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INTRODUCTION

Chez I’homme, la vision est un sens important puisque 80% des informations du monde
extérieur passent par nos yeux et que leur traitement mobilise environ la moitié de la part

active de notre cerveau.

La vision nous permet donc d’interagir et de communiquer avec le monde et avec autrui, mais
intervient également sur les plans intellectuel et émotionnel, notamment dans les activités
cognitives et relationnelles. Seulement, ce sens peut étre altéré par une Iésion survenant au
niveau de I’ceil ou du cerveau. (Chokron & Marendaz, 2010) [30] Les atteintes visuelles
d’origine cérébrale sont devenues une des premicres causes de déficience visuelle chez
I’enfant dans les pays développés. Ceci est a mettre en lien avec 1’amélioration du dépistage
des troubles neurovisuels mais egalement avec les avancées médicales qui permettent

d’augmenter le taux de survie. (Good, Jan et al., 2001) [51]

Depuis une vingtaine d’années, 1’étude des troubles neurovisuels et les avancées médicales et
techniques ont permis de mettre en évidence les mécanismes physio-pathologiques entrant en
jeu et d’identifier les populations a risque. Chez I’enfant, deux populations a risque
prédominent et correspondent aux deux étiologies majeures : 1’anoxie périnatale et la

prématurité.

Or, Chez I’enfant, les troubles neurovisuels peuvent altérer son développement psychomoteur,
social et ses apprentissages. (Chokron, 2011) [22] Ces troubles peuvent avoir des
conséquences développementales avec perturbations des apprentissages précoces qui ne se
réveleront que plus tard en age pré-scolaire voire scolaire. Les conséquences de ces difficultés
vont donc diffuser dans de nombreux secteurs des apprentissages de 1’enfant, se dévoilant peu
a peu au fil des sollicitations et des exigences liées a 1I’age. (Miri, Dziri et al., 2010) [81]
Ainsi, les enfants prématurés et/ou hypoxiés sont fortement susceptibles de présenter d’autres

troubles que des troubles neurovisuels.

Il apparait alors primordial d’accéder a un dépistage précoce pour permettre une prise en
charge précoce, mais il semble également essentiel d’étudier le profil neuropsychologique de
ces enfants grace a une démarche sémiologique neuropsychologique. Cette étude cherche a
déterminer I’existence d’un profil neuropsychologique propre & une étiologie et vise a

déterminer de quelle facon les troubles neurovisuels s’y associent. Tous ces éléments



permettront d’évaluer les conséquences a moyen terme de 1’anoxie et/ou de la prématurité,

mais aussi de réfléchir a la prise en charge la plus adaptée pour ces enfants.



PARTIE THEORIQUE



I- Les voies visuelles

Les voies visuelles s’étendent de la rétine au cortex occipital. Les informations visuelles sont
réceptionnées et triées au niveau du globe oculaire, puis sont transmises au cortex occipital

via les voies optiques. Elles y seront traitées et analysées afin de reconstruire ce qui a été

percu.

1- Anatomie des voies visuelles

a- L’ceil/la rétine

L’appareil sensoriel de la vue est constitu¢ de deux bulbes oculaires ou globes oculaires qui
recoivent les informations du monde extérieur. Chacun des globes est constitué de 3 tuniques :
la tunique externe composée de la cornée et de la sclére, la tunique intermédiaire ou uvée et la

tunique interne qui est formée par la rétine. (Delmas, Brémond-Gignac et al., 2011) [34]

La rétine optique contient des cellules sensorielles photo-réceptrices qui captent les
informations visuelles : fréquences spatiales, couleurs, intensités lumineuses, ... On peut
différencier deux sortes de cellules photo-réceptrices : les cellules optiques bacilliformes qui
permettent de distinguer le sombre et le clair et les cellules optiques coniformes qui
percoivent les couleurs. (Vitte & Chevallier, 2008) [99]

Ces derniéres sont tres concentrées dans la macula et plus précisément dans la fovéa qui
correspond au prolongement de 1’axe optique de 1’ceil. La fovéa, située au centre de la rétine,
est le siege de la vision détaillée, I’acuité visuelle y est maximale. En effet, chaque cone
correspond a une zone minuscule du champ visuel ce qui permet une vision discriminative.
Lorsqu’on s’¢loigne du centre de la rétine, la densité des cones diminue alors que celle des
batonnets augmente. Du fait de cette répartition cellulaire, I’acuité visuelle décroit en vision
parafovéale et périphérique. Cette vision plus floue renseigne tout de méme sur
I’environnement, donne des références spatiales et permet de maintenir une posture Vverticale.

(Chokron & Marendaz, 2010) [30]

Les cOnes et les batonnets font synapse avec des cellules bipolaires qui sont elles-mémes en
relation avec des cellules ganglionnaires. Les axones des cellules ganglionnaires convergent
vers la papille optique (tache aveugle) (Vitte & Chevallier, 2008) [99] et se rassemblent pour
former le nerf optique (I1). (Felten & Shetty, 2011) [43] (figure 1)
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Figure 1 : Schéma des trois couches rétiniennes (Chokron & Marendaz (2010) Comment voyons-nous ? Paris :
Le Pommier p.25)[30]

Les cellules photo-réceptrices transforment les photons lumineux en signal électrique grace a
des cascades biochimiques et générent ainsi une activité électrique dans les neurones
bipolaires. L’information visuelle pourra alors étre transmise par le nerf optique sous forme
d’influx nerveux. (Felten & Shetty, 2011) [43]

b- Les voies visuelles

Les informations dans le champ visuel gauche se projettent sur I’hémi-rétine droite et

inversement.

Le nerf optique recoit les informations rétiniennes sous forme de signal électrique pour les

transmettre au cerveau.

Le nerf optique de chaque ceil passe dans le canal optique et converge vers le chiasma optique
(McFarland, 2009) [67] au niveau duquel on observe la décussation d’un certain nombre
d’axones. En effet, les fibres issues du secteur temporal de la rétine restent homolatérales,
alors que celles issues du secteur nasal de la rétine deviennent controlatérales. (Flament,
2002) [44] Ce croisement permet le traitement croisé de I’information visuelle : I’hémisphére
droit traite les informations visuelles du champ visuel gauche et I’hémisphere gauche celles de

I’hémi-champ droit. (Chokron & Marendaz, 2010) [30]

Les fibres s’engagent dans les bandelettes optiques (ou tractus optique) qui relient le chiasma

optique aux corps geniculés latéraux du thalamus. (Flament, 2002) [44] (figure 2)
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Figure 2 : trajet du nerf optique (Site : « Le cerveau a tous les niveaux » (Institut de Recherche en Santé du
Canada) http://lecerveau.mcgill.ca/flash/d/d_02/d_02_cr/d_02_cr_vis/d_02_cr_vis.html) [A]

Le corps genouille latéral représente le principal relai des voies visuelles. En effet, il recoit
80% des axones des cellules ganglionnaires qui se dirigent ensuite vers le cortex visuel
primaire (ou aire V1). (Vitte & Chevallier, 2008) [99]

La structure laminaire (en 6 couches) du corps géniculé latéral permet de différencier deux

systémes fonctionnels correspondant aux couches parvocellulaires et magnocellulaires.

- Le systeme parvocellulaire permet de traiter les deétails, les couleurs, les contrastes de

luminosité, les stimuli continus, immobiles ou en déplacement lent.

- Le systeme magnocellulaire analyse les variations temporelles rapides des stimuli, la
basse fréquence spatiale (perception de la silnouette générale mais pas des détails), le

faible contraste de luminosité. En revanche, il est insensible a la longueur d’onde.
(Bonnelle, 2002) [13]

L’ensemble des axones issus du corps genouillé latéral forment les radiations optiques. Ces
derniéres se dirigent vers le lobe occipital et terminent dans le cortex visuel situé de part et
d’autre de la scissure calcarine de la face inter-hémisphérique du cerveau (Flament, 2002)
[44] : au-dessus de celle-ci pour les faisceaux supérieurs, en-dessous de celle-ci pour les

faisceaux inférieurs.



Par ailleurs, certaines fibres quittent la voie optique avant le ganglion géniculé et forment les
voies optiques secondaires. Elles représentent environ 20% des fibres issues de la rétine.
(Larmande, P., Larmande, A. et al., 1989) [63]

Elles se projettent vers des structures comme les colliculi supérieurs, on parle alors de la voie
rétino-colliculaire, ou le pulvinar qui regoit des fibres du tractus optique. (Vitte & Chevallier,
2008) [99]

Ces voies optiques secondaires jouent certainement un rdle dans le maintien d’une vision
sous-corticale. (Larmande, P., Larmande, A. et al., 1989) [63]

c- Le cortex visuel

La partie du cortex cérébral dédiée a la vision correspond a plus de 15% de sa surface totale.
(Flament, 2002) [44]

Cortex visuel primaire

Le cortex visuel primaire (ou aire 17 de Brodmann ou aire V1) est I’aire visuelle principale. 11
est situé sur la face médiale du lobe occipital, en arriere de la scissure occipitale (Vibert,
Sebille et al., 2011) [97] et recoit 90% des fibres du nerf optique. (Chokron & Marendaz,
2010) [30]

Ces afférences proviennent principalement du corps genouillé latéral mais également du
pulvinar. (Vibert, Sebille et al., 2011) [97]

Role du cortex visuel primaire

Cette voie réticulo-géniculo-calcarine assure la vision fine consciente du monde extérieur.
L’aire visuelle primaire permet d’analyser plus précisément I’orientation, le mouvement, la

couleur, la profondeur et la fréquence spatiale. (Chokron & Marendaz, 2010) [30]

Rétinotopie

La rétinotopie correspond a une représentation géographique de la rétine qui est conservée
tout le long de la voie réticulo-géniculo-calcarine. (Felten & Shetty 2011) [43] Donc, a
chaque point du champ visuel correspond un point sur la rétine, un point sur les voies
visuelles et un point dans le cortex. C’est 1’organisation des neurones véhiculant 1’information
visuelle qui permet de maintenir cette représentation topographique a chague niveau. Dans la
représentation du champ visuel sur la rétine on peut distinguer quatre secteurs : le champ
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nasal supérieur et inférieur et le champ temporal supérieur et inférieur. (Larmande, P.,
Larmande, A. et al., 1989) [63]

Voies visuelles associatives

Cependant, le cortex visuel primaire n’est pas le seul responsable de 1’analyse visuelle.

En effet, les neurones de 1’aire 17 envoient des projections au cortex visuel associatif formé
de T’aire 18 ou V; et de l'aire 19 ou Vs. (Felten & Shetty, 2011) [43] L’aire 17 est donc
connectée avec les aires 18 et 19 homolatérales, mais également avec 1’aire 17 contro latérale
grace a des fibres interhémisphériques. (Larmande, P., Larmande, A. et al., 1989) [63] Les
aires V, et V3 recoivent également des fibres du colliculus supérieur via le pulvinar. Enfin, les
aires 17, 18 et 19 se projettent sur 1’aire temporale moyenne d’une part et sur V4 d’autre part.

