmi ces 15 enfants, on compte 8 filles et 7 gargons.

Age lors de laDurée delav moyenne a laNystagmus Nystagmus strabisme
chirurgie (enjsuivie (en mois)fin du suivijpatent latent

mois) (/10)

6,0 48 oui non 40 (E)
15 18 oui oui 40 (E)
0,5 53 0,4 non oui 0

1,0 41 0,1 non non 0

4,0 46 0,2 oui oui 8 (E)
55 32 0,3 non (a disp) oui 10 (E)
2,0 133 0,7 non (a disp) oui 6 (E)
30 15 0,13 oui oui 10 (E)
2,5 65 0,25 oui non 0

4.0 11 oui oui 10 (E)
30 8 0 oui non 0

2,0 4 0 0

6,5 65 0.4 inon oui 30 (E)
6,5 18 ouli non 25 (E)
8,0 2 0

Fig 1. ( a disp) signifie que le nystagmus n'était plus présent cliniguement & la fin
du suivi .(E) signifie ésotropie ,
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RAO a 6RAO RAC RAQO RAQ
mois d& 1 anda 2 ansd 3 ansa 4 ans
dage  dage  dage  dage = dage
14 13 15 15
14 55 12,55
18,35 17,25

18 1231

20 10,56 8,55 7,37
1530 10,83 10,81 9,70
20 13,25 12,62 11,70
1425 14,31
18 20 18 1393 145
145 15
15 12
22
17 11 9,25 8

12,75
RAO RAO RAO RAC RAQ
& 5 ansd 6 ansd 7 ansa 8 ansa 9 ans
d'age d'age d'age d'age d'age
11,75 105 11 11 115
14,25
82
Fig 1 bis

Les figures 1 et 1bis exposent les données brutes concernant ces 15 enfants .
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L'age des enfants au moment de I'intervention s'échelonne entre 1 mois
et 8 mois : (moyenne 3,66 mois)

3 a moins de 2 mois

3 a2 mois

2 & 3 mois

2 & 4 mois

4 entre b et 6 mois

1a 8 mois.

Histogram
L 1 ! 3 A | L I 1 f L i 1 1 L 1

4,5

Age en mois

La durée du suivi s'échelonne entre 2 mois et 1lans.( Le suivi moyen étant de
40 mois avec une DS de 34):

3 enfants ont eu un suivi de moins de 1 an

10 enfants ont eu un suivi entre 1 et b ans

2 enfants ont été suivis plus de 5 ans.
2 des 3 enfants ayant été suivis moins de 1 an sont des cataractes
‘accompagnées’ comme définies ci-dessus.

En ce qui concerne les hiveaux d'acuité visuelle atteints au terme du suivi

« 1 enfant posséde une acuité visuelle supérieure a 5/10. Son age est de 11
ans .

« 7 enfants ont une acuité visuelle entre 1/10 et 4/10 . dans cetfe
catégorie, la moyenne d'age est de 4,27 ans.

+ 3 enfants nont pas coopéré lors des mesures avec I'échelle de pigassou et
sont trop 8gés pour &fres intéressés par les tests de regard
préférentiels. Leur moyenne d'age est de 15,6 mois.

» 3 enfants présentent des signes de malvoyance profonde . 2 ont des ERG
ou des PEV trés alteres ;1 présente une microcéphalie doublée d'une
hypertension intra-cranienne et d'une microphtalmie.
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L'évolution des acuités visuelles en fonction de l'age est décrite par le graphique
ci-joint : (Les enfants n'ayant eu aucun devellopement visuel ont été exclus de
ces statistiques)

Evolution des acuités visuelles

acuite visuelle / 10
5w

0 T T BLE T T T T T T

Age en année

en termes d'acuité visuelle moyenne cela donne :

Cell Line Chart
Error Bars: + 1 Standard Error(s)
g 71— — ; i il
7 i
5 L
5 O—O- (_‘J/ -
4 / -
o fg)
oy & g )
s
2] s -
P *
1 O o
0 . T
= o (18] < wn w0 ~ 28] [¢}] (@]
> > > > > > > 2 5 =
3] (4] w © (1] (1) (1] © %

Sur ce schéma , on retrouve l'age (en année) en abscisse et l'acuité visuelle en
ordonnée,
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Descriptive Statistics
Mean Std. Dev. Std. Error Count Minimum Maximum # Missing

av 1 1,115 ,292 ,119 6 ,660 1,300 2
av2 {1,660 ,654 ,293 5 1,000 2,500 3
av3 | 1,700 , 709 ,268 7 1,000 3,000 1
av4 | 2,520 ,965 ,432 5 1,800 4,000 3
av5 | 3,500 500 ,289 3 3,000 4,000 5
av 6 | 5,000 . * 1 5,000 5,000 7
av7 |[5,000 ® . 1 5,000 5,000 7
av8 5,000 * . 1 5,000 5,000 7
av9 | 6,000 . d 1 6,000 6,000 7
av 10 | 7,000 . . 1 7,000 7,000 7

On voit sur ces differents graphiques que l'acuité visuelle semble liée d l'age de
I'enfant . La progression est quasiment linéaire,

La barre des 3/10 est acquise plus tardivement que chez les enfants phaques ,
mais la progression semble se poursuivre réguliérement . On remarque des gains

acquis & des ages « tardifs »,
En fait, on pourrait comparer cela & un retard de maturation des performances

visuelles.

Si on met en rapport l'age lors de la chirurgie et 'acuité visuelle 4 I'age de 3 ans,
on obtient le graphique suivant :

Scattergram
1 L | 1 ] " | i I 1 ]

3,25
3 & u

2,75 7
2,5 7

) 2,25
> 2
1,75
1,5
1,25

1 7 O Q -

75 — T 7" T T § 1 1

age lors de la chirurgie
AV 3 = 1,237 +,147 * age lors de la chirurgie; RA2 = ,222

Sur ce graphique , I'age lors de l'intervention est exprimé en mois .
La pente de la ligne de régression ne montre pas de corrélation significative.
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Il n'y a aucun cas d'amblyopie de plus de 1 ligne entre les 2 yeux pour les
enfants chez lesquels l'acuité visuelle est testable, Les autres enfants nont pas
de comportement évoquant une amblyopie.

En ce qui concerne la vision binoculaire :
Elle n'a pu &tre mise en évidence chez aucun des enfants.

Seuls 5 enfants ont une déviation strabique qui excéde 10 dioptries.
Tous dans le sens de l'esotropie. Mais 3 enfants ont bénéficié d'injection de
toxines botuliniques : 2 sont toujours en microtropie suite a celle-ci, 1 a subi

ensuite une cure chirurgicale du strabisme .
Donc au total 8 enfants ont présenté un strabisme horizontal excédant 10

dioptries.
Il a été noté une Déviation verticale dissociée chez 7 de ces enfants.

Aucun des enfants de cette série n'est exempt de nystagmus (2 enfants ont

été exclus car ils présentent une errance du regard).
Il y a 9 cas de nystagmus patent ; 9 cas de nystagmus manifeste latent . 5
enfants présentent les 2 tableaux.

Histogram
Histogram 9 .
9 ! ' 8 - —_—
8 i 7 B
7 7 i 6 -
6 B )
c 5 I
Es 7 i 3
= o 4 . -
S a B 3 L
3 i 2 B
2 1 i {1 i
1 i 0 - T T
0 T i non non (a disp) oui
non oul nystagmus patent

nystagmus latent

Par ailleurs, 2 enfants ont vu leur nystagmus patent disparditre pour laisser
place & un nystagmus latent seul. Ces enfants ont été respectivement opérés a
l'age de 5,5 mois et de 2 mois.

Si nous mettons en relation la présence d'un nystagmus patent et l'age de la
chirurgie (en mois), on obtient la disposition suivante :
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Scattergram
N i L i 1 ] " 1 N i 4 i
oui 1 O O O O O 0 F
£
[1F]
ot
[1:3
Q.
m .
gnon (a disp) 1 (&) O -
[#)]
@
2
o
noni O © O :
T T T 4 ] T F T T T ]

0 1 2 3 4 5 6 7
age lors la chirurgie

Sur ce graphique , 'age est exprimé en mois .

On constate effectivement que les enfants opérés avant l'age de 2 mois
semblent &tre moins touchés par cette pathologie que les enfants opérés plus
tardivement.

On ne retrouve pas cette caractéristique avec le nystagmus latent :

Scattergram
v 1 s | t 1 f | : 1 N i

O o0 9] £ @

nystagmus latent
[=]
=

:

) 0 o0

T

' | A L L T
0 1 2 3 4 5 6 7
age lors la chirurgie

3 des enfants souffrant d'un nystagmus patent semblent I'avoir acquis en post-
opératoire (ou bien cela est un oubli de la part de 'examinateur).

La moyenne des acuités visuelles & l'age de 3 ans dans le groupe atteint de
nystagmus patent est de 1,3 et celle de celui sans nystagmus patent est de
1,860 :
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Déscriptive Statistics
av3 sans av avec

Mean 1,860 1,300
Std. Dev. T73 424
Std. Error | ,346 ,300
Count 5 2
Minimum 1,000 1,000
Maximum 3,000 1,600
# Missing 10 13

On a l'impression que les enfants ayant un nystagmus patent ont une moins bonne
acuité visuelle . Cependant, ils ne sont que 2 dans ce groupe et rappelons aussi
que 2 des enfants de l'autre groupe ont présenté un nystagmus patent qui a
disparu entre temps.

La derniére analyse dans ce groupe concerne |'hypertonie oculaire :
Un seul des enfants de cette série a devellopé un glaucome congénital bilatéral.

Mais, 3 enfants ont des hypertonies retardées entrant dans le cadre de
glaucome secondaire . Nous avons découvert ces hypertonies a l'age de 8 ans, de
6 ans et de 4 ans. Ces enfants ont été opérés a l'age de 2 mois, 6 mois et de 1
mois. Nous n'avons pas noté d'excavation papillaire pathologique au fond d'ceil.

Un seul enfant a bénéficié de pachymetrie et celle-ci était normale (560 um).
Les chiffres tensionnels moyens atteignaient chez le premier enfant en moyenne
28 mm hg, 22,5 (avec 30 et 15) chez le second et 39 chez le dernier.
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STATISTIQUES DESCRIPTIVES CONCERNANT LES
CATARACTES BILATERALES TARDIVES  (OPEREES APRES
L'AGE DE 1 AN):

Ce groupe comprend 12 enfants (24 yeux).
Il y a 5 filles pour 7 gargons.
7 de ces enfants ont bénéficié d'un geste chirurgical comprenant une

implantation (soit 14 yeux).
1. Concernant les 7 enfants ayant bénéficié d'une intervention
avec implantation :
L'age de découverte de la cataracte se repartit ainsi : ( sur l'axe des x:
I'age en années, sur l'axe des Y : le nombre d'enfants)

Histogram
1 I 3 | M 1 £ 1 I 1 ' |

2,25

2 S L
1,75 7] . B
1,5 7 y
1,25 7 B

1 — ——

Count

757
35 7]
25 7 B
0 e
0 1 2 3 4 5 6 7

age de decouverte

Voici la répartition des ages au moment de lintervention : (sur l'axe des
X : l'age en année et le nombre d'enfant sur l'axe des Y)

Histogram
2,25 "~

| STV STV MU [ SN SPRNS. BRSNS S N

0 { R S S I AL Bt B R R T
2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13
age a l'lTV
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Descriptive Statistics
age a 'ITV__age de decouverte

Mean 5,214 3,367
Std. Dev. 3,213 1,774
Std. Error 1,214 724
Count 7 6
Minimum 2,500 ,700
Maximum 12,000 6,000
# Missing 0 1

La moyenne de l'age lors de la découverte de la cataracte est de 3,36 ans et de
I'age lors de l'intervention est de 5,21 ans.

I! y a donc 3 enfants qui ont bénéficié d'un suivi ophtalmologique simple avant
d'étre géné par leur cataracte et donc d'étre opéré. Aucun de ces 3 enfants n'a
eu la nécessité d'étre rééduqué en préopératoire.

Il n'y avait dailleurs aucun cas de strabisme préopératoire,

Le délai entre l'intervention du premier ceil et du deuxiéme
ceil est fonction de la symétrie de la cataracte : le délai est exprimé en mois.

Histogram
1 13 | f i | | I £

4,5
4
3,5 1
3
2,5 7
2
1,5 7
1
9 ]
4] T T T T T ; T T

0 2,5 5 7,5 1012,51517,52022,5 25
delais entre les 2 y

Count

Le suivi moyen de ces enfants est le suivant

durée de suivi

Mean 35,714
Std. Dev. 19,948
Std. Error 7,539
Count 7
Minimum 12,000
Maximum 72,000
# Missing 0
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Histogram
' 1 ' | 1 1 L 1 L | s 1

0 ==f=—=n = A [ *f I ¢ T
10 20 30 40 50 60 70 80
durée de suivi

Le suivi moyen est de 35,7 mois +/-20 mois .

Pour ce groupe d'ages trés hétérogénes, I'acuité visuelle au terme du suivi
se repartit de la fagon suivante : ( sur l'axe des X le résultat sur I'échelle de
Monnoyer et le hombre d'enfant sur ['axe des Y)

Histogram
1 ' | L | L 1 L | ) 1 s 1 L |

3,5
3 —
2,5 ] B

271 ] 3

Count

2 3 4 5 6 7 8 9 10 11
av finale

La moyenne est donc de 7,6/ 10.

av finale av 1 an apres l'itv

Mean 7,571 6,500
Std. Dev. 3,034 3,202
Std. Error 1,147 1,432
Count 7 5
Minimum 3,000 2,000
Maximum 10,000 10,000
# Missing 0 2
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La moyenne 1 an aprés lintervention est relativement proche puisque égale 4
6,5/10. Avec la répartition suivante :

Histogram
| IS I RS DN O NP ST SR ST SN NN SUUN S

Count
o
1
T

0 T LR TR B M L S R
1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 N
av 1 an apres l'itv

2 enfants présentent une amblyopie relative :

Pour ces 2 enfants, cette amblyopie est consécutive & des complications post-
chirurgicales ayant nécessité des reprises.