(Felten & Shetty, 2011) [43]

L’aire V2 assure la gnosie visuelle, I’aire V3 est responsable de I’intégration et de la synthése
des messages visuels et I’aire V4 est impliquée dans la reconnaissance de la forme et de la

couleur. (Vitte & Chevallier, 2008) [99]

Deux voies visuelles principales

Toutes ces aires entretiennent des relations étroites et importantes entre elles. Cependant, elles
sont organisées en deux voies visuelles principales : une voie dorsale pour une vision globale

et une voie ventrale pour une vision des détails. (Vibert, Sebille et al., 2011) [97]

- La voie dorsale : elle va du cortex visuel primaire au cortex pariétal. Les neurones des

aires Vi, V, et V3 se projettent sur I’aire temporale moyenne dans laquelle les
neurones sont sensibles a la direction donnée et répondent au mouvement. lls se
projettent ensuite sur le cortex pariétal pour le traitement visuel spatial. En effet, le
cortex pariétal est plus spécialis¢é dans le traitement de I’espace : Ses neurones
analysent le mouvement et la position des objets dans le champ visuel. (Felten &
Shetty, 2011) [43] (figures 3 et 4)

La transmission de I’information par la voie corticale pariétale se fait rapidement, mais
cette information est peu détaillée et non colorée. Les informations spatiales qu’elle
véhicule permettent d’agir (par exemple pour la préhension d’un objet, I’évitement

d’un projectile,...) ou de reconnaitre la disposition des éléments dans une scéne



visuelle. (Chokron & Marendaz, 2010) [30] De ce fait, elle est aussi appelée voie du
«where ? » et du « how ? ». (Biotti, Pisella et al., 2012) [10] (figure 5)

- La voie ventrale : elle va du cortex visuel primaire au cortex inféro-temporal. Les

neurones des aires V1, V2 et V3 se projettent sur I’aire V4 dont les neurones sont

impliqués dans la perception de la forme et de la couleur. Ces derniers se projettent a

leur tour dans le cortex temporal dans lequel les neurones ont la capacité de

reconnaitre a haute résolution des objets (notamment les visages et les objets animes)

et de réaliser la classification et ’orientation de ceux-ci. (Felten & Shetty, 2011) [43]

(figures 3 et 4)

La voie corticale temporale transmet une information détaillée et colorée et cette

transmission se fait plus lentement. Ainsi, cet apport de détails permet de différencier

et d’identifier les éléments. (Chokron & Marendaz, 2010) [30] C’est pour cela qu’on
I’appelle la voie du « what ?». (Biotti, Pisella et al., 2012) [10] (figure 5)
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Figure 3 : « les deux voies visuelles » (Vibert J.F., Sebille A., et al. (2011) Neurophysiologie : De la physiologie

a l'exploration fonctionnelle. 2°™ édition. Elsevier Masson. P.90)[97]
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Figure5 : « organisation corticale des voies visuelles dorsale et ventrale » (Chokron S &, Marendaz C. (2010)
Comment voyons-nous ? Paris, Le Pommier. P.31) [30]

Ainsi, toutes ces aires permettent d’analyser les caractéristiques physiques ¢lémentaires d’une
scene visuelle. Or, au final nous voyons une scéne globale structurée. (Chokron & Marendaz,

2010) [30] Le cerveau est donc capable de combiner tous ces éléments afin d’avoir une vision



unitaire du monde. (Vibert, Sebille et al., 2011) [97] Cette synthése doit s’opérer quelque part

dans notre cerveau, mais les recherches peinent a I’expliquer précisément. (Hubel, 1994) [54]

Cependant, les recherches actuelles ont montré que les cellules des aires supérieures peuvent
coder des caractéristiques de plus en plus complexes (par intégration des traitements réalisés
par les aires inférieures) mais sans jamais coder les formes, les objets ou les visages de la vie
courante. (Chokron & Marendaz, 2010) [30]

2- Lavision et les autres aires cérébrales

Le cortex visuel n’est pas une entité isolée de notre cerveau, il en fait partie et interagit avec

les autres cérébrales comme celles du langage, de la mémoire, de I’attention et des émotions.

Vision et lobe pariétal

Il a eté montré que le lobe pariétal permet d’avoir une représentation visuelle de
I’environnement. C’est le cortex pari€tal qui permet de distinguer les éléments saillants de
notre environnement. C’est ensuite grace a des saccades oculaires et au déplacement successif
de la rétine fovéale que I'on prend connaissance d’une scene visuelle. Cependant, les
processus attentionnels jouent un rdle fondamental puisqu’ils permettent une attention focale
sur I’¢lément dans I’axe de la fovéa, mais également d’étendre 1’attention a tout le champ
spatial pour déceler les élements saillants qui seront a analyser par la suite. (Biotti, Pisella, et
al., 2012) [10]

Vision et lobe temporal

Les lobes temporaux inférieur et médian sont impliqués dans les fonctions visuelles
notamment dans 1’orientation spatiale, la stéréopsie (perception de la profondeur ou de la
distance) et la perception des couleurs. Par ailleurs, le cortex temporal inférieur communique
avec des aires et des structures qui sont impliquées dans la mémoire. De ce fait, on pense que
cette aire joue un role dans la comparaison d’un stimulus avec les stimuli rencontrés par le
passé et dans le traitement d’informations pour la reconnaissance des visages et des formes.
(Staiman, 1998) [90] Cela permettrait d’associer cette représentation visuelle a un contenu

sémantique.

Par ailleurs, le lobe temporal joue un rdle important dans le langage, 1’audition, la vision, la

mémoire et I’émotion.
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Vision et lobe frontal

L’aire 18 envoie des faisceaux vers le lobe frontal afin de transmettre les informations

visuelles entrantes et d’adapter 1’orientation volontaire des yeux. (Nehmad, 1998) [82]

De plus, les aires visuelles peuvent transmettre des informations au cortex moteur primaire
(situ¢ dans le lobe frontal) afin d’initier un mouvement ou de 1’adapter. (Vibert, Sebille et al.,
2011) [97]

Le lobe frontal intervient dans la programmation, la régulation et le contréle d’une activité qui

peut étre déclenchée par un stimulus visuel. (Andrés, 2003) [4]

Par ailleurs, grace a ses connexions avec le pulvinar et le colliculus supérieur, 1’aire 19 joue

un réle dans la mémoire visuelle. (Nehmad, 1998) [82]

« Voir » est donc une tache complexe qui implique des processus nombreux et divers et qui

est soumise a des facteurs environnementaux et biologiques.

I1- Les troubles neurovisuels

1- Définition d’un trouble neurovisuel

Les troubles neurovisuels résultent d’une atteinte centrale c’est-a-dire une atteinte des voies et
des aires corticales visuelles rétro-chiasmatiques. L’atteinte centrale est a opposer a ’atteinte
périphérique qui survient en avant du chiasma optique et va donc concerner I’ceil, la rétine,
les autres constituants de 1’ceil ou les nerfs optiques selon la localisation de la Iésion.

(Chokron, 2006) [21] De ce fait, les troubles neurovisuels ne s’accompagnent pas d’une
baisse de I’acuité visuelle. (Chokron & Marendaz, 2010) [30]

Par ailleurs, apres le chiasma optique, chaque hémi-champ visuel est traité par ’hémisphere
controlatéral. Donc toute atteinte latéralisée et homonyme aux deux yeux devra faire évoquer
une atteinte centrale. (Chokron, 2006) [21]

Il existe trois grands types de troubles neurovisuels : les amputations du champ visuel, les

troubles de I’exploration de I’espace et les troubles de la reconnaissance visuelle, ce qui
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correspond a des altérations du champ visuel, de I’orientation de I’attention dans 1’espace

et/ou du traitement de I’information visuelle. (Chokron, 2011) [22]

Selon la localisation et I’étendue de la Iésion on n’aura pas les mémes conséquences. Ces
troubles peuvent entralner une cécité totale ou partielle et/ou altérer 1’analyse des

informations visuelles qui sont correctement recues et véhiculées par les voies périphériques.

Devant une plainte visuelle, avec toutefois une fonction oculaire normale ou corrigée, il est
important de se questionner sur 1’origine centrale du trouble. Dans ce cas, c’est un bilan
neurovisuel qui permettra de I’objectiver. Une prise en charge adaptée pourra alors &tre mise
en place puisque ces troubles ne sont pas irréversibles et définitifs, on sait aujourd’hui les
rééduquer (Chokron, 2006) [21] (lorsqu’ils ne sont pas d’origine dégénérative). (Chokron,
2004) [20]

De plus, chez I’enfant, les troubles neurovisuels s’observent fréquemment dans un contexte de

prématurité et/ou d’épisode hypoxique. (Chokron, 2011) [22]

A ce jour, on estime que 4% de la population d’enfants « tout venant » présente un trouble
neurovisuel. 11 est donc primordial de diagnostiquer ces troubles précocement afin de limiter
leur impact sur les apprentissages, la cognition ou les interactions sociales. (Chokron &
Marendaz, 2010) [30]

Les troubles neurovisuels seront ici décrits suivant un gradient du plus perceptif au plus

cognitif.

2- Sémiologie des différents troubles neurovisuels

a- Amputation du champ visuel

Les amputations du champ visuel sont dues a une Iésion sur les voies visuelles ou au niveau
du cortex visuel primaire. Du fait de ’organisation corticale rétinotopique, 1’étendue et la
localisation de I’amputation du champ visuel dépend directement de Iatteinte. (Chokron &
Marendaz, 2010) [30] En effet, la Iésion provoque une « cécité » dans la partie correspondante
du champ visuel. (Chokron, 2006) [21] Pour rappel, le champ visuel correspond a 1’espace

extracorporel visible sans que 1’ceil ne bouge. (Chokron, 2004) [20]
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Selon Kerkhoff, Minssinger et al. (1994) [58], environ 20 a* 30 % des patients admis en
centre de rééducation neurologique apres AVC presentent un déficit du champ visuel.
(Pouget, Lévy-Bencheton et al., 2012) [88]

La cécité corticale

La cécité corticale correspond a la perte de la sensation visuelle consciente (Potet, Badoit-
Roux et al., 2012) [87] dans la totalité du champ visuel et est due a une atteinte bilatérale du
cortex visuel primaire ou des voies visuelles en arriere du chiasma optique. (Chokron &
Marendaz, 2010) [30]

L’intégrit¢ du fond d’ceil et des globes oculaires, et donc la préservation du réflexe
photomoteur pupillaire, permettent de différencier une cécité corticale d’une cécité
périphérique. Par ailleurs, le réflexe de clignement a la menace est aboli dans le cas d’une
cecité corticale, ce qui élimine le diagnostic de cécité dite psychogene. (Chokron, 2013b) [24]

La dissociation entre ces deux réflexes est un élément fort en faveur de la cécité corticale.