Le premier enfant a ré opacifié 'axe optique & deux reprises , ce qui a nécessité
que soient réalisé 2 discisions & 3 mois et 6 mois de l'ablation de la cataracte qui
avait eu lieu & l'age de 4 ans . Un strabisme avec une dominance oculaire
importante s'est installé, alors qu'il n'y avait pas de strabisme en
préopératoire. Malgré la rééducation et un résultat anatomique satisfaisant , une
amblyopie de 5 lignes a été retrouvée a I'age de 6 ans,

Le deuxiéme enfant a présenté un hyphema traumatique 1 semaine aprés
l'ablation de la cataracte qui a persisté malgré un lavage de chambre
antérieur. L& aussi, un strabisme s'est installé alors qu'il n'y en avait pas en
préopératoire (I'age lors de l'intervention de cataracte était de 4 ans) Par
contre dans ce cas, il n'a pas été réalisé de rééducation de I'amblyopie. A I'age de
9 ans, I'amblyopie s'éleve & 2 lignes. A noter, ce dernier enfant présente un
nystagmus latent contrairement au premier.

Ces deux cas mettent le doigt sur la nécessité d'égalité des handicaps entre les

deux yeux.

Mis & part ces deux enfants, il n'y a aucun cas de strabisme et de nystagmus.
Les autres enfants ont des différences d'acuité visuelle qui n'excéde pas une
ligne.
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Un enfant opéré a l'age de 2 ans et demi a fait la preuve d'une stéréoscopie
fine a l'age de 4 ans.

Il n'y a aucun glaucome secondaire de répertorier dans cette série.
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2. Concernant les 5 enfants n'ayant pas été implantés :

La répartition des ages de découverte de la cataracte est la suivante :

Descriptive Statistics
age de découverte de la cat...

Mean 1,400
Std. Dev. 548
Std. Error ,245
Count 5
Minimum 1,000
Maximum 2,000
# Missing 0
Histogram
3 5 L 1 L 1 1 t i i
3 ] B
2,5 o
€ 27 2
3 -
[=3
Q ‘!’5 - 1
1 L
5 -
0 Ty T S T
,8 1 1,2 1,4 1,6 1,8 2 2,2

age de découverte de la cataracte

(Sur l'axe des X l'age en année et le nombre d'enfant sur f'axe des Y.)

Descriptive Statistics

Mean

Std. Dev.
Std. Error
Count
Minimum
Maximum
# Missing

age a l'lTV

3,200

1,643

,735

5

1,000

5,000

0

ages

au

Toutes ont été découvertes entre 1 et 2 ans.
La répartition des

moment de

I'intervention




Histogram
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) o

1 seul enfant a été opéré dés la découverte de la cataracte. Tous les autres ont
été suivis, mais aucun n'a bénéficié de traitement orthoptique préventif . 2
enfants ont été opérés suite a la constatation d'une baisse de ['acuité visuelle
accompagnée de l'apparition d'un strabisme. Les autres n'ont jamais présenté de

strabisme,

Le délai entre les deux interventions s'échelonne entre 10 jours et 1

mois.

1

T

age a TV

1,5 2 2,5 3 3,5 4 45 5 5,5

Le suivi moyen est le suivant :( le suivi est exprimé en année)

Descriptive Statistics

Mean

Std. Dev.
Std. Error
Count
Minimum
Maximum
# Missing

suivi

3,200

2,490

1,114

5

1,000

7,000

0

2,25

Histogram

11

| 1 1 1 | t l 1 i |
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L'origine de cette amblyopie n'est pas évidente, Cet enfant opéré a l'age de 4 ans
he présente pas de strabisme et n'a donc pas bénéficié de rééducation,

2 enfants souffrent de strabisme et 1 enfant présente un nystagmus patent
doublé d'un latent et d'une DVD. Ce dernier enfant a été opéré a l'age de 2 ans.

Il y a parmi ces 5 enfants aphaques , 1 enfant qui présente une hypertonie
oculaire dépistée 7 ans aprés lintervention ( celle-ci s'éléve & 25 et 46 mm de

Hg selon I'ceil ).

Evolution de I'hypermétropie est la suivante :

evolution de I'hypermetropie en
fonction de I'age

16 a S T —— I - —_— ot =

14 \k\‘ 4
L] R
'§ 12 = —o—Sériel
5 10 #—Série2
£ 8- Série3
E Série4
-y —H—Seérie5 |

o N A~ O
ol Bt T |

T T T T T T T

RAO RAO RAO RAO RAO RAO RAO RAO RAO
2 3 4 5 6 7 8 9 10

age en année

ROA aROA 3aROA a 4ROA 3ROA aROA a 7ROA 8ROA a 9ROA 3
2 ans3 anslans 5 ansg6. ansfans ans ans 10 ang
d’age |d'age |d'age [d'age |d’age d'age |d'age |d'age [d’age
15 15 13,625 14,8125
14 12,75
11 7,375 8,875
12.125
11,5 10,625
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3. Voici un tableau récapitulatif comparant les deux bras de ce

groupe :
Moyenne Moyenne|Moyenne
d'age d'acuité |d'acuité
lors de au a 1 an|pourcentage|pourcentage
la Movenneterme (de de de
- _|chirurgielde suivi_|du suivi_jchirurgielstrabisme |nystagmus

Implantés 7,571

(7) 5,21 ansi3 ans /10 6,5/10 128,5% 14 %

non

implantés({ 5)|3,2 ans |3 ans 3,2/10 40 % 20 %
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STATISTIQUES CONCERNANT LES CATARACTES
UNILATERALES PRECOCES : (OPEREES AVANT L'AGE DE
1 AN):

Ce groupe comprend 11 enfants (soit 11 yeux) . 7 d'entre eux ont bénéficié d'une
intervention avec implantation d'un cristallin artificiel. Chez ces 7 enfants, une
rééducation orthoptique par occlusion & un rythme adapté & l'age de l'enfant a
été proposée dans la période post-opératoire immédiate,

1. Concernant les 7 enfants ayant bénéficié d'une intervention

comprenant une implantation:
La moyenne d'age lors de l'intervention est de 6,5 mois.

Descriptive Statistics
age lors de la chirurgie

Mean 6,571
Std. Dev. 3,259
Std. Error 1,232
Count 7
Minimum 2,000
Maximum 11,000
# Missing 0

Voici la répartition des ages (en mois)

2,25 ——1+—+—

0] T 1 T T F 1T LI A AL T
1 2 3 4 5 6 7 8 9 1011 12
age lors de ia chirurgie



La durée moyenne de suivi est de 49,4 mois .

durée du suivi

Mean. 49,429
Std, Dev. 36,221
Std. Error 13,690
Count 7
Minimum 6,000
Maximum 108,000
# Missing 0

Avec la répartition suivante (en mois) pour la durée du suivi:
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durée du suivi

La moyenne des acuités visuelles au terme du suivi est trés basse & 1,2/10 avec
un maximum de 5/10.

acuité visuelle finale

Mean ,121
Std. Dev. ,182
Std. Error ,069
Count 7
Minimum ,000
Maximum ,a00
# Missing 0
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Voici la répartition de ces acuités visuelles au terme du suivi :

-1 0 , 1 , 2 .3 , 4 'S ,6
acuité visuelle finale

Si on raisonne en différence d'acuité visuelle entre les 2 yeux (que I'on
“exprimera en ligne) ou amblyopie relative , on obtient les résultats suivants :

3,5
3 - b
2,5 o
L 2 — —
3
Q1,5 B
]..,. -
S ] B
0 ¥ T T T T
-1 0 1 2 3 4 5 6 7 8 9
amblyopie
amblyopie
Mean 4,000
Std. Dev. 3,786
Std. Error 1,431
Count 7
Minimum ,000
Maximum 8,000
# Missing 0

On voit ici que 3 des 7 enfants ont une amblyopie relative inférieure ou égale &
une ligne. Ces enfants sont dgés au terme du suivi de 29 mois,23 mois et 17 mois.
Iis ont été opérés respectivement & & mois, 2 mois et 11 mois.
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3 enfants ont des différences d'acuité visuelle supérieure & 7 lignes . ces 3
enfants ont en fait une acuité visuelle non chiffrable sur I'ceil opéré. Leur age au
terme du suivi est de 4 ans, 6 ans et 6 ans.

Parmi ces 3 enfants, 2 n'ont jamais développé de fonction visuelle malgré la
rééducation orthoptique (mais il est noté une mauvaise observance de celle-ci
dans les dossiers) et des injections de toxine botulinique en raison de la
suspicion d'amblyopie motrice.

1 de ces 3 enfants a eu un développement visuel quasiment normal (avec moins
d'une ligne d'amblyopie relative) jusqu'd I'age de 3ans, L'acuité visuelle de ['ceil
pseudophake était alors de 3/10 et 'occlusion (au rythme de 1 jour un oeil, un
jour l'autre ceil) a été arrétée par les parents . L'acuité visuelle a chuté en
I'espace de deux mois. Aucune tentative de rééducation n'a été effectuée par la

suite.

Le dernier enfant a une acuité visuelle au terme du suivi (9 ans) de 1/10 , c'est-a-
dire 6 lignes d'amblyopie relative. L'occlusion a été maintenue avec une bonne
observance jusqu'a l'age de 4 ans et l'acuité visuelle était alors de 3/10 (5 lignes
d'amblyopie). Dés l'arrét des mesures de prévention (& hauteur d'une occlusion
d'un jour un ceil, un jour l'autre ceil) , l'acuité visuelle a chuté a 1/10,

En ce qui concerne l'incidence du strabisme :

4 enfants ne présentent pas de déviation horizontale excédant 10 dioptries (sans
intervention, ni injection de toxine botulinique). Aucun de ces 4 enfants ne
présente de torticolis et de nystagmus. Mais, nous n‘avons pu mettre en évidence
de vision binoculaire chez aucun de ces 4 enfants. Chacun de ces 4 enfants a eu
dans son passé ou a une acuité visuelle de I'ceil opéré supérieur a 2/10.

Sur les 3 enfants qui présentent un strabisme de plus de 10 dioptries, 2 n'ont
jamais développé d'acuité visuelle de I'ceil opéré. Ces 2 enfants présentent par
ailleurs un torticolis et 1 souffre d'un nystagmus patent et latent. Le dernier cas
de strabisme de plus de 10 dioptries n'est agé que de 18 mois, il souffre d'un
nystagmus latent sans torticolis et ne présente pas de signe d'amblyopie.

En ce qui concerne le type de rééducation orthoptique instaurée :
Les protocoles ont évolué,devenant de plus en plus agressif au début.En voici,le
détail :

* Enfant n°1 ( opéré a l'age de 2 mois ):occlusion alternée de 23 heures du
bon ceil pour 1 heure du mauvais ceil en postopératoire immédiat.Ce rythme
est maintenu avec succes jusqu'a ses 1 ans puis un rythme de 3 jours/1jour
est en place depuis 1 an avec I'obtention d'une isoacuité.
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« Enfant n°2 (opéré & l'age de 4 mois) iocclusion alternée de 1 jour pour 1
jour maintenue & ce rythme jusqu'd ses 2 ans devant 'absence d'évidence
d'amblyopie.A 2 ans ,une acuité visuelle est obtenue avec une différence
de 3 lignes entre les deux yeux et le rythme passe & 2jours d'occlusion du
bon ceil pour 1 jour de l'autre.A 5 ans Jacuité visuelle de I'ceil opéré est de
3/10 et on passe & une pénalisation de +3 dioptries du bon oeil et I'acuité
visuelle chute a 1/10 et s'y maintient,

o Enfant n°3 (opéré a l'age de 5 mois) :occlusion alternée par demi-journées
pendant 2 mois puis 3/4 pour 1/4 prescrit pendant 2 mois, tout cela n'est
pas supporté et la rééducation est arrétée aprés 4 mois de tentative
infructueuse. L'ceil est en fixation excentrique.

e Enfant n°4(opéré & 6 mois) : occlusion alternée de 23 heures pour 1 heure
maintenue jusqu'a ses 1 ans évoluant vers 3 jours pour 1.jour la deuxiéme
année . A 2 ans et demi, elle est en isoacuité.

o Enfant n°5(opéré & l'age de 8 mois) : occlusion alternée de 3 jours pour 1
jour prescrite en post-opératoire sans succeés puis 6 jours/1 jour non
réalisée.Des injections de toxine botulinique avec occlusion sauvage de 15
jours n'‘apportent pas de résultat et la rééducation est abandonnée & 2 ans
avec une acuité visuelle inéxistante sur |'ceil opéré.

* Enfant n°6 (opéré a l'age de 10 mois) : une occlusion alternée par demi-
journée est prescrite en post-opératoire puis 1 jour pour 1 jour &1 an.On
obtient alors une isoacuité a 2 ans puis abandon & 3 ans et perte de toute
acuité visuelle utile sur I'ceil opéré.

* Enfant n°7 (opéré a l'age de 11 mois) : occlusion alternée de 3 jours pour 1
jour en postopératoire et maintenue pour 1 mois . Les résultats du
bébévision incitent a intensifier le rythme pour 6 jours pour 1 jour puis
6,5 jours pour 0,5 jour avec une diminution importante de l'amblyopie
relative a 18 mois.

Si on étudie ces protocoles par ordre chronologique (enfant n°2 puis 6 puis 5 puis
3 puis 4 puis 1 puis 7),0on remarque une amélioration des résultats optiques avec
une intensification des protocoles qui sont en gros de 23 heures pour 1 heure
avant 1 an puis en fonction des résultats un entretien de 3 a 6 jours pour 1 jour

ensuite,
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2. En ce qui _concerne les 4 enfants ayant bénéficié d'une
intervention sans implantation de cristallin artificiel :

La répartition des ages lors de l'intervention est la suivante
La moyenne est de 6 mois,

age a l'lTV
Mean 6,750
Std. Dev. 2,754
Std. Error 1,377
Count 4
Minimum 4,000
Maximum 10,000
# Missing 0

2 de ces 4 enfants ont été opérés avant I'age de 6 mois et 2 entre 7 et 10 mois.

2,25

0 T T I — — y
3 4 5 6 7 8 9 10 11
age al'lTv

Le suivi moyen est de3,5 ans. Mais la fréquence des suivis est nettement
moindre que dans le précédent groupe.

Suivi
Mean 3,500
Std. Dev. 577
Std. Error | ,289
Count 4
Minimum 3,000
Maximum | 4,000
# Missing 0
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Aucun de ces 4 enfants n'a une acuité visuelle chiffrable au terme de ce suivi. Et
aucun d'entre eux n'a eu une acuité visuelle chiffrable & un moment donné.

2 des 4 enfants ont bénéficié d'une correction optique par lentille. Dans un cas,
le port de lentille a été abandonné au bout de quelques mois. Dans l'autre cas, la
lentille était bien supportée au terme du suivi (4 ans).

Il n'y a pas eu de traitement de I'amblyopie pour 2 enfants. Chez Le troisiéme,
les efforts d'occlusion ont été abandonnés au bout de 3 mois. Le dernier a été
perdu de vue pendant 3 ans (suivi a Paris pour cause de déménagement). Lorsque
I'enfant a été revu & Nantes a l'age de 4 ans, il portait une lentille avec une
occlusion au rythme de 3 jours/ 1 jour, mais I'acuité visuelle de I'ceil opéré n'était

pas chiffrable.

Sur le plan oculomoteur, il n'existe aucune donnée exploitable dans le dossier
pour deux de ces enfants. Les deux autres présentent un nystagmus latent sans
torticolis et des déviations verticales entre 10 et 20 dioptries.

L'évolution des réfractions n'est pas exploitable, car le plus souvent non
mentionnées au niveau de | 'ceil non voyant.
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STATISTIQUES CONCERNANT LES CATARACTES
UNILATERALES TARDIVES (OPEREES APRES L'AGE DE 1
AN) :

Ce groupe comprend 10 enfants . Tous ont bénéficié d'une intervention
comprenant l'implantation d'un cristallin artificiel.Voici les données concernant ce

groupe !

age lors de , a.cui'ré Amblyopie
e . |durée dujvisuelle au . : . .
I'intervention| ", . strabisme [relative (en |stéréoscopie
(mois) suivi (année) fe.rme du lignes)
suivi
34 4 7 0 2
32 2 3 0 2
15 1 16 10(E) 0
38 3 8 0 1
19 1 2 0 0
57 4 5 25(E) 4
44 3 10 0 0 oui
28 1 8 20(X) 2
57 6 6 4 (E) 4
23 5 7 0 1
age de
découverte
de la
cataracte  |rééducation age au terme du suivi (en
(en mois)  |préopératoire nystagmus |année)
18 oui non 6
15 non non 4
13 non oui 2
24 oui hon 6
1 non non 2
oui hon 6
36 inon non 6
13 oui non 3
48 hon non 11
12 hon non 7




Ce groupe est constitué de 8 filles pour 2 gargons .
L'age moyen au moment de la découverte de la cataracte est de 20 mois :

age de découverte de la cat...

Mean 20,000
Std. Dev. 14,177
Std. Error 4,726
Count 9
Minimum 1,000
Maximum 48,000
# Missing 1

avec la répartition suivante :

0 R e . B S B B B B
0 5 10 15 20 25 30 35 40 45 50

(Age noté en mois)
L'age moyen au moment de l'intervention est de 34 mois.

age lors de {intervention

Mean 34,700
Std. Dev. 14,591
Std. Error 4,614
Count 10
Minimum 15,000
Maximum 57,000
# Missing 0
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Count

0 f L L L R B L SRR SR
10 15 20. 25 30 35 40 45 50 55 60
age lors de {'intervention

4 des 10 enfants ont bénéficié d'un traitement premier par occlusion avant que
I'intervention ne soit nécessaire.

La durée de suivi moyen est de 3 ans,avec la répartition suivante :

3,5 et

37 i

Count

0 1 2 3 4 5 6 7
durée du suivi

durée du suivi

Mean 3,000
Std. Dev. 1,764
Std. Error ,558
Count 10
Minimum 1,000
Maximum 6,000
# Missing 0
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L'acuité visuelle finale moyenne au terme du suivi est de 5/10.

acuité visuelle au terme du ...

Mean 5,760
Std. Dev. 2,804
Std. Error ,887
Count 10
Minimum 1,600
Maximum 10,000
# Missing 0
4,5 ] ] i ] | ] | | |
4 L
3,5 1 -
3 L
'g 2,5 -
o 2 -
1,5 7 -
1 L
9 ] 3
0 | I S S R B LA L B S S S A

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11
acuité visuelfe au terme du suivi

Si on raisonne en termes d'amblyopie relative, on obtient une amblyopie moyenne
de I'ceil opéré de 1,6 lignes par rapport & I'ceil adelphe,

amblyopie
Mean 1,600
Std. Dev. 1,506
Std. Error ,476
Count 10
Minimum ,000
Maximum 4,000
# Missing 0
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Count

0 T T T T L L T
-5 0 ,5 1 1,5 2 2,5 3 3,5 4 4,5
amblyopie

On constate sur ces deux derniers items, que tous ont une acuité visuelle
chiffrable . 2 des 3 enfants situés entre O et 1 ligne d'amblyopie n'ont-en fait pas
de différence de performance visuelle entre les deux yeux.

Si on met en rapport 'amblyopie et l'age auquel ies enfants ont été opérés, il n'y
a pas de lien statistique.

4,5

amblyopie
‘_—"' “N w
MO W= i W wn
! | | !
@]
O
O
i i T

T F 7T T 771 T T TTTYTTT T ' T
10 15 20 25 30 35 40 45 50 55 60
age lors de l'intervention
amblyopie = -1,113 +,078 * age lors de l'intervention; RA2 = ,574

1

Cependant, il faut noter que les ages auxquels 'amblyopie a été évaluée sont
trés hétérogeénes (de 2 d 11 ans). Nos échelles de vision étant peu discriminantes
pour les acuités visuelles basses, les amblyopies des enfants jeunes ont été sous-
évaluées et celles des enfants plus dgés ont été exagérées car la progression
entre les lignes pour les acuités visuelles hautes est trés faible. Il est donc
difficile de se faire une idée des performances visuelles des enfants en fonction
de l'age auquel ils ont été opérés si on ne les teste pas tous au méme dge . Hélas
ceci impliquerait une durée de suivi dont je ne dispose pas pour les enfants les
plus jeunes.
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On ne trouve pas de relation entre l'amblyopie (toujours exprimée en ligne
d'acuité visuelle) et I'age au terme du suivi

4.5 t i i ! 1 t L
4 O o F
3,5 7 B
3.— -
2 _ L
8‘2’5
2 2 o 0O Q -
o
£1,5 1 -
1 o O -
5 -
0 O A5
-5 L | ) S B S B R L B
1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12

age lors de la fin du suivi

amblyopie = -,18 +,336 * age lors de la fin du suivi; RA2 = ,365

Si on met en rapport I'acuité visuelle et I'age lors de la fin du suivi, on obtient le
graphique suivant :
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.33 o

g 271 8 i
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1 2 3 4 5 6 7 8 9 1011 12

age lors de la fin du suivi

acuité visuelle au terme du suivi = 3,12 + ,498 * age lors de la fin du suivi; RA2 = ,232

On ne retrouve pas de progression des performances visuelles avec l'age comme
dans les cataractes unilatérales .

Il est a noter que 9 enfants sur 10 ont bénéficié d'une rééducation post-
opératoire dont les taux d'observance sont excellents dans cette série (100%).

Il a été retrouvé une stéréoscopie chez un enfant ; cet enfant a retrouvé une
vision du relief aprés avoir récupéré une isoacuité par occlusion du bon ceil
suivant un programme qui s'est échelonné sur 1 an,



51

Seuls 3 enfants ont une déviation strabique qui excéde les 10 dioptries.
2 de ces enfants ont une cataracte découverte d 'age de 1 an:

O —t
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1 ! i

age lors de la fin du suivi
1
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strabime
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age de découverte de la catarcataracte

Un seul enfant présente un nystagmus de type latent. Il a été opéré & l'age de 14
mois.

NB : je nai retrouvé qu'un seul enfant opéré de cataracte unilatérale tardive
sans implantation. Celui-ci présentait une cataracte partielle a l'age de 6 mois,
opéré & l'age de 4 ans sans rééducation préopératoire ni postopératoire. Il ne
posséde pas d'acuité visuelle chiffrable sur I'eeil opéré et présente un strabisme
important et instable.
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DISCUSSION CONCERNANT LES CATARACTES
BILATERALES :

1. Introduction :

La littérature concernant les cataractes congénitales s'avére &tre trés prolixe
et en méme temps toutes les séries éditées ont été faites sur des populations
hétéroclites, le plus souvent de fagon rétrospective et selon des critéres variant

pour chaque auteur.

Tout d'abord, il n'y a pas de définition de la cataracte précoce. Nous avons mis.
la barre a 1 an (Pour &tre plus précis : intervention ayant eu lieu avant l'age de 1
an) ; c'est un choix tout & fait arbitraire. Lesueur (23) a mis la barre a 8 mois.
Certains mélangent dans leur résultat tous les ages d'intervention. Dans le
bulletin de la société frangaise d'ophtalmologie de 1993 (16) , Kennel analyse les
résultats fonctionnels des cataractes bilatérales : les trés bons résultats (c'est-
d-dire une acuité visuelle supérieure & 7/10) sont chez les enfants dont la
moyenne d'age lors de I'intervention est de 8,5 ans. La moyenne d'age opératoire
des enfants ayant recouvert une acuité visuelle inférieure a 3/10 est de 46,5
mois (un peu moins de 3 ans). Il est donc clair que pour donner un sens aux
résultats obtenus, il faut séparer les cataractes opérées précocement des
autres afin de tenter d’homogénéiser les groupes.

Par ailleurs, en ce qui concerne les résultats fonctionnels comme les acuités
visuelles ; nombreux auteurs moyennent les acuités visuelles au terme du suivi.
Or un 2/10 & 10ans n'a pas la méme valeur qu'un 2/10 & 2 ans . et le chiffre issus
de la moyenne ne signifie pas grand-chose si on ne rend pas le groupe homogeéne
pour l'age. C'est ainsi que dans le bulletin de la société francaise d'ophtalmologie
précédemiment cité, l'age moyen auquel l'acuité visuelle finale a été déterminée
n'‘est pas précisé, ce qui rend difficile l'interprétation des performances

visuelles.

Une autre difficulté vient des échelles d'acuité visuelle utilisées. En France, on
utilise majoritairement des échelles a progression décimale dés que I'enfant est
capable de s'exprimer et les cartes de Teller en age préverbal. La premiére
approximation réside dans le fait de moyenner des acuités visuelles dont le
rythme de progression n'est pas linéaire. Les anglo-saxons utilisent la méthode
de holladay et Praeger (AV= log (1000) -log (dénominateur de la valeur du
Snellen)) ou encore le logarithme de l'angle minimal de résolution (log (MAR))
pour parer & ce probléme . Par ailleurs I'échelle de pigassou est peu discriminante
pour les faibles acuités visuelles ; précisément les chiffres que ['on utilise le plus
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chez les enfants atteint de cataracte. Cela handicape probablement I'analyse de
'évolution de leur performance visuelle. Nous y reviendrons plus tard.

2. En ce qui concerne les acuités visuelles des enfants atteints de
cataracte bilatérale et opérés avant l'age de 1 an :

Pour toutes les raisons énumérées plus haut, il est difficile de comparer nos
résultats a ceux de la littérature.

L. Lesueur (23) retrouve sur 36 yeux opérés de cataracte bilatérale sans
implantation avant l'age de 8 mois une acuité visuelle moyenne & 5 ans de 0,243,
Seuls 2 de nos patients ont pu bénéficier d'une acuité visuelle & 'age de 5 ans et
leur moyenne donne 0,325. Je n'ai pas trouvé dans la littérature d'autre étude
donnant des moyennes d'acuité visuelle & un age donné : tous les autres se
contentent de moyenner les acuités visuelles au terme du suivi.

Il est cependant intéressant de noter que Parks et al (31) a montré une liaison
statistique forte entre bon résultat visuel et long suivi post-opératoire dans le -
sous-groupe des cataractes nucléaires. Ce type de cataracte est précisément
celui que présente les enfants opérés avant 1 an (80 % des 53 yeux présentant
ce type de cataracte dans sa série ont été opérés avant le quatriéme mois de
vie). Parks et al évoquent pour expliquer cela un phénomeéne d'apprentissage des
optotypes ou un effet positif cumulatif de l'occlusion alternée avec le temps .
Pour ma part, j'ai déjd avancé précédemment émis I'hypothése d'un retard
d'acquisition des performances visuelles corroboré par le schéma suivant :
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Ce schéma montre I'évolution des acuités visuelles des patients opérés de
cataractes bilatérales avant l'age de 1 an sans implantation. On y constate une
amélioration progressive des performances qui se poursuit au-deld de 6 ans. Le
patient numéro 5 atteint ainsi 7/10 & l'age de 11 ans et ne dépasse la barre des
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3/10 qu'a 'age de 6 ans et demi. En moyenne ces enfants ont plus de 4 ans
lorsquiils atteignent les 3/10,

Un autre auteur a remarqué cette amélioration tardive des performances
visuelles. Il s'agit d'un Suédois, Monsieur Abrahamsson (2) et il a noté ainsi dans
une série de 108 cataractes congénitales l'histoire de 3 enfants qui sont restés &
des niveaux d'acuité visuelle trés bas jusqu'a l'age de 7 ans puis ont développé
progressivement aprés cet age des performances visuelles et ce jusqu'a l'age de
13 ans. Tout cela suggére que les handicaps entrainés par I'état d'aphaquie
ralentissent les acquisitions visuelles mais ne les limitent pas forcément autant
que le suggérent les moyennes d'acuités visuelles que l'on rencontre dans la
littérature. Il est intéressant de tenir compte de cela dans les résultats
comparatifs entre enfant ayant bénéficié une intervention avec implantation et

les aphakes.