Les patients présentant une cecité corticale peuvent présenter une anosognosie en phase
initiale et n’expriment donc aucune plainte spontanée vis-a-vis de la perte visuelle. Des signes
cliniques tels que des hallucinations visuelles, des troubles de la mémoire antérograde, une
désorientation temporo-spatiale, un état confusionnel ou des troubles du comportement

peuvent accompagner ce trouble neurovisuel. (Chokron, 2013b) [24]

Dans les tableaux les plus séveres, le déficit est absolu mais cela ne concerne qu’une minorité
de cas. En général, les patients redeviennent assez vite capables de distinguer la lumiére de
I’obscurité, les variations importantes de I’éclairage ambiant, les forts contrastes,... (Chokron,

2004) [20]

Chez I’enfant, la souffrance cérébrale hypoxique anté- ou péri-natale est 1’étiologie la plus
fréquente de cécité corticale. Dans les causes de cécité corticale on peut également retrouver
la prématurité pouvant provoquer une leucomalacie périventriculaire (Dalens, Solé et al.,
2006) [31] qui est une atteinte de la substance blanche notamment autour des ventricules
cérébraux latéraux (Bloch, Lequien et al., 2003) [12], une atteinte vasculaire, une
leucoencéphalite, une intoxication oxycarbonée, une tumeur ou un traumatisme (syndrome du

bébé secoué ou traumatisme cranien). (Chokron, 2013b) [24]
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L’hémianopsie latérale homonyme (H.L.H)

L’hémianopsie latérale homonyme est le trouble neurovisuel le plus fréquent. Elle correspond
a I’amputation du champ visuel contra-lésionnel en cas de lésion occipitale unilatérale. On
aura donc un seul coté du champ visuel qui sera atteint et ce sera le méme pour les deux yeux.
Ainsi, une Iésion occipitale droite entraine une hémianopsie latérale homonyme gauche et
vice-versa. (Chokron, 2004) [20]

Dans ce type de trouble, il y a en général une plainte de la part du patient qui incrimine 1’ceil

situé du coté du déficit. (Larmande, P., Larmande, A. et al., 1989) [63]

Lorsque I’hémianopsie est compléte, le partage entre les hémichamps « voyant » et « non
voyant » est strictement médian. On parle alors d’hémianopsie latérale homonyme sans
¢pargne maculaire. Si I’hémianopsie est incomplete, on parle d’HLH avec épargne maculaire.
Dans ce cas, le champ central est épargné et le patient peut voir environ a 5° autour du point

de fixation du c6té de I’hémianopsie latérale homonyme. (Chokron, 2004) [20]

Par ailleurs, Les patients peuvent présenter des hallucinations visuelles dans leur champ
« aveugle ». (Larmande, P., Larmande, A. et al., 1989) [63]

L’hémianopsie latérale homonyme peut s’installer spontanément aprés une 1ésion occipitale
unilatérale, étre une étape intermédiaire et évoluer vers une cécité corticale en cas de maladie

dégenérative ou d’atteinte tumorale, ou résulter d’une cécité corticale en voie de récupération.
(Chokron, 2004) [20]

Les ischémies hémisphériques représentent la cause la plus fréquente pour ce trouble
neurovisuel. 1l peut également étre dd a des accidents hémorragiques, des tumeurs cerébrales

ou des traumatismes craniens latéralisés. (Larmande, P., Larmande, A. et al., 1989) [63]

La quadranopsie

La quadranopsie est caractérisée par ’amputation d’un quart du champ visuel controlatéral a
la Iésion cérébrale. Lorsqu’on regarde le schéma des voies visuelles, on a une inversion
gauche/droite mais également haut/bas. Ainsi, une lésion du cortex visuel primaire a droite et

dans sa partie inférieure entrainera la perte du quadrant supérieur gauche. Donc, selon la
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localisation de la lésion, on parlera de quadranopsie latérale homonyme supérieure ou

inférieure et gauche ou droite.

La quadranopsie correspond la moiti¢é d’une H.L.H avec la méme sémiologie et les mémes

étiologies.

Elle peut apparaitre de facon spontanée, étre une étape de récupération d’une H.L.H ou
évoluer en H.L.H dans les étiologies évolutives. (Chokron, 2004) [20]

Le scotome

Le scotome est dii a une lésion focale du cortex visuel primaire. Du fait de 1’organisation
rétinotopique des voies visuelles, I’amputation se trouvera dans la partie du champ visuel
correspondant a la zone lésée du cortex. Il se manifeste donc par une tache aveugle dans le

champ visuel. Sa taille varie selon la taille de la Iésion.

Le scotome est observé dans le cadre de maladies évolutives ou en récupération d’une
quadranopsie ou d’une hémianopsie. Les €pisodes migraineux peuvent €tre accompagnés de

I’apparition d’un scotome transitoire. (Chokron, 2004) [20]

Les visions tubulaire et périphérigue

La vision tubulaire est ainsi nommée car dans ce trouble la vision se limite & une vision
centrale, comme si on regardait a travers un tube. Elle se caractérise donc par la disparition de
la vision périphérique. Elle est due a une lésion bilatérale sur la face interne du cortex

occipital. Le patient voit au maximum 10° a 15° autour du point de fixation.

La vision périphérique se traduit par I’amputation de la vision dans le champ central qui est
pourtant le lieu de la meilleure vision. Elle est due a une lésion bilatérale du pdle occipital.
(Chokron, 2004) [20]

Chez I’enfant, ces deux types de vision sont les conséquences les plus fréquentes d’une cécité

corticale en phase de récupération.
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b- Troubles de ’exploration visuelle

Le Syndrome de Balint

Décrit en 1909 par Balint puis complété par Holmes en 1918, le syndrome de Balint fait suite
a une lésion au niveau de la partie postérieure et inférieure du lobe pariétal dans les deux
hémispheéres et au niveau de la jonction occipito-pariétale (Pisella, Ota et al., 2008) [85] qui
concerne la partie dorsale du systéeme visuel. Ce syndrome combine plusieurs troubles visuo-
spatiaux qui ont été décrits comme une triade de symptémes : la simultagnosie, 1’ataxie

optique et la paralysie psychique du regard.

La simultagnosie est I’incapacité a reconnaitre plus d’un objet a la fois en raison d’un

rétrécissement du champ visuo-attentionnel. Ainsi le patient sera dans I’impossibilité de
décrire une scéne dans sa globalité alors qu’il sera capable d’en décrire les €léments

séparément. Il s’agit d’un déficit global de I’attention visuelle dans le champ spatial.

Ce trouble pourra donc géner ou empécher la lecture de phrases car seuls quelques mots

seront pergus.

L ataxie optique correspond a une difficulté d’orientation du geste manuel sous le controle de

la vue. Cette difficulté de préhension de 1’objet cible se manifeste le plus fréquemment dans le
champ visuel périphérique, 1’objet cible est percu mais le mouvement de la main est lent et
imprécis. L’ataxie optique est améliorée par I’apport d’informations proprioceptives

complémentaires a celles de la vision. (Biotti, Pisella et al., 2012) [10]

La paralysie psychique du regard ou apraxie du regard est la difficulté a orienter les saccades

oculaires en direction de 1’objet cible, spécialement si le nombre de stimuli simultanés est
¢levé. L’exploration visuelle sera donc hasardeuse et lente avec des moments de fixation sur

des cibles imprécises qui peuvent s’apparenter a des spasmes.

Cette triade de symptomes se manifeste en 1’absence de troubles moteurs ou oculomoteurs
associés. Cependant le syndrome de Balint se présente fréqguemment dans des formes plus

mineures qui ne réunissent pas forcément cette triade de symptémes au complet.

Le syndrome de Balint peut également coexister avec des amputations du champ visuel.
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La Néqgligence Spatiale Unilatérale (NSU)

Définie en 1979 par Heilman et Valenstein, la négligence spatiale unilatérale est une
négligence de I’hémi-espace controlatéral & une lésion pariétale, fréqguemment du c6té droit.

Cette négligence n’est associée a aucun déficit sensoriel ni moteur.

Le patient atteint de négligence spatiale unilatérale se trouve dans I’incapacité de décrire
verbalement, de s’orienter ou de répondre aux stimulations controlatérales a sa lésion

pariétale. (Chokron, Bartolomeo et al., 2008) [25]

Cette incapacité de perception et de réponse peut concerner des stimuli de différents ordres,
visuels mais aussi auditifs, olfactifs et tactiles de maniére isolée mais aussi associée.
(Bartolomeo & Chokron, 2001) [7]

La négligence intervenant au niveau de la perception de 1’espace personnel aussi bien
qu’extra-personnel du patient, le trouble cognitif se situe donc bien au niveau spatial et non au

niveau simplement visuel.

Ce trouble peut étre a I’origine d’un défaut de perception et d’élaboration du schéma corporel.
Par ailleurs, les troubles perceptifs spatiaux sont fréquemment associés a un trouble de
I’attention passive du coté de I’hémi-espace négligé, mais aussi de la représentation mentale

de cet espace.

Il existe donc différentes formes de NSU présentant des sémiologies différentes d’un patient a

un autre.

A T’heure actuelle, il n’existe pas de consensus sur la localisation intra-hémisphérique exacte

des lésions a ’origine de cette négligence.

c- Troubles de la reconnaissance visuelle

Agnosie visuelle pour les images et les objets

L’agnosie visuelle regroupe tous les troubles perceptifs d’identification et de reconnaissance
par la voie visuelle des objets et des images connus auparavant, en ’absence d’atteinte des
organes de la vision et de troubles sensoriels, de troubles du langage et de trouble intellectuel
ou mnésique. (Hécaen, Goldblum et al., 1974) [52]
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L’agnosie visuelle concerne la difficulté de reconnaissance des objets, des images et des
visages. Elle intervient a la suite de lésions bilatérales dans la région temporo-occipitale
inférieure, le plus fréguemment causées par un épisode anoxique, un empoisonnement au

monoxyde de carbone ou une insuffisance cardiaque. (Vecera, 2002) [96]

Lorsque ces troubles de la reconnaissance visuelle se manifestent chez I’enfant, il est difficile
de parler d’agnosie visuelle car I’enfant n’a jamais accédé a la reconnaissance visuelle

contrairement a I’adulte.

L’agnosie visuelle pour les objets est la moins fréquente, certains auteurs avancent que
I’agnosie des objets interviendrait dans 1’évolution d’un tableau de cécité corticale, puis
laisserait place a une agnosie des images. (Mazeau, 1995) [71] Selon Ungerleider et Mishkin,
la reconnaissance visuelle des objets se ferait par la voie ventrale afférente de la vision, du

lobe occipital au lobe pariétal.

L’agnosie visuelle des objets se manifeste par un trouble de la reconnaissance de la forme des
objets et une incapacité a dessiner ou copier ces objets. Cependant, le contrdle visuo-moteur

est intact et les patients atteints d’agnosie visuelle pour les objets conservent leur capacité a
saisir les objets. (Vecera, 2002) [96]

L’agnosie des images reste cependant la plus fréquente et pénalise ’enfant des son plus jeune
age, puisque a la maternelle I’apprentissage s’appuie principalement sur les images. Les
photographies sont cependant mieux reconnues que les images. L’agnosie visuelle des images
est fréquemment dépistée chez I’enfant par un manque d’intérét pour la télévision dés I’age de

3 ans.

Certaines études distinguent deux formes différentes d’agnosie visuelle : I’agnosie visuelle

aperceptive et I’agnosie visuelle associative.

L’agnosie visuelle aperceptive concernerait un trouble de la représentation visuelle ¢élaborée

en réponse a un stimulus.