Au total, concernant I'évaluation des acuités visuelles aprés chirurgic de
cataractes bilatérales, il faudrait prendre en compte les éléments suivants :

+ Il faut séparer les cataractes totales précoces opérés avant 1 an et les
cataractes partielles tardives opérés plus tard. Sinon, cela crée des
groupes inhomogénes dont les résultats sont interprétables . .

« Il faudrait tenir compte des acuités visuelles & un age donné et non au
‘terme du suivi comme la plupart des études le font.

+ Il faudrait évidemment avoir le suivi le plus long possible,

« Il serait intéressant pour ces enfants qui stagnent’ longtemps entre 0,1 et
0,3 dutiliser des échelles logarithmiques plus discriminantes dans ces
acuités visuelles,

b)

3. A propos des nystagmus chez les enfants atteints de
cataractes précoces -

De nombreuses publications se sont intéressées au probléme du nystagmus.
Quelques auteurs ont fait de l'existence d'un nystagmus patent un élément
pronostic péjoratif pour I'avenir visuel de I'enfant.

Lesueur (23), sur 21 cas de cataractes bilatérales opérés avant l'age de 7 mois
retrouvent 17 cas de nystagmus patents, Nous retrouvons dans notre série 9 cas
de nystagmus patent sur 13 cataractes opérées avant l'age de 1 an. Robb (34) en
retrouve 16 sur 29.

Robb (34) a retrouvé, dans une étude réfrospective concernant 29 cataractes
bilatérales opérées avant l'age de 15 mois, une acuité visuelle moyenne des
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enfants atteints de nystagmus égale a 20/80 (N=16) et pour ceux qui ne
présentent pas de nystagmus égale a 20/45 (N =13). Mais, l'auteur ne fait pas
mention de l'age auquel les acuités visuelles ont été évaluées (il mentionne
simplement que l'age moyen des patients au moment de la détermination des
acuités visuelles finales est de 10,3 ans pour un groupe de 51 cataractes
opérées & des ages opératoires s'étalant entre 1 mois et 19 ans) et ne cherche
pas A savoir si les groupes sont comparables.Par ailleurs, dans cette méme étude,
une chirurgie précoce ne semble pas prévenir le développement ultérieur d'un
nystagmus et les nystagmus semblaient apparaftre entre 2 et 4 mois.

Yagasaki (44) a réalisé une étude rétrospective un peu plus rigoureuse d'un point
de vue méthodologique : il a analysé les dossiers de 10 cataractes congénitales
bilatérales sans autres anomalies associées, opérées avant 1 an, et présentant en
préopératoire un nystagmus patent de type pendulaire . En post-opératoires,
seulement 5 de ces enfants ont conservé leur symptomatologie de nystagmus
patent et 3 l'ont transformé en un nystagmus latent (seulement 2 sont indemnes
de cette pathologie). En comparant les caractéristiques statistiques des 2
groupes, la différence la plus évidente est le temps écoulé entre I'apparition du
nystagmus et l'age auquel I'enfant a été opéré (0,6 mois pour ceux qui ont vu leur
nystagmus disparaitre ou diminuer et 4,2 mois pour ceux qui 'ont gardé).

La encore, le groupe sans nystagmus avait une moyenne d'acuité visuelle
significativement plus élevée que l'autre groupe.

Ceci fait apparditre quelque chose d'important : un nystagmus préopératoire
n'est pas forcément un élément de mauvais pronostic puisqu'il peut disparaftre
dans un nombre non négligeable de cas.

Une étude intéressante est parue récemment : Rabiah (33) a étudié le devenir
visuel de 95 enfants opérés de cataracte bilatérale associée a un nystagmus
patent de fagon rétrospective. Seuls 46 de ces enfants ont gardé leur
nystagmus patent en postopératoire. Les enfants ayant perdu ou réduit leur
nystagmus ont une acuité visuelle moyenne largement supérieure a ceux qui
présentent toujours un nystagmus patent sévére en post-opératoire . 82 % des
enfants présentant un nystagmus léger en préopératoire l'ont amélioré contre 45
% des enfants présentant un nystagmus sévére.

Dans cette étude, le fait de réduire ou d'annuler un nystagmus n'est pas corrélé
avec l'age au moment de la chirurgie. Mais le délai entre l'apparition du
nystagmus et l'intervention n'‘a pas été étudié. Il décrit des nystagmus
persistants avec une chirurgie réalisée avant la dixiéme semaine de vie (9 et 10 :
ces auteurs pensent qu'une chirurgie pour les cataractes bilatérales complétes
réalisées avant ce terme précéde l'installation définitive du nystagmus et donc

en prévient l'apparition).
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Au total, concernant le nystagmus patent, nous retiendrons :

* que l'acuité visuelle et amplitude du nystagmus semblent liées.

» que la présence d'un nystagmus en préopératoire ne signifie pas forcément
que cet enfant s'engage vers un mauvais pronostic.

+ gque les nystagmus patents n'apparaissent pas forcément dans les 2
premiers mois de vie,

« que la relation entre persistance post-opératoire du nystagmus et délais
séparant I'apparition du nystagmus et l'intervention est une donnée a
laquelle on devrait chercher & apporter une réponse. Celle-ci paraft
correspondre plus d la réalité que l'age opératoire brut.Ceci probablement
en raison du fait qu'une cataracte opérée « tardivement », c'est-a-dire
aprés les 6 premiers mois, peut correspondre & deux entités
complétement différentes: la premiére est une cataracte initialement
partielle ayant laissé une acuité visuelle se développer et qui s'est
secondairement complétée ; la seconde est une cataracte compléte dés la
haissance qui a été négligée. On peut aisément imaginé que les pronostics
ne sont pas comparables et pourtant on confond ces deux cas si on ne
tient compte que de l'age opératoire.

Ces deux éléments (acuité visuelle et incidence du nystagmus) semblent &tre les
paramétres capitaux pour évaluer le devenir des cataractes bilatérales opérées

précocement,

Rares sont les auteurs qui parlent de stéréoscopie dans ce cas. Lorsqu'il y a
stéréoscopie, il s'agit le plus souvent de cataracte opérée a la fin de la premiére
année. Par ailleurs rares sont les enfants exempts de strabisme.

4. En ce qui concerne la délicate décision d'implanter les enfants
atteints de cataracte bilatérale précoce dés la cure de la
cataracte :

Nous ne parlerons pas du choix de la puissance de l'implant (une discussion sur ce
sujet sera ouverte dans un chapitre a part).

LESUEUR (23) a noté une différence d'acuité visuelle statistiquement
significative d l'age de 5 ans en faveur des yeux implantés (0,5 pour
0,25). Néanmoins, le groupe implanté représente 6 patients contre 36 pour
I'autre et leur moyenne d'age lors de l'intervention différe de 2 mois (6,5 mois
pour le groupe implanté et 4 mois pour l'autre).

Un autre auteur rapporte la méme chose (6) . Mais les conclusions doivent
rester trés prudentes et il existe un certain nombre d'inconvénients a ne pas
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négliger. ( Une explantation et réimplantation d'un implant de puissance adapté a
| ‘age adulte paraissent 8tre un exercice trés périlleux ; que se passe-t-il si a la
suite d'une complication peropératoire l'un des deux yeux ne peut etre

implanté ?).
L& encore, cette question reste en suspend.

5 Le dernier paragraphe concernant ces enfants étudie
l'incidence du glaucome secondaire :

3 enfants sur 14 ont développé un glaucome secondaire de l'aphake . I| s'agit des
3 enfants dont le suivi est le plus long ; lincidence en est par conséquent
probablement sous-estimée,

Dans la littérature, on retrouve les incidences suivantes pour le glaucome
secondaire de I'aphake :

» 15% pour Keech.(15)

e 27% pour Simon et al.(37)

« 15% pour Parks et al (31) ; avec 88% de cornée de petit diamétre cornéen
(mais ce critére est lié aux cataractes nucléaires qui sont opérées
précocement).

e 27% des enfants opérés avant 15 mois pour Robb et
Petersen (34). L'incidence semble liée & l'age lors de l'intervention avec une
raréfaction des cas de glaucome secondaire lorsque l'age est supérieur & 3
ans (absence de cas connu dans I'étude de Robb et Petersen (34)). Dans
cette méme étude ou tous les enfants sont aphakes, le délai entre
I'intervention et la montée pressionnelle s'étalait de 5 a 15 ans,

Le mécanisme physiopathologique est obscur : certains accusent l'inflammation
post-opératoire connue pour étre beaucoup plus forte chez l'enfant que chez
I'adulte, d'autres pensent & une action toxique de acide hyaluronique de la cavité
vitréénne sur le trabeculum,ou encore & l'action toxique de masses
cristalliniennes résiduelles. On peut imaginer simplement que ces globes sont
atteints de malformations qui ne sont pas limitées au cristallin et qui induisent

ces glaucomes .

Un résultat intéressant est celui de I'équipe de Zwaan et Al (45) qui retrouve un
taux faible inférieur & 1% en cas dimplantation. Ceci serait expliqué par la
restitution de la barriére capsulo-lenticulaire.
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6. A propos des cataractes bilatérales opérées aprés l'age de 1
an :

On a vu précédemment que le pronostic est complétement différent. La moyenne
des acuités visuelles est de 7/10 pour les enfants implantés et de 3/10 pour les

enfants aphakes .

Ceci rejoint les résultats de la littérature ; en effef, Bencharifa (3) identifie
comme facteur de bon pronostic visuel, dans son étude, 'age tardif
d'intervention qui est lié au caractére partiel de la cataracte. Parks et al (31)
montre ainsi que le pronostic visuel est lié au type de cataracte dont f'enfant est
atteint (les meilleurs résultats étant obtenus avec des cataractes lamellaires
dont les ages lors de l'intervention s'étalent entre 2 et 4 ans),

Voici le tableau récapitulatif des caractéristiques de chaque groupe :

Moyenne
d’'acuité
Moyenne au Moyenne
d'age lors de terme |d'acuité a|pourcentagejpourcen
I'intervention|Moyenneldu suivill an delde de
(ans) de suivi {(/10) I'interventionistrabisme _ |nystagn
Implantés (7) 5,21 ans 3ans |7,571 16,5 28,5 % 14%
non-implantés(5)|3,2 ans 3ans |3,2 2 40% 20%

Comme on le voit, on a tendance & propeser l'implantation & des enfants
nettement plus dgés. Ceci rend les résultats des 2 groupes difficilement
comparables & plusieurs titres :

« D'abord, dans le groupe non implanté la cataracte a été amblyogéne a
un stade plus précoce de la maturation des voies visuelles et donc on
peut imaginer que les moins bons résultats ne sont pas liés uniquement
d 'aphaquie.

« L'age moyen au terme du suivi est moins important dans le groupe non-
implanté et donc les performances visuelles moins bonnes.

Lesueur et Thouvenin (23 et 39) ont retrouvé de meilleures acuités visuelles a 5
ans de l'intervention chez les enfants implantés, y compris pour les cataractes
précoces. Ils retrouvent également de meilleurs résultats oculomoteurs dans le
groupe des cataractes implantées. Mais, chacune de ces publications
rétrospectives présente des biais dans la composition des groupes qui ne
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permettent pas de trancher définitivement pour l'implantation. L'implantation
étant plus largement pratiquée pour les cataractes unilatérales nous reviendrons
donc sur ce sujet ultérieurement et nous lui consacrerons un chapitre-synthese
afin d'en discerner les avantages et les limites.

Au sujet de l'incidence plus élevée d'amblyopie relative dans ce groupe de
cataractes bilatérales tardives :

2 de ces enfants ont souffert de complications prolongeant le handicap visuel de
facon unilatérale. Il est intéressant de voir que la dissymétrie des handicaps
méme & un age tardif & immédiatement déclencher un strabisme qui n'existait
pas du temps de la cataracte. Pour le premier de ces enfants, 'acharnement des
thérapeutiques d'occlusion dont il a fallu faire montre rappelle le traitement que
nécessite les cataractes unilatérales.

Pour le deuxiéme enfant et celui qui n'a pas été implanté, il semble que leur age a
induit des comportements différents quant & la prévention de l'amblyopie de la
part de I'équipe soignante. L'amblyopie fonctionnelle a été méconnue.

Ceci mets le doigt sur un élément qui me semble importent de dégager quant ala
prise en charge des cataractes de I'enfant : la période sensible pendant laquelle
les capacités visuelles de I'enfant sont capables de s'améliorer ou de se dégrader
est trés long. Il s'agit d'un suivi vigilant de trés longue haleine pour le patient, les
parents et 'équipe soignants. Et méme pour ce groupe de cataracte au sujet
desquels on s‘accorde & dire que le pronostic est bon, le chemin est long et
parfois semé d'embliche qu'il faut savoir identifier & temps: Nous devons
renforcer notre vigilance quant & I'amblyopie fonctionnelle chez les enfants plus
dgés.

Un dernier commentaire concernant ce groupe : Un seul enfant est (pour
I'instant) atteint d’hypertonie. Il est aphaque et il s'agit encore du dossier pour
lequel le suivi est le plus long.
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DISCUSSION AU SUJET DES CATARACTES
UNILATERALES :

1. Pour les cataractes unilatérales précoces (opérées avant | ‘age

delan):

Jusqu'aux années 80, les cataractes unilatérales précoces étaient réputées pour
ne donner des espérances de fonction visuelle comprise entre perception
lumineuse et 20/200 (1/10)(5). Durant les années 80 , plusieurs personnes dont
Birch et al ont montré que des acuités comprises entre 1 et 5/10 pouvaient &tre
atteintes grdce & des interventions réalisées avant le quatrieme mois et une
rééducation post-opératoire .
Les pronostics visuels semblent cependant souvent trés sombres. Ily a plusieurs
remarques & faire a ce sujet au vu de nos résultats :
* A priori, tout plaide pour l'implantation primaire sans limites d'age.
o Tl vaut mieux raisonner en termes d'amblyopie relative pour évaluer les
résultats.
e On retrouve la notion de période sensible trés longue comme pour les
groupes précédents.
o L'équilibre oculomoteur semble plus stable lorsque l'acuité visuelle de 'ceil
opéré a été chiffrable & un moment donné de l'histoire de l'enfant et ce
méme si celle-ci a été perdue par la suite.

a. Concernant |'implantation :

Dans notre série , les échecs chez les enfants non implantés sont principalement
imputables d l'absence de rééducation.

Lesueur (24) rapporte dans sa publication des acuités visuelles a 3 ans de l'ordre
de 0,163 pour les yeux implantés et de 0,116 pour les yeux aphakes (cette
différence n'est pas statistiquement significative).Ces deux groupes de
cataracte unilatérale précoce comprennent 4 yeux implantés contre 7 yeux non
implantés. Il rapporte par ailleurs une absence d'amblyopie plus fréquente dans
le groupe des cataractes implantées (les amblyopies de plus de 2 lignes sont
présentes dans 50% des yeux pseudo-phakes contre 72 % des aphakes). Ici, on
voit lintérét de présenter les résultats en termes de différence d'acuité visuelle
, tout en gardant en mémoire , l'objection faite précédemment : la progression
sur nos échelles n'étant pas lindaire ; les amblyopies sont minorées pour les
basses acuités visuelles et majorées pour les hautes .
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Une publication trés intéressante est celle de Lambert (20). Il s'agit d'une des
seules études prospectives qui existe au sujet des cataractes congénitales . 25
enfants présentant une cataracte unilatérale chirurgicale avant l'age de 7 mois
ont 616 inclus entre 1997 et 1998 dans 5 centres différents. Il n'y a pas eu de
randomisation : ce sont les parents qui ont choisi le mode de correction de
l'aphakie de leur enfant aprés consentement éclairé (12 enfants ont été
implantés ; la moitié avec des implants en PMMA, l'autre avec des acryliques
hydrophobes pliables). Tous les enfants ont été évalués en une semaine de juillet
par un examinateur unique au moyen des cartes de Teller. Par ailleurs, le mode de
rééducation était le méme pour tous les enfants : occlusion du bon ceil la moitié

du temps d'éveil.

Moyenne
des
différences
Moyenne |[Moyenne [d'acuité
Moyenne des ages/de duréeldes -acuitésjvisuelle
lors de | a|ldu visuelles (enjentre les 2
chirurgie (semaines)|suivi (mois)|log MAR) yeux
Enfants aphakes 9 18 0,82+/-0,31[0,5+/-0,28
Enfants pseudo-phakes|11 15 0,7+/-0,32 |0,26+/-0,3
%
d'enfants
ayant une
acuité
visuelle
normale
de ['ceil|% d e|% de
atteint strabisme |reintervention
46% 92% 23%
75% 75% 83%

On remarque une meilleure homogénéité des deux bras que dans les études
précédentes. Ce qui permet d'espérer que les résultats se rapprochent un peu
plus de la réalité .

Une acuité visuelle en log MAR de 0,87 correspond approximativement d une
acuité visuelle de 1,6/10 et 0,7 a 2/10 sur I'échelle de monoyer. Au total, l'auteur
retrouve des performances visuelles meilleures chez les enfants pseudo-phakes
au prix d'un pourcentage beaucoup plus important de reintervention (4 de ces
enfants ont été repris en post-opératoire immédiat pour ablation de membrane
cyclitique, pupilloplastie et vitrectomie antérieure ; 2 ont été repris a distance
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pour cataracte secondaire,2 pour traitement chirurgical de glaucome
secondaire,2 pour strabisme). Dans le groupe des aphakes, il n'y a eu que 2 cures
de strabisme et une implantation secondaire,

L'auteur signale par ailleurs que le temps d'occlusion effectivement réalisé par
les parents était moins long chez les enfants aphakes (43%des heures d'éveil
contre 33%). Cette étude bien que non randomisée est la plus rigoureuse qui
m'ait été donné de lire et suggére le bénéfice visuel de I'implantation précoce
dans les cataractes unilatérales au prix d'un plus grand risque de complications
opératoires(d moins que cela ne soit lié & un phénomene d'apprentissage)..

Dans notre pratique nantaise, nous avons rencontré de nombreuses difficultés
avec la correction par lentille de contact . Entre les difficultés d'adaptation et
les pertes fréquentes qui rendent le colit rédhibitoire pour les familles , il faut
reconnditre que ces inconvénients nous rendent hostiles a ce mode de correction
Les américains parlent trés peu d'échec avec les lentilles de contact chez
I'enfant . Il s'agit peut-&tre d'un nouveau « french-paradox », mais celui-ci fait
pencher la balance pour I'implantation primaire dés le plus jeune age .

b. Concernant I'équilibre oculomoteur et la stéréoscopie :

Dans ces deux dernidres études , il y a une grande incidence du strabisme quel
que soit le mode de correction de |'aphakie et I'absence quasi-constante de
stéréoscopie est de régle . Ceci contraste avec les résultats obtenus par
certaines équipes qui parlent de stéréoscopie obtenue lorsque la chirurgie est
intervenue trés précocement :

« Wright et al (43) rapporte 13 cas de cataractes unilatérales opérées
avant l'age de 9 semaines et corrigées par lentille de contact . Parmi ces
enfants , 8 ont des déviations strabiques inférieures & 10 dioptries . 5 de
ces 8 enfants ont fait la preuve d'une fusion motfrice au test de
convergence (amplitude de vergence fusionnelle de 16 a 20 dioptries en
convergence) . Seuls 3 de ces 5 enfants ont des tests de fusion
sensorielle positif .(1 avec les tests Titmus et Randot et deux seulement
au titmus). Tout d'abord , la premiére objection est que 'on peut lire les
stéréogrammes du titmus en monoculaire ou en alternant rapidement entre
les deux yeux chez les strabigues .En fait , la « bonne nouvelle » de ce
rapport serait peut-&tre simplement que 8 enfants sur 13 ont un
développement satisfaisant de l'acuité visuelle et que 8 sur 13 ont un
équilibre oculomoteur sans &tre parfait lui aussi satisfaisant . Wright
pense que les bons résultats sensoriels de son étude sont liés a des
régimes d'occlusion « allégés » qui ne dépasse pas 50% du temps d'éveil . Il
recommande par ailleurs que soit réalisée une occlusion bilatérale en
préopératoire chez les enfants dgés de moins de 4 mois et qui présente
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une cataracte unilatérale occlusive . Il accorde peu d'importance au fait
que ces enfants ont été opérés 16t et compare ses résultats & des séries
ou les enfants ont été opérés bien plus tard . La encore, il est difficile de
conclure : les biais méthodologiques , I'inhomogénéité des séries , les
particularités de prise en charge des enfants en fonction des croyances
des praticiens , voire les différences de signification des termes en
fonction des écoles (qu'est ce que faire preuve dune
stéréoscopie ?), doivent nous inciter & rester humbles dans
linterprétation de ces résultats .. C'est ainsi que certains auteurs
reprennent dans leurs écrits cette étude de Wright en énongant que celui-
ci a montré l'existence d'une fusion sensorielle chez 60 % des cas d'yeux
opérés & 9 semaines (alors que le chiffre exact serait plutét de 3/13=23%
. le chiffre de 60% correspond aux 3 enfants sur 5 qui ont une fusion
motrice l).

Gregg et al (13)rapporte le cas d'un enfant pour lequel le diagnostic de
cataracte unilatérale a été porté dés la naissance . La aussi, une occlusion
bilatérale a été réalisée jusqu'a l'intervention qui a eu lieu a 1 jour de vie
.Une implantation a été réalisée . Une occlusion de l'eeil adelphe & hauteur
d'une heure par mois de vie et par jour a été préconisée jusqua ce qu'elle
atteigne un maximum de 75 % des heures d'éveil . Ce r'yfhme a été
poursuivi Jusqu aux 5 ans de I'enfant ou l'occlusion est réduite a 6 heures
par jour . A l'age de 8 ans , l'occlusion est toujours suivie. A cet age,
l'acuité visuelle de I'ceil opéré est de 20/25 (0,8) pour 20/20 (10/10) a
l'ceil adelphe . l'enfant est orthophorique de loin et de prés et posséde une
stéréoscopie de 50" au titmus , au randot et au worth. On voit dans cette
observation que le rythme d'occlusion semble bien au-dessus de celui
préconisé par Wright et n'a pas empéché qu'un équilibre oculomoteur
satisfaisant se mette en place . Quant 4 parler de réelle stéréoscopie , il
aurait été souhaitable d'utiliser des tests comme le TNO , le LANG 1 qui
ne peuvent &tre deviné en monoculaire .

Birch et al (5) tentent, aprés avoir parler dans les années 90 de l'intérét
du traitement précoce (avant 4 mois) , d'apprécier l'intérét d'un
traitement ultra-précoce (avant 6 semaines de vie). Son étude est
intéressante dans le sens ou le suivi est long (entre 5 et 8 ans) et il s'agit
d'une étude prospective. Elle compare le devenir de 2 groupes :lI'un opéré
avant l'age de 6 semaines, l'autre aprés cet age . Pour &tres enrélées dans
I'étude , les cataractes devaient avoir été découvertes avant le troisieme
jour de vie . 88% des enfants opérés avant 6 semaines ont atteint des
acuités visuelles supérieures a 20/80 (0,2) contre 33% dans le deuxiéme
groupe . Il est & signaler que les deux groupes ont montré une assiduité
égale en ce qui concerne l'occlusion et ce jusqu'a I'age de 9 ans . Dans cette
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étude, 4 enfants ne présentaient pas de strabisme et 3 de ces 4 enfants
ont été opérés avant 'age de 6 semaines .Par ailleurs , ces 3 enfants ont
fait montre d'une stéréoscopie au test de Randot comprises entre 200 “et
310". Ces 3 enfants ont bénéficié d'un rythme d'occlusion de 90% des
heures d'éveil avant 6 mois et diminuant progressivement jusqu'a un
minimum de 50% atteint entre 1 et3 ans . L'occlusion est poursuivie jusqua
l'age de 9 ans . On voit donc que le protocole est « musclé », et que
contrairement & ce que pense Wright le nombre d'enfant présentant une
stéréoscopie n'en est pas affecté (3 sur 8 enfants). Il semble donc que
I'élément discriminant est l'age auquel est réalisée la chirurgie .
Cependant d'un point de vue pratique , cet élément n'est pas d'une grande aide . A
moins de faire examiner tous les nouveaux-nés par un ophtalmologiste, nous
n'avons que peu d'emprise sur I'age de découverte de la cataracte . Par contre, il
semble nécessaire , en cas de cataracte obturante , de réduire au maximum le

délai opératoire.
c. Concernant la prise en charge orthoptique :

C'est dans les cas de cataractes unilatérales précoces que la thérapeutique
d'occlusion prends une place capitale.Le principe de celle-ci est d'équilibrer les
handicaps visuels entre les deux yeux ef d'annuler la compétition entre les deux
images afin d'obliger le cerveau a prendre en compte alternativement les images
de chaque ceil et ce jusqu'a ce que ce processus soit définitivement encré dans
les circuits neuronaux.Pour cela,locclusion sur peau reste la technique la plus
efficace du moins dans un premier temps.

En comparant les résultats des enfants opérés a Nantes et ceux précédemment
cités , je suis frappée par la difficulté que nous avons 4 faire accepter la
thérapie par occlusion puis & l'inscrire dans la durée au-dela de la scolarisation .
Les taux de compliance dans la littérature américaine sont quasiment foujours
excellents ..Dans notre série , nous avons noté deux «barrages » :

o Le premier dés l'instauration de la thérapie en post-opératoire . L4, il est
difficile de savoir s'il s'agit d'un manque de motivation des parents (ou
d'autorité) ou d'un probléme organique qui compromet définitivement toute
récupération et explique I'acharnement de l'enfant d ne pas supporter
'occlusion du bon ceil .

o La deuxiéme période se situe lors de la scolarisation en maternelle.Ainsi 2
enfants de notre série présentait jusqu'd |'age de 3 ou 4 ans un
développement satisfaisant de l'ceil atteint . A cet age , les efforts
d'occlusion ont été stoppés et l'acuité visuelle perdue . Cependant , leur
statut oculomoteur se rapproche de celui des enfants dont l'acuité visuelle
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est restée satisfaisante (pas de strabisme important et instable , pas de
syndrome du monophtalme congénital , ni nystagmus , ni forticolis). Il est
difficile de faire une généralité a partir de 2 cas, mais il semble que les
efforts d'occlusion s'ils n'ont pas été probants en termes d'acuité visuelle
servent au moins & améliorer 'équilibre oculomoteur .

L& encore , on retrouve la notion de période sensible trés longue et les efforts
d'occlusion sont poursuivis jusqu'd environ 9 ans dans les séries américaines ol
les protocoles sont donnés.