Dans le cas de I’agnosie visuelle associative, la représentation visuelle est fonctionnelle et
intacte mais elle ne peut étre reliée aux connaissances stockées au sein de la mémoire

sémantique. (figure 6)
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LES DIFFERENTES AGNOSIES
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Figure 6 : Principaux traitements cérébraux de ['image rétinienne et différentes sortes d’agnosies. (Mazeau,
2008) [75]

La prosopagnosie

Décrite pour la premiere fois par Bodamer, la prosopagnosie est un trouble spécifique de
reconnaissance des visages faisant suite a des leésions corticales unilatérales ou bilatérales au
niveau de I’hémisphére droit, dans la région temporo-occipitale. (Tzavaras, Hécaen et al.,
1970) [94] Les visages sont per¢us mais ne peuvent étre associés a I’identité de la personne a
laquelle ils appartiennent, qu’il s’agisse d’une personne cél¢bre, de proches du patient ou du
patient lui-méme, directement ou sur des photographies. Ainsi, les patients souffrant de
prosopagnosie ne reconnaissent leur entourage qu’au son de leur voix, a leur allure ou a leur

démarche. L’agnosie peut également toucher 1a reconnaissance des expressions du visage.

Elle est fréguemment associée a une agnosie visuelle des images ou des objets au sein des
tableaux cliniques. (Busigny, Graf et al., 2010) [16] Il est par conséquent rare de rencontrer
une prosopagnosie isolée, elle est souvent associée a d’autres troubles de la reconnaissance

visuelle.
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L’alexie agnosique

L’alexie agnosique ou alexie pure est un trouble de reconnaissance des symboles
conventionnels graphiques. Ce trouble concerne la lecture des mots et des phrases.
L’identification de la lettre est difficile voire impossible et rend donc le déchiffrage laborieux.
Ces difficultés sont accentuées lors de la lecture de mots longs. Le patient peine a discriminer
les lettres dont la morphologie est proche, ce qui peut étre accentué par un changement de
typographie. Ce trouble perturbe & la fois la conversion grapho-phonémique par la voie
d’assemblage et la reconnaissance globale du mot par la voie d’adressage. Cependant

I’épellation est possible et constitue un étayage pour la lecture.

Ce trouble est par ailleurs fréquemment associé a une agnosie visuelle sur les images. (Gil,
Pluchon et al., 1985) [47]

Cette forme d’alexie se présente sans agraphie et se distingue des paralexies observées en

aphasiologie.

Les lésions a I’origine de cette alexie agnosique se situent au niveau de la région occipitale

gauche avec une extension au corps calleux. (Michel, 2008) [80]

3- Spécificités chez I’enfant

Les atteintes visuelles d’origine centrale sont actuellement 1’une des premiéres causes de
déficience visuelle chez I’enfant. Ces atteintes, s’associant la plupart du temps a d’autres
troubles neurologiques, restent difficiles a repérer et a diagnostiquer. En effet, assez
fréquemment, les enfants atteints de déficits neurovisuels d’origine centrale présentent

¢galement d’autres déficits neurologiques associés. (Dalens, Sole et al., 2006) [31]

Comme la stimulation visuelle est & I'origine de la spécialisation corticale, 1’étude des
troubles neurovisuels chez les enfants nous renseigne sur la localisation des différentes aires
de traitement visuel. (Stiers, Van den Hout et al., 2001) [91] Toutefois I’imagerie

fonctionnelle reste la source référente en termes de topographie lésionnelle.

Les lésions chez les adultes provoquent des troubles sur des mécanismes antérieurement

acquis, alors que les lésions périnatales chez I’enfant interviennent avant méme que le
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systeme visuel soit mature et opérationnel. Cet aspect rend donc le dépistage difficile chez

I’enfant car il ne peut se rendre compte de la perte d’une capacité qu’il n’a jamais eue.

Par conséquent, I’¢laboration de tests destinés a détecter les troubles neurovisuels des le plus
jeune age est essentielle au dépistage précoce systématique qui se met en place dans différents
pays dont la France. (Cavézian, Vilayphonh et al., 2010) [18]

La plasticité cérébrale chez les jeunes enfants étant trés importante, le dépistage et la prise en
charge précoce de ces troubles constituent de bons facteurs de récupération. En effet, la
rééducation, associée a la guidance parentale, permet aux enfants souffrant de troubles visuels
d’acquérir davantage d’autonomie et d’accéder a une scolarisation normale par des

aménagements scolaires qui facilitent les apprentissages. (Dalens, Solé et al., 2006) [31]

4- Autres troubles liés a la modalité visuelle

Des troubles oculomoteurs et ophtalmologigues

Méme si la plupart du temps le bilan ophtalmologique des patients souffrant de troubles
neurovisuels ne réveéle aucune pathologie, certains troubles ophtalmologiques ou

oculomoteurs s’ajoutent au trouble neurovisuel.

En effet, les troubles oculomoteurs associés peuvent se composer des troubles de la fixation,
de troubles de la poursuite et de saccades volontaires ou non. (Arents, Berger Martinet et al.,
2012) [6]

Parmi ces troubles oculomoteurs et ophtalmologiques associés on retrouve le nystagmus
(associ¢ a un trouble de la vision d’origine centrale dans 46% des cas), le strabisme, ’apraxie
oculomotrice, la paralysie oculomotrice et la déviation tonique du regard horizontale ou
verticale selon la topographie Iésionnelle corticale ou sous-corticale. (Fazzi, Signorini et al.,
2007) [42]

On peut rencontrer également des atteintes du globe liées a des lésions cérébrales telles que la
myopie de I’ex-prématuré successive a la rétinopathie, des hypermétropies et des
astigmatismes fréquents, ainsi que des troubles de la papille provoquant des atrophies
optiques ou des hypoplasies du nerf optique en raison d’une atteinte dégénérescente de la

région trans-synaptique. (Dalens, Solé et al., 2006) [31]
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Des difficultés de représentation et d’imagerie mentale

Des lésions au niveau des aires occipito-temporales peuvent entrainer des troubles de la
mémoire visuelle et de I'imagerie mentale. Cela génera particulicrement 1’enfant dans les
taches qui requicrent I’apprentissage de symboles écrits (la lecture par exemple). (Chokron,
2006) [21] La vision permet normalement de récupérer des informations visuelles sur des
objets plus ou moins proches ou éloignés, les troubles neurovisuels vont donc rendre cette
étape difficile ce qui influera sur la construction et la manipulation des concepts par 1’enfant.

(Dutton, 2011) [39]

Des troubles de la coordination visuo-motrice

Les troubles de la coordination visuo-motrice appartiennent trés fréquemment au tableau
clinique de I’ataxie optique dans le cadre d’un syndrome de Balint ou non, mais aussi dans le
cadre des dyspraxies constructives, visuo-spatiales et surtout idéomotrices. (Mazeau, 1995)
[71]

Ces troubles retentissent sur de nombreux gestes de la vie courante tels que le repas,
I’habillage qui requiertt une bonne motricité fine et dans les apprentissages scolaires

puisqu’ils sont a I’origine de troubles grapho-moteurs. (Gaudry, Perez et al., 2010) [45]

Des troubles visuo-attentionnels

Les troubles de I’attention visuo-spatiale impliquent une atteinte au niveau des régions fronto-
pariéto-occipitales. Ce type de troubles dépend de modules cognitifs attentionnels isolés tout

comme ’attention auditivo-verbale. (Mazeau, 2005) [74]

Par ailleurs, les lésions occipito-pariétales droites et gauches peuvent entrainer des troubles
neurovisuels moins spécifiques qui incluent un trouble de I’attention sélective. L’attention
sélective correspond a la sélection de stimuli pertinents (qui sont traités) parmi les stimuli non
pertinents ou distracteurs (qui sont ignorés). Elle peut étre perturbée a cause d’une fixation
visuelle difficile. Ces troubles neurovisuels peuvent également donner une perte de toute
stratégie exploratoire lorsque la cible se déplace rapidement et de maniére aléatoire.
(Chokron, 2006) [21]
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Dans le cas d’une Iésion pariétale unilatérale, on peut observer un phénomeéne d’extinction
visuelle : le patient ne peut pas détecter deux stimuli présentés simultanément (un stimulus
dans chaque hémichamp), alors que la détection de chaque stimulus présenté isolément est
possible. (Chokron, 2006) [21]

Des difficultés de repérage visuo-spatial

De nombreux travaux sur la pathologie neurovisuelle chez les enfants cérébrolésés ont mis en
évidence des difficultés perceptives et visuo-spatiales. On retrouve fréquemment des troubles
de P'oculomotricité qui perturbent la saisie visuelle, I’exploration de la scene visuelle et la
construction de certaines notions spatiales. (Miri, Dziri et al., 2004) [81] Or, selon Lacert
(1989) [62], les fonctions practo-spatiales permettent a 1’enfant d’étre en prise directe avec
son environnement et donc de construire des représentations efficientes du monde environnant
ainsi que des reperes spatiaux dans lesquels s’inscriront I’ensemble de ses actes et de ses
apprentissages. (Miri, Dziri et al., 2004) [81] Ces difficultés visuo-spatiales peuvent alors étre
responsables de dissociation des acquisitions (lecture, calcul, graphisme, geométrie) allant

jusqu’a la dyspraxie constructive. (Mazeau, 1997) [72] (Mazeau, 1999) [73]

Par ailleurs, chez les enfants présentant une négligence spatiale unilatérale due a une lésion
cérébrale acquise, on retrouve un trouble de I’attention spatiale qui évolue rapidement vers un
trouble de I’organisation de I’espace. (Chokron & Cavézian, 2011) [26] La sémiologie rejoint
alors celle du trouble visuo-spatial de 1’ancien prématuré. (Leroy-Malherbe, Laurent-Vannier
et al., 2002) [66]

Des difficultés psychologigues et comportementales

Dans le cas de la cécité corticale chez I’adulte, au stade initial, les patients présentent un état
confusionnel auquel s’associent une anosognosie, des hallucinations et une désorientation
temporo-spatiale. Tous ces éléments peuvent évoquer un tableau psychiatrique ou
korsakovien. Par ailleurs, du fait de I’anosognosie, I’hospitalisation du patient peut générer
une incompréhension pouvant aller jusqu’au trouble de la personnalité voire une paranoia.
C’est pourquoi certains patients sont dirigés vers un service de psychiatrie avant que le

diagnostic neurologique ne soit posé. (Chokron, 2013b) [24]
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Chez I’enfant, la difficulté a orienter le diagnostic vers un trouble neurovisuel est encore plus
marquée : la cécité corticale peut passer inapercue pendant plusieurs années voire ne jamais
étre diagnostiquée. Ces enfants, dont le champ visuel n’a pas été testé, peuvent alors étre
considérés comme ayant des troubles graves du développement d’origine psychiatrique et/ou

neurologique. Les patients peuvent méme étre accusés de simulation. (Chokron, 2013b) [24]

Chez le tout petit, la non-perception ou la non-reconnaissance de I’entourage et de
I’environnement peut générer une anxiété massive et un repli sur soi. Ces ¢léments peuvent
alors orienter le diagnostic vers un trouble grave de I’interaction, alors que ces signes

cliniques sont dus au trouble neurovisuel. (Chokron, Caveézian et al., 2010) [27]

Par ailleurs, certains troubles visuels observés chez des patients schizophréniques sont
similaires a ceux observés dans les lésions pariétales. Cela complique une fois de plus le
diagnostic de I’origine neurologique ou psychiatrique du trouble. (Maruff, Hay et al., 1995)
[70]

I11- Etiologie des troubles neurovisuels chez I’enfant

Différentes études (Chokron & Démonet, 2010) [28] (Chokron & Cavézian, 2011) [26] ont
montré que les troubles neurovisuels pouvaient avoir des conséquences sur le développement
de I’enfant, notamment sur les plans cognitif, émotionnel et comportemental, et/ou au niveau
de ses acquisitions scolaires. 1l est donc primordial que ces enfants soient dépistes le plus
précocement possibles afin d’avoir une prise en charge rapide. Pour cela, il est important de

connaitre les populations a risque.