Quant aux protocoles d'occlusion ; il est difficile de préconiser un taux
particulier : chaque série présente des protocoles différents .
Pour notre part , nous avons vu que nos protocoles tendent d favoriser I'eeil opéré
presque 90 % du temps d'éveil avant 1 an et de bons résultats semblent se
mettre en place sans que cela limite les performances visuelles du bon ceil.Je nai
pas trouvé de publication dont le but serait de comparer différents régimes
d'occlusion .
Pour comparer,je citerai les conseils de Mortemousque(27)qui préconise :
« So0it de commencer l'occlusion du bon ceil 70% du temps d'éveil et
d'augmenter progressivement,
 Soit de débuter 'occlusion 2 semaines sans interruption pour les enfants
de moins de 6 mois , 3 semaines pour les enfants entre 6 et 12 mois , 445
semaines pour les plus de 1 anPuis de prendre le relais par 6 heures

d'occlusion du bon ceil par jour,
« Lorsqu'il existe une bonne alternance,3 heures d'occlusion du bon ceil sont

réalisées.

Il semble qu'il faut surtout savoir s'adapter aux réactions de l'eeil et rester
vigilants car rien n'est acquis avant un age tardif.

2 Pour les cataractes unilatérales tardives (opérées apres l'age

de 1 an):

Le pronostic visuel et I'équilibre oculomoteur sont sans commune mesure par
rapport au groupe précédent .

Lesueur (23) retrouve dans sa série des acuités visuelles moyennes & 8 ans de
5,5/10 chez les enfants implantés . Dans cette étude , ils comparent ce groupe
(dont la moyenne d'age au moment de l'intervention est de 67,7 mois) & un groupe
de deux cataractes non implantées (opérées & l'age de 13 mois). L'acuité visuelle
est significativement meilleure dans le premier groupe . Cet écueil est l'un des
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biais le plus difficile a éviter dans les études rétrospectives ; face & une
technique « non établie »et dont la prédictibilité est difficile chez le jeune
enfant, nous avons tendance d la proposer & des enfants plus dgés . Les résultats
fonctionnels en sont améliorés avant tout 4 cause de I'age des enfants.

Une autre difficulté dans I'évaluation des résultats fonctionnels de ces enfants
est la disparité dans les ages et donc dans les acuités visuelles . Et nous avons vu
que pour ce groupe nous ne pouvens plus contourner ce probléme en utilisant
Famblyopie relative puisque sa valeur dépend aussi de I'acuité visuelle et donc de
l'age . Le seul moyen pour pouvoir rendre homogéne les résultats est d'utiliser
des échelles d'acuité visuelle logarithmiques ou de ne considérer l'acuité visuelle

qu'd un age donné.

Nous n‘avons qu'un seul cas de stéréoscopie : nous utilisons pour affirmer cela le
Lang 1 et le TNO (cet enfant y atteint 240 d'arc). Lesueur retrouve 53 % de.
vision binoculaire , mais ne spécifie pas les tests.
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DEUXIEME PARTIE

. Etude des techniques chirurgicales : résultats
et discussion.

« L'implantation intraoculaire : données
physiologiques , expérimentales et discussion.
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A. LA TECHNIQUE CHIRURGICALE :

Les techniques chirurgicales pour lesquelles ont opté les deux chirurgiens
principaux ont changé au fur et & mesure du temps et en fonction des indications
Au début de cette série (les premiers enfants ont été opérés en 1990) un
certain nombre de phacophagie simple ont été réalisées évoluant rapidement
vers une technique comprenant un rhexis postérieur , une vitrectomie antérieure
et une implantation en chambre postérieure pour les cataractes unilatérales sans
limites d'age ou pour les cataractes bilatérales tardives

1. 48 veux ont bénéficié d'une intervention sans implantation :

Parmi eux 10 ont nécessité une ou plusieurs reprises :
* 4 pour ré opacification de l'axe optique, parmi eux 2 yeux n'‘avaient pas
bénéficié d'une vitrectomie antérieure et 1 de rhexis postérieur.
2 pour glaucome congénital.
* 4 pour blocage pupillaire ou synéchie irienne,
Ce qui fait un taux de complication nécessitant une reprise chirurgicale de 20
%.

Parmi les 38 yeux, qui n‘ont pas nécessité de reprise chirurgicale

4 ont bénéficié d'une phacophagie avec rhexis postérieur sans vitrectomie
antérieure . Mais pour deux d'entre eux , le but de l'intervention était
esthétique et il n'y a pas eu de rééducation de l'amblyopie , ni recherche
de cataracte secondaire .

o 8 ont bénéficié de phacophagie simple. 2 enfants (4yeux) ont été opérés a
l'age de 2 mois et n'ont pas présenté de cataracte secondaire .1 cataracte
bilatérale opérée & 2 mois a été perdue de vue .2 cataractes unilatérales
précoces n'ont pas suivi de rééducation post-opératoire et l'incidence d'une
cataracte secondaire n'a pas été recherchée .

» 26 ont donc bénéficié d'une intervention comprenant phacophagie , rhexis
postérieure et vitrectomie antérieure sans reprise ultérieure.

Au total ,sur les 26 yeux ayant bénéficié d'une intervention compléte
(phacophagie , rhexis postérieur et vitrectomie antérieure),24 ont été suivis et
rééduqués et seulement un a présenté une opacification secondaire de l'axe
visuel(4%). Sur les 9 yeux qui n'ont pas subi de rhexis postérieur ou de
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vitrectomie antérieure et qui ont été correctement suivis , 3 ont présenté une
opacification secondaire de | ‘axe visuel(33%).

2 34 yeux ont bénéficié d'une intervention avec implantation dans
le sac capsulaire :

Parmi eux 11 yeux ont été repris une ou plusieurs fois :

+ 1aprésenté un hyphéma traumatique qui a nécessité un lavage de chambre
antérieure puis s'est compliqué de synéchie irienne avec décentrement de
T'implant .

1 a présenté une sécclusion pupillaire .

2 ont été repris pour bride vitréenne.

1 a présenté une luxation de l'implant.

8 ont souffert d'une ré opacification de I'axe optique. Parmi eux,4 avait
subi une phacophagie simple et 2 ,une phacophagie avec-rhexis postérieur
sans vitrectomie postérieure.

Ce qui fait un taux de reprise chirurgicale de 29,5 %.

L ]

Parmi les 23 yeux n‘ayant pas subi de reprise chirurgicale :
« 1 a bénéficié de phacophagie avec rhexis postérieur sans vitrectomie
antérieure , mais il n'a pas bénéficié non plus de rééducation et il n'y a pas
eu de recherche de cataracte secondaire .
+ 22 ont bénéficié d'une intervention comprenant phacophagie , rhexis
postérieur , vitrectomie antérieure et implantation en chambre
postérieure sans reprise chirurgicale.

Au total , sur 25 yeux ayant eu une intervention comprenant phacophagie ,
rhexis postérieur et vitrectomie antérieure :seulement 2 ont été repris pour
opacification secondaire(8%).3 yeux avaient bénéficié d'un rhexis postérieur
sans vitrectomie et 2 ont été repris pour réopacification de 'axe optique .6 ont
bénéficié d'une phacophagie simple et 4 ont été repris pour opacification
secondaire (les deux autres ont été perdus de vue). Soit un total de 66%
d'opacification secondaire pour ces deux derniéres techniques .

3. Discussion concernant les techniques chirurgicales {a I'exclusion
de l'implantation):

Il s'agit de l'un des rares sujets qui ne prétent plus & controverse .

Les travaux de parks (29) ont montré intérét d'une ouverture capsulaire
postérieure initiale.En cas d'implantation , la capsulotomie postérieure peut étre
réalisée avant (29,38,41) ou aprés (25) par un abord postérieur parfois .
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Pour Oliver et al (28), l'absence d'ouverture capsulaire postérieure entrdine une
ré opacification de I'axe optique dans 100 % des cas avant 3 ans et 45 a 80% des

cas entre 3 et 10 ans .

Thouvenin et al (39)retrouvent jusqu'd 70 % de ré opacification avant 16 ans
Nos résultats sont aussi largement en faveur d'un rhexis postérieur accompagné
d'une vitrectomie postérieure (sinon la hyaloide antérieure sert de support a la
progression des perles d'Elschnig).

Ce dernier note cependant une tendance & la ré opacification secondaire malgré
un geste complet dans 20 % des cas d'enfant opéré avant 18 mois avec
implantation par progression des perles d'Elschnig en avant de l'implant . Ii
signale que celle-ci ne résiste pas & un simple lavage mécanique chirurgical.

C'est la raison pour laquelle , Gimbel (12) a proposé de luxer Iimplant au travers
du capsulorhexis postérieur , ce qui accolerait les feuillets antérieurs et
postérieurs et entraverait la prolifération des cellules souches équatoriales .
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B.L 'IMPLANTATION EN CHAMBRE POSTERIEURE
DANS LE CADRE DE LA CATARACTE
CONGENITALE :

Avant d'entrer dans le « vif » du sujet , il est nécessaire de faire quelques
rappels de physiologie et de données de modéles pathologiques expérimentaux .

1. la croissance oculaire de l'oeil phake et sain:

In utero, le cristallin est sphérique , il s'aplatit rapidement lors des derniers
mois de gestation et son diamétre & terme est d'environ de 3,7 mm dans le plan
sagittal pour 6 mms dans le plan frontal. Son diamétre sagittal décroft de 0,3
mms les 18 premiers mois de la vie et de 0,2 entre 2 et 5 ans .Son diametre
frontal augmente : il est de 9,3 mm & 16 ans et de 10 & 10,5 mms a l'age adulte .
Les rayons de courbure antérieur et postérieur du cristallin vont augmenter
jusqu'a f'age de 2 ans . Le poids et le volume de la lentille vont pratiquement
doubler chaque année durant cette période.Par ailleurs la profondeur de la
chambre antérieure qui est de 2,4 mms & la naissance va évoluer jusqu'a 3,4 mms
d 3 ans (3,6 mms & 15 ans). Il résulte de tout cela , une grande puissance
sphérique de I'ceil du nourrisson et qui rapidement se modifie.

En ce qui concerne I'évolution de la croissance axiale , les données varient en
fonction des auteurs mais la cinétique de croissance est la méme :

» Selon Gordon et donzis (13) ; la longueur axiale moyenne & la naissance est
de 16,8 mm +/- 0,6 pour un nouveau-né d terme ;la keratometrie moyenne
est alors de 51,2 D+/-1,1 et la puissance cristallinienne moyenne de 34,4
+/-2,3 dioptries . La longueur axiale passera @ 20 mm & 1 an , la puissance
cornéenne & 44 D 4 6 semaines de vie et la puissance du cristallin 4 28
dioptries 4 6 mois .

« Selon Larsen (21), il y a 3 périodes d'évolution de la longueur axiale lors de
la croissance : la plus rapide a lieu les 18 premiers mois avec une
augmentation de 3,8 mm, puis une période plus lente de la deuxiéme d la
cinquiéme année & hauteur de 1,2 mms et enfin une derniére qui s'étale
Jjusqu'd la treiziéme année de 1,4 mms.

* Pour Lorentz (26), les moyennes de longueur axiale sont de 15 mms a la
naissance , 19 mms dalan ,205a2ans 21543 ans,22d4anset 2254
5ans.

* Pour Parks (30), les moyennes de longueur axiale & la naissance sont de
16,78 , de 18,21 & 6 mois ,19,05 & 9 mois,20,61a1an, 20,79 & 2 ans, 21,27
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a3ans,2168da4ans,21,85a5ans,21,97 a6 ans , 22,09 & 7ans , 22,33
a8ans,2243a49ans, 22504 10ans, 22,704 11 ans , 22,97 & 12 ans et
23,154 13 ans .
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Done, le globe oculaire va grandir de 4 mms la premiére année puis mettre 12
ans & prendre 2,5 mms de plus avec une cinétique trés légérement plus
importante entre la deuxiéme et la cinquieéme année.

Au total, la taille du globe oculaire d'un adulte est de 40 & 50 % plus grand que
celle d'un nouveau-né.

2. La croissance oculaire des enfants opérés de cataractes

congénitales et aphakes :
Lorentz (26) dans une étude prospective a étudié la croissance oculaire des yeux
aphaques . Les résultats tendent & montrer que les croissances oculaires sont
différentes en cas de cataracte bilatérale ou unilatérale :

. Pour les cataractes bilatérales , l'incidence accrue de microphtalmie

n'est plus a démontrer ce qui cause une moyenne de longueur axiale
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inférieure & l'age de la chirurgie .Par la suite , lincidence de microphtalmie
diminue . Ceci signifie que la croissance de ces globes oculaires ne suit pas
celle des globes sains et qu'elle change de « couloir » en cours de route .
Ceci rend le calcul dimplant difficile si l'on vise une emmétropie a l'age
adulte .

. Pour les cataractes unilatérales , la longueur axiale a I'age de la
chirurgie tendait & &tre significativement plus grande que la moyenne .
Mais la croissance est harmonieuse dans ce groupe et reste cantonnée au
couloir fixé par la longueur axiale initiale . L'auteur en conclue qu'il est
possible pour ces yeux de prédire I'évolution de la croissance et donc
d'anticiper celle-ci lors du choix de la puissance de limplant intraoculaire .

Rasooly (32) a étudié les longueurs axiales d'yeux aphakes aprés cataractes
congénitales ou traumatiques . Il trouve des longueurs axiales globalement au-
dessus de la normale et ce d'autant plus que I'ceil est amblyope . Mais il n‘a pas
étudié la cinétique de croissance de ces yeux .

3. Effet de l'implantation sur la croissance oculaire :

Des travaux expérimentaux chez le bébé singe ont montré qu'un implant de
taille adulte engendre un retard de croissance par compression de la pars
plana (région qui détermine la croissance oculaire). Kugelberg (18) démontre
la méme chose avec un anneau de tension capsulaire chez le lapin .