1- Etiologies neurologiques diverses

Dans une étude menée sur une cohorte de 170 enfants présentant un trouble neurovisuel, Huo
et al. ont étudi¢ la prévalence, 1’étiologie, le pronostic et les troubles neurologiques et
ophtalmologiques associés. Ils ont montré que les quatre causes les plus fréquentes de
troubles neurovisuels étaient ’hypoxie périnatale (22,4%), I’accident vasculaire cérébral
(14,1%), la méningite (12,4%) et I’hypoxie acquise (10%). Ils ont également trouvés des

étiologies moins fréquentes : I’hydrocéphalie (9 ,4%), la préematurité (7,7%), les kystes
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intracraniens (5,3%), les crises épileptiques (4,1%), les tumeurs cérébrales (2,9%) et

I’exposition du feetus a la drogue (1,8%). Dans 9,4% des cas, la cause est restée inconnue.

IIs ont également mis en évidence que 75,3% des enfants avec un trouble neurovisuel
présentaient également des troubles neurologiques. On retrouve notamment 1’épilepsie dans
52,9% des cas, la paralysie cérébrale (25,9%), la microcéphalie (15,3%), 1’hémiparésie
(11,8%) et I’hypotonie (5,3%). Seulement 4,7% de leurs patients présentaient un trouble
neurovisuel isolé. (Huo, Burden et al., 1999) [55]

Cependant, une étude rétrospective menée par Khetpal et Donahue (2007) [59] a montré que
les deux principales étiologies des troubles neurovisuels chez I’enfant sont un épisode
hypoxique périnatal (36% des enfants) et la naissance prématurée (moins de 33 semaines
d’aménorrhées : 30% des enfants). (Chokron, 2011) [22] De ce fait, des études sur ces deux

¢tiologies ont été menées afin d’approfondir les connaissances sur ces populations a risque.

2- L’anoxie cérébrale périnatale

Les épisodes hypoxiques périnatals sont la premiére cause des troubles neurovisuels. Il est
donc essentiel de comprendre le mécanisme physiopathologique de I’anoxie cérébrale et ses

conséquences sur le cerveau du nouveau-né. (Hoyt, 2003) [53]
a- Deéfinition

L’anoxie (ou asphyxie) correspond a un déficit en oxygéne au niveau des organes vitaux tels
que le cerveau et le coeur. L’hypoxie, quant a elle, correspond a un déficit en oxygene au
niveau des tissus périphériques tels que la peau, les muscles squelettiques, les intestins, les

reins, le foie. La diminution de la quantité d’oxygene dans le sang est appelée hypoxémie.
(Doret, Constans et al., 2010) [37]

L’asphyxie néonatale est une cause importante de mortalité et de morbidité du nouveau-né
prématuré et a terme. Il peut y avoir des lésions cérébrales d’origine anoxo-ischémique.
L’encéphalopathie hypoxo-ischémique est une complication fréquente et sévere de 1’asphyxie
néonatale. Elle correspond a une souffrance anoxique du cerveau du nouveau-né. (Anthonioz,
Loisel et al., 2006) [5] Selon Girard, Chaumoitre et al. (2003) [49] I’incidence de
I’encéphalopathie hypoxo-ischémique est estimée a 0,4% des naissances a terme et 1,8% des

naissances prématurées. (Anthonioz, Loisel et al., 2006) [5]
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Chez le nouveau-né a terme, c’est la substance grise (cortex et noyaux gris centraux) qui est

lIésée en premier lieu en cas d’hypoxie ischémique, alors que chez le prématuré ce sera la

substance blanche périventriculaire. (Amiel-Tison & Gosselin, 2010) [3]

b- Meécanismes physiopathologigues

L’anoxie périnatale a des conséquences métaboliques, hémodynamiques et cérébrales :

Conséguences métaboliques : le manque d’oxygénation des tissus entraine la production

d’acide lactique ce qui provoque une acidose métabolique.

Conséguences hémodynamiques : dans un premier temps le débit cardiaque reste inchangé

mais le cerveau et le cceur sont vascularisés en priorité, au dépend d’autres organes comme les

reins ou le foie. SiI’anoxie se prolonge, I’acidose lactique croissante altére le fonctionnement

du myocarde. Il en résulte une chute de la fréquence cardiaque et du debit cardiaque.

Conséquences cérébrales : I’anoxie peut provoquer des 1ésions cérébrales. Chez le nouveau-né

a terme, les zones les plus sensibles sont le cortex, la substance blanche sous-corticale et les

noyaux gris centraux. (Chabernaud, 2005) [19]

Au niveau cerébral, les Iésions cellulaires surviennent en deux phases :

Au cours de la premiere phase, on observe une mort neuronale précoce qui est due a
I’hypoxie cellulaire. En effet, cette derniére provoque la mise en place d’un systéme
anaérobie (Doret, Constans et al., 2010) [37] et donc une importante diminution des
réserves énergétiques en ATP. Ces modifications peuvent alors aboutir a la lyse
cellulaire. (Anthonioz, Loisel et al., 2006) [5]

La seconde phase est caractérisée par une mort neuronale dite retardée et elle a lieu
dans les heures ou les jours qui suivent I’atteinte ischémique. Elle est due a une
cascade de processus pathologiques cytotoxiques qui est a I’origine de la perte des
neurones. (Anthonioz, Loisel et al., 2006) [5] Paradoxalement, la reperfusion va
générer un stress oxydatif avec la libération de radicaux libres et la synthése de NO
(monoxyde d’azote). L’anoxie cérébrale induit également une libération excessive

d’acides aminés excitateurs comme le glutamate. Tous ces éléments concourent a
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déclencher une cascade excitotoxique qui est responsable de la mort cellulaire.
(Zupan, Boithias et al., 2001) [103]

Chez l’enfant né a terme on pourra observer des phénoménes de gliose c’est-a-dire la
prolifération de cellules gliales qui vont occuper les zones du cerveau endommagées par

I’atteinte ischémique. Elles forment un tissu cicatriciel. (Anthonioz, Loisel et al., 2006) [5]

Par ailleurs, les zones cérébrales lésées et les modes de lésion dépendront de la durée, de la
séveérité et du mode d’hypoxie (aigu€ ou chronique), ainsi que de 1’age gestationnel au

moment de 1’épisode hypoxique. (Dalens, Solé et al., 2006) [31]

c- Conséguences sur le cerveau

Lorsque I’hypoxie est modérée, le nouveau-né prématuré peut présenter une leucomalacie
périventriculaire et une ischémie de la substance blanche adjacente. Ce tableau peut étre
compliqué par des hémorragies. Chez le nouveau-né a terme, cela peut provoquer des lésions
corticales dans les zones frontiéres entre deux territoires vasculaires : entre le cortex frontal et
le cortex pariéto-occipital. De plus, I'IRM met en évidence un amincissement cortical et une

raréfaction de la substance blanche sous-corticale.

Lorsque ’hypoxie est grave et aigué, I’examen IRM chez le prématuré révele, a distance, une
atteinte des noyaux gris centraux, du tronc cérébral et du cervelet. Cela s’accompagne
éventuellement d’une leucomalacie périventriculaire. Chez I’enfant né a terme, les atteintes se
situeront au niveau des noyaux gris centraux dont le thalamus avec le corps géniculé latéral,
les radiations optiques, ’hippocampe et les faisceaux cortico-spinaux. (Dalens , Solé et al.,
2006) [31] Cela peut également provoquer une nécrose corticale. (Anthonioz, Loisel et al.,
2006) [5]

L’hypoxie périnatale peut donc étre un facteur responsable de déficits visuels centraux

puisqu’elle peut Iéser les zones cérébrales intervenant dans la vision.
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3- Laprématurité

Les études de Durnian, Cheeseman et al. (2010) [38] ou de Robertson, Watt et al. (2009) [89]
ont montré que deux enfants sur mille présentent un trouble neurovisuel (au sens large) a leur
naissance et la proportion passe a neuf pour mille chez les enfants nés prématurément (entre

20 et 27 semaines de gestation révolues). (Kozeis, 2010) [61]

Il est donc important de comprendre de quelle facon la prématurité joue un réle dans
I’apparition de troubles neurovisuels.
a- Définition

Selon la définition de I’OMS, toute naissance est considérée comme prématurée lorsqu’elle
survient avant 37 semaines révolues d’aménorrhée définie par le premier jour des derniéres
régles (soit 35 semaines de grossesse au lieu de 40 semaines normalement). L’OMS distingue

trois niveaux de prématurite :
- La prematurité extréme (<28 semaines)
- Lagrande prématurité (entre la 28°™ et la 32°™ semaine)
- La prématurité moyenne voire tardive (entre la 32°™ et la 37°™ semaine).

La prématurité est donc définie selon 1’age gestationnel des nouveau-nés, quel que soit leur

poids de naissance. (Les naissances prématurées. (2012) Aide-mémoire N°363. OMS) [B]

Aujourd’hui, grace aux avancées scientifiques en néonatalogie, la limite pratique de la
viabilité du trés grand prématuré est estimée a 22 SA (semaines d’aménorrhée). Cependant,
ces naissances présentent des risques accrus de complications et de séquelles. (Prématurité :
un monde a explorer. 2012. INSERM) [C]

Il existe deux types de prématurité : la prématurité spontanée qui résulte d’un déclenchement
inopiné du travail et la prématurité induite ou iatrogene qui correspond a I’interruption d’une

grossesse avant son terme pour raisons médicales. (Bloch, Lequien et al., 2003) [12]

b- Mécanismes physiopathologiques

Normalement, une étape cruciale de I’organogenese a lieu sur cette période de la gestation
concernée par les naissances prématurées. Au centre du cerveau et au contact des ventricules

cérébraux, des cellules neuroblastiques sont regroupées et forment une structure transitoire
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appelée la plaque germinative ou subplate neurons. Normalement, entre la 26°™ et la 35
semaine, ces cellules vont migrer pour prendre place dans le cortex cérébral grace aux
prolongements des cellules astrocytaires. Cela permet normalement de développer des
connexions entre le cortex, le thalamus et le corps calleux. Ces phénoménes de migration et
de multiplication cellulaires réclament une contribution énergétique importante et donc une

vascularisation importante.