Flitcroft (10) et Dahan (7) ne retrouvent pas de retard de croissance chez
I'enfant humain implanté avec des lentilles de taille adaptées a I'age (la taille
du sulcus du nourrisson est de 10,5 a 11,5 mm).

Au total , tous ces éléments créent de nombreux paramétres & prendre en
compte et de nombreuses incertitudes concernant le comportement des
globes oculaires atteints de cataractes et pseudo-phakes lors de la
croissance . Il faut reconnditre que ceci rend le calcul d'implant visant

I'emmétropie & l'age adulte difficile .

4, Dans_quels cas préférer une implantation et quelle puissance
choisir ?revue de littérature .

Vasavada (40) décide d'implanter 21 yeux dont 16 atteints de cataractes
bilatérales pour des raisons socio-économiques en Indes (le colit des lentilles

compromets souvent leur utilisation).
La moyenne des ages lors de l'intervention est de 4 mois (2 d 8 mois).
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L'objectif réfractif était une emmétropie a l'age adulte . Pour cela , en
prenant une base de 22 dioptries pour une longueur axiale de 22 mms, il a
ajouté 1 dioptries (au lieu de 2,5) par mms de longueur axiale en moins . Ceci
correspond & une sous-correction de 60%.

3 ans aprés la moyenne des réfractions était de -3,5 sur les 7 yeux qui ont
été suivis jusque-la Les résultats fonctionnels ne sont pas bons par manque
d'observance pour le traitement orthoptique .

Dahan en 1999 (8) a implanté 156 yeux de 99 enfants dont 42 cataractes
unilatérales . L'auteur visait I'emmétropie en post-opératoire avec une
formule SRK . Il s'est avéré que cette formule n'est pas efficace lorsque les
longueurs axiales sont petites et créées une sous-correction a un degré
différent en fonction de la longueur axiale . L'auteur a trouvé cette sous
correction heureuse et I'a maintenu par la suite .

Il sépare ses résultats en 3 groupes .

Age lors de|Nombre | Moyenne des | Moyenne | Longueur | Longueur
I'intervention d'yeux |ages lors de | des ages | axiale axiale
l'intervention | lors du | initiale | finale
dernier
controle
1 a 18 mois 68 9 mois 75ans | 18,87 22,4
19 & 36 mois 36 2,3 ans 5 ans 214 2217
37 mois a 8 ans 52 5,5 ans 8 ans 22,35 23,09
Réfraction Réfraction lors
post-opératoire |du  dernier
controle
+5,5+/-2,36 -0,83+/-4,29
+3,63+/-2,18 +0,9+/-3,19
+2,20+/-2,08 -0,4+/-3,09

Dahan pense qu'il faut faire un compromis visant une emmétropie a un stade
intermédiaire . Il conseille la sous correction suivante :

e 20% avant 2 ans et 10 % entre 2 et 8 ans .
e ou 17 mms de longueur axiale =28 dioptries.
e 18 mms de longueur axiale = 27 dioptries.
e 1O Mms € €« €« « « « €« « «««26 diop'rries,

o 20mms» » e e e n»»»»»» 24 diopTr-ies_
o 2imms»» R u»u»n»»»»»2?2 dioptries,
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Il y a quelques choses d'étonnant dans la quantification des sous corrections
puisque pour une longueur axiale de 18 mms , Vasavada implante une puissance de
26 dioptries et pense qu'il s'agit d'une diminution de 60% et Dahan opte pour 27
dioptries ce qui correspond pour lui & 20% de rabais .

Benezra (4)en 1996 conseille d'implanter une puissance systématique de 21
dioptries . Il observe cependant que cela induit des hypermétropies de plus de 10
dioptries , ce qui entrave la rééducation orthoptique .

Thouvenin ,(39) ,compare 87 cas de cataracte congénitale implantée d 88 cas non
implantés. Ils ont opté pour une implantation a tout dge pour les cataractes
unilatérales et des 3 ans dans les bilatérales .
En ce qui concerne la puissance , ils ont utilisé la formule SRK et implanté la
totalité du résultat dans une limite arbitraire de 26 dioptries.
Les résultats réfractifs sont les suivants :
e Pour les enfants opérés entre O et 6 mois : la moyenne des réfractions
pour les cataractes unilatérales est de +5 dioptries pour un recul de 14
mois et pour les bilatérales de +1,25 dioptries pour un recul de 40 mois
« Pour les enfants opérés entre 6 mois et 2 ans: la moyenne des
réfractions est de 2,33 & 20 mois pour les unilatérales et de +0,57 &
29.3 mois de recul pour les bilatérales . L'auteur note une dispersion
plus importante des résultats .
« Pour les enfants opérés entre 2 ans et 16 ans , Jla moyenne des
réfractions est de +0,86 & 26 mois pour les unilatérales et a-0,42a
23,7 mois pour les bilatérales . La dispersion des résultats est encore
plus importante dans ce groupe .

L'auteur en conclue :
« Pour les cataractes unilatérales : Thouvenin pense qu'il faut viser

l'emmétropie en post-opératoire car, selon son expérience,
I'amblyopie est d'autant plus difficile @ combattre qu'il reste une
hypermétropie résiduelle . Il pense que les préconisations de
Dahan (c'est-a-dire 80 % de la formule SRK avant 18 mois et
100% aprés) sont un bon compromis pour faciliter la rééducation

o Pour les cataractes bilatérales : implantation est réalisée & un
stade plus tardif et il faut viser I'emmétropie post-opératoire ,
sauf lorsque la longueur axiale est déja trés augmentées pour
| 'age et laisse présager une myopie évolutive .
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Lesueur (22) évalue la prédictibilité des calculs d'implant chez I'enfant : l'auteur
compare les réfractions prédites et objectives a 1 mois et 3 ans de l'intervention
. L'article ne mentionne pas comment ils ont évaluer les réfractions prédictives &
3 ans (quelles abaques concernant la croissance oculaire ? quelles formules ?).
Les résultats ont été séparés en 4 groupes selon |'age lors de l'intervention
 Groupe A : opéré avant 1 an (85% du résultat de la formule SRK 2). Al
mois , la moyenne des erreurs réfractives (ER= réfraction objective -
réfraction prédictive) est de -1 dioptries . A 3 ans , I'ER est de -6,4
dioptries .
e Groupe B :opérés entre 1 et 3 ans (90% de la SRK 2). A 1 mois , I'ER est
de-09 dlopfrles et de -3,6 dioptries a 3 ans .
e Groupe C : opéré entre 3 et 5 ans (100% de la SRK2). A 1 mois, I'ER est
de +0,1 dioptrie et a 3 ans de -1,1 dioptries .
 Groupe Diopérés d plus de 5 ans : 'ER & 1 mois est de +0,8 dioptrie et
de -0,4 dioptrie a 3 ans .
Cette publication confirme que la dérive myopique est minime apres l'age de 3
ans et qu'elle est maximale la premiére année .
Les résultats & 3 ans sont intéressants aussi sous le joug des écarts-type :6,47
pour le groupe A, 3,42 pour le groupe B, 2,92 et 2,30 pour les deux derniers
groupes . Cela refléte la difficulté de prédire la croissance oculaire & partir
d'une longueur axiale a un trés jeune age .
L'auteur conclu & une bonne valeur prédictive du calcul d'implant puisque ils
retrouvent & 3 ans postopératoire une valeur moyenne de 105% de la valeur SRK
2 dans les 4 groupes .

De Laage de Meux (19) affine |'étude dans les premiers mois de vie et
recommande de réaliser les sous corrections suivantes :

* -40% avant 3 mois .

o -35% entre 3 et 6 mois.

o -25%de7moisalan.
En appliquant ces principes , il obtient des réfractions moyennes de +5,8
dioptries & I'age de 1 mois, +4,56 dioptries & I'age de 4 mois , +1,5 dioptries & l'age
de 1an, +0,19 dioptries a I'age de 2 ans .

5. Notre série d'enfants implantés :

29 yeux implantés dont 5 cataractes congénitales bilatérales (10 yeux) et 19
cataractes unilatérales possédent suffisament de données post-opératoires pour
etre utilisées .
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La moyenne d'age lors de l'intervention est de 2.8 ans +/- 1,9 ans avec la
répartition suivante :

9 | | 1 | | 1 1 |
8 - L
7 - Il
+ 2 | F
2o ] _ feo-o u
3
O 4 B
3 - L
2 - —_— [
1 L— ’— B
0 T T ™ T T T T T " T
-1 0 1 2 3 4 5 6 7 8 9
age a l'intervention
age a l'intervention
Mean 2,897
Std. Dev. 1,940
Std. Error , 360
Count 29
Minimum ,150
Maximum 8,000
# Missing 0

La moyenne d'age des enfants opérés de cataracte unilatérale est de 2,23 ans et
cette moyenne pour les cataractes bilatérales est de 4,28 ans . 2 des cataractes
bilatérales ont été opérées avec un intervalle entre les deux yeux de 1 an et

demi .

3 types d'implant ont été posés :20 implants en PMMA dont les dimensions ont
été choisies en fonction de la taille du globe et 9 implants en acryliques
hydrophobes dont 5 « injectables « .

Parmi les yeux ayant nécessité unereprise post-opératoire , une seule est
imputable & la présence d'un implant : luxation de l'implant chez un enfant de 6
ans ,15 jours aprés l'intervention

En ce qui concerne les puissances d'implant choisies :
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implant théorique implant posé

Mean 23,962 23,500
Std. Dev. 5,359 4,879
Std. Error ,995 ,906
Count 29 29
Minimum 9,000 9,000
Maximum 34,000 32,000
# Missing 0 0

On peut voir sur ce tableau que la moyenne des puissances d'implant théoriques
est de 23,96 dioptries et que la moyenne des implants posés est de 23,5
dioptries .

6 enfants ont été sous corrigés : leur moyenne d'age est de 10 mois et la valeur
moyenne de sous correction est de 10% de la formule SRK (allant de 20% a 6 %).

L'évolution des réfractions objectives est la suivante :

Mean Std. Dev. Std. Error Count Minimum Maximum # Missing

rao 6 mois | 5,500 2,121 1,500 A 4,000 7,000 27
rao lan 1,750 3,008 1,228 6 -3,000 5,500 23
rao 2 ans 444 3,127 1,042 9| -3,500 5,250 20
rao 3 ans -,025 3,465 1,096 10 -5,750 5,500 19
rao 4 ans | -1,429 4,279 1,617 7 -8,250 4,500 22
rao S5ans |-1,115 3,681 1,021 13 ] -10,500 3,750 16
rao6 ans | -1,750 4,677 1,654 81]-12,000 3,500 21
rao 7 ans | -2,583 5,009 2,045 61-12,500 1,000 23
rao 8 ans | -3,458 4,264 1,741 6| -8,750 1,000 23
Tq

5 - L

4 »

3 - L

2 - L

1 - N

0+ S

-1 - L

"2 [

31 o, |

rao 6 mois 1
rao 1an 1
rac 2 ans
rac 3 ans
rao 4 ans -
rao 5 ans 1
rao 6 ans -
rao 7 ans
rao 8 ans
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Sur ce graphique , on trouve en ordonnée la moyenne des équivalents sphériques ,
en abscisse l'age de I'enfant .

Ony constate qu'en dépit d'une sous correction peu importante , les réfractions
objectives initiales sont nettement sur le versant hypermétrope . Cela confirme
peut-&tre l'impression de Dahan : la formule SRK sous-estime la puissance &
implanter lorsque la longueur axiale est courte . Ceci signifie que méme si l'on
implante la totalité de la puissance donné par la formule SRK , on réalise déja un
compromis qui s'adapte a la longueur axiale initiale et donc approximativement d

l'age .
6. Au total:

Pour essayer de faire une synthése des éléments précédemment énoncés qui
doivent entrer en ligne de compte lors de la décision dimplanter , on retiendra :

En ce qui concerne l'indication :

+ La physiologie de la croissance oculaire fait que les myopies induites
deviennent peu importantes dés 2 ans et demi.

« L'étude de Lambert (20) qui semble &tre la plus rigoureuse tend d inciter &
implanter les cataractes unilatérales sans limites d'age.

« I} est difficile de savoir s'il y a bénéfice & long terme d'implanter les
cataractes bilatérales précoces .

+ L'étude de Lorentz (25) concernant la croissance des globes oculaires
atteints de cataracte incite aussi a proposer d'implanter des cataractes
unilatérales dés le plus jeune age .

En ce qui concerne le type d'implant :

+ Limplant en PMMA reste la référence . Néanmoins , les implants en
acrylique hydrophobe sont de plus en plus utilisés avec pour avantage la
réduction de la taille de la porte d'entrée et une incidence de reprise
égale .

« La taille doit étre adaptée a celle de I'enfant,

+ Onattend les premiers résultats des implants multifocaux chez 'enfant.

En ce qui concerne l'objectif réfractif post-opératoire :

« Il me semble que le plus important pour un enfant est qu'il posséde une
fonction visuelle & I'age adulte plutdt que d'avoir un globe emmétrope . A
partir de 14 , il me semble aussi que la rééducation orthoptique est plus
facile lorsque I'erreur réfractive de l'eeil est moins imporfante . Il faut
donc que l'erreur réfractive soit minime un maximum de temps durant la

phase sensible .
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« En conséquence , emmetropiser un nouveau-né signifie qu'il le sera pendant
quelques semaines tout au plus * il faut donc sous corriger avant 3 mois de

facon systématique entre 10 et 40 %.
« Par contre , il pardft licite de ne pas sous corriger plus que ne le fait la

formule SRK aprés 9 mois-1 an,
+ Il ne sagit 1a que de déductions qui me semblent logiques , il n'y a pas de

preuve scientifique .
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ICONCLUSTON|

Quelles sont les conditions d'un succés thérapeutique en matiére de
cataracte(s) congénitale(s) ?

Tout d'abord , il ne s'agit pas d'une pathologie unique et savoir reconnaftre les
différents « patterns » permets d'adapter en conséquence les attitudes

thérapeutiques :

Quels sont les paramétres qui conditionnent le pronostic fonctionnel ?
* Le caractére unilatéral ou bilatéral.
+ Le caractére partiel ou total.
» L'age de I'enfant .
+ L'existence d'une anomalie associée,
* La motivation des parents et leur capacité de compréhension des
enjeux.
* Le type de chirurgie

En quoi ces paramétres vont orienter notre attitude thérapeutique ?
1. le caractére partiel ou total :
Une cataracte obstructive est une cataracte qui interdit la visualisation du
fond d'ceil ou qui génére une amblyopie significative qui ne céde pas & une
tentative d'occlusion. Ce type de cataracte doit Etre opéré au plus t5t.
Une cataracte partielle qui permet d la vision de se développer sans amblyopie
importante éventuellement & l'aide de mesures d'occlusion si une dominance
oculaire appardit doit &tre respectée . Elle deviendra chirurgicale aprés la
phase de croissance rapide de I'eeil , si | ‘acuité visuelle de cet ceil est
inférieure & 3/10 environ et que le caractére amblyogéne de la cataracte en
est le facteur causal probable .II faut comprendre que le handicap de
I'aphakie ou de la pseudophakie n'est pas toujours préférable a celui de la

cataracte .

2. Le caractére unilatéral ou bilatéral :
La prise en charge initiale est la méme : ce qui conditionne l'indication
opératoire est le caractére obstructif .
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La technique opératoire est la méme , incluant une phacophagie,un
capsulorhexis postérieur et une vitrectomie antérieure.

Les données actuelles semblent en faveur d'une implantation d'emblée dés le
plus jeune age en cas de cataracte unilatérale en visant une emmétropie la
plus durables possibles pendant la période de récupération de | ‘amblyopie
(soit une sous correction de 20% de la formule SRK les premiéres semaines
de vie, puis de 10% avant 6 mois puis la totalité de la puissance donnée par la
formule SRK). Pour les cataractes bilatérales , il vaut mieux attendre la fin
de la croissance rapide de I'ceil soit vers 2 ans et demi pour se permetire
d'implanter une lentille intraoculaire.

La rééducation a pour but d'équilibrer les handicaps entre les deux yeux :
Pour les cataractes bilatérales (en cas de strabisme), il y aura égalité de
régime d'occlusion ou léger déséquilibre en faveur de I'eeil dominé .

Pour les cataractes unilatérales, il n'y a pas de consensus sur le régime
d'occlusion idéal. Il nous semble qu'une thérapeutique agressive dés le post-
opératoire immédiat permet d'obtenir une régression plus rapide de

| 'amblyopie et donc d'obtenir une meilleure compliance de la part de I'enfant
et des parents qui constatent l'efficience des résultats.Ces régimes de
départ sont d'un minimum de 50% du temps d'éveil avant 6 mois , puis d'un
minimum de 70% du temps d'éveil jusqu'a 10-11 mois , puis de 90% apres 1 an
et enfin 1 semaine par année d'age par la suite.Actuellement nous nous
orientons vers 90 % du temps d'éveil dés le plus jeune age avec de bons
résultats préliminaires,puis un relais d la levée de I'amblyopie entre 3 4 6
jours d'occlusion du bon oeil pour 1 jour d'occlusion du mauvais ceil.

Ces régimes permettent en cas de réussite de rééquilibrer progressivement
les quotas d'occlusion de chaque ceil , tout en traquant I'amblyopie qui peut
survenir trés rapidement(les vacances d'été & la plage sont un véritable
casse-téte pour l'occlusion sur peau, par exemple).

Par ailleurs , ces mesures d'orthoptie , si I'on veut un résultat durable sont a
maintenir trés longtemps ( au-deld de 8 ans). Il faut reconnaftre que la
lassitude et le doute guette les parents, I'enfant , voire le thérapeute isolé
durant cette longue période. C'est pourquoi , une attitude unique , univoque ,
acharnée, ferme et convaincue de la part de I'ensemble de I'équipe soignante
est nécessaire pour permettre aux familles de trouver les fondements et la
motivation suffisante pour entreprendre un traitement qui durera des années
e qui marginalise leur enfant. Dans notre expérience, l'autorité du chirurgien
est d'une aide précieuse, car il constitue aux yeux des familles une référence
qui permet parfois de faire passer des messages difficiles.

Il est intéressant de rappeler aussi le cas des enfants atteints de cataractes
unilatérales qui malgré de bon résultat fonctionnel ont abandonné ['occlusion
au moment de la scolarisation (il semble qu'il y ait une prise de conscience a
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cet age ou I'enfant se rend compte que l'occlusion lui est imposée a |lui seul et
ou la famille ne trouve plus l'intérét d'imposer une thérapeutique qui
marginalise I'enfant)mais qui malgré l'instauration de I'amblyopie ont gardé un
équilibre oculomoteur plus satisfaisant que les enfants non rééduqués.

3. L'age de I'enfant :
Finalement I'élément qui semble déterminant dans le pronostic est plutdt le délai
entre déprivation visuelle et sanction chirurgicale. Cependant 15 jours n‘ont pas
les mémes conséquences a 1 mois de vie et & 3 ans. Lorsque la déprivation
survient sur un systéme visuel en pleine maturation , la désorganisation de celui-
ci est plus profonde et engendre des symptdmes comme le nystagmus patent a
l'origine de mauvaise performance visuelle .
Le principe de base est qu'une cataracte congénitale amblyogéne doit étre
opérée en priorité quel que soit I'age de I'enfant et avec un délais minimal de
sécurité entre les deux yeux.

4, |es anomalies associées :
Celles-ci sont globalement de trés mauvais pronostics. Lorsque ces anomalies
sont extra oculaires, les pronostics vitaux sont souvent en cause et le probléme
de I'amblyopie est au second plan . Il me semble qu'il ne faut pas accabler les
familles avec un traitement orthoptique.
Les anomalies ophtalmologiques associées doivent &tre prises en charge au
besoin chirurgicalement, mais en général , le pronostic est frés sombre.
Il est & noter qu'en 'absence de récupération visuelle aprés traitement
orthoptique semblant &tre bien conduit , des études electrophysiologiques et une
imagerie sont de mise et peuvent révéler des anomalies latentes .

5. la motivation parentale ;

Comment aider les parents ?
Les parents sont le pivot de la rééducation, les résultats visuels surtout en

matiére de cataracte unilatérale précoce sont conditionnés par leur attitude.Ils
doivent se montrer intraitables face a leur enfant et ne pas s'autoriser de
compromis avec la rééducation orthoptique .

Tout cela nécessite des aptitudes que l'on qualifiera dinnées (capacité de
compréhension des enjeux, rigueur, autorité... ) ;mais ces prédispositions seront
confortées par l'attitude de |'équipe soignante .

L'équipe « idéale » est composée du chirurgien et de ses collaborateurs (médecin
et orthoptiste). Le suivi des cataractes congénitales se fera au mieux la ou a eu
lieu I'intervention . Le chirurgien garde, aux yeux des parents , une place
particuliére qui lui confére une autorité naturelle qui est utile dans les périodes

difficiles .
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L'attitude de I'équipe est trés importante :le discours doit Etre le méme entre
les différents intervenants . Chacun se doit d'€tre acharné et convaincu tout en
étant & I'écoute des difficultés rencontrées par 'enfant et ses proches. Il faut
expliquer le fonctionnement et le développement du systéme visuel chez I'enfant
et le faire comprendre . Le suivi d'un enfant doit &tre proche , régulier et au
mieux avec la méme personne qui saura dépister les inéluctables « baisse de
régime », les excuser pour mieux repartir . L'adaptation des régimes d'occlusion
ou des autres mesures de rééducation se fait & chaque consultation en fonction
des résultats .

Au total , la capacité de compréhension des enjeux et de la physiologie
pédiatrique des parents et leur autorité sont le pivot central de la

rééducation ;mais une équipe bien structurée est indispensable pour qu'un suivi
de trés longue haleine se mette en place.

6. La chirurgie :

Le type de chirurgie a réaliser est maintenant bien codifier : il s'agit d'une
phacophagie avec rhexis postérieur et vitrectomie antérieure. Il faut éviter de
traumatiser liris qui est un facteur inflammatogéne majeur . Il est évident que
les chances de succés sont plus importantes entre des mains expérimentées .
La place de l'implantation et ses modalités est plus difficile & positionner :

La aussi , on voit qu'il est important que le chirurgien soit parti prenant dans la
rééducation afin d'évaluer les résultats fonctionnels et réfractifs a long terme

de la chirurgie qu'il a réalisée.

Au total , une évaluation systématique des enfants opérés de cataracte
congénitale avec des feuillets pré-établis permettrait de conforter nos positions

ou de les réévaluer .
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APPENDICE :

Il m'a semblé interessant d'inclure le témoignage suivant .
Le but n'est pas scientifique , mais il s'agit d'une personne « de terrain» a
I'expérience certaine en matiére de cataracte congénitale .

Le point de vue de |'orthoptiste :

Héléne Tessier est orthoptiste au sein du service d'ophtalmologie du CHU de
Nantes, elle assiste Monsieur Péchereau pour le suivi des cataractes
congénitales. Elle a eu la gentillesse d'écrire les lignes suivantes dont le propos

relate son expérience personnelle :

« Tout d'abord en ce qui concerne les cataractes congénitales bilatérales, le
sujet ne sera pas abordé dans le détail car en dehors du probléme organique, ces
enfants ont le méme profil de prise en charge que les strabismes simples.

Il en va tout autrement pour les cataractes congénitales unilatérales.

J'éprouve les plus grandes difficultés a faire prendre conscience des objectifs
du traitement aux parents et de la rigueur que celui-ci implique.Je trouve que
c'est un travail ingrat que d'expliquer aux parents que le traitement devra étre
acharné, sans concession, pendant plusieurs années et que le gain d'acuité visuel
sera néanmoins réduit et de toute facon jamais a la hauteur de l'autre ceil
(contrairement & ce que I'on voit pour les amblyopies strabiques).

Au début du traitement et en cas d'échec des premiéres mesures de rééducation
orthoptique, il m'est parfois difficile de faire la part entre amblyopie
fonctionnelle et organique. Ce doute est difficile a porter surtout lorsque
lenfant montre un comportement de régression (bébé qui ne sourit plus d sa
meére).

Tl faut reconnditre que ces traitements sont agressifs et doivent étre longs
dans le cas des cataractes précoces.

En pratique, 'occlusion sur peau est incontournable et les régles de bonne
conduite du traitement de I'amblyopie sont transgressées (par exemple occlusion
de 23 heures de I'ceil sain pour une heure de I'ceil opéré chez un enfant de moins
de 1 an et parfois méme occlusion de 3 semaines de I'ceil sain & 7 mois ) sous
peine d'inefficacité totale. Ces traitements posent probléme a I'entrée au
primaire obligeant a se tourner vers d'autres alternatives moins efficaces : le
plus souvent toutes les méthodes de pénalisation du bon ceil sur verre ne
fonctionnent pas car la différence de qualité d'image demeure trop importante
et il est facile de regarder par-dessus les lunettes. La réponse est alors
différente pour chaque enfant : la pénalisation de pres par atropine de ['ceil sain
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peut &tre une solution. Mais la nécessité de retourner a l'occlusion sur peau est
fréquente. La rééducation ne devrait s'achever qu'aprés dix ans,

Ces traitements méme bien conduits se solvent parfois par un échec :la
régression comportementale d'un nourrisson ou la rééducation vécue comme un
enfer par |'entourage contraignent a I'abandon.

Par ailleurs en cours de traitement, de fréquentes complications nécéssitant des
reprises chirurgicales viennent compromettre la lente ascension de l'acuité
visuelle (cataracte secondaire, glaucome ...)

A ces difficultés viennent s'ajouter celles qui sont liées a |'éloignement quasi
constant des familles (souvent plus de 100 Kms) et les difficultés d'équipement
optique. En effet , les doubles foyers sont montés trop bas.Les opticiens sont
peu sensibilisés au probléme de la cataracte de I'enfant et sont trés surpris qu'on
leur demande des montages de lunule inférieure la plus haute possible.

En conclusion, je suis toujours étonnée de la confiance que nous accordent les
familles : la plupart du temps, les traitements sont bien conduits et le suivi
rigoureux. Ceci tient probablement au fait que le médecin référent est le
chirurgien qui a opéré la cataracte et que hous nous frouvons dans un cadre
hospitalier. De tels protocoles me semblent trés difficiles a porter pour un
ophtalmologiste ou un orthoptiste isolé. Le succés thérapeutique dépends des
familles et elles ont besoin du soutien d'une équipe cohérente et soudée. »
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Titre de la thése : par Céline LEFEBVRE-HANSEN

Cataractes congénitales :Les conditions d'un éventuel
succes thérapeutique.

Résumé :

Les cataractes congénitales sont l'objet de réguliéres publications
qui font évoluer notre prise en charge de cette pathologie et nos
pratiques chirurgicales.

Ce travail reprend 10 années de suivi d'enfants opérés de cataracte
congénitale au sein du service d'ophtalmologie de Nantes ,il étudie
I'évolution de la prise en charge médicale et orthoptique, et compare les
pratiques ainsi que les résultats obtenus a ceux de la littérature
internationale. '

Le but est de tenter de dégager différents « patterns » et d'en
détailler leurs caractéristiques, les résultats fonctionnels et surtout les
conditions qui permettent d'espérer un succés thérapeutique pour chacun
d'entre eux.

Mots clés :

Cataracte congénitale
Cristallin

Amblyopie

Rééducation orthoptique
Chirurgie du cristallin
Nystagmus
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