Or, chez I’enfant né prématurément, la vascularisation cérébrale est 1’'une des fonctions les
moins prétes a affronter la vie extra-utérine. En effet, ces vaisseaux présentent une
vulnérabilité importante car les parois ne sont formées que d’une seule couche de cellule
endothéliale. De plus, au niveau cérébral, les vaisseaux ne forment pas de réseau vasculaire dd
a I’absence d’anastomoses ce qui aurait garanti une irrigation généreuse des tissus. (Bloch,
Lequien et al., 2003) [12]

Or, Volpe et al. (1997) [100] ont montré que la perfusion de la substance blanche profonde
¢tait nettement diminuée chez le prématuré en cas d’asphyxie. (Anthonioz, Loisel et al., 2006)
[5] C’est donc la substance blanche qui est ischémiée en premier lieu lorsque le débit sanguin
diminue, et plus particulierement celle qui est proche des ventricules cérébraux latéraux. La
substance blanche est alors sous-nutrie et cette situation peut mener a la nécrose et la mort
cellulaire. On parle alors de leucomalacie périventriculaire. Les zones Iésées seront comblees
secondairement par des cellules gliales. Les leucomalacies sont plus souvent bilatérales, mais

pas forcement symétriques. (Bloch, Lequien et al., 2003) [12]

Sa prévalence est de 4 a 10% chez les enfants nés avant 35 SA (Marret, 2003) [68] et elle est

exceptionnelle chez les enfants nés a terme. (Anthonioz, Loisel et al., 2006 ) [5]

Par ailleurs, ’hypoxie entraine la libération massive d’acides-aminés qui influeraient sur la
vulnérabilité des oligodendrocytes immatures. De plus, l’accumulation de glutamate
extracellulaire, de cytokines et de cellules de I’inflammation aurait un effet déléteére direct sur

la myélinisation. (Anthonioz, Loisel et al., 2006) [5]
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Les acides aminés libérés lors de la reperfusion empéchent la zone germinative de développer
les connexions entre le cortex, le thalamus et le corps calleux. Des effets déléteres similaires

ont été relevés au niveau de I’hippocampe. (Bloch, Lequien et al., 2003) [12]

Selon Marret, Zupan et al. (1998) [69], le mécanisme physiopathologique de la LPV est donc
multifactoriel. 11 combine des facteurs anténatals et périnatals tels I'hypoxie-ischémie, le

stress oxydatif, la déficience en facteurs trophiques d'origine maternelle ou placentaire,
I'infection et I'excés de cytokines. (Plaisant, Dommergues et al., 2005) [86]

En plus des Iésions ischémiques, le bébé prématuré présente plus de risques d’hémorragies

cérébrales et périnatales.

c- Conséguences sur les voies visuelles

Les lésions ischémiques dans les leucomalacies périventriculaires (LPV) vont concerner

préférentiellement deux voies : les voies motrices et les voies optiques rétro-chiasmatiques.

Les LPV peuvent s’étendre aux différents lobes cérébraux : elles peuvent alors étre frontales,
pariétales et occipitales. Leurs sites de prédilection sont les aires pariétales posterieures et les
radiations optiques dans la région occipitale. En effet, les radiations optiques longent la corne
occipitale du ventricule latéral ou les leucomalacies sont fréquentes. (Amiel-Tison, 2005) [2]
Donc les lésions peuvent concerner les zones cérébrales qui s’occupent, de fagon plus ou
moins directe, de la modalité visuelle. On peut également retrouver des LPV dans les
structures sous-corticales, en particulier les régions thalamiques. (Bloch, Lequien et al., 2003)
[12]

Grace aux potentiels évoqués recueillis dans les aires de réception primaire des traits
anormaux ont été mis en évidence dans la voie parvocellulaire qui donnera ventrale et qui
traite les détails des stimuli visuels et donc plutét de la reconnaissance des formes et dans la
voie magno-cellulaire qui donnera la voie dorsale et qui gere plus particulierement la forme
globale des stimuli visuels et leur localisation spatiale. De plus, I’agencement architectural

des cellules corticales visuelles est, lui aussi, perturbé. (Bloch, Lequien et al., 2003) [12]
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Par ailleurs, les enfants présentant une LPV auraient un champ visuel plus réduit de maniere
concentrique compare aux enfants normaux et de méme age chronologique. lls présenteraient

également des difficultés de fixation oculaire.

Toutes ces difficultés ont une incidence sur 1’appréhension des relations spatiales. (Bloch,
Lequien et al., 2003) [12]

Il faudra noter que des pathologies anténatales peuvent s’ajouter a ces deux étiologies. De

plus, prématurité et anoxie périnatale peuvent étre associées.

IV- Troubles neurovisuels et troubles neuropsychologiques

Les troubles neurovisuels, affectant la perception visuelle, la reconnaissance, 1’orientation du
geste et le repérage dans I’espace, représentent une part importante des causes de troubles

spécifiques des apprentissages.

En effet, les apprentissages chez 1’enfant dépendent de différentes et multiples fonctions
cognitives. Ainsi un méme trouble cognitif peut retentir sur différents apprentissages.
(Mazeau, 2005) [74]

Cependant, certains symptémes de troubles neurovisuels passent fréqguemment inapercus ou
sont confondus avec ceux d’une dyslexie visuo-attentionnelle ou d’une dyspraxie. C’est
pourquoi les troubles neurovisuels sont rarement reconnus comme étant a 1’origine de retards

dans les acquisitions scolaires. (Vilayphonh, Cavézian et al., 2009) [98]

Par ailleurs, ces troubles neurovisuels résultant d’atteintes corticales peuvent étre associés a

d’autres troubles neuropsychologiques résultant de 1ésions cérébrales concomitantes.

C’est pourquoi le bilan neuropsychologique est essentiel pour évaluer quels sont les

mécanismes cognitifs 1€sés et quel est leur retentissement sur les apprentissages de 1’enfant.

Parmi les troubles neuropsychologiques les plus fréqguemment associés aux troubles
neurovisuels, on trouve les troubles praxiques, les troubles de la lecture et les troubles des

fonctions exécutives, de I’attention et de la mémoire.
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1- Les troubles praxiques

Nous aborderons en premier lieu les dyspraxies qui regroupent habituellement dans la
littérature les troubles praxiques, avant de nous intéresser au lien de cause a effet direct entre

les troubles neurovisuels et les troubles praxiques associés réecemment mis en évidence.

Les dyspraxies, aussi appelées troubles d’acquisition de la coordination, sont des troubles de
la planification, de la programmation et de la réalisation du geste volontaire ayant pour
origine un trouble du traitement spatial et de la gestion mentale du geste, en 1’absence de
troubles moteurs. Ce trouble sera donc a I’origine d’un retard psychomoteur, de problemes

d’habileté et génera la réalisation de certaines activités ou exercices. (Mazeau, 2010) [76]

Le type de dyspraxie le plus rencontré est la dyspraxie visuo-spatiale. Elle associe des
difficultés de construction de I’espace en deux dimensions a des troubles de I’exploration
visuelle. Ces déficits résultent de 1ésions de la voie dorsale, ¢’est-a-dire occipito-pariétale, qui

est responsable de ’analyse du message visuel. (Dalens, Solé, et al., 2006) [31]

Ce type de dyspraxie se trouve souvent associé a un trouble du regard qui intervient dans
I’orientation et le controle visuel du mouvement. La direction de I’ceil et des saccades
coordonnées a la perception de I’espace et a la reconnaissance de 1’objet a manipuler

permettent en effet la réalisation d’un geste précis et construit.

Ce trouble du geste se trouve donc intimement lié au trouble du regard qui empéche
I’apprentissage des mouvements d’assemblage. Il peut étre considéeré comme une
conséquence gestuelle directe du trouble neurovisuel et donc comme un trouble praxique

secondaire au trouble neurovisuel.

En effet les difficultés de perception et d’analyse de la tache s’associent a des problémes de

repérage et d’orientation dans I’espace.

Des observations cliniques sur la maladresse de I’enfant et sur un échantillon d’enfants
dyspraxiques ont permis de mettre en évidence la présence de troubles neurovisuels

(oculomoteurs et du regard) a I’origine de ces troubles. (Vaivre-Douret, 2007) [95]

Au regard des modeles récents décrivant les processus engagés dans une action volontaire, on
sait a présent que la vision intervient non seulement dans la programmation du mouvement

mais également dans son contrdle et son ajustement au fil de I’action.
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A partir de ces recherches, il est donc a présent avéré que la vision intervient dans le contrdle
de la posture, les activités manuelles et ’acquisition de la marche. La présence d’un trouble

neurovisuel pourra donc perturber la réalisation de ces différents mouvements.

Dans le cas d’un enfant atteint de négligence spatiale unilatérale, des troubles moteurs
akinétiques ou hypokinétiques spontanés ont été mis en évidence du coté néglige. (Cavézian
& Chokron, 2010) [17]

L’ataxie optique constitue quant a elle un trouble majeur de la coordination visuo-manuelle.

En effet, I’étude de Jeannerod et Rosseti de 1993 montre que les coordonnées rétinocentriques
seraient converties en repéres égocentriques et permettraient ainsi de diriger les mouvements
en direction d’une cible. (Chokron & Gaudry, 2010) [29]

Ces éléments nous invitent donc a considerer les dyspraxies spatiales et constructives d’un ceil
nouveau. Elles ne seraient plus un trouble du geste isolé, mais résulteraient de la présence de
troubles neurovisuels. En effet, il a été démontré qu'une prise en charge rééducative de type
neurovisuelle conviendrait mieux a la rééducation de ces troubles qu’une prise en charge

essentiellement praxique.

Les troubles neurovisuels peuvent également altérer les activites manuelles, et plus
particulierement I’écriture. Ces troubles de 1’écriture peuvent se manifester par des difficultés

a lier les lettres ou a suivre la ligne, ainsi que par une micrographie.

Des troubles de 1’écriture de type confusion du jambage entre les lettres « m » et « n » ont par

ailleurs été observés dans le cadre d’une NSU.

Il est donc maintenant avéré que les capacités d’intégration visuo-motrices conditionnent la
qualité de I’écriture de I’enfant. (Cavézian & Chokron, 2010) [17]

2- Les troubles de la lecture

La lecture consiste a extraire du sens d’une suite de signes graphiques écrits appartenant a un
code arbitraire commun. Ces signes appelés graphemes sont associés aux phonémes de la

langue orale.
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Ce code nécessite donc un apprentissage consistant a assembler les phonémes en syllabes puis
les syllabes en mots. Cette procédure de déchiffrage se fait donc par la voie d’assemblage
aussi appelée voie sublexicale. Ce déchiffrage permet I’enregistrement de la forme écrite des

mots au sein du lexique orthographique.

Une fois la lecture acquise et le stock lexical orthographique constitué, le lecteur confirmé

utilise la voie d’adressage ou lexicale pour reconnaitre les mots du lexique de fagon globale.

La lecture fait donc appel a différentes compétences cognitives qui sont la conscience
phonologique qui permet le découpage du mot en plusieurs sons, la connaissance des
conversions grapho-phonémiques, les compétences de mémoire de travail et la dénomination
rapide. (Billard, de Villele et al., 2013) [9]

La lecture fait également appel a des processus et des compétences visuelles essentielles : les
mouvements oculaires et la perception visuelle. En effet, elle s’appuie sur les stratégies
d’orientation du regard qui impliquent des saccades oculaires de progression et de régression
mais aussi une grande saccade de droite a gauche pour permettre le retour a la ligne. La
saccade normale se porte sur le milieu du mot, legérement orientée sur la gauche de celui-ci.

Afin de poursuivre la lecture, la saccade suivante s’appuie alors sur la rétine périphérique.
(Mazeau & Le Lostec, 2010) [77]

Ces saccades s’alternent avec des fixations sur des groupes de lettres. Ces stratégies sont
essentielles car elles interviennent dans les toutes premieres étapes de la lecture,

I’identification et la sélection des éléments visuels pertinents.

Ainsi, la vision fovéale associee aux informations visuelles périphériques permet
I’identification des lettres, des syllabes puis des mots. En effet, la vision fovéale permet
d’identifier les mots avec une grande acuité tandis que la vision périphérique permet

d’anticiper et de programmer le déplacement des yeux sur le mot suivant.

Dans le cas de troubles neurovisuels qui altérent I'intégrit¢ du champ visuel, tels que
I’hémianopsie latérale homonyme ou le scotome d’origine centrale, les capacités de lecture de
I’enfant peuvent étre affectée. La lecture s’appuie sur un balayage visuel allant de gauche a
droite et sera donc affectée par une hémianopsie latérale homonyme droite qui génera la
programmation du mouvement des yeux en direction des mots suivant. Lorsque ce trouble est
important, il peut étre qualifi¢ d’alexie hémianopsique. (Leff, Spitzyna, et al., 2006 [65] cité
par Chokron & Gaudry, 2010) [29] (figure 7)
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‘ Il était une !ois une petite fille de Village. la plus !olie qu'on eﬁ“ su!'oir ; |

| sa mere en était folle, et sa mere-grand plus folle encore. Cette bonne ‘
femme lui fit faire un petit chaperon rouge, qui lui seyait si bien, que

| partout on I'appelait le Petit Chaperon rouge

femme lui fit faire un petit chaperon rouge, qui lui seyait si bien. que
partout on I'appelait le Petit Chaperon rouge.

Légende : Simulation de ce qu'un patient souffrant d’'une hémianopsie latérale homo-
nyme droite voit lorsqu'il fait les mémes saccades en lecture (}) qu’un sujet normal.
Représentation d’une ligne de texte amputée dans sa partie droite par I'hémianopsie
latérale homonyme droite. Le patient hémianopsique souffrant d’'une amputation de son
hémichamp visuel droit éprouve alors des difficultés a planifier les saccades visuelles
pour suivre la ligne de texte (Macdonald et al., 2006).

Figure 7 : Schématisation de la lecture chez un patient ayant une H.L.H droite (Chokron & Démonet, 2010)[28]
p.277

La vitesse de la poursuite oculaire définit la séverité du trouble neurovisuel associé au trouble
de la lecture. On considére que le trouble est modéré lorsque la vitesse de poursuite est
supérieure a 0,6 ou 0,7 c/s. le trouble est considéré comme sevére lorsque la vitesse est
inférieure a 5 c/s. (Mazeau, 1995) [71]

Le scotome d’origine centrale affectera quant a lui ’acuité et la qualité de la vision de

I’enfant.

Par ailleurs, d’autres troubles neurovisuels portant davantage sur 1’attention visuelle peuvent

étre a ’origine de troubles de la lecture.

La négligence spatiale unilatérale pourra ainsi provoquer des phénomenes de négligence des
mots a lire lorsque ces mots se trouvent dans I’espace négligé. Ces phénomenes
s’accompagnent fréquemment de paralexies lorsque le patient ajoute des mots afin de

conserver le sens du texte ainsi altéré par la négligence.

La simultagnosie pourra quant a elle perturber I’aptitude a regrouper les lettres vues ce qui va

considérablement ralentir la lecture.

Lors d’une récupération suite a une cécité corticale, ’enfant peut étre confronté a un déficit de

reconnaissance du matériel orthographique, ce qui peut favoriser le développement d’un
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trouble de I’apprentissage de la lecture semblable a une alexie agnosique chez I’adulte.
(Cavézian & Chokron, 2010) [17]

D’autres études récentes montrent qu'un déficit de transmission des informations visuelles
rapides de la rétine au cortex visuel peut entrainer des troubles de la lecture. A cause de ce
déficit, I’image du mot persisterait trop longtemps et les contrastes des stimuli visuels rapides
seraient moins bien percus. Cela engendrerait une superposition des images lors de la lecture,

ce qui compliquerait considérablement la reconnaissance des lettres et des mots.

Par ailleurs, il a aussi été mis en évidence qu’un trouble visuo-attentionnel peut se traduire par
des difficultés de lecture au niveau de I’identification des lettres et de la représentation

mentale de leur forme, ainsi qu’au niveau de la perception spatiale de leur place au sein des
mots. (Vilayphonh, Cavézian et al., 2009) [98]

3- Les troubles de I’attention et des fonctions exécutives

Les différents modeles cognitifs successifs basés sur I’étude de patients souffrant de
syndromes frontaux ont permis de décrire le fonctionnement et le rdle des fonctions
exécutives. Elles regroupent un ensemble de processus qui se mettent en place pour adapter
une action a une situation particuliere pour laquelle les mécanismes automatico-volontaires ne
sont pas suffisants. Par ailleurs ces fonctions administrent, régissent et supervisent toutes les

autres fonctions qui sont plus spécifiques.

Les différents processus cognitifs mis en jeu lors d’une action sont le choix d’une stratégie
adapteée, la planification des étapes en vue de la réalisation, la flexibilité mentale qui permet
d’adapter I’action pendant sa réalisation en fonction des différents feed-back recus et enfin

I’inhibition des mécanismes automatico-volontaires au profit de mécanismes plus adaptés.

Les fonctions exécutives dépendent de réseaux qui mettent en relation les aires frontales avec

les structures corticales et sous-corticales. (Godefroy, Jeannerod, et al., 2008) [50]

Etant impliquées dans le controle de toute activité cognitive, elles nécessitent d’étre évaluées

lorsque de potentiels troubles cognitifs sont évoqués. (Deslandre, Lefebvre et al., 2004) [36]

Les capacités attentionnelles interviennent au sein de toutes les fonctions cognitives, c’est

pourquoi les processus d’attention sont primordiaux et fondamentaux.
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Les déficits de I’attention sont trés fréquents et peuvent étre causés par des atteintes des

réseaux frontaux en lien avec les réseaux pariétaux et occipitaux.

La maturation de la zone frontale se faisant tardivement et longuement, ces fonctions sont
donc particulierement exposées aux troubles du développement. Par ailleurs cette maturation
se fait en paralléle et en liaison avec celle des fonctions oculomotrices. Les déficits des
fonctions cognitives frontales et plus particulierement attentionnelles se trouvent donc
fréquemment associés aux troubles oculomoteurs et visuo-spatiaux, notamment chez les

anciens prématurés.

L’attention s’appuie donc sur différents processus cognitifs et se compose de nombreuses
fonctions telles que la sélection de I’information, la focalisation, la résistance aux distractions

ou encore le controle de ’action en cours.

Les troubles de [D’attention visuelle peuvent se rencontrer dans le cadre de différentes

pathologies neurovisuelles.

Dans le tableau clinique du Syndrome de Balint, le trouble attentionnel visuel s’apparente a la
simultagnosie, c¢’est-a-dire au rétrécissement du champ visuel qui empéche la perception de
deux objets en simultané. Un environnement visuel trop riche peut ainsi perturber le jeune

patient et I’empécher de focaliser son attention. (Dalens, Soleé et al., 2006) [31]

La simultagnosie peut donc rendre difficiles les taches de lecture, d’écriture, de

dénombrement, de dessin et d’analyse d’une image complexe. (Chokron, 2013a) [23]

La Négligence Spatiale Unilatérale entraine eégalement un trouble de I’attention caractérisé par

un dysfonctionnement des mécanismes d’orientation de 1’attention spatiale.

En effet, selon I’hypothese de Kinsbourne en 1987, la Négligence Spatiale Unilatérale serait a
I’origine d’un biais d’orientation de I’attention. Cette hypothese est fondée sur le fait que
I’attention de chaque espace visuel est controlée par I’hémisphére cérébral controlatéral et que

ces deux hémispheres s’inhibent mutuellement afin d’exercer correctement leur action.

Dans le cas d’une NSU gauche suite a une 1ésion au sein de ’hémisphere droit, I’inhibition de
I’hémisphére gauche serait donc impossible. Cet hémisphére se trouverait donc hyperactivé et
induirait donc un surcroit d’attention sur I’hémi-espace visuel droit. Cependant, on reléve de
nombreuses erreurs de la part des patients négligents dans cet espace visuel droit malgré ce

surcroit attentionnel.
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Le modéle de Heilman & Valenstein (1987) vient nuancer cette hypothese. Ce modéle avance
I’hypothése d’une perte du réflexe d’orientation contralésionnel résultant d’un déficit
attentionnel du c6té contralésionnel. Ce déficit de I’éveil attentionnel serait provoqué par un
dysfonctionnement d’une boucle réticulo-cortico-limbique. Lorsque cette boucle serait lésée,
I’activation de I’hémisphere 1ésé serait insuffisante et s’accompagnerait d’un défaut

d’orientation vers I’espace controlésionnel. (Chokron & Gaudry, 2010) [29]

L’orientation de I’attention visuelle serait donc a la fois automatique et volontaire. En effet,
dans le tableau clinique d’évolution de la NSU, on note une persistance de ces difficultés
d’orientation de I’attention visuelle automatique vers la gauche qu’on peut qualifier comme

un défaut d’alerte de I’attention. (Chokron, 2013a) [23]

Un troisieme modele, celui de Posner (1978), vient apporter un éclairage supplémentaire a ces
hypotheses. Selon lui, ’orientation de I’attention visuelle se déclinerait en trois opérations, le
désengagement de la cible sur laquelle I’attention se focalise, le déplacement de ’attention en
direction de la cible et enfin I’engagement de 1’attention sur la cible. Dans le cas de patients

négligents gauche, on rencontrerait donc un déficit du désengagement de 1’attention a droite.

D’autres auteurs ont également avancé 1’existence d’un déficit du maintien de la vigilance
dans le cas d’une négligence gauche. La NSU s’accompagnerait donc de difficultés au niveau

de I’attention soutenue permettant la détection de cibles visuelles. (Chokron & Gaudry, 2010)
[29]

4- Les troubles de la mémoire

La mémoire fonctionne gréce a trois opérations essentielles, en premier lieu I’intégration ou
I’encodage qui permet ’enregistrement et la fixation des informations, puis la rétention qui
concerne le stockage et la conservation des données et enfin la restitution pour le rappel et

[’utilisation des informations.

La perception sensorielle visuelle intervient au cours de 1’étape d’encodage.
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Les différents types de mémoire sont la mémoire procédurale, qui concerne les savoir-faire, la
mémoire déclarative c’est-a-dire la verbalisation de ces savoir-faire, la mémoire épisodique
qui est celle des événements vécus, la mémoire didactique qui concerne les connaissances
apprises et la mémoire sémantique qui conserve les concepts. La nature de la mémoire dépend

du type d’informations stockées.

Par ailleurs, la mémoire peut étre implicite, sans apprentissage nécessaire ou explicite ¢’est-a

dire consciente.

Les informations issues de ces types de mémoire ne vont toutefois pas toutes intégrer la

memoire a long terme.

La mémoire a court terme comprend la mémoire immédiate qui stocke I’information pour une
durée tres limitée allant de quelques secondes a deux minutes maximum. Le temps de
conservation de I’information est donc limité ainsi que I’empan. Les interférences intervenant

pendant le stockage de I’information perturbent particuliérement ce type de mémoire.

La mémoire a court terme permet un stockage d’une durée un peu plus étendue allant de
quelques minutes a plusieurs heures. Ce type de mémoire est le plus sujet aux pertes car il est

fragile et fonctionne de maniére séquentielle.

Enfin, la mémoire de travail appartient également a la mémoire a court terme et concerne les

informations stockées en vue du traitement cognitif.

Selon le modele de Baddeley de 1986, la mémoire de travail se compose de la boucle

phonologique et du calepin visuo-spatial. (figure 8)
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Administrateur
Central

Boucle Calepin
phonologique visuo-spatial

Moddle tripartite de la Mémoire de Travall (Baddeley, 1966).

Figure 8: Modéle de la Mémoire de Travail (Baddeley, 1986)

La boucle phonologique permet le stockage temporaire de I'information verbale. Elle
participe a la constitution du stock phonologique et s’appuie sur le processus de récapitulation
articulatoire. (Deschamps & Moulignier, 2005) [35]

Le calepin visuo-spatial stocke temporairement les informations visuelles et spatiales. Il joue
un role important dans la manipulation d’images mentales, le stockage visuel et le
fonctionnement du mécanisme de rappel spatial. (Meulemans, Desgranges et al, 2003) [79] Il

sera donc possiblement affecté par la présence de troubles neurovisuels.

La mémoire est dite prospective lorsqu’elle concerne les choses a venir, a faire. Elle est
rétrograde lorsqu’elle conserve les informations venant avant le fait présent ou le

traumatisme, ou antérograde lorsqu’elle conserve les faits postérieurs au fait présent.

Le siége anatomique de la mémoire est appelé circuit de Papez ou circuit hippocampo-
mamillo-thalamique. La circulation se fait entre le lobe temporal, le lobe frontal et & nouveau
le lobe temporal. (Deschamps & Moulignier, 2055) [35]

Dans le cadre de la Négligence Spatiale Unilatérale, des études de Bisiach et ses

collaborateurs ont avancé le fait que le phénomene de négligence ne se manifeste pas
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uniquement au niveau de la perception visuelle externe, mais également au niveau de la

représentation de I’espace en visualisation.

Il apparait donc que la NSU puisse induire des troubles de la mémoire spatiale rétrograde et
antérograde. En effet, dans leur étude, Bisiach et Luzatti (1978) [11] ont mis en évidence le
fait que lorsque les patients négligents gauche décrivent de mémoire un lieu familier, ils
negligent fréquemment la moitié gauche de I’image représentée mentalement. (Chokron,
2013a) [23]

Cela vient confirmer leur hypothese affirmant que les représentations mentales internes des
stimuli visuels sont affectées par la négligence. (Chokron, 2013a) [23]

Par ailleurs, il a été mis en évidence qu’un trouble de la mémoire spatiale pouvait engendrer
un trouble de I’exploration de 1’hémi-espace controlatéral a I’hémi-espace négligé. En effet, il
existerait une persévération de ’exploration de 1’espace droit au détriment de 1’espace gauche
négligé. (Chokron & Gaudry, 2010) [29]

Au sein du tableau clinique de la cécité corticale, ’anosognosie et les hallucinations visuelles
sont associées a un trouble conséquent de la mémoire antérograde allant de pair avec une

importante désorientation temporelle et spatiale.

Par le passe, ce trouble de la mémoire a fréqguemment été interprété a tort comme un trouble

mental.

La cécité corticale se caractérisant par une atteinte postérieure, il parait cohérent que cette

atteinte puisse étre a I’origine de troubles de la mémoire antérograde ou mémoire de fixation.

Par ailleurs, on peut supposer que ce trouble mnésique perturbant I’orientation et le repérage
temporo-spatial soit une conséquence de la cécité corticale qui prive le patient de presque
toutes les informations visuelles nécessaires a la perception et a la mémorisation
d’informations nouvelles. (Chokron, 2013a) [23]

On peut donc imaginer le retentissement négatif de ces troubles sur les apprentissages de

I’enfant sans cesse confronté a de nouvelles informations.
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Problématigue et hypothéses

Problématique

Les troubles neurovisuels sont largement décrits chez 1’adulte mais depuis quelques années de
nombreuses études se penchent sur les troubles neurovisuels chez I’enfant. Leur dépistage
chez I’enfant est plus difficile puisqu’ils n’ont pas eu de systéme visuel intégre auparavant et

ne vont donc pas forcément formuler une plainte visuelle précise.

De plus, on se rend compte que ces troubles neurovisuels peuvent avoir des conséquences sur
le développement de I’enfant et peuvent interférer dans les spheéres cognitive, émotionnelle,
comportementale et des apprentissages. Leur dépistage précoce est donc fondamental. Mais il
est également important de comprendre quels sont les troubles associés aux troubles
neurovisuels, qu’ils soient dus directement ou indirectement a ces derniers, afin d’avoir une

prise en charge plus globale de I’ensemble des troubles.

Or, les nouveau-nés ayant subi un épisode hypoxique périnatal et/ou nés prématurément
présentent un risque accru d’avoir des troubles neurovisuels. De ce fait, notre protocole
expérimental a pour but, dans un premier temps, de caractériser les troubles
neuropsychologiques chez les enfants porteurs d’un trouble neurovisuel et de voir si un profil
neuropsychologique specifique se degage pour chaque population

(hypoxie/prématurité/hypoxie et prématurite).

Dans un second temps, nous essaierons de voir s’il existe un lien entre les difficultés
observées dans le bilan neurovisuel et le bilan neuropsychologique et la présence d’une 1ésion
visible a 'IRM.

Enfin, nous étudierons les corrélations entre les différentes épreuves du bilan neurovisuel et
du bilan neuropsychologique. Une corrélation significative entre deux taches peut alors
signifier qu’elles font intervenir le méme processus cognitif ou la méme région cérébrale, ou
bien que les difficultés a réaliser ces deux taches sont dues a une méme cause plus générale,
ou alors que plus un trouble est sévere, plus les difficultés dans un ensemble de taches sont
importantes. Par ailleurs ces corrélations et le nombre d’échecs aux différentes épreuves
pourraient faire ressortir des profils ou mettre en évidence un lien fort entre I’échec a une

épreuve et la présence d’un certain type de trouble. Ces éléments seront primordiaux,
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notamment lors d’un bilan car ils pourront aider le praticien dans l’orientation de son

diagnostic et dans le choix des tests pour le vérifier.

Hypotheses

Dans la littérature, les troubles neurovisuels sont fréquemment associés a des troubles
praxiques, de la lecture, de I’attention et des fonctions exécutives chez les enfants ayant
rencontré des conditions de naissance difficiles. Notre population se composant d’enfants
avec des antécédents de prématurité et/ou d’hypoxie périnatale, on s’attend a rencontrer I’effet
de ce type de troubles associ€s dans les scores et les pourcentages d’échecs aux différentes

épreuves du bilan neuropsychologique soumis aux enfants de notre échantillon.

En mesurant I’effet de ces antécédents périnataux sur les différentes épreuves du bilan, nous
espérons mettre en évidence des differences significatives entre les performances des enfants
des enfants des trois populations. On pourrait s’attendre a rencontrer des scores plus
déficitaires dans 1’échantillon d’enfants nés prématurément et ayant souffert d’hypoxie,
notamment en ce qui concerne les épreuves avec une composante neurovisuelle importante ou

les épreuves praxiques.

On s’attend également a mesurer des différences significatives entre 1I’échantillon d’enfants ne
présentant pas de 1ésion visible a ’IRM et celui des enfants présentant des 1€sions cérébrales
visibles a I'IRM. Ce second échantillon d’enfants devrait en principe présenter des scores plus

déficitaires a certaines épreuves du bilan neuropsychologique.

En calculant les corrélations existant entre les différentes épreuves du bilan neurovisuel, notre
¢tude vise a mettre en évidence les différents troubles pouvant s’associer mais aussi a affiner

le choix des épreuves pertinentes pour les bilans neurovisuels de ces enfants. .

La présence de corrélations entre les épreuves du bilan neurovisuel et les épreuves a
composantes visuelles devrait nous renseigner sur le retentissement des troubles neurovisuels
sur les taches faisant intervenir la modalité visuelle dans ses différents aspects. On s’attend a
ce que certaines taches qui font intervenir des processus similaires soient corrélées et que
certaines taches impliquant des processus conjoints présentent des scores déficitaires et des

corrélations significatives cohérentes.

En recherchant les corrélations significatives entre les épreuves du bilan neurovisuel et les

épreuves sans composantes visuelles, on recherche la présence de troubles associés aux
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troubles neurovisuels pour pouvoir mettre ainsi en évidence les taches cognitives qui
s’appuient sur des processus neurovisuels et dont les troubles neurovisuels peuvent étre la

source.

Ces corrélations pourront également nous permettre de définir quels processus cognitifs,

neurovisuels ou non, se développent et peuvent étre atteints conjointement.

Par ailleurs, il est possible que les résultats a certaines épreuves soient en réalité le reflet des
troubles neurovisuels et deviendraient alors ininterprétables. Lorsque 1’on propose un test, il

faut savoir ce que I’on teste.
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PARTIE PRATIQUE



I- Population d’étude

1- Choix de la population

Criteres d’inclusion

La population d’étude est composée de 26 enfants présentant les caractéristiques suivantes :

- Parmi ces enfants, on trouve 13 gargons et 13 filles adressés pour une suspicion de

troubles neurovisuels.

- Au moment de la passation des épreuves du protocole, ils sont agés d’au moins 6 ans
et de 14 ans maximum. L’enfant le plus jeune avait 6 ans 11mois et le plus agé avait

13 ans 1 mois.

- Tous ces enfants ont souffert d’une hypoxie périnatale et/ou de prématurité. L’épisode
hypoxique périnatal est mis en évidence par un score d’APGAR chuté et/ou
I’existence d’une souffrance feetale au moment de [’accouchement (cyanose,
enroulement du cordon ombilical autour du cou, méconium, arythmie, etc.). On
considére un enfant comme prémature lorsque sa naissance survient avant 37 semaines

d’aménorrhée.

Criteres d’exclusion

- Les enfants de moins de 6 ans et de plus de 14 ans n’ont pas été inclus dans I’étude.
- Les enfants ne devaient pas présenter de maladie génétique.

- Il ne devait pas y avoir eu d’événement de vie post-natal ayant entrainé des lésions

cérébrales (AVC, traumatisme cranien, épilepsie,...).

2- Recrutement de la population

La population a été sélectionnée parmi des patients venus pour une premiére consultation en
vue d’un bilan neurovisuel complet ou parmi des patients qui sont suivis par les
neuropsychologues et/ou les orthophonistes de 1’Unité Fonctionnelle Vision et Cognition

(responsable : S. Chokron) de la Fondation Ophtalmologique Adolphe de Rothschild.
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Les parents de ces enfants ont regu une lettre d’invitation leur proposant que leur enfant
bénéficie d’une évaluation neuropsychologique approfondie dans le cadre d’un protocole de

recherche.

En contrepartie, le